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Resumen

Introduccion: La enfermedad de Kawasaki (EK) es la segunda vasculitis mas frecuente de la infancia, después de la parpura de
Schénlein-Henach, y la primera causa de enfermedad cardiaca adquirida en la infancia en los paises desarrollados.

Caso clinico: Se presenta un caso clinico de EK con reagudizacién y aparicién de aneurismas gigantes coronarios como complicacion
secundaria.

Discusién: El diagnéstico se basa en la combinacién de criterios clinicos y analiticos, como presencia de fiebre (duracién > 5 dias)
y 4 de los siguientes: conjuntivitis bilateral no supurativa, linfadenopatia cervical, exantema polimorfo que afecta a las palmas y las
plantas, cambios en las mucosas (lengua aframbuesada, enrojecimiento labial) y cambios en las extremidades (edema y eritema de
las palmas, descamacién del pulpejo de los dedos). El tratamiento consiste en la administracién temprana de gammaglobulina intra-
venosa 2 g/kg y acido acetilsalicilico 50 mg/kg/dia. La secuela mas importante es la afectacion del sistema cardiovascular, en espe-
cial de las arterias coronarias, que puede llegar a desarrollar aneurismas coronarios que evolucionen hacia una estenosis y una
posterior isquemia miocardica.

Conclusiones: Para disminuir la morbimortalidad de este proceso es importante un inicio precoz del tratamiento, lo que precisa una
alta sospecha diagndstica ante cuadros febriles prolongados, asf como una correcta evaluacion de los factores de riesgo de evolucion
térpida, para elegir el tratamiento mas adecuado.
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Abstract
Title: Unexpected exacerbation of Kawasaki disease

Introduction: Kawasaki disease is the second most common vasculitis of childhood and the leading cause of acquired heart disease
in children in developed countries.

Case report: We present the case of an infant with Kawasaki disease and acute exacerbation with coronary aneurysms as a sec-
ondary complication arises.

Discussion: Diagnosis is based on the combination of clinical and laboratory criteria: fever (over five days) plus 4 of the following:
non-suppurative bilateral conjunctivitis, cervical lymphadenopathy, polymorphous rash affecting the palms and soles, changes in the mucous
membranes (strawberry tongue, redness lip) and changes in the extremities (edema and erythema of the palms, peeling the heel of
the fingers). The treatment consists of early administration of intravenous immunoglobulin 2 g/kg and acetylsalicylic acid 50 mg/kg/
day. The most important consequence is the involvement of the cardiovascular system, especially the coronary arteries may develop
coronary aneurysms evolve towards stenosis and subsequent myocardial ischemia.

Conclusion: To decrease the morbidity and mortality of this process is important early initiation of treatment, which requires a high
suspicion diagnosis before prolonged febrile iliness, and an accurate assessment of risk factors torpid, to choose the most appropriate
treatment.
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Introduccion

La enfermedad de Kawasaki (EK) es la segunda vasculitis méas frecuente de la infancia, después de la pdrpura de Schénlein-Henoch,
y la primera causa de enfermedad cardiaca adquirida en la infancia en los paises desarrollados'. Es un proceso inflamatorio agudo y
autolimitado asociado a una vasculitis de las arterias de mediano calibre, particularmente las coronarias'. La etiologia es desconoci-
da, aunque las caracteristicas clinicas y epidemiolégicas sugieren la implicacién de un agente infeccioso en un individuo genética-
mente susceptible'?.

Caso clinico

Lactante de 7 meses de edad que acude al servicio de urgencias
por presentar fiebre de 8 dias de evolucién, hiperemia conjunti-
val, labios enrojecidos y agrietados y exantema urticarial. Ante la
evolucion de la fiebre, se realizd una analitica, con los siguientes
resultados: hemoglobina (Hb) 9,6 g/dL, leucocitos 21.000/pL, pla-  #454% Glna
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quetas 776.000/pL, proteina C reactiva (PCR) 124 mg/L, albdmina
2,6 g/dL y transaminasa glutamico pirdvica GPT 17 U/L. Se reco-
gi6 una muestra de orina, en la que se detectd piuria estéril. Se
realiz6 un test rapido de adenovirus. El paciente cumplia criterios
clinicos y analiticos de EK incompleto, por lo que ingresé para su
tratamiento.

Se inici6 tratamiento con gammaglobulina (2 g/kg/24 h), cido
acetilsalicilico (AAS) (80 mg/kg/dia) y corticoides (2 mg/kg/dia), ya
que el lactante cumplia criterios de EK de alto riesgo. Evolucioné
favorablemente, quedando afebril a las 12 horas de finalizar la in-
fusion de inmunoglobulinas. Los resultados del test rapido de ade-
novirus fueron positivos. Al sexto dia de defervescencia, el pacien-
te fue dado de alta del hospital manteniendo tratamiento con
corticoterapia oral, con buen estado general y desaparicion de la
clinica. Al alta se realizé un ecocardiograma, con resultados dentro
de la normalidad.

Alos 9 dias de mantenerse afebril, reaparecié la fiebre alta y el
enrojecimiento labial en el nifio, por lo que acudié nuevamente al
servicio de urgencias, donde se le realiz un control analitico, con
los siguientes parametros: Hb 8,4 g/dL, leucocitos 21.500/uL, pla-
quetas 605.000/pL, PCR 220 mg/L, albtmina 2,7 g/dL, GPT 25 U/Ly
piuria estéril, compatibles con una reagudizacion de la EK. Reingre-
s6 nuevamente y fue tratado con una segunda dosis de gammaglo-
bulinas, corticoides orales y AAS, con lo que desaparecid |a fiebre  figura 2. a) Aneurisma de Ia arteria coronaria derecha. b)

y se normalizaron los parametros analiticos. Dada la reagudizacion  Angurisma de la arteria circunfleja. c) Aneurisma de la arteria

del proceso inflamatorio, se realizé un nuevo control ecocardiogréd-  descendente anterior

fico, en el que se puso de manifiesto la presencia de aneurismas en

las 3 arterias coronarias (figuras 1y 2), uno de los cuales cumple criterios de aneurisma gigante (z-score: 19,17). Ante estos hallazgos,
se decidié iniciar tratamiento con acenocumarol. Dada la mejorfa clinica y la estabilidad hemodindmica del paciente, fue dado de
alta con una pauta de revisiones periédicas en el servicio de cardiologia y tratamiento con prednisolona oral y AAS.

Discusion

El diagnéstico de EK se basa en la combinacidn de criterios clinicos, como presencia de fiebre (duracion >5 dias) y 4 de los siguientes:
conjuntivitis bilateral no supurativa, linfadenopatia cervical, exantema polimorfo, cambios en las mucosas (lengua aframbuesada,
enrojecimiento labial) y cambios en las extremidades (eritema y edema de las palmas y descamacion del pulpejo de los dedos). El

concepto de Kawasaki incompleto incluye a los pacientes que presentan fiebre de >5 dias y, al menos, 2-3 de los criterios clinicos
citados, sin deteccion de otra posible causa del cuadro, y hallazgos de laboratorio que reflejan el proceso de inflamacidn sistémica:
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Criterios de Kobayashi

Sodio <133 mmol/L 2 puntos
<4 dias de enfermedad 2 puntos
GPT >100 U/L 1 punto
<300.000/pL 1 punto
PCR >10 mg/dL 1 punto
Edad menor de 12 meses 1 punto
Neutréfilos >80% 2 puntos

GPT: transaminasa glutamico pirtvica; PCR: proteina C reactiva.

aumento de la PCR >3 mg/dL y/o velocidad de sedimentacion globular >40 mm/h, albdmina <3 g/dL, anemia para su edad, leucocito-
sis >15.000/pL, plaquetas >450.000, aumento de GPT o leucocituria estéril’. Se debe sospechar siempre una EK como posibilidad
diagnéstica a pesar de existir una confirmacidn microbioldgica alternativa.

El tratamiento consiste en la administracion temprana de gammaglobulina i.v. 2 g/kg y AAS 50 mg/kg/dia' (entre los dias 5y 10
tras el comienzo de la fiebre, preferiblemente entre los dias 5 y 7). La incidencia de no respuesta al tratamiento se sitda en torno al
10-20%, en cuyo caso se requiere una segunda dosis de gammaglobulina u otros inmunomoduladores, situacién que aumenta el
riesgo de complicaciones'?. Entre los pacientes que no responden al tratamiento se distinguen 2 grandes grupos: pacientes cuyos
sintomas no desaparecen y pacientes cuyos sintomas reaparecen tras 48 horas del inicio del tratamiento (reagudizacion). Para deter-
minar el riesgo de resistencia al tratamiento disponemos de la puntuacion de Kobayashi* que evalia la edad del paciente, la duracién
del proceso febril y diferentes parametros analiticos, otorgando 1 0 2 puntos segin su importancia (tabla 1)'.

Cuando se obtiene una puntuacién >5, se recomienda afiadir al tratamiento corticoides 2 mg/kg/dfa, para disminuir la incidencia
de complicaciones. Estas puntuaciones se han desarrollado sélo en poblacién japonesa, por lo que su sensibilidad puede variar al
aplicarlos en otras poblaciones®.

La secuela mas importante de la EK afecta al sistema cardiovascular, en especial a las arterias coronarias®, que puede llegar a
desarrollar aneurismas coronarios que evolucionen hacia una estenosis y una posterior isquemia miocardica®.

Conclusiones

El interés de este caso radica en la reagudizacion/recrudescencia tardia de la enfermedad (a los 9 dias) tras el tratamiento inicial con
normalizacion clinica, descrito en pocos casos en la literatura.

Para mejorar el pronéstico y disminuir la morbimortalidad de este proceso es importante iniciar el tratamiento de forma precoz, lo
que precisa una alta sospecha diagnéstica ante cuadros febriles prolongados, asi como una correcta evaluacion de los factores de
riesgo de evolucion térpida, para elegir el tratamiento mas adecuado.

Ante un sindrome febril prolongado, se debe sospechar siempre una EK como posibilidad diagnéstica a pesar de existir una confir-
macién microbiolégica alternativa. [Nl
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