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Enfermedad de Kawasaki con tres
recurrencias. Presentacion de un caso
clinico

RESUMEN

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis aguda, de etiologia
desconocida, que afecta principalmente a nifios menores de 5 afos.
La enfermedad de Kawasaki es la cardiopatia adquirida mas frecuente
en los paises desarrollados. En México no se conoce la epidemiologia
de la enfermedad ya que sélo se han reportado casos esporadicos. De
acuerdo con la literatura especializada mundial se presentan recurren-
cias de la enfermedad en aproximadamente 3% de los casos, pero una
segunda recurrencia es muy rara. En este articulo se describe el caso
de un paciente con enfermedad de Kawasaki con tres recurrencias y
lesiones coronarias transitorias en dos de los tres eventos.

Palabras clave: enfermedad de Kawasaki, aneurismas coronarios, recu-
rrencia de la enfermedad de Kawasaki.

Kawasaki disease with three recurrences.
A case report

ABSTRACT

Kawasaki disease is a systemic vasculitis of unknown origin predomi-
nantly affecting children under the age of 5 years. Is the most common
cause of acquired cardiac disease in developed countries. We don’t
know the epidemiology in Mexico because there are only few reports
of the disease. Recurrence of the disease has been reported in approxi-
mately 3% of all cases and second recurrences are rarer. We present
the case of a patient with Kawasaki disease with 3 recurrences who
developed transient coronary artery lesions in 2 of these events.

Key Words: Kawasaki Disease, coronary aneurysms, Kawasaki Disease
recurrence.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Kawasaki es una enfermedad
febril aguda caracterizada por hiperemia conjunti-
val bilateral, cambios en los labios y en la cavidad
oral, exantema polimorfo, con cambios en las
extremidades y adenomegalia cervical no puru-
lenta. Es una vasculitis de etiologia desconocida
que afecta principalmente las arterias coronarias.
Es la principal causa de cardiopatia adquirida en
los paises desarrollados. El tratamiento antes de
los 10 dias de la enfermedad disminuye el riesgo
de desarrollar lesiones coronarias. De acuerdo
con diferentes reportes en Estados Unidos y en
Japon la recurrencia de la enfermedad es rara y
su frecuencia varia desde 1 hasta 3.6%.'?

Se presenta el caso de un nifio con tres recu-
rrencias de la enfermedad de Kawasaki que
tuvo lesiones coronarias transitorias en dos de
dichos eventos.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de un afio de edad, con pa-
decimiento de 5 dias de evolucién manifestado
por fiebre elevada; sin respuesta a antipirético
ni a antibiético (Cuadro 1). En la exploracién
fisica present6 hiperemia conjuntival bilateral,
fisuras labiales, exantema macular generalizado,
edema de palmas y plantas y eritema en cicatriz
de BCG. Se diagnosticé enfermedad de Kawasaki
y se traté con gammaglobulina endovenosa,
esteroide y 4cido acetilsalicilico. El ecocardio-
grama realizado al momento del diagndstico de
la enfermedad mostr6 dilatacién de la arteria
coronaria izquierda con didmetro maximo de
3.4 mm (IZ +4.51) (Figura 1) que retorn6 a los
valores normales al sexto mes de evolucion.

A los 3 ahos de edad el paciente cursé con nuevo
episodio de fiebre elevada por 6 dias, con hipe-
remia conjuntival no purulenta, fisuras labiales,
lengua en fresa, exantema maculopapular en
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tronco y en extremidades, edema de palmas y
plantas y adenomegalia cervical izquierda de
1.5 cm. Tuvo dolor abdominal, ictericia, coluria
y acolia; se diagnostico hidrocolecisto y hepatitis
secundaria. Ademas de episodios de irritabilidad
alternada con somnolencia, rigidez de nuca
e hiperreflexia, el liquido cefalorraquideo fue
compatible con meningitis aséptica. Recibio
gammaglobulina endovenosa con persistencia
de fiebre por tres dias, por lo que se administr6
una segunda dosis de gammaglobulina y metil-
prednisolona. La fiebre cesé a las 24 horas de
la segunda dosis de gammaglobulina. La eva-
luacion cardioldgica mostré arterias coronarias
de didmetros normales. El paciente egres6 con
prednisonay acido acetilsalicilico (5 mg/kg/dia).

El paciente estuvo 14 dias sin fiebre pero du-
rante tres dias tuvo 39 °C con exantema en
extremidades, edema y descamacion de palmas
y plantas. Se diagnosticé recurrencia de enfer-
medad de Kawasaki por lo que recibié nuevas
dosis de gammaglobulina, metilprednisolona y
acido acetilsalicilico. El ecocardiograma en esta
recurrencia demostro ectasia de la arteria coro-
naria izquierda con didmetro maximo de 4 mm
(1Z +4.59). A los cinco meses de seguimiento la
arteria coronaria izquierda regres6 nuevamente
a su didmetro normal.

A los siete anos de edad el paciente tuvo un nue-
vo cuadro con fiebre de cuatro dias de evolucion,
hiperemia conjuntival, eritema y fisuras labiales,
exantema maculopapular en la cara anterior
del térax, edema y descamacién de palmas y
plantas. Se le administraron gammaglobulina,
metilprednisolona y acido acetilsalicilico.

El ecocardiograma mostré una coronaria
izquierda de 3 mm (IZ + 1.15) y coronaria de-
recha de 2 mm (IZ - 0.56). La dltima consulta
de seguimiento cardioldgico fue a los 6 meses
del Gltimo evento, sin lesiones coronarias y sin
medicamentos.
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Cuadro 1. Resumen clinico y de laboratorio de los episodios de enfermedad de Kawasaki

2006 2008 2008 2012
Mes de presentacion noviembre octubre noviembre diciembre
Edad (anos) 1 3 3 7
Peso (kg) 10 16 15.5 25.5
Duracion de la fiebre (dias) 5 6 3 4
Hiperemia conjuntival + + + +
Lesiones orales + + - +
Exantema + + + +
Cambios en extremidades + + + +
Adenopatia cervical - + - -
Dolor abdominal +
Meningitis aséptica +
Hemoglobina (g/dL) 11.5 13.6 12.8 15.0
Leucocitos (mm?) 12 700 12 200 13 100 4 700
Neutréfilos (mm?) 5 600 8170 10 600 3500
Plaquetas (mm?) 279 000 318 000 625 000 194 000
Velocidad de sedimentacion globular (mm/h) 53 46 16 9
Proteina C-reactiva (mg/dL) 36.7 10.1 0.33
Albdmina (mg/dL) 2.3 1.4 2.6 3.8
Sodio (mEqy/L) 139 132 141 140
Aspartato-aminotransferasa (UI/L) 37 255 29 40
Alanina-aminotransferasa (UI/L) 31 186 16 22
Dosis de gammaglobulina IV (2 g/kg) 1 2 1 1
Acido acetilsalicilico 3 mg/kg/dia) + + + +
Esteroide + + + +
Afeccién coronaria si no si no

En todos los eventos del paciente se descartaron
enfermedades infecciosas como causa de los
e sintomas.

&1
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58-3/Def. card. cong.

ANALISIS

La enfermedad de Kawasaki es una enfermedad
febril aguda que afecta principalmente a nifos
menores de 5 afos. La etiologia de la enfermedad
aln es desconocida.! La complicacion mas impor-
tante de la enfermedad de Kawasaki son lesiones
coronarias que disminuyen significativamente con
un diagnostico temprano y con la administracion
de gammaglobulina endovenosa.'?

Figura 1. Ecocardiografia bidimensional del primer
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evento de la enfermedad de Kawasaki: ectasia en el
origen de la coronaria izquierda con un diametro
maximo de 3.4 mm (IZ + 4.51).

Un aspecto interesante de la enfermedad de
Kawasaki es la recurrencia, que muestra variacio-
nes dependiendo del pais de estudio. En Estados
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Unidos, a principios de la década de los 80 del
siglo pasado, se report6 una recurrencia de la
enfermedad de Kawasaki menor a 1% pero esta
cifra no ha sido actualizada.? En el dGltimo censo
nacional de enfermedad de Kawasaki en Japon
se reporté una recurrencia de 3.6%.* En la lite-
ratura especializada hay escasos reportes de la
recurrencia de la enfermedad de Kawasaki®*” con
complicaciones graves en eventos subsecuentes
como taponamiento cardiaco® u obstruccién
severa de la via aérea.® En un articulo publicado
por Matsubara se presento el caso de una familia
en la que tres hijos tuvieron la enfermedad de
Kawasaki y dos de ellos tuvieron recurrencia con
desarrollo de lesiones coronarias. El Gnico factor
comin de estos pacientes fue la identificacion
de un mismo haplotipo de antigeno de histo-
compatibilidad heredado del padre sin poderse
determinar otro factor de riesgo.?

Es importante sefalar que tampoco existe una
definicién absoluta de recurrencia de la en-
fermedad, ya que algunos autores definen a la
recurrencia como un nuevo ataque dos meses
después del padecimiento agudo;® reciente-
mente, se ha definido la recurrencia como un
episodio subsecuente de enfermedad de Kawasa-
ki al menos 14 dias después del retorno al estado
basal de un caso indice de la enfermedad (afebril
o datos activos de inflamacion). Estos episodios
de recurrencia tienen que cumplir con al menos
tres de los cinco criterios clasicos de la enferme-
dad de Kawasaki, ademas de la persistencia de
la fiebre por al menos 5 dias.™

Se han realizado algunos estudios para tratar de
definir los factores asociados con la recurren-
cia de la enfermedad, en los que los andlisis
univariados encontraron que los pacientes mas-
culinos de edad temprana (1 a 2 afios de edad)
con afectacién coronaria en el primer evento
y que fueron tratados con gammaglobulina,
son factores que favorecen eventos repetitivos
de la enfermedad. Sin embargo, ninguno de
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estos factores ha probado ser estadisticamente
significativo para predecir recurrencia.®' Otro
hallazgo en los pacientes con recurrencia es que
ésta se presenta en la mayoria de los casos en el
primer ano; aunque también se han reportado
casos hasta varios afos después del episodio.'

En la enfermedad de Kawasaki las recaidas mul-
tiples son raras; hasta la decimotercera Encuesta
Nacional de Enfermedad de Kawasaki en Japon se
han reportado 1 053 recurrencias, 54 casos con
tres recurrencias de la enfermedad de Kawasaki y
3 casos con cuatro recaidas; aunque no se hacen
referencias especificas sobre esos pacientes.' En
México la enfermedad de Kawasaki no es una
enfermedad reportable y, por lo tanto, no existen
estadisticas nacionales; ademas de que no se han
reportado los casos de los hospitales de concen-
tracion. Sotelo realiz6 una revisién de todos los
casos reportados de enfermedad de Kawasaki en
México, hasta 2012, y sélo encontré 250." Sin
embargo, en el Instituto Nacional de Pediatria,
hasta julio de 2013, se han presentado 325 casos
de la enfermedad de Kawasaki; 13 pacientes con
una recaida, 1 paciente con 2 recurrencias y el
caso descrito, con 3 recurrencias.

En nuestro paciente, la primera recaida ocurri6 2
anos después del diagnéstico de la enfermedad
de Kawasaki y tuvo todos los factores predis-
ponentes para la recurrencia: sexo masculino,
edad al diagnéstico, uso de gammaglobulina
y afectacién coronaria. La segunda recaida fue
mds temprana con un comportamiento clinico
mas agresivo: hepatitis y afectacion al sistema
nervioso central, pero no presenté lesiones coro-
narias. Finalmente, la tercera recurrencia ocurrio
4 anos después del evento previo y desarrollo
ectasia coronaria, la cual revirtié a los 6 meses
del seguimiento de la Gltima recurrencia.

Una pregunta interesante en los pacientes con
recurrencia de la enfermedad de Kawasaki es la
afectacion cardiaca en los eventos subsecuentes
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y, aunque se ha sospechado una mayor afecta-
cién cardiolégica en los eventos repetitivos de la
enfermedad de Kawasaki, en el estudio de Cha-
hal en el Hospital de Nifos Enfermos de Toronto
no se encontré mayor frecuencia de lesiones
coronarias en los pacientes con recurrencia en
comparacion con el evento previo ni con el resto
de los pacientes con enfermedad de Kawasaki
que no presentaron recurrencia.'”

La fiebre persistente en un paciente con ante-
cedente de enfermedad de Kawasaki obliga a
considerar la posibilidad de recurrencia; Bro-
derick y sus colaboradores reportaron eventos
febriles repetitivos en cuatro pacientes con
antecedente de enfermedad de Kawasaki en los
que no pudo hacerse diagnéstico especifico. Se
sugirié la probable asociacién de alteraciones
genéticas con la respuesta inmunitaria y con el
desarrollo de sindromes autoinflamatorios pero
se requieren mas estudios.’

Otra entidad a considerar en el diagnéstico
diferencial de los casos con recurrencia de la
enfermedad de Kawasaki es el eritema perineal
recurrente mediado por toxinas. Si bien el cua-
dro clinico es muy parecido a la enfermedad de
Kawasaki los agentes causales son Streptococcus
y Staphylococcus que afectan principalmente la
piel. La diferencia primordial es que los pacien-
tes con eritema perineal recurrente no presentan
fiebre, son tratados con antibidticos y no desa-
rrollan lesiones coronarias.'

Aunqgue poco comun, la recurrencia de la en-
fermedad de Kawasaki es posible, por lo que
en paises con baja incidencia como México, se
requiere de una sospecha diagndstica de recu-
rrencia para iniciar un tratamiento oportuno y
prevenir la aparicién de lesiones coronarias. Se
requieren también estudios posteriores que per-
mitan determinar los factores asociados no sélo
con la recurrencia de la enfermedad de Kawasaki
sino con la posibilidad de mas de una recaida.
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