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RESUMEN:

Introduccién: El Sindrome de Kawasaki (SK) es una vasculitis sistémica que carece de pruebas diagnosticas. Retrasos en el diagnostico
y tratamiento pueden ocasionar dilataciones de las arterias coronarias (DAC).

Objetivo: Evaluar las caracteristicas demograficas, criterios diagnosticos, organos afectados, alteraciones de laboratorio, tratamiento y
compromiso cardiovascular, en niflos hospitalizados con SK, en cuatro centros hospitalarios del area Metropolitana de Caracas.
Meétodo: Se revisaron las historias de nifios de 1 mes a 12 afios con diagnoéstico de SK, hospitalizados entre enero 2001-diciembre 2004
en los hospitales “J.M. de Los Rios”, “Miguel Pérez Carrefio”, “Elias Toro” y “Universitario de Caracas”.

Resultados: Un total de 28 nifos cumplieron criterios diagnosticos de SK. El 71 % fueron varones. La edad promedio fue 2,12 afios. El
60% de los diagnosticos fueron tardios. E1 50% present6 afeccion cardiovascular y el 37,5% DAC. Cifras de velocidad de sedimentacion
globular 6 de proteina C reactiva mas elevadas al ingreso y la administraciéon de inmunoglobulina intravenosa (IGIV) tardiamente, se
asociaron con un mayor riesgo para desarrollar DAC (p < 0,05).

Conclusiones: La mayoria de los pacientes presentaron diagnodstico tardio por manifestaciones incompletas de la enfermedad, errores
diagndsticos o consulta tardia. Este resultado se asocid notoriamente con el elevado porcentaje de manifestaciones cardiacas. Cifras
elevadas de VSG 6 PCR al ingreso y la administracion tardia de IGIV, se asociaron con mayor frecuencia de DAC. Se considera
importante incentivar a los médicos en el conocimiento de esta patologia y en los diagnosticos diferenciales. El diagnéstico y tratamiento
precoz y las consultas de seguimiento son fundamentales. Arch Venez Pueric Pediatr 69 (1): 11-18

Palabras clave: Sindrome de Kawasaki, Enfermedad de Kawasaki, Sindrome mucocutaneo, Dilatacion de las arterias coronarias.

SUMMARY:

Introduction: Kawasaki Syndrome (KS) is a systemic vasculitis that lacks diagnostic tests. Delayed diagnosis and treatment may lead to
coronary arterial aneurysms (CAA).

Objective: To evaluate demographic characteristics, diagnostic criteria, involved systems, laboratory findings, treatment and
cardiovascular abnormalities in hospitalized children with KS in four hospitals in Caracas, Venezuela.

Methods: A chart review of children, between 1 month and 12 years of age, hospitalized with KS at the “J.M. de Los Rios”, “Miguel
Pérez Carreflo”, “Elias Toro” and “Universitario de Caracas” hospitals from January 2000 to december 2004 was conducted.

Results: Twenty eight children met clinical criteria for KS. Seventy percent were males. The median age was 2,12 years. There was a
delayed diagnosis in 60% of patients. Cardiovascular abnormalities were present in fourteen patients (50%) and 37,5% had CAA. Patients
with higher erythrocyte sedimentation rate (ESR) or C-reactive protein (CRP) at admission and intravenous immunoglobulin (IVIG)
administration after the 10th day of illness, were more likely to develop CAA (p < 0,05).

Conclusions: Most patients had a delayed diagnosis because of incomplete clinical presentation, diagnosis mistakes or delayed medical
attention. Delayed diagnosis was more frequently associated with cardiovascular manifestations. Patients with higher ESR and CRP, and
delayed IVIG administration were more likely to develop CAA (p < 0,05). It is important to motivate medical doctors in regard to
knowledge and differential diagnosis of KS. Early diagnosis and treatment and long term follow up are essential. Arch Venez Pueric
Pediatr 69 (1): 11-18

Key words: Kawasaki syndrome, Kawasaki disease, mucocutaneous syndrome, coronary artery aneurysms.

ARTICULO ORIGINAL

El sindrome de Kawasaki (SK) es una vasculitis aguda,
sistémica y autolimitada, que se presenta en tres fases: la
fase aguda ocurre durante la primera semana y se caracteri-
za por la aparicion de fiebre, seguida en 1 6 2 dias por una
conjuntivitis no purulenta, erupcion en el tronco y area ge-
nital, acompafiada o no de lesiones en los labios, lengua, pal-
mas y plantas; la fase subaguda se presenta desde la segun-
da semana de enfermedad hasta los 60 dias; cursa con desca-
maciéon de manos y pies que se inicia en la region sub-
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ungueal y puede presentarse diarrea, dolor articular y o
vomitos; y la fase de convalecencia caracterizada por la
desaparicion de los sintomas, a menos que ocurra alguna
complicacion.

El SK puede cursar con un variado espectro de mani-
festaciones cardiacas que incluyen desde taquicardia, ritmo
de galope, hasta la insuficiencia cardiaca congestiva (con
afeccion vascular pulmonar o con shock cardiogénico).
Existen otras alteraciones cardiacas que pueden aparecer
desde el final de la primera semana hasta las 8 semanas pos-
teriores, como lo son el derrame pericardico, la insuficiencia
de las valvulas mitral y/o tricuspidea, o la dilatacion de las
arterias coronarias; esta tltima manifestacion puede presen-
tarse en un 15 a 25 % de los pacientes no tratados (1).

Existen factores de riesgo para la adquisicion de corona-
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riopatia: 1) Persistencia de la fiebre a pesar de la
inmunoglobulina intravenosa (IGIV); 2) Edad < 1 afio; 3)
Sexo masculino; 4) cifras de Proteina C Reactiva elevada al
ingreso; 4) Valores de leucocitos al ingreso mayores de
15.000 por mm?3; 5) Hemoglobina basal baja; y 6) Contaje de
plaquetas < 350.000 x mm3 para el momento del ingreso
(2,3). Recientemente se han descrito cifras de sodio sérico <
135 mEq/L como parametro asociado con el desarrollo de
aneurismas cardiacas (4).

Actualmente es la primera causa de enfermedad cardiaca
adquirida en los paises desarrollados y aun cuando existen
cinco criterios clinicos diagnoésticos, éstos pueden no estar
presentes en su totalidad, pueden presentarse dispersos a lo
largo del curso de la enfermedad o pueden simular diferentes
patologias, que ocasionan retardo en el diagnostico y con
ello un mayor riesgo de desarrollar enfermedad coronaria
(5,6).

La etiologia exacta de este sindrome aun se desconoce y
no se cuenta con una prueba diagnéstica confirmatoria; sin
embargo, mucho se ha avanzado en la reduccion del riesgo
de desarrollar aneurismas de las coronarias. Diferentes estu-
dios han demostrado la efectividad de la IGIV en la reduc-
cion de la formacion de aneurismas de las arterias corona-
rias, cuando ésta es administrada entre el quinto y noveno
dia de la enfermedad, en una dosis tGnica de 2g/Kg (7-9).
Existe el criterio de que la prevalencia de enfermedad coro-
naria es inversamente proporcional al total de la dosis de
IGIV (la dosis unica de 2g/Kg esta asociada a una menor
prevalencia que con una dosis tnica a 1g/Kg 6 con dosis de
400mg/Kg/dia por 5 dias) y es independiente de la dosis de
acido acetil salicilico (ASA) que se utilice (7).

Tratandose de una patologia de baja incidencia en paises
no asiaticos, en el presente trabajo se quiso evaluar la expe-
riencia registrada en diferentes hospitales del area metropo-
litana de Caracas.

OBJETIVOS GENERALES:

Evaluar las caracteristicas demograficas y el compor-
tamiento clinico del sindrome de Kawasaki en nifios que
consultaron a cuatro centros hospitalarios del area metropol-
itana de Caracas, en los ultimos 5 afios.

Objetivos Especificos:

. Determinar el porcentaje de nifios con diagndstico
de Kawasaki tipico y de Kawasaki incompleto o
atipico

. Registrar los sistemas u 6rganos afectados

. Determinar el porcentaje de nifios que presentaron
diagnostico y tratamiento precoz

. Describir el tratamiento recibido

. Evaluar la frecuencia de SK refractario

. Determinar los factores de riesgo para la adquisi
cion de enfermedad coronaria
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. Describir las alteraciones de laboratorio asociadas
con la patologia
. Determinar las secuelas cardiovasculares

METODO:

Revision retrospectiva de las historias clinicas de todos
los nifios entre 1 mes y 12 afios de edad hospitalizados en el
Hospital “J.M de Los Rios” (HIM), en el Hospital “Miguel
Pérez Carrefio” (HMPC), Hospital “Elias Toro” (HET) y en
el Hospital Universitario de Caracas (HUC), entre Enero del
2000 a Diciembre del 2004, con el diagnéstico de Sindrome
mucocutaneo, enfermedad de Kawasaki o Sindrome de
Kawasaki (SK).

Las historias clinicas fueron revisadas, independiente-
mente, por cuatro co-investigadores, con la finalidad de ase-
gurar el cumplimiento de los criterios diagnosticos del SK
propuestos por la Asociacion Cardiaca Americanal0:

Kawasaki Tipico: enfermedad febril 5 dias o mas de
duracion, con cuatro de los siguientes cinco signos, y sin
otra causa razonable de los mismos. 1) Inyeccion conjunti-
val bilateral, no purulenta; 2) Cambios orales (labios fisura-
dos, lengua en fresa y eritema de labios u orofaringe); 3)
Cambios en manos y pies (eritema, edema y/o descamacion
periungueal); 4) Erupcion; 5) Linfadenopatia cervical > 1.5
cm.

Kawasaki Atipico o Incompleto: Fiebre ? 5 dias y la exis-
tencia de 2 6 3 de los 5 criterios y un laboratorio consistente
con Kawasaki (VSG y PCR elevada, anemia, leucocitosis
con desviacion a la izquierda, hipoalbuminemia, elevacion
de las transaminasas, leucocituria) o en presencia de aneuris-
mas de las arterias coronarias.

Ademas, se emplearon las siguientes definiciones:

Leucocituria: presencia de mas de 5 leucocitos por
campo en una muestra de orina.

Primer dia de la enfermedad, el dia de aparicion de la
fiebre.

Kawasaki refractario o resistente a IGIV: persistencia de
la fiebre o su recrudescencia al menos 48 horas después de
la administracion de IGIV.

Kawasaki Temprano: aquel tratado antes del décimo dia
de enfermedad.

Kawasaki Tardio: administracion de IGIV posterior al
noveno dia del inicio de la enfermedad.

Afeccion cardiaca: incluyd la presencia de pericarditis,
miocarditis, endocarditis, compromiso valvular (sin
antecedente de su existencia previo a la enfermedad o su
desaparicion en los controles) y/o dilatacion de las arterias
coronarias (didametros de la luz vascular mayores de 3mm
para los niflos menores de 5 afios de edad 6 didmetros
mayores a 4mm para los niflos de mas de 5 afios, segin
los criterios del Ministerio de Salud Japonés), pudiendo ser
la dilatacion como aneurismas localizadas o ectasia de toda
la arteria.
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Signo de Fink o dermatitis en el area del pafal: este signo
clinico no incluido en los criterios diagnosticos de la enfer-
medad se caracteriza por la presencia de una erupcion rosa-
da, seca, en el area del pafial que aparece precozmente en el
curso de la enfermedad y simula un leve eczema de apari-
cion reciente (11).

Se recolectaron datos de los pacientes referentes a carac-
teristicas demograficas, criterios diagnosticos, drganos afec-
tados, alteraciones de laboratorio, tratamiento recibido y
presencia o no de compromiso cardiovascular.

ANALISIS ESTADISTICO:

Los datos fueron recolectados en fichas clinicas. La
descripcion de los mismos fue expresada como medias arit-
méticas +/- desviacion estandar (DE) y/o frecuencia. La
investigacion de diferencias estadisticamente significativas
entre la presencia de afeccion cardiaca y la administracion
de IGIV precoz o tardia se realizo utilizando la prueba exac-
ta de Fisher, con un nivel de significancia de p < 0,05.

RESULTADOS:

Durante el periodo de estudio, un total de 42 nifios
fueron tratados en los cuatro centros hospitalarios del area
metropolitana de Caracas, con los diagndsticos de SK. De
éstos, 28 pacientes cumplieron con la definicion establecida
por el Comité de Fiebre Reumatica, Endocarditis y
Enfermedad de Kawasaki de la Asociacion Cardiaca
Americana (10).

De los 28 pacientes, 13 pertenecieron al HUC, 9 al HIM,
4 al HET y 2 al HMPC con la siguiente distribucion por
aflos: 3 casos (10,71 %) en el afio 2000; 4 (14,28 %) en el
2001; 6 (21,42 %) en el 2002; 3 (10,71 %) en el 2003 y 12
(42,85 %) en el 2004 (Figura 1).

Lok e 1

La edad promedio fue de 2,12 afios con un rango de 3
meses a 8 afios de edad.

El sexo masculino represento el 71,4 % de los casos
(20/28).

En lo referente a los signos clinicos, el 100% de los nifios
presentaron fiebre, 96,4% (27/28) cursaron con erupcion y
cambios en la mucosa orofaringea y el 89% presentd cam-
bios en manos y/o pies. La presencia de inyeccion conjunti-
val y adenopatia > 1.5 c¢cm se reportd en un 75 % y 42,8 %,
respectivamente (Cuadro 1). El 78,6 % de los pacientes
reunieron 5 6 mas criterios diagnésticos para clasificarlos
como Sindrome de Kawasaki Tipico y el restante 21,4 %
(6/28) presentaron 3 6 4 criterios mas evidencia de afeccion
cardiaca atribuible a la enfermedad, que permitio definirlos
como Kawasaki Incompleto.

Ademas de los criterios diagnosticos de SK, en nueve
pacientes (32,1%) se reporto la presencia de erupcion en el
area del paifial, sugestivo del signo de “Fink™: 8 con
Kawasaki tipico y 1 con Kawasaki incompleto.

El diagnostico de SK se realizo precozmente en 11
pacientes (39,2 %), mientras que en los 17 restantes (60,7%)
se hizo después del noveno dia de la enfermedad.

De los 11 nifios en quienes se realizé un diagndstico pre-
coz, a 10 de ellos se les planteo el diagnostico al momento
del ingreso a hospitalizacion y a uno, se le reconsidero este
diagndstico en el curso de su hospitalizacion, tras haber sido
ingresado como una meningitis bacteriana.

Entre los pacientes en quienes se realizo un diagndstico
tardio (17/28), 4 tuvieron demora en su ingreso a hospita-
lizacion, por planteamientos de otros diagnosticos en con-
sultas efectuadas ambulatoriamente; 4 consultaron tardia-
mente en el curso de su enfermedad (primera consulta médi-
ca después del dia 10 de enfermedad); y 9 ingresaron con un
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Figura 1: Distribucion de los casos de Kawasaki por hospital y por aiio (2000-2004)
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Cuadro 1. Criterios diagnosticos en los 28 nifios con diagnosticos de Kawasaki Tipico o de Kawasaki Incompleto.

Criterio o signo clinico

Pacientes con

Pacientes con

Kawasaki Tipico Kawasaki Incompleto Total (%)
(n =22) (n=16)
Fiebre 22 6 28
Cambios en mucosa orofaringea 21 6 27
Erupcién 21 6 27
Afeccién en extremidades 21 4 25
Inyeccion Conjuntival 20 1 21
Adenopatia 10 2 12

diagnostico diferente al de SK (Cuadro 2). En estos 9
pacientes, los diagnosticos de ingreso fueron meningitis bac-
teriana (2), Stevens Johnson (1), eritema multiforme (1),
exantema febril (1), infeccion urinaria (1), sepsis (1), dengue
(1) y sindrome diarreico agudo (1).

El 42,8% (12/28) de los pacientes asistieron a diferentes
consultas médicas ambulatorias previo a su ingreso hospita-
lario, con un promedio de 1,8 consultas (rango de 1 a 3 eva-
luaciones médicas). Los diagnosticos emitidos en estas con-
sultas fueron parotiditis, otitis media aguda, adenitis
abscedada, enterocolitis, sindrome diarreico, intoxicacion
alimentaria, estreptococcemia, conjuntivitis y sindrome viral.

Cuadro 2. Factores que contribuyeron al diagnostico tardio de SK

Diagnéstico tardio N° de
pacientes

Retardo en realizar la primera 4>
consulta médica
(= al dia 10 de la enfermedad)
Diagnéstico errado: 13

1) En consultas previas a

la hospitalizacidon 3
2) Alingreso hospitalario 5
3) Presentacion Incompleta 5

* Un paciente dentro de este grupo presentd manifestaciones clinicas de
Kawasaki Incompleto

El compromiso de los diferentes sistemas del organismo
se discrimina en el Cuadro 3. Hubo registro de pacientes que
presentaron mas de un hallazgo por sistema involucrado, por
¢j., compromiso del endocardio, pericardio y de las arterias
coronarias en el mismo paciente (6/14). No se reportaron
dafios al miocardio.

Se evaluaron las alteraciones hematoldgicas y quimicas
que presentaron los pacientes (Cuadro 4). Los resultados de
la hematologia del ingreso de dos pacientes no se hallaron en
las historias clinicas. Un total de 25 pacientes recibieron
IGIV: 10 nifios la recibieron precozmente y 15 tardiamente.
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Cuadro 3. Hallazgos asociados en el sindrome de Kawasaki.

Hallazgos

Numero de
paciente (%)

Sistema nervioso central
Irritabilidad
Meningitis aséptica

Cardiovasculares
Pericardio
Endocardio
Miocardio
Coronarias

Pulmonares
Patron reticulogranular
Engrosamiento hiliar
Roncus y bufosos

Gastrointestinal
Diarrea
Voémitos
Dolor abdominal

Hepatico
Colecistitis acalculosa
Hepatomegalia
Ictericia
Elevacién de transaminasas

Genitourinario
Piuria estéril: 5-10 leucocitos/campo
>10 leucocitos/ campo

Ganglionar
Adenopatia > 1.5 cm

Musculo-esquelético
Artralgia
Cojera

Eritema alrededor de la BCG

8 (28,65)
2

6

14 (50)
12

6

0

10
5(17,8)
2

2

1

10 (35,7)
7

7

4

11 (39,3)
1

3
3
7
16 (57,1)
6

10

12 (42,8)
12

3(10,7)
3
2

1(3,6)




Cuadro 4. Alteraciones de parametros de laboratorio

Hallazgos al ingreso Pacientes con

el hallazgo
N° pacientes
realizado

Leucocitos > 15.000 x mm?® 10/25*
Hemoglobina
< 2DS para la edad (g/dl) 14/26*
Plaquetas

< 350.000 x mm® 6/26*

> 350.000 x mm® 20/26*
Velocidad de sedimentacion
> 20 mm/h 25/25
Proteina C Reactiva positiva 20/22
Alanino aminotransferasa
> 50U/L 7122
Albumina < 3g/dI 6/15
Colesterol < 2DS mg/dl 4/5

La dosis administrada fue de 2g/Kg de peso, en infusion
continua, durante 10 a 12 horas. Esta dosis debi6 repetirse en
dos pacientes por persistencia o recrudescencia de la fiebre
posterior a las 48 horas de la primera dosis.

De los tres pacientes que no recibieron IGIV, dos no
tenian indicacion de IGIV para el momento del ingreso (con-
sultaron tardiamente en el curso de la enfermedad y no pre-
sentaban fiebre para el momento del ingreso), y el tercer
paciente egreso6 contra opinion médica antes de recibirla. De
estos tres pacientes sin IGIV, uno de ellos cursé con derrame
pericardico (Cuadro 5).

El 50% de los pacientes presentaron alguna mani-
festacion cardiaca, siendo tres veces mas frecuente en el
grupo que recibi6 la IGIV tardiamente respecto a los que la
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recibieron antes del dia 10 de enfermedad (p = 0,015).

El derrame pericardico se presentd en el 42,8 % de los
nifios y la dilatacion de las arterias coronarias en el 35,7% de
los pacientes.

En los nifos que cursaron con derrame pericardico, el
60% se detectd en aquellos que recibieron la IGIV tardia-
mente y en el 20% de los pacientes quienes la recibieron
antes del dia 10 de enfermedad (p = 0,09).

Los pacientes que recibieron la IGIV precozmente, pre-
sentaron menor riesgo a desarrollar la dilatacion de las arte-
rias coronarias (p = 0,04). Este riesgo se duplicd en los
pacientes que recibieron tardiamente la IGIV.

Se evaluaron las caracteristicas consideradas como fac-
tores de riesgo para la adquisicion de enfermedad coronaria:
la edad, el sexo masculino, la forma de presentacion de la
enfermedad (tipica o incompleta), la administracion de la
IGIV y los valores maximos de los reactantes de fase aguda
(Cuadro 6).

De los 10 pacientes a quienes se les detectaron la presen-
cia de dilatacion de las coronarias, 8 acudieron a control por
mas de 5 meses y 2 no realizaron ningun control posterior a
su egreso.

Ademas de la IGIV, al 96,4% (27/28) se les indicd ASA,
aun 14,2% (4/28) esteroides y un 3.6 % (1/28) recibid war-
farina (por desarrollar aneurismas gigantes).

Para el momento del ingreso, a 23 pacientes se le admi-
nistrd ASA a la dosis de 80-100mg/Kg/dia y a cuatro a la
dosis de 5 mg/Kg/dia. No se registrd toxicidad por ASA; sin
embargo en un lactante de 4 meses de edad con lactancia
materna exclusiva, hubo que sustituirsele el ASA por dipiri-
damol por sufrir varicela la madre.

Entre los nifios que recibieron esteroides, la indicacion en
tres de ellos fue por los diagnésticos de meningitis bacteriana,
Stevens Johnson y eritema multiforme, respectivamente, y en
el cuarto paciente como terapéutica al Kawasaki refractario.

Cuadro 5. Tratamiento precoz o tardio con IGIV y presencia de afeccion cardiaca.

N° pacientes con

N° pacientes con

IGIV precoz IGIV Tardio No IGIV Total P - Valor RR
Ne° pacientes 10 15* 3 28 NS -
Edad promedio
en afos + DS 1,88+ 1,23 2,34 £2,03 1,77 £ 1,95 NS -
Kawasaki Tipico 10 10 2 22 NS -
Kawasaki B 5 1 6 0,05 2,2
Incompleto
Afeccion 2 1 1 14 0,015 3,1
cardiaca
Der.ra,mg 2 9 1 12 NS -
pericardico
Dllatacu_)n de 1 8 1 10 0,04 2,6
coronarias
Insuficiencia
Mitral i 4 0 ¢ NS -
In§uf|C|t.enC|a _ 3 0 3 NS -
Tricuspidea

RR: Riesgo Relativo *Dos pacientes con diagnostico precoz recibieron la IGIV después del dia 10 de enfermedad.
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Cuadro 6. Caracteristicas de los pacientes con aneurismas cardiacas

Dilatacion Sin dilatacion
Caracteristicas de arterias de las arterias p-Valor RR
coronarias coronarias

Total 10 18 0.06 1,2
Edad promedio en 1,34 + 1,07 2,55 + 1,90 NS
afios £ DS
Sexo femenino 2 6 NS
Sexo masculino 8 12 NS
IGIV precoz 1 9 0,05 2,2
IGIV tardio 8 7 NS
No IGIV 1 2 NS
Con cpntroles 8 4 NS
sucesivos
Sin controles 2 14 0,05 3.1
Regresién de las 5 ) ) )
aneurismas
No Regresion 3 - - -
Desconocido por la 2 ) ) )
falta de controles
Promedio VSG mm/h 85,3+33,7 56,2 + 25 0,02 2,2
Promedio PCR mg/dl 16,15 + 16,21 6,52+ 5,10 0,07 1,1
Hb g/dl 9,5+ 1 10,2+ 1,16 NS -

RR = Riesgo Relativo; VSG = velocidad de sedimentacion globular; PCR = Proteina C Reactiva; Hb = hemoglobina

La regresion de las lesiones aneurismaticas se corroboro
en el 63% de los pacientes afectados (5/8).

DISCUSION:

En el presente estudio se registraron casos de SK en los
cuatro centros hospitalarios, reportandose el mayor numero
de casos en el afio 2004. Al considerar que se trata de cen-
tros sedes de postgrados de pediatria que cuentan con espe-
cialistas en el area de enfermedades infecciosas y cardidlo-
gos pediatras, este resultado pudiera atribuirse a un mayor
indice de sospecha diagnostica, a un mayor niimero de re-
ferencias a estos centros, a la existencia de diferentes obser-
vadores en el tiempo o a que realmente hubo un incremento
en el nimero de casos con respecto a afios anteriores.

Se encontraron similitudes con otros trabajos clinicos en
cuanto a las caracteristicas demograficas de los pacientes
con SK: predominio en nifilos menores de < 5 afos de edad
y en el sexo masculino.

Dentro de los criterios diagnoésticos, los que se presen-
taron con mayor frecuencia para el momento de la hospita-
lizacion fueron la fiebre, erupcion y cambios en la mucosa
oral. Signos no incluidos en los criterios diagnosticos como
el eczema en el area del pafial fueron reportados en mas del
30% de los pacientes mientras que otros como la meatitis, el
eritema alrededor de la BCG, la presencia de hidrocele o
nddulos pulmonares no fueron investigados.

Con excepcion de las afecciones cardiovasculares que se
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presentaron con una frecuencia mayor a la reportada interna-
cionalmente, el resto de los sistemas se vieron comprometi-
dos en porcentajes similares a lo registrado en la literatura:
piuria (60%), la afeccion gastrointestinal (< 40%), ictericia
o hiperbilirrubinemia (10%) (3, 12).

Al evaluar los parametros de laboratorio que se alteran
en el curso de esta enfermedad inflamatoria sistémica (ele-
vacion de los reactantes de fase aguda, alteraciones hema-
toloégicas y quimicas como los son la hipoalbuminemia,
descensos en las cifras de colesterol y lipoproteinas de alta
densidad, elevacion de las transaminasas) se registraron
alteraciones de todos estos parametros; sin embargo, con
excepcion de la determinacion del contaje de los leucocitos,
de los valores de hemoglobina y del hematocrito, los demas
parametros no se utilizan en el 100% de la muestra.

La inexistencia de un parametro de laboratorio o de un
signo clinico patognomoénico que permita establecer el diag-
nostico de SK obliga a buscar el mayor nimero de signos
clinicos y de laboratorio que nos ayuden a aumentar la
especificidad diagnostica, teniendo presente dentro de los
parametros de laboratorio algunos no considerados de ruti-
na, tales como las cifras de albumina sérica, colesterol y
lipoproteinas de alta densidad (HDL)13 u otros como los
niveles de sodio sérico < 135 mEq/L4. En nuestra casuisti-
ca, tan solo a 5 niflos se les realizé determinacion de coles-
terol con hallazgo de cifras por debajo del valor para la edad
en 4 de ellos y a 15 se les realizd cuantificacion de las cifras
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de albumina sérica, reportando valores < 3g/dl en 6 de ellos.
No se procesd ninguna muestra para la determinacion del
nivel de HDL.

Los pacientes presentaron una mayor frecuencia de diag-
nosticos tardios que tempranos (60% versus 39%). La causa
mas frecuente de diagnoéstico tardio fue el error diagnostico
por manifestaciones clinicas incompletas, error en el diag-
nostico de ingreso o en las consultas realizadas previas a su
ingreso, lo que origind el retardo en la referencia de los
pacientes a algunos de los cuatro centros asistenciales
participantes. Este dato es alarmante porque el niimero de
manifestaciones cardiacas fue significativamente mayor (p <
0,05) en el grupo de pacientes que recibieron IGIV tardia-
mente como ha sido ampliamente expresado en muchas
publicaciones.

Las afecciones del pericardio y de las arterias coronarias
se presentaron en un porcentaje superior a lo reportado en la
literatura (42,8% versus 30% para la afeccion del pericardio
y 35.7% versus 15-25% de lesion de las arterias coro-
narias)12. Si se considera que 14 pacientes del grupo que no
presentaron dilatacion de coronarias no cumplieron con-
troles cardioldgicos dentro de las 8 semanas del inicio de la
enfermedad o posteriormente, se pudiera estar subestimando
en estos pacientes la presencia de aneurismas de las
coronarias, dato que engrosaria aun mas el ya elevado
numero de afecciones cardiacas reportado.

Al evaluar las caracteristicas consideradas como factores
de riesgo para la adquisicion de enfermedad coronaria, no se
detectaron diferencias estadisticamente significantes en
cuanto al sexo, edad y a la forma de presentacion tipica o
incompleta. No asi, en lo referente a la administracion de la
IGIV y alos valores maximos de los reactantes de fase
aguda: la dilatacion de las arterias coronarias fue menos fre-
cuente entre el grupo que recibio la IGIV antes del dia 10 de
la enfermedad y se presentaron con mayor frecuencia entre
los niflos que cursaron con cifras de VSG y PCR mas
elevadas.

Esta bien documentado en la literatura que la formacion
de las aneurismas de las arterias coronarias, pueden ocurrir
hacia el final de la fase aguda de la enfermedad o en la fase
subaguda y que la regresion de las mismas ocurre en el
primer afio en el 50 - 67% de los pacientes afectados (50-
67%). Este porcentaje de regresion es dependiente de
algunos factores como son el tamafio del ancurisma,
pacientes menores de 1 afio, morfologia sacular de la
aneurisma y localizacion distal (1, 2, 3, 11): sin embargo
mas recientemente, se ha descrito la aparicion de nuevas
aneurismas o la expansion de las ya existentes tiempo
después de haber ocurrido la regresion de las mismas (14).
Existen ademas datos que revelan la persistencia de un bajo
grado de inflamacion mas alla de la fase aguda de la
enfermedad que pudiera contribuir a un aumento en la
resistencia vascular sistémica (15), mas atn, se han detecta-

do alteraciones en la musculatura de las coronarias con
alteracion funcional en pacientes en quienes nunca se les
detectd afeccion de las arterias coronarias en el curso de la
enfermedad (16). Todos estos datos obligan a mantener un
control cardioldgico estricto y por largo tiempo.

La demora en el diagndstico permite la persistencia del
proceso inflamatorio y con ello el mayor riesgo al desa-
rrollo de aneurismas de las coronarias, siendo ésta una de las
probables explicaciones al elevado porcentaje de manifesta-
ciones cardiacas que se registraron. No obstante, quedara
para estudios futuros aclarar si este elevado compromiso
cardiaco se debid a un comportamiento mas agresivo del SK
en nuestros pacientes.

En cuanto al tratamiento con ASA, éste fue bien tolerado
por los pacientes que lo recibieron. Los efectos del
tratamiento con esteroides, considerados por algunos autores
como la “terapia de rescate” en aquellos pacientes que per-
sisten febriles después de 2 dosis de IGIV, no pudimos eval-
uarlos, pues tan solo lo recibieron 4 pacientes.

CONCLUSIONES:

* El diagnostico precoz y la administracion temprana de
la IGIV resultan en un mejor pronostico, por lo que es nece-
sario capacitar al personal médico en el diagnoéstico diferen-
cial. En la medida que el pediatra se familiarice mas con el
SK, mas precozmente se realizara el diagnostico y se inicia-
ra el tratamiento.

* El predominio del Kawasaki Incompleto entre las causas
que ocasionaron el diagnostico errado y con ello demoraron el
diagndstico de la enfermedad, hace necesario plantearse que
ante un nifo con fiebre de mas de 5 dias de duracién, con
alglin otro criterio diagnéstico de Kawasaki debe cumplirse
rutinariamente con un plan de trabajo que incluya: 1)
Busqueda de otros signos no incluidos entre los criterios diag-
nodsticos como son el signo de “Fink” y la meatitis y 2) Indicar
una serie de examenes de laboratorio que incluyan hema-
tologia completa, VSG, PCR, transaminasas, albumina, cifras
de colesterol, HDL, sodio sérico, examen de orina; 3)
Considerar la evaluacion cardiovascular de aparecer algiin
dato paraclinico sugestivo de la enfermedad.

* Se debe incentivar y educar a los padres en la necesi-
dad de mantener un control cardiologico estricto durante el
primer afio o mas de la enfermedad, en todos los nifios con
o sin afeccion cardiaca.

* Continuar la realizacion de estudios multicéntricos que
permitan: a) Aumentar la casuistica de esta entidad poco
frecuente, b) Unificar conductas de tratamiento y control
para los pacientes con SK; y ¢) Un conocimiento mas pre-
ciso del comportamiento clinico de nuestros pacientes para
ofrecerles un diagnoéstico precoz y facilidades en adquirir el
tratamiento idoneo.
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