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Resumen

Introduccién: La enfermedad de Kawasaki (EK) es una
vasculitis multisistémica que afecta a vasos de pequeno y
mediano tamano. Es considerada como la primera causa de
enfermedad cardiaca adquirida. Su presencia en edades
inferiores a 9 meses o después de los 5 afios es rara. Los casos
de EK incompleta o atipica pueden presentar
sintomatologia de alguna entidad infecciosa o hallazgos
inusuales durante el curso de una enfermedad, que dificultan
la deteccién temprana; lo que ocasiona un retardo del
crecimiento y mayor riesgo de afectacién cardiaca.

Serie de casos: Se presentan 6 casos clinicos con
diagnoéstico de EK incompleta en el Hospital de Nifos Dr.
Roberto Gilbert entre enero 2017 — abril 2019; 83.4 %
fueron hombres, el 66.8 % fueron menores a 1 afio, el
motivo de consulta fue fiebre > 5 dias en todos los casos,
exantema en 66.6 %. Al ingreso, 3 casos (50 %) tenian 1 de
los 5 criterios diagnosticos. Leucocitosis >16.000 u/ul estuvo
presente en todos los casos; la Proteina C Reactiva (PCR)
>15 mg/1 fue positiva en el 66.6 % y las plaquetas menor de
450 x mm3 en el 66.6 %. Las manifestaciones asociadas
presentadas fueron meningitis aséptica 33.4 %, hidrops
vesicular 16.6 %, abdomen agudo 16.6 %, neumonia 16.6
% vy sinovitis de cadera 16.6%.

Conclusiones: Sc puede concluir que los casos descritos
ejemplifican la variedad de la forma de presentacion
incompleta o atipica, ya que las similitudes con otros
procesos infecciosos por las manifestaciones iniciales clinicas
dificultaron el diagnéstico, lo que retardo el inicio de la
terapia especifica.
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Initial manifestations of incomplete or atypical
Kawasaki disease: A case series report.

Abstract

Introduction: Kawasaki disease (KD) is a multisystemic vasculitis that af-
fects small and medium-sized vessels. It is considered the leading cause of
acquired heart disease. Its presence at ages less than 9 months or after 5
years is rare. Cases of incomplete or atypical KD may present symptoms of
an infectious entity or unusual findings during a disease, making early de-
tection difficult and causing growth retardation and increased risk of cardiac
involvement.

Case series: 6 clinical cases with a diagnosis of incomplete EK were pre-
sented at the Dr. Roberto Gilbert Children's Hospital between January 2017
- April 2019; 83.4% were men, 66.8% were under 1 year of age, the reason
for consultation was fever > 5 days in all cases, rash in 66.6%. On admission,
3 cases (50%) had 1 of the 5 diagnostic criteria. Leukocytosis >16,000 u/ul
was present in all cases; C-Reactive Protein (CRP) >15 mg/1 was positive in
66.6%, and platelets less than 450 x mm3 in 66.6%. The associated mani-
festations presented were aseptic meningitis 33.4%, vesicular hydrops
16.6%, acute abdomen 16.6%, pneumonia 16.6%, and hip synovitis 16.6%.

Conclusions: It can be concluded that the cases described exemplify the
variety of incomplete or atypical forms of presentation since the similarities
with other infectious processes due to the initial clinical manifestations made
diagnosis difficult, which delayed the start of a specific therapy.
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Introduccion
La enfermedad de Kawasaki (EK) es una wvasculitis
multisistémica, que afecta a vasos de pequefio y mediano
tamafio. En la mayoria de los casos, el 85 % de los pacientes
son menores de 5 afos. Su presencia en edades inferiores a 9
meses O en mayores de 5 afnos es rara. Afecta
predominantemente a nifos, siendo la proporcion hombre:
mujer de 1.5-2: 1. En el afio 1967, el Dr. Tomisaku Kawasaki
reporta por primera vez aproximadamente cincuenta (50)
casos de la enfermedad que lleva su nombre; hasta el afio
2017 en paises como Japén se reportaron mas de 300.000
pacientes con esta patologia [1]. Se considera como la
primera causa de enfermedad cardiaca adquirida en aquellos
paises donde la fiebre reumatica ya no es prevalente. Tiene
una incidencia anual en menores de cinco anos asi: a nivel
mundial 1-10/100 000, en Japon 90/100 000 ninos, Estados
Unidos 20-25/100 000 nifios, América Latina 3/100 000. En
Ecuador no existe una vigilancia activa de este problema de
salud [2]. Es una patologia poco frecuente en lactantes, sobre
todo antes de los 3 meses, lo cual sugiere que la transferencia
materna de anticuerpos protege a los lactantes de esta
enfermedad, a pesar de las multiples investigaciones ain no
hay certeza de la etiologia de la EK y se cree que los cambios
patoldgicos resultan de una exagerada respuesta inmune a un
patégeno en pacientes con susceptibilidad genética. Sus
caracteristicas clinicas y epidemiolégicas hacen que algunos
autores sugieran una causa infecciosa, ya que presenta picos
estacionales durante invierno y al inicio del verano. Las
infecciones podrian ser un desencadenante de la inflamacion
se ha visto relacionada con los siguientes agentes como S.
pyogenes, S. aureus, M. pneumoniae, adenovirus, virus
Epstein-Barr, parvovirus B19, herpesvirus 6, virus de la
parainfluenza tipo 3, VIH, sarampién, rotavirus, dengue,
chikunguya, citomegalovirus, coxsackie, virus sincitial
respiratorio, coronavirus, metapneumovirus, enterovirus [3].
El diagnostico clasico se basa en la presencia de 5 o mas
dias de fiebre (generalmente superior a 38.5 °C) junto con al
menos 4 de las 5 principales caracteristicas clinicas:
conjuntivitis bulbar sin exudado, lesiones de la cavidad oral
(quetlitis y lengua aframbuesada), edema - eritema palmo-
plantar con posterior descamacion peri-ungueal, adenopatia
cervical de > 1.5 cm generalmente unilateral y exantema
polimorfo. Algunos pacientes pueden cursar con otras
manifestaciones como: irritabilidad, diarrea, vomitos, cuadros
respiratorios, miocarditis, pericarditis, meningitis aséptica,
hidrops vesicular, artritis simétrica de pequeflas y grandes
articulaciones, uretritis, uveitis, miositis, dolor abdominal,
eritema perineal y reacciones locales en el area de inoculacién
de la vacuna BCG, que se han sido descritos en los casos
incompletos o atipicos [4]. Se considera “enfermedad
incompleta” en los nifios con fiebre inexplicable de al menos
5 dias de evolucion asociada con 2 o 3 de los criterios clinicos
[3]. Se reserva el término de “enfermedad atipica” para

aquellos pacientes que presentan un sintoma o signo que
normalmente no es frecuente en la EK [6]. Aplicando estas
definiciones, y aunque pueda prestarse a confusion, un
paciente con fiebre y sospecha de EK podria presentar ambas
formas: incompleta, si no alcanza a reunir los 4 criterios
necesarios, y atipica, si presenta una manifestaciéon inusual
[Z]. Es significativo dejar claro que la diferencia entre
Kawasaki completo e incompleto o atipico es clinica, los
hallazgos de laboratorio y ecocardiograficos son idénticos.
Los aneurismas aparecen en un 30-40 % en la forma
incompleta o atipica frente a un 10 % en los casos completos,
probablemente por el retraso en el diagnostico y tratamiento
[8]. Es importante mantener un alto indice de sospecha para
poder iniciar la terapéutica especifica y prevenir la afectaciéon
cardiaca [9].

El objetivo es la revision de una serie de casos clinicos que
resalta que son varias las manifestaciones iniciales que pueden
acompanar una EK incompleta o atipica, por consiguiente, el
diagnostico y las decisiones terapéuticas resultan dificiles para
el pediatra. Determinar las manifestaciones iniciales de los
pacientes con EK incompleta o atipica, identificando las
diversas caracteristicas clinicas- analiticas.

Poblacion y Métodos

Estudio de serie de casos, de tipo retrospectivo con EK
incompleta o atipica atendidos en el Hospital de Ninos Dr.
Roberto Gilbert entre enero 2017 — abril 2019. Se utilizaron
los criterios diagnosticos de la Asociacion Americana de
Cardiologia para definir la EK en su forma incompleta o
atipica. Se realiz6 un analisis descriptivo en el que se pretende
calcular las frecuencias y porcentajes para las variables
cualitativas y los valores maximos y minimos para las
mediciones cuantitativas.

Aspectos éticos

Se solicité autorizacién al Comité de Etica y de Docencia del
Hospital del Nifio Dr. Roberto Gilbert Elizalde el cual dio su
aval para la revisién de los expedientes. Se asegur6 la total
confidencialidad de los datos, no se anotaron nombres ni
nimero de identificaciéon de los pacientes en los formularios
de recoleccion de informacion.

Resultados

Fueron 6 casos, de los cuales en relacion con el sexo el 83.4 %
eran hombres, mientras que el 16.6 % fueron mujeres. La
edad estuvo comprendida entre los 4 meses (valor minimo) y
los 7 afios (valor maximo). Solo existié un tnico caso con edad
de 2 afios (16.6 %) y uno con edades mayores de 5 afios (16.6
%). Esto implica que el 66.8 % de los pacientes tenian edades
menores de 1 aflo.

El motivo de consulta fue la fiebre en el 100 % de los casos,
seguida de irritabilidad y vomitos, ambos presentes en el 50
% de los casos.
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La fiebre mayor de 5 dias estuvo presente en el 100 % de
los pacientes del estudio, dentro de los criterios clinicos
presentes fueron exantema con 66.6 %, seguido de la
inyeccién conjuntival y cambios en las extremidades, ambos
presentes en el 50 % de los casos. No se reporté ningtn caso
que haya presentado adenopatias. Al ingreso, el 50 % de los
pacientes solo cumplia 1 de los 5 criterios, mientras que el
33.4 % cumplian 3 de los 5 criterios y el 16.6% restante
cumplia 2 de los 5 criterios.

Los leucocitos mayores a 16.000/ul se encontraron
elevados en el 100 % de los pacientes, estando comprendidos
los valores registrados entre 16.980 (valor minimo) y 28.970
(valor maximo). La media de las cifras de leucocitos maxima
es de 21.720. Los neutréfilos mayores a 60 % presente en el
100 %, la media fue de 71 %. Los valores de hemoglobina
menores de 10 gr/dl en el 100 % de loscasos,s teniendo un
valor minimo de 8.3 y maximo 10. Los valores de plaquetas
considerados normales se encontraron en el intervalo
150.000-450.000, de modo que teniendo en cuenta estos
limites fue el 66.6 % de los casos, mientras que se encontré
trombocitosis en el 33.4 % de los pacientes de la serie de casos.
La proteina C reactiva (PCR) >15 mg/1 se mostr6 elevada en
el 66.6 % de los pacientes, mientras que el restante 33.4 % fue
negativa considerada por valores normales menor de 3 mg/1.
El examen general de orina patologico en el 33 % de los
pacientes. La velocidad de sedimentacion globular (VSG) no
fue solicitada en la analitica de ingreso de ninguno de los
pacientes.

El 100 % de los casos recibieron antibiéticos desde su
ingreso. Las manifestaciones asociadas presentadas fueron
meningitis aséptica 33.4 %, hidrops vesicular 16.6 %,
abdomen agudo 16.6 %, neumonial6.6 % y sinovitis de
cadera 16.6 %. Los dias de hospitalizacion hasta el
diagnostico fue en promedio de 3 dias. Los dias de fiebre hasta
el diagnoéstico fue en promedio 9 dias. Asi mismo, el valor
maximo de dias de fiebre hasta el tratamiento fue de 10 dias
(66.6 %) y el minimo de 7 dias (33.4 % de los casos).

Discusion

La EK ha sido reportada en mas de sesenta paises y se han
publicado aproximadamente doce mil articulos [10]. Es la
causa principal de cardiopatia adquirida en nifios, por lo que
es fundamental conocer los criterios clinicos clasicos y
manifestaciones inusuales para realizar un diagndstico
temprano [11].

Blatt et al. realizaron un estudio con 37 pacientes con EK
incompleta; de estos el 45 % al no cumplir con todos los
criterios tuvieron retraso en el diagnostico y por consiguiente
en el tratamiento; las complicaciones cardiovasculares se
desarrollaron en el 24 % de ellos [12].

La afeccion del sistema nervioso central con meningitis
aséptica ocurre en 25 % de los pacientes, mientras que la
uvelitis anterior se presenta en un 80 % de los casos [13].

En la literatura existen revisiones que muestran como la
EK en el 15 % de los pacientes tiene alteraciones radiograficas

pulmonares, principalmente en forma de neumonitis
intersticial [14].

El cuadro gastrointestinal se presenta antes de las otras
manifestaciones mayores de la EK vy suelen desviar nuestra
atencion hacia diagnésticos que involucran vomitos,
enfermedad diarreica aguda, dolor abdominal, abdomen
agudo y hepatomegalia en el 40 [16]. El hidrops vesicular o
distension de la vesicula biliar identificada por ecografia
abdominal es poco comin 15 % [15]. La piuria estéril es
producto de uretritis debidas a la misma enfermedad, es
frecuente alcanzando el 30-60 % en algunos reportes [15]. El
compromiso articular como artritis y artralgia afecta a 10-30
% de los casos. Existen otros hallazgos como: eritema e
induracion en el sitio de la BCG, erupcién a nivel perineal,
inflamaciéon  testicular y el sindrome de activacién
macrofagico [16]. El Sindrome Respuesta Inflamatoria
Sistémica (SRIS) se observa en el 50-60 % de los casos, si
analizamos la presencia de infecciones simultaneas, en la
literatura hay multitud de trabajos que han sefialado varios
virus como desencadenantes de EK. Algunos estudios
describen que hasta la mitad de los casos de EK tienen uno o
mas virus respiratorios positivos detectados por PCR, si bien
su papel patogénico no esta claro [16]. Varios estudios
soportan que los pacientes con EK incompleta o atipica
requieren mas dias de evolucion para llegar a su diagnodstico
[16].

Estos casos representan una situacién importante en
pediatria en el contexto de un nino con fiebre prolongada que
no responde a tratamientos convencionales y en quien se ha
descartado otras patologias, la mayoria de estos pacientes
ingresan con datos clinicos sugestivos de virosis e infecciones
bacterianas que pueden enmascarar esta enfermedad por lo
que hay que apoyarse en los hallazgos analiticos vy
ecocardiograficos.

Teniendo en cuenta la infeccién coincidente con la que
ingresaron los pacientes si estamos ante un lactante menor
con fiebre inexplicable de méas de 7 dias a pesar de
tratamiento previo, incluso si no hay manifestaciones clinicas
o sintomatologia inespecifica, se debera realizar una
ecocardiografia para descartar EK.

Debe perseguirse el diagnostico precoz de los casos con
EK incompleta o atipica a fin de iniciar el tratamiento
durante la fase inflamatoria de la enfermedad y limitar la
ocurrencia de aneurismas coronarios o mejorar el prondstico
de los ya formados.

Parece claro que son necesarios estudios prospectivos de
calidad que ayuden a establecer el papel de las infecciones en
la EK.

Conclusiones

La EK puede involucrar numerosos aspectos, los casos
descritos ejemplifican la variedad de la forma de presentaciéon
EK incompleta o atipica ya que la similitud con otros procesos
infecciosos por la sintomatologia inicial retraso el diagndstico
y la terapia especifica. Al igual que en otros trabajos, se ha
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encontrado que sigue siendo un reto el diagnoéstico y que
presentan un mayor riesgo de desarrollo de aneurismas
coronarios. El presente estudio pone de manifiesto que el
tener una infeccién asociada en la EK incompleta o atipica es
frecuente por lo que es importante conocer las
manifestaciones clinicas inespecificas y hallazgos analiticos
inusuales ya que ante la sospecha de EK debe iniciarse
siempre tratamiento.
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