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Enfermedad de Kawasaki: ¢una entidad exclusiva de nifnos?
Kawasaki disease, is it exclusive of children?
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Resumen

La enfermedad de Kawasaki es un sindrome febril agudo y autolimitado, de presunta etiologia autoinmune, que caracteris-
ticamente afecta a nifios menores de 5 afios. Esta enfermedad consiste en una vasculitis aguda de pequefios y medianos
vasos que favorece la formacion de aneurismas en las arterias coronarias. El diagndstico en la fase aguda es esencialmen-
te clinico, mientras que en la fase cronica suele hacerse al documentar las secuelas vasculares. La importancia de la iden-
tificacion apropiada de esta enfermedad radica en que muchos de los infartos fatales y no fatales en personas menores de
40 afios tienen hallazgos compatibles con este diagndstico. Se presenta el caso de un adulto joven con dolor tordcico y
angiotomografia coronaria con hallazgos compatibles con secuelas de enfermedad de Kawasaki del adulto.
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Abstract

Kawasaki disease is an acute and self-limited febrile syndrome with a presumed autoimmune etiology that characteristically
affects children under 5 years of age. Kawasaki disease is an acute vasculitis of small and medium vessels that facilitates
the formation of coronary aneurysms. The diagnosis of the disease during the acute phase is essentially clinical, while the
diagnosis of Kawasaki disease during the chronic phase is performed when the vascular complications are detected. The
importance of proper identification of Kawasaki disease lies in the fact that many of the fatal and non-fatal infarcts in young
adults (<40 years) have findings compatible with this diagnosis. This article describes the case of a young patient with chest
pain and coronary angiotomography showing sequelae of Kawasaki disease in the adult.
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Caso opresivo, no irradiado, que se desencadenaba con el
ejercicio y mejoraba con el reposo. No tenia antece-

Paciente masculino, de 25 afos, quien consultd @  gentes personales conocidos, y previo al evento ac-
Cardiologia por cuadro clinico de tres meses de evo-  tyal era completamente asintomético con un alto nivel
lucion, consistente en dolor toracico retroesternal, de actividad fisica. El examen fisico inicial fue normal.
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Figura 1. Angiotomografia de arterias coronarias. A: fase simple en la que se observa aneurisma de la ACD con
calcificaciones periféricas (flechas). B: fase angiografica en la que aprecia trombo hipodenso en el interior del
aneurisma (asteriscos). C: reconstruccion curva que demuestra la extension longitudinal del aneurisma (11 mm), las
calcificaciones periféricas (flechas), el trombo oclusivo organizado en su interior (asterisco) y el llenado distal a través

de circulacion colateral heterocoronaria.

Figura 2. Angiotomografia de arterias coronarias
A:reconstrucciénvolumétricatridimensional que demuestra
ectasia de la ACX proximal (flecha). B: reconstruccion
curva que demuestra la extension longitudinal y el aumento
de calibre por ectasia de la ACX proximal (flecha).

El electrocardiograma y la ecocardiografia transtora-
cica fueron también normales, pero la prueba de
esfuerzo con ejercicio se detuvo por presencia de
dolor toracico en la quinta etapa del protocolo de Bru-
ce, aunque sin cambios electrocardiograficos. Poste-
riormente, se realizd angiotomografia de arterias
coronarias en la que se detectd un aneurisma

fusiforme proximal en la arteria coronaria derecha
(ACD) de 11 mm de diametro, con calcificacion peri-
férica y trombosis oclusiva. Igualmente, se identificd
ectasia con calcificacion en el tercio medio de la ar-
teria circunfleja (ACX), en este caso sin trombosis
(Figs. 1y 2). Con estos hallazgos clinicos e imageno-
l6gicos el diagndstico principal fue el de secuelas de
enfermedad de Kawasaki. Para evaluar el flujo distal
y determinar si el paciente se beneficiaba de una re-
vascularizacion, se realizd coronariografia en la que
se evidenci6 obstruccion completa de la ACD en su
tercio proximal y presencia de flujo distal por circula-
cién colateral heterocoronaria (Fig. 3). Debido a las
caracteristicas angiograficas, se decidié ofrecer ma-
nejo médico con antiagregacion y anticoagulacion
para posteriormente intentar reperfundir utilizando
técnicas para oclusién crénica.

Discusion

La enfermedad de Kawasaki es un sindrome febril
agudo y autolimitado que afecta principalmente a meno-
res de 5 afos'. Se trata de una vasculitis aguda de
pequeio y mediano vaso que fue descrita por Tomisaki
Kawasaki en 19672, Su diagndstico es desafiante, pero
cobra gran importancia en pacientes jovenes con even-
tos coronarios agudos debido a que, a pesar de su baja
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Figura 3. Coronariografia. A: ACD con dilatacion proximal (flecha), calcificaciones periféricas y oclusion completa. No
hay llenado distal. B: comparacion con reconstruccion MPR de angiotomografia, con la que se obtiene mayor detalle de
la anatomia e informacion extraluminal. C: tronco principal y ramas con permeabilidad, ectasia de la ACX (y circulacion
colateral hacia las ramas distales de la ACD (cabezas de flecha).

frecuencia, puede tener manifestaciones clinicas graves
cuyo componente principal son alteraciones del sistema
cardiovascular, especificamente de la circulacién coro-
naria®. Su prevalencia e incidencia son mas elevadas en
paises asiaticos, siendo Japon el sitio con mayor preva-
lencia. Esta tendencia se mantiene incluso en aquellos
pacientes con ascendencia oriental que viven en paises
occidentales?. Un fendmeno interesante que se describe
con la enfermedad de Kawasaki es que muchos de los
pacientes afectados durante su infancia llegaran a la
adultez y se estima que su prevalencia podria aumentar
hasta 1 por cada 1.600 adultos para el afio 2030*.

Su patogénesis es poco conocida, pero se presume
una etiologia autoinmune desenmascarada por una in-
feccién que lleva a un proceso inflamatorio persistente
que predispone a remodelamiento  coronario,
disfuncion endotelial, proliferacion intimal y calcificacion
densa. Sumado a lo anterior, hay destruccién de la tunica
media, lo cual favorece la formacién de aneurismas®.

El diagndstico es esencialmente clinico y no hay
ningun biomarcador especifico. Clasicamente ha sido
considerado un sindrome febril con una duracién ma-
yor a 5 dias sin un claro foco infeccioso y la presencia
de al menos cuatro de cinco hallazgos clinicos carac-
teristicos, tales como erupcién polimorfica, inyeccion
conjuntival, linfadenopatia cervical, eritema orofaringeo
y/o edema con descamacién en manos y pies. Sin
embargo, debe resaltarse que los criterios anteriores
aplican sélo para la poblacion pediatrica y especifica-
mente para la fase aguda®. La fase crénica de la en-
fermedad generalmente es diagnosticada al documentar
las complicaciones vasculares. La importancia de la

identificacién apropiada de la enfermedad de Kawasaki
en su fase aguda radica en que muchos de los casos
de infartos fatales y no fatales en personas jovenes
(< 40 afios) sin otros factores de riesgo cardiovascula-
res, se han atribuido a secuelas de episodios agudos
no diagnosticados ni tratados en la nifiez. Estos even-
tos isquémicos parecen tener un comportamiento bi-
modal, presentandose a los dos afios del episodio
agudo y posteriormente en la tercera o cuarta décadas
de la vida®. Esta relacion se ha establecido gracias a
los hallazgos angiogréaficos compatibles con este diag-
nostico en este subgrupo de pacientes®’.

En cuanto a la vasculatura coronaria, el compromiso
mas frecuente son los aneurismas, los cuales son usual-
mente proximales y comprometen la arteria descendente
anterior y coronaria derecha. Los aneurismas se definen
de acuerdo con las dimensiones coronarias ajustadas a
la superficie corporal en la poblacién pediatrica (parame-
tro denominado Z score), pero en adultos el diametro del
vaso es quiza el abordaje mas adecuado. Un aneurisma
con un didmetro mayor a 4 mm serd definido como pe-
quefio, entre 4 y 8 mm como mediano y mayor a 8mm
como grande/gigante’. Esta Ultima estratificacion es re-
levante debido a que la tasa de regresion de las dilata-
ciones se relaciona directamente con el tamario, siendo
infrecuente en aquellos aneurismas gigantes, pero pue-
de evidenciarse entre el 50 al 67 % de los aneurismas
pequefos o0 medianos en un periodo aproximado de uno
a dos anos®. A pesar de la pseudonormalizacién obser-
vada, esto no implica resoluciéon completa de la enfer-
medad dado que estos pacientes contindan con riesgo
aumentado de eventos cardiovasculares mayores de
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acuerdo con lo reportado en diferentes series®. Otros
hallazgos imagenoldgicos frecuentes son las calcificacio-
nes focales, circunferenciales y excéntricas, que se aso-
cian, en la mayoria de los casos, a trombosis del vaso'’.
También se ha descrito la ectasia coronaria (hallazgo
muy caracteristico) y las estenosis focales, siendo estas
Ultimas un vestigio de aquellas &reas en las que se pre-
sentd regresion espontanea de un aneurisma o una le-
sion ectasica'’.

El compromiso vascular cardiaco es el sistema mas
afectado. Una serie francesa, en la que se reportaron
42 casos de enfermedad de Kawasaki del adulto, des-
cribio que el 44 % de los sujetos refirié alguna mani-
festacion cardiovascular; entre ellas las mas comunes
fueron dolor toracico, sindrome de falla cardiaca e in-
farto agudo de miocardio. En concordancia con lo an-
terior, 11 pacientes presentaban evidencia de vasculitis
coronaria y 8 aneurismas coronarios. Los métodos
diagndsticos utilizados fueron angiografia coronaria
(63 %), angiografia coronaria por tomografia (25 %) o
ecocardiografia (13 %)°. Ademds de las alteraciones
descritas en el arbol coronario, también pueden pre-
sentarse otras formas de afectacion cardiaca, tales
como miocarditis, miopericarditis, derrame pericardico,
arritmias e incluso muerte cardiaca subita'?. Asi mis-
mo, se han descrito complicaciones en otros sistemas,
como gastrointestinal, hepatico, renal, respiratorio y
musculo-esquelético.

Los diagndsticos diferenciales de los aneurismas co-
ronarios engloban los originados por enfermedad ate-
rosclerdtica, los aneurismas congénitos y los inducidos
por cocaina. La aterosclerosis es la causa mas comun
de aneurismas coronarios (cerca del 50 %). Los aneu-
rismas congénitos se presentan entre el 1 al 30 % de
los pacientes y generalmente se asocian con otras
anormalidades, como fistulas en las arterias corona-
rias. Los aneurismas inducidos por abuso de cocaina
cada vez son mas comunes y en la actualidad su inci-
dencia en los consumidores cronicos puede ser tan
alta como del 30 %, y afectar predominantemente a
pacientes menores de 44 afios'’.

El seguimiento dependeré de dos factores: el tamario
de los aneurismas y si el paciente ha desarrollado
complicaciones, principalmente enfermedad isquémica
del corazdn. Las guias de la Sociedad Americana del
Corazon (AHA, su sigla en inglés), recomiendan el uso
de métodos diagndsticos no invasivos como alternativa
a la coronariografia, dado que permiten evaluar la luz
y la pared del vaso, una vez han pasado los periodos
de dilatacion y pseudonormalizacién'. Tanto la angio-
tomografia de arterias coronarias como la resonancia

magnética cardiaca, han sido validadas en esta pobla-
cién. La primera ofrece mayor resolucién espacial para
la identificacién y caracterizacion de las alteraciones
vasculares y pueden aplicarse técnicas de baja dosis
de radiacion, como la adquisicion prospectiva gatilla-
da'®. La segunda, es Util en el seguimiento y la evalua-
cion morfoldgica detallada en busqueda de fibrosis y
otras alteraciones cardiacas asociadas'.

El tratamiento ideal para la fase aguda de la
enfermedad de Kawasaki consiste en la administracion
de inmunoglobulina intravenosa (2 g/kg dosis Unica) y
acido acetilsalicilico (50-100 mg/kg/dia dividida en cua-
tro dosis), antes del décimo dia contado a partir del
inicio de la enfermedad. Este tratamiento debe mante-
nerse hasta que se logre controlar el proceso inflama-
torio (pseudonormalizacion del aneurisma)'®. Con este
esquema se logra disminuir la incidencia de complica-
ciones tardias, especificamente aneurismas coronarios,
de un 25 a un 5 %'°. El tratamiento de las complicacio-
nes cardiacas (fase cronica), no esta bien establecido
en la literatura debido a falta de evidencia sélida, y se
basaré fundamentalmente en la gravedad de estas. La
guia publicada por la AHA para enfermedad de Kawa-
saki, plantea continuar con acido acetil-salicilico hasta
que se resuelva el proceso inflamatorio; sin embargo,
no hay informacion clara respecto a cual es el momento
mas apropiado para suspenderlo y por ello algunos
autores plantean continuar con antiagregacion indefini-
da en aquellos con aneurismas > 4 mmé. La anticoa-
gulacion debe contemplarse en aquellos casos de
aneurismas gigantes o si se documenta trombosis. Fi-
nalmente, debido a la gran disfuncién endotelial que
muestran estos pacientes, podria contemplarse la ad-
ministracién de estatinas, pero no se tiene clara la po-
blacion especifica que se beneficiard, la dosis a
prescribir y su duracién'. Actualmente, esta en curso
un estudio sobre la utilidad de la atorvastatina en pa-
cientes pediatricos con enfermedad de Kawasaki'®. La
revascularizacion coronaria se reserva para aquellos
pacientes con sintomas anginosos de dificil control o
sindromes coronarios agudos, y puede ser percutanea
0 quirdrgica. Una caracteristica particular de estos pa-
cientes es que tienen un alto riesgo de requerir multi-
ples procedimientos a lo largo de sus vidas'®.

Discusion
Se presenta el caso de un paciente joven, con sin-
tomas de angina, pero con bajo riesgo cardiovascular,

en quien, a través de angiotomografia de coronarias,
se detectaron signos radioldgicos compatibles con
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secuelas de enfermedad de Kawasaki. Hasta el mo-
mento, consideramos se trata del primer reporte de las
secuelas cardiacas por enfermedad de Kawasaki en un
adulto en nuestro medio. El paciente mencionado cum-
ple con varias de las caracteristicas usualmente des-
critas en esta poblacién, como dolor toracico como
sintoma cardinal, inicio de los sintomas en la tercera
década de la vida, ausencia de otros factores de riesgo
cardiovascular y compromiso aneurismatico proximal
en la ACD con calcificaciones circunferenciales y peri-
féricas en ausencia de cambios aterosclerdticos coro-
narios. Ademas, en este caso se identifican dos factores
que podrian considerarse de mal prondstico, como la
trombosis completa del vaso y el diametro de este
(aneurisma gigante) y que indicaran el uso de
anticoagulacion.

Otro aspecto para resaltar es la utilidad de la angio-
tomografia como técnica de eleccion en la valoracion
de arterias coronarias en pacientes de riesgo bajo o
intermedio, ya que permite la evaluacion luminal, asi
como de la pared y de las cavidades cardiacas. Actual-
mente, se puede obtener una dosis de radiacién equi-
parable o incluso menor que la angiografia convencional
gracias a las técnicas de baja dosis (sincronizacion
prospectiva).

Conclusion

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis que
afecta caracteristicamente la poblacion infantil. Sin em-
bargo, las complicaciones a mediano y largo plazo se
presentan fundamentalmente en adultos sin factores
de riesgo y por lo demas sanos, lo cual impone un reto
a los cardidlogos de adultos y debe estar siempre pre-
sente en el diagndstico diferencial de aquellos jévenes
que consulten por dolor toracico.
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