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RESUMEN

Paciente de 6 afios de edad que ingresa en el Servicio de Terapia Intensiva del Hospital Pediatrico
Provincial José Marti con fiebre elevada, rash maculopapuloso que progresé por todo el cuerpo,
toma importante del estado general con evoluciéon térpida hacia las complicaciones
cardiovasculares, desarrollando cuadro de Insuficiencia Cardiaca Congestiva, signos eléctricos de
isquemia miocardica y ecocardiograma con dilatacion de la arteria coronaria. Posteriormente la
paciente desarroll6 signos evidentes de sepsis nosocomial por lo cual se afiadi6é tratamiento
antibidtico de amplio espectro. Se utilizaron Intacglobin y Salicilatos, a pesar de lo cual no hubo
mejoria clinica sostenida. La descompensacion cardiovascular, asi como el resto de las
manifestaciones clinicas comenzaron a mejorar luego de la utilizacién de elevadas dosis de
Inmunoglobulinas y la asociacion de esteroides al tratamiento.

DeCS: SINDROME MUCOCUTANEO LINFONODULAR
SUMMARY

Patient of 6 years of age that is admitted in the ICU of the José Marti Provincial Pediatric Hospital
with high fever, maculopapulous rash that progressed to the whole body and a torpid evolution
toward cardiovascular complications, developing a picture of congestive heart failure, electric signs
of an ischemic miocardial attack and ecocardiogram with dilation of the coronary artery. Later on the
patient developed evident signs of nosocomial sepsis, therefore an antibiotic treatment of wide
spectrum was added. Intacglobin and salicilates were used, in spite of which there was not a
sustained clinical improvement. Cardiovascular decompensation, as well as the rest of clinical
manifestations began to improve after the use of high doses of immunoglobulins and the
association of steroids to the treatment

MeSH: MUCOCUTANEOUS LYMPH NODE SYNDROME



INTRODUCCION

La Enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis sistémica que aparece en la infancia, descrita
por primera vez en 1967 en Japon, a pesar de que es una patologia rara su distribucién es
mundial, la incidencia de EK es alta en Japdn y China comparado con otras regiones del mundo.(1)

La mayoria de los pacientes afectados se encuentran entre 1y 5 afios de edad, el inicio es rapido,
con fiebre alta hasta de 40 grados centigrados que puede durar mas de 5 dias, existen cambios en
la mucosa lingual, bucal y faringea, aparece un rash difuso parecido al de la rubeola, nunca
vesiculoso, y son frecuentes las adenitis no supurativas, pueden ademas aparecer manifestaciones
respiratorias que incluyen la presencia de un sindrome de distrés respiratorio.(2)

Las complicaciones son generalmente cardiovasculares: isquemia miocérdica, formacion de
aneurismas debido a trombosis y muerte subita. (3,4) El dafio de la arteria coronaria como
resultado de la EK es la causa fundamental de enfermedad cardiaca adquirida en el mundo
desarrollado. En su etiologia se invoca que una respuesta inmunolégica exagerada puede llevar a
un dafio vascular.(5) Aun es desconocido el prondstico a largo plazo de los pacientes con EK que
tienen neurisma coronario asociado, nifios que permanecen asintomaticos en ocasiones
desarrollan crisis de isquemia cardiaca cuando llegan a la etapa de adultos jovenes, es por tanto
muy importante continuar con un seguimiento a largo plazo de estos pacientes.(6,7,8) y se ha
reportado que cuando la misma no es tratada adecuadamente puede culminar con la aparicién de
aneurismas coronarios hasta en un 15 — 25 % de los casos, es por eso que la evaluacién de
isquemia miocérdica periédicamente es muy importante en el manejo del paciente con Enfermedad
de Kawasaki.(9,10)

La gammaglobulina EV y altas dosis de aspirina son los pilares basicos del tratamiento.(11,12)
incluso se ha planteado por algunos autores que aquellos pacientes en los cuales se comenz6é con
gammaglobulina a altas dosis desde el comienzo de la enfermedad no mostraron evidencia de
afectacion coronaria durante su seguimiento.(7)

A pesar de la importancia del uso de gammaglobulina y aspirina desde el comienzo del tratamiento
el rol de los esteroides aln permanece controversial. Se plantea por algunos autores que la
inclusion de los esteroides como parte del tratamiento inicial puede reducir la incidencia de
aparicion de aneurismas coronarios.(13)

Infecciones concurrentes con Enfermedad de Kawasaki ocurren en un alto porciento de los casos y
un amplio espectro de agentes patdgenos han sido encontrados, sin embargo, la presencia de una
infeccién concurrente no altera la respuesta al tratamiento con inmunoglobulinas EV, la resoluciéon
de los sintomas aparecen generalmente después del tratamiento con inmunoglobulinas y aspirina a
pesar de la presencia o ausencia de infeccion. (14)

Los hallazgos fisiopatoldgicos muestran una panvasculitis con necrosis endotelial, e infiltracion de
células mononucleares en el interior de los pequefios y medianos vasos sanguineos, los niveles de
citoquinas proinflamatorias se encuentran elevadas en el suero de estos pacientes en la etapa
aguda. A pesar de los mudltiples estudios inmunolégicos realizados hasta la fecha los datos
obtenidos permanecen controversiales (13)

Por la importancia que desde el punto de vista clinico reviste para nosotros el diagnéstico correcto
y el seguimiento de un paciente con Enfermedad de Kawasaki y por la poca frecuencia que tiene el
mismo en nuestro medio, fundamentalmente con afectacién coronaria asociada, es que nos
decidimos a realizar este trabajo.



PRESENTACION DE CASO

Paciente femenina, de 6 afios de edad, con antecedentes de salud que cinco dias antes del
ingreso comenzé con fiebre de 38-39 grados centigrados y lesiones en oro faringe interpretandose
como amigdalitis. Recibié tratamiento con eritromicina, al persistir igual sintomatologia, asi como
toma importante del estado general fue ingresada en el Servicio de Terapia Intensiva del Hospital
Pediétrico Provincial José Marti.

Al examen fisico se constatdé un aspecto séptico general, lesiones papulo eritematosas de bordes
irregulares en tronco, cara y miembros, no pruriginosas, hiperhemia conjuntival, gingival y vulvar,
fiebre de 40 grados centigrados de mas de cinco dias de evolucién, ademas dolores musculares y
articulares, asi como adenopatias cervicales.

Complementarios al ingreso: Rayos X de térax: normal, Hemograma: Hb; 12.0g/L. Leucocitos 14x
10mil con predominio de segmentados y stabs, presencia de granulaciones téxicas.
Coagulograma, Cituria, Punciéon Lumbar y Gasometria normales. La monitorizacién hemodinamica
continua era normal con Saturaciones de Oxigeno entre 95y 99 %.

Se interpretd inicialmente como una sepsis estafilococcica y se comenzd tratamiento con
Rocephine y Vancomicina endovenosa.

La paciente se mantuvo con estabilidad hemodindmica las primeras horas y polipnea superficial. A
las 20 horas del ingreso aln continuaba con fiebre elevada y persistieron las manifestaciones
eritematosas que confluian en orejas, cara y tronco, asi como persistencia de la conjuntivitis y el
resto de la toma de mucosas, acentuacién de la taquicardia y la polipnea., predominio de
leucograma séptico, eritrosedimentacion normal, ionograma normal.

Desde el ingreso dolor abdominal que persistié, por lo cual se interconsulté con Cirugia Pediatrica
descartandose patologia quirdrgica.

Debido a la persistencia de la taquicardia, se discutid con Cardiologia y se realizé RX de Térax
donde se evidencid cardiomegalia global, con éxtasis hacia las bases pulmonares. Ecocardiograma
normal. Ultrasonido abdominal con hepatomegalia de 3 cm, pequefia cantidad de liquido ascitico
en hipogastrio.

EKG: ritmo sinusal, signos de lesion; infradesnivel del ST, ondas T invertidas en derivaciones
izquierdas.

Se interpret6 como una Enfermedad de Kawasaki y se comenzé tratamiento con Intacglobin y
salicilatos.

En las posteriores 48 horas aparecié descompensaciéon cardiovascular con franco cuadro de
insuficiencia cardiaca congestiva (ICC), ritmo de galope, polipnea marcada, estertores crepitantes
en bases pulmonares, se comenzd tratamiento con digitdlicos y drogas vasoactivas, tratamiento
gue se mantuvo durante la primera semana. A los 7 dias del ingreso la paciente mostrd6 mejoria
clinica después de la utilizacién de inmunoglobulinas. Mantuvo febriculas y adn persistian las
lesiones de piel. Complementarios: urea y creatinina normales, lonograma normal, coagulograma
normal, gasometria normal, hemocultivo sin crecimiento.

Se mantuvo tratamiento con intacglobin y antibioticos.

Posteriormente comenzé con descamacion de piel, labios y pulpejo de los dedos, aparecio fiebre
elevada nuevamente, cianosis, toma del estado general, interpretdndose como crisis de



bacteriemia por posible sepsis nosocomial sobreafadida, se tomé muestra para hemocultivo y se
comenzd tratamiento antibidtico con ciprofloxacino y amikacina. Clinicamente habia
empeoramiento, coloracion terrosa de la piel, toma del estado general, fiebre elevada, taquicardia,
ritmo de galope, dolor abdominal. Complementarios compatibles con un proceso séptico. Se
rediscuti6 el caso y se planted nosolégicamente un Sindrome de Kawasaki con una sepsis
nosocomial sobreafiadida. Se aumentaron las dosis de Intacglobin a 400 mg por kilo de peso.
Ecocardiograma evolutivo: Arteria coronaria en su entrada al corazén que media 11 mm, resto
normal. Rx de térax donde se evidenciaba aun cardiomegalia. EKG: P-R corto, infradesnivel del ST
en derivaciones precordiales izquierdas, T negativa en V4, V5 y V6 con R de 12mm, compatible
con signos de isquemia de cara inferior. Inmediatamente se comenz6 tratamiento con nitroglicerina
iv. Mantuvo evolucion térpida los siguientes tres dias con fiebre elevada, toma del estado general,
orinas oscuras, congestion pulmonar, sintomas de ICC y complementarios compatibles con sepsis,
EKG sin variacion, por lo cual se aumento dosis de Intacglobin a 2gr por kg y se decidié asociar
esteroides al tratamiento (hidrocortisona iv ). A las 48 horas aparecié mejoria clinica evidente,
paciente afebril, con estabilidad hemodinamica y posteriormente mejoria eléctrica en el EKG.

Se suspendié bomba de nitroglicerina y se afiadié Captopril al tratamiento por cifras tensionales
altas.

Continu6 con mejoria clinica progresiva. Hemocultivos sin crecimiento, eritrosedimentacion
acelerada, ecocardiograma con mejoria en comparacion con los anteriores. Se mantuvo con altas
dosis de Intacglobin por 10 dias, asi como captopril y ciprofloxacino por via oral. Se trasladé a sala
de cuidados intermedios con mejoria clinica evidente y posteriormente a sala convencional.

Durante su seguimiento evolucion6 con cifras de eritrosedimentacion aceleradas pero sin otra
repercusion clinica.

CONCLUSIONES

=

Paciente con Enfermedad de Kawasaki que respondi6 a altas dosis de Intacglobin.

2. Presencia de complicaciones cardiovasculares: cuadro de Insuficiencia Cardiaca
Congestiva, signos electrocardiograficos de isquemia miocardica y dilatacion de la arteria
coronaria.

3. Presencia sobreafadida de sepsis nosocomial que entorpecio la evolucion clinica de la
paciente.

4. Uso de esteroides sistémicos con buena respuesta clinica, eléctrica y ecocardiogréfica.
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