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Un caso de aneurisma coronario gigante en enfermedad de Kawasaki
[A case of giant coronary aneurysm in Kawasaki disease]
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Introduccion

La enfermedad de Kawasaki (EK) constituye la vasculi-
ti mas frecuentes de la infancia,
una afeccion autolimitada que tipicamente tiene duracion
promedio de 12 dias si no recibe tratamiento.”

Resumen

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis que afecta arterias de mediano calibre que
ocurre predominantemente en la poblacién pediatrica, de etiologia desconocida. Sino es
tratada tempranamente existe riesgo de desarrollo de complicaciones tan severas como
el desarrollo de aneurismas de arterias coronarias, las cuales pueden estar relacionadas
con el desarrollo de trombosis coronaria y riesgo de infarto de miocardio. Se han asocia-
do diversos factores de riesgo de desarrollo de aneurismas coronarios como el tiempo
de evolucién de la enfermedad o la edad del paciente, laimportancia de la identificacion
de estos factores radica en la posibilidad de la pronta accién sobre aquellos que sean
modificables en un intento de limitar el desarrollo de dichas complicaciones coronarias.
El tratamiento a largo plazo para esta condicion incluye terapia antiagregante y anticoa-
gulante, ambas pueden representar un riesgo en si mismas para el paciente ademas de
ser limitantes para un paciente pediatrico por el riesgo de sangrado asociado a traumas
(propios de la edad pediatrica).

Abstract

Kawasaki disease is a vasculitis that affects medium-caliber arteries that occurs predomi-
nantly in the pediatric population, of unknown etiology. If it is not treated early, there is a
risk of developing complications as severe as the development of coronary artery aneu-
rysms, which may be related to the development of coronary thrombosis and the risk of
myocardial infarction. Various risk factors have been associated with the development of
coronary aneurysms such as the time of evolution of the disease or the age of the patient,
the importance of identifying these factors lies in the possibility of prompt action on tho-
se that are modifiable in an attempt to limit the development of coronary complications.
Long-term treatment for this condition includes antiplatelet and anticoagulant therapy,
both may represent a risk in themselves for the patient as well as being limiting for a pe-
diatric patient due to the risk of bleeding associated with trauma (typical of pediatric age).

Tabla 1. Criterios diagndsticos de EK

Fiebre de al menos 5 dias sin otra explicacion mas 4
de los siguiente:

or lo general constituye ” — . -
P 9 Ity Inyeccion conjuntival bulbar bilateral (no exudativa)

Cambios en la membrana mucosa oral: inyeccion labial,
fisuras labiales, hiperemia faringea, lengua de fresa

Aquellos pacientes que presenten esta enfermedad (ver cri-
terios tabla 1) presentan el riesgo de sufrir secuelas cardio-
vasculares graves, entre estas los aneurismas de arterias co-
ronarias, las cuales pueden provocar isquemia de miocardio,
infarto y muerte subita.?

Realizar el diagndstico temprano de EK tiene una gran im-
portancia ya que esto permite realizar una intervencion tem-
prana lo cual disminuye la incidencia de aneurismas corona-
rios (su presencia implica mayor mortalidad).

Cambios en las extremidades periféricas: eritema de las
palmas o plantas, edema de manos o pies y descamacion
periungueal
Erupcion polimorfa
Linfadenopatia cervical (al menos 1 ganglio linfatico> 1,5
cm de diametro)
Nota: Si estdn presentes >4 de los criterios anteriores, se puede hacer un diag-
néstico de EK el dia 4 de la enfermedad. Si presenta menos de 4 criterios se
puede considerar EK incompleta. Tomado y modificado de: Shah, I. (2012).

Kawasaki'’s disease: An unusual presentation. Journal of Cardiovascular Disease
Research, 3(3), 240-241. https://doi.org/10.4103/0975-3583.98902
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Tabla 2. Medicion de Aneurismas Coronarios

Medicion Dia1lH Dia3IlH Dia25IH Dia38IH
Coronaria D Z=+3,2 Z=+39 Z=+6,09 Z=+9,20
Coronaria | Z=+29 - Z=+17,6 Z=+16,73
Descendente  ,_ .46  7-479 z=+169 Zz=+1859
Anterior

Circunfleja Z=+3,3 Z=+3,9 Z=+8,2 Z=+6,29
Caso Clinico

Se trata de masculino de 9 afos, que acude con historia de fie-
bre de aproximadamente 2 semanas de duracién asociada o lin-
fadenopatia cervical bilateral, inicialmente manejado de forma
ambulatoria con 2 ciclos de antibiéticos sin obtener mejoria del
cuadro; 2 dias previos a su ingreso con tos seca, sin dificultad
respiratoria. Sin antecedentes perinatales o personales patolé-
gicos de relevancia, con esquema vacunal completo.

Al examen fisico se evidencia inyeccién conjuntival bilateral,
labios fisurados, faringe hiperémica y linfadenopatia cervical
bilateral con nédulo de mayor tamafo de aproximadamente
2 cm. A su ingreso se descarté infecciéon por SARS CoV-2 me-
diante PCR y serologias IgG e IgM (todos negativos).

Grafica 1. Curva térmica durante los primeros 4 dias de hospitalizacion
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Se constata soplo sistélico I1/VI por lo que se solicita evalua-
cién por el servicio de cardiologia quien realiza ecocardio-
grama donde se evidencian aneurisma en arterias corona-
rias (tabla 2, Dia 1 IH) asociado a insuficiencia mitral leve.

Se hace el diagndstico de Enfermedad de Kawasaki incomple-
ta y se inicia tratamiento con inmunoglobulina IV, metilpred-
nisolona y 4cido acetil salicilico; con persistencia de la fiebre
a 24 horas del tratamiento inicial se decide repetir dosis de
inmunoglobulina, con posterior cese de la fiebre (Gréfica 1).

Durante su segundo dia de estancia se evidencian cambios
en manos y pies (edema) por lo que se reclasifica en enfer-
medad de Kawasaki completa, ademas de cursar con ascitis,
lo que motiva la realizaciéon de una angiotomografia que
demuestra dilatacién fusiforme en aorta abdominal tercio
distal (15 mm), defecto de llenado parcial en arteria mesen-
térica superior (hallazgo sugerente de engrosamiento en-
dotelial) y discreta disminuciéon de la luz de la arteria renal
derecha por engrosamiento e irregularidad en su pared.

Se da seguimiento a los reactantes de fase aguda los cuales
mostraron descenso de sus valores posterior al dia 7 intra-
hospitalario (Gréfica 2).

t

—"‘—_l".:".:ll:[‘..'n']'.l.’[:"i

Gréfica 2. Correlacidn de reactantes de fase aguda y dosis de inmunoglobulina

Dosis de Inmunoglobulina —

Dosis Corticoide
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Imagenes 1. Ecocardiografia inicial (primera evaluacién) Arteria
circunfleja (z= +3,3)

[49:15 pm
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HOSPITAL JOSE BOMINGO DE OBALDIA

Imagen 2. Ecocardiografia Control (dia 38 de seguimiento)

Cardiaco 9:54:33 am

3 23-5¢5£¢0001

HOSPITAL JOSE DOMINGO DE OBALDIA

FC: 87 Ipm

A. Descendente anterior (Z= +18,59)
B. Arteria Circunfleja (Z= +6,29)
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En los controles ecocardiograficos ( Figuras 1, 2a y 2b) se evi-
dencia un aumento progresivo de los aneurismas coronarios
(Tabla 2), por lo que se inicia tratamiento con Warfarina con-
junto con ASS.

Una vez se logra la disminucion de reactantes de fase aguda (o
la tendencia a la disminucién de los mismos) se decide el egre-
so con control ambulatorio ecocardiogréfico y laboratorios.

Imagen 3. Angiotomografia.

12:56:46

La incidencia de la EK varia de pais a pais y de continente a
continente, siendo mayor en los paises asiaticos.

En los resultados de la encuesta nacional epidemiolégica 22
de Japon, publicada en 20153, encontraron una incidencia
de 264,8 por 100,000 nifos entre 0 y 4 afos, siendo la inci-
dencia mas alta en el mundo.

En Taiwan, otro pais asiatico, se demostré una incidencia de
69 casos por 100,000 en menores de 5 aios. *

En nuestro continente, Holman y colaboradores®, publicaron
un estudio que recopilaba informaciéon de 10 afos (1997-
2007) el cual demostré una incidencia aproximada de 20 ca-
sos por 100,000 menores de 5 anos.

En Panama no contamos con estudios de incidencia para EK.
La serie de casos mas extensa realizada por Silva, Castro, Gi-
raldo y colaboradores y publicado en 2014¢, con 111 casos
reportados en un periodo de 10 afos en el Hospital del Nifio.

La incidencia de Aneurismas de Arterias Coronarias (AAS) es
similar en diversos estudios realizados en diferentes latitu-
des, pero diferentes a las documentas en Japén.

Makino y colaboradores® documentan una incidencia de
2,8% de AAS y 0,18 de aneurismas gigantes.
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Otros estudios en Asia muestran una incidencia mayor entre
6,7% y 7,2%. 7" En américa encontramos reportes con inci-
dencias de 6y 8.1 % de AAC. ™"

Se haintentado en diversos estudios identificar aquellos fac-
tores que predisponen a la formacién de AAC, dentro de los
que destacan: una presentacion clinica con criterios incom-
pletos y fiebre mayor a 8 dias de duracién (Kim y colabora-
dores7, el hallazgo de un Z score de las coronarias mayor a
2,5 al momento de la primera evaluacién ecocardiografica e
hipoalbuminemia (Liu y col. 12), las edad mayores a 9 aflos y
menores a 1 ano, la trombocitosis (mayor a 500 000 células
por microlitro), la ausencia de respuesta al tratamiento inicial
de inmunoglobulina intravenosa (Subharwal y col.9, la leu-
cocitosis y la anemia (Garcia-Garrido).™

En nuestro paciente encontramos como factores de riesgo:
EK con criterios incompletos, fiebre de larga duracién (2 se-
manas), la edad mayor a 9 afos, anemia, leucocitosis e hi-
poalbuminemia, asi como la presentacion de Z score corona-
rios > 2.5 en primera evaluacion ecocardiografica.

El equipo de Garrido-Garcia describié los vasos coronarios
mas afectados, estos en orden de incidencia: Coronaria prin-
cipal izquierda, porcién proximal de la coronaria derecha,
descendente anterior izquierda y circunfleja. Un paciente
puede presentar afectacion en mas de un vaso coronario. En
nuestro paciente estas fueron los mismos vasos afectados.

La EK es una vasculitis que afecta a las arterias de mediano
calibre siendo las coronarias las arterias mas afectadas, pero
no las Unicas. Se ha reportado afectacion de las arterias de
las extremidades (braquiales, axilares, iliacas y femorales),
arterias renales y aparicién de aneurismas en la aorta abdo-
minal. '®

En nuestro paciente presento afectacion de la aorta abdomi-
nal (tercio distal), arteria renal derecha y arteria mesentérica.

En cuanto al tratamiento, encontramos un metaanalisis rea-
lizado por Sugahara y colaboradores' publicado en 2008 y
que describe una reduccién en el riesgo de infarto al mio-
cardio al utilizar un tratamiento combinado de Warfarina y
Acido Acetil Salicilico (AAS); sin encontrarse aumento en el
riesgo de eventos hemorragicos; sin embargo, los resultados
indican que dicho tratamiento no reduce la incidencia de
AAC, oclusion de arterias coronarias o formacion de trombos
en pacientes con AAC vs el uso de AAS solo.

En China, Su, Wang y colaboradores'®, encontraron una re-
duccidén en la incidencia de oclusién de arterias coronarias,
infarto y muerte con el uso combinado de Warfarina y AAS,
pero no reduce significativamente la incidencia de estenosis
o formacién de trombos en nifos con AAC gigantes secun-
darios a EK vs el AAS solo.
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Considerando los riesgos a largo plazo por la presencia de
AAC gigantes se decidié afadir anticoagulantes al tratamien-
to antiagregante plaquetario, considerando siempre los ries-
gos que esta terapia en si misma supone para el paciente.

Sobre el pronéstico, Mc Crindle, Rowley, Newburger y co-
laboradores' encontraron normalizacion en el 49% de los
casos entre los 6 a 18 meses, hasta el 55% de casos en el se-
guimiento.

Sobre la mortalidad, Nakamura, Aso, Yashiro y colaborado-
res — (Japdén 2013)" encontraron una mortalidad similar en
pacientes con EK y la poblacién general, pero encontraron
mayor mortalidad en aquellos pacientes con secuelas cardia-
cas en comparacion con la poblacién general.

Por su parte, Garrido y Garcia encontraron una mortalidad de
0,72% en pacientes con EK 'y una mortalidad mucho mayor
(8,8%) en aquellos con AAC.

Debido a esto es importante el seguimiento a largo plazo
de aquellos pacientes que han desarrollado estas complica-
ciones, tanto para la monitorizacién de la terapia empleada
como de las posibles complicaciones de las aneurismas.

Conclusiones

La enfermedad de Kawasaki puede llevar al desarrollo de
AACy las complicaciones relacionadas con estos, por lo que
es importante una rapida identificacion de aquellos casos
con presentacion completa y la sospecha clinica ante aque-
llos casos con presentacién incompleta.

Se han identificado diversos factores de riesgo para el desarro-
llo de AAC, este caso en concreto presentaba algunos como el
tiempo de evolucion o la presentacién incompleta, que ante la
situacién actual de pandemia puede pasar por alto.

La pronta identificacién de los factores de riesgo permite ac-
tuar sobre aquellos que sean modificables para prevenir el
desarrollo de AAC.

Se requiere de un estrecho seguimiento del paciente con
AAC, tanto por las complicaciones asociadas a estas como
por las complicaciones asociadas al tratamiento utilizado en
estos casos.

Existen pocos estudios regionales y locales sobre las carac-
teristicas epidemioldgicas de la EK y de sus complicaciones,
por lo que se hace necesario la realizaciéon de los mismos
para mayor comprensién del comportamiento en nuestra
poblacién.

Sobre los autores: MV es residente del programa de pedia-
tria, y JR es Cardidlogo Pediatra del Hospital Infantil José Do-
mingo de Obaldia.
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