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Muerte subita en un nifio de 2 afios con enfermedad

de Kawasaki
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RESUMEN

ABSTRACT

ta a arterias de pequefio 0 mediano calibre, y es la principal cau-

sa de cardiopatia adquirida en la infancia. La afectacion corona-
ria es frecuente y se produce en forma de aneurismas. Sin embargo la
trombosis de estos aneurismas con infarto de miocardio y/o muerte su-
bita es rara. Presentamos el caso de un paciente de 2 afios diagnosti-
cado de enfermedad de Kawasaki tratado con gammaglobulina iv y
AAS, que presentd a los 2 meses un sindrome coronario agudo con
trombosis de la arteria descendente anterior en el que se indico reper-
fusion con rTPA intravenoso. Dos meses después es traido a urgen-
cias en parada cardiorrespiratoria de la que se recupera. En la necrop-
sia se encontré un aneurisma gigante trombosado en la arteria
coronaria izquierda.

| a enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica que afec-

REIEI XVl Enfermedad de Kawasaki. Aneurismas
coronarios. Infarto de miocardio.

Sudden death in a two-year-old child with Kawasaki
disease

ting medium- or small-calibre arteries and is the main cause of

acquired heart disease in childhood. Coronary involvement is fre-
quent and manifestas as aneurysmata. However, thrombosis of these
aneurysmata with acute myocardial infarction and/or sudeen death is
uncommon. We report the case of a two-year-old male patient with a
diagnosis of Kawasaki disease and under therapy with i.v. gammaglo-
bulin and acetylsalicylic acid, who after two months evidenced an acute
coronary artery syndrome with anterior descending artery thrombosis,
for which reperfusion with intravenous rTPA was indicated. Two months
later he was brought to the Emergency Department in a state of car-
duiorespiratory arrest; the necropsy studies disclosed a thrombosed
giant aneurysm in the left coronary artery.

Kawasaki disease. Coronary aneurisms. Myocardial
infarction.

T he Kawasaki syndrome or disease is a systemic vasculitis affec-

INTRODUCCION

La enfermedad de Kawasaki (KD) es una vasculitis sisté-
mica que afecta a arterias de pequefio y mediano calibre y es
especiamente frecuente la afectacion coronaria.

La KD ocurre mayoritariamente en nifios menores de 5
afhos (80%) con un pico a los 2 afios. La incidencia anual va
ria desde 60-90 casos/100.000 nifios en Japon y 10 ca-
s05/100.000 nifios en Europa y Estados Unidos'2.

La etiologia no esté clara todavia. Se han propuesto varias
teorias, y la més aceptada es la de un agente infeccioso como
desencadenante de la enfermedad en individuos predispuestos
genéticamente’. El diagnostico se basa en unos criterios clini-

cos establecidos’ (Tabla 1) y es necesario presentar fiebrey a
menos 4 de los 5 restantes. No obstante, en ocasiones resulta
complicado, dado lo inespecifico de la mayoria de los sinto-
mas y signos, y es importante reconocer |as formas incomple-
tas o atipicas de la KD (mas frecuente en menores de 1 afio)
ya que pueden presentar también complicaciones cardiovascu-
lares eventual mente fatales’®.

Es la principal causa de cardiopatia adquirida en la infan-
cia. La afectacion coronaria ocurre en el 20-25% de los casos
no tratados en forma de aneurismas arteriaes’. La complica-
cién de estos aneurismas, generalmente trombosis coronaria,
es més frecuente durante el primer afio de la enfermedad®.

La ecocardiografia se considera e método de eleccion para
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—— TABLA 1. Criterios clinicos de la Enfermedad —
de Kawasaki

. Fiebre de 5 o mas dias de evolucion.

. Inyeccion conjuntival bilateral sin exudado.

. Cambios no ulcerativos de la mucosa de la bucofaringe.

. Cambios en las extremidades con edema o eritema de manos
ylo pies o descamacion desde zonas periungueales.

. Exantema polimorfo sin ampollas.

. Linfadenopatia cervical de mas de 1,5 cm.
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detectar las lesiones coronarias, y se recomienda redizarla en el
momento del diagndstico ya que servira de control basal. También
se ha demostrado su utilidad para é diagnostico de KD atipica’.

CASO CLINICO

Paciente de 2 afios que padecié un sindrome febril de 9
dias con criterios clinicos compatibles con KD (Tabla 1). Re-
cibio tratamiento precoz con gammaglobulina (2 g/Kg de peso
en perfusion de 12 horas) y &cido acetilsalicilico (AAS) 100
mg/kg/dia con mejoria clinicay quedar afebril a las 48 horas.
En la ecocardiografia se observé una dilatacion aneurismética
de 10 mm en la arteria coronaria izquierda y una dilatacion
ectasica de 4 mm de la coronaria derecha. A partir de enton-
ces se inicio tratamiento con acenocumarol y AAS (5
mg/Kg/dia).

Dos meses después del diagndstico acude a urgencias por
dolor torécico opresivo. En el ECG se aprecia descenso del
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segmento ST de V1 a V5 (Figura 1). Se redizd tradado pre-
coz alaUnidad de Hemodinamica Pediétrica donde se instau-
r6 tratamiento fibrinolitico endovenoso (rTPA) por oclusién
total de la arteria coronaria descendente anterior, con resulta-
do satisfactorio. Al alta se afiadi6 a su tratamiento propranolol
2,5 mg/8 horas, hidroclorotiazida 12,5 mg-0-6,25 mg, espiro-
nolactona 12,5 mg-0-6,25 mg, y pravastatina 5 mg/24 horas.
Se redlizd estudio isotdpico miocardico que mostrd defecto de
perfusion en regién antero-apical.

68 dias después del sindrome coronario agudo (140 dias
tras el diagnstico de la enfermedad), es traido a urgencias en
parada cardiorrespiratoria. Se realizd RCP avanzada, que se
abandono ésta a los 85 minutos por falta de respuesta. La au-
topsia revel6 un aneurisma gigante trombosado de |a arteria
coronaria izquierda e infarto agudo de miocardio.

DISCUSION

El tratamiento estdndar actual de la KD se basa en la ad-
ministracion a todos los nifios afectos de gammaglobulina en-
dovenosa mas AAS dentro de los 10 primeros dias desde €l
diagndstico’. Este tratamiento es moderadamente eficaz para
reducir las lesiones coronarias, y es més efectivo cuando los
aneurismas son de pequefio 0 moderado tamafio. La precoci-
dad del tratamiento parece que evita los aneurismas grandes,
que generalmente no regresan®. Recientemente se ha visto
una prevalencia alta de complicaciones cardiovasculares en
nifios mayores debidas a un diagnostico de KD tardio™.

Figura 1. Electrocardiograma de un paciente afectado de Kawasaki con dolor toracico cuyo estudio
demostro una oclusion de la arteria coronaria descendente anterior.
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Las dos causas méas comunes de infarto de miocardio en
lainfancia en algunas series son €l origen andmalo de la arte-
ria coronaria izquierda en la arteria pulmonar (35%) y la KD
(27%)*. La cardiopatia isquémica en la evolucion de KD
afecte a 4,7%, de los pacientes y el infarto agudo de miocar-
dio a 1,9%. La muerte sobreviene en el 0,8% de los casos’.
Detectar en los nifios estas complicaciones de forma precoz
puede ser a menudo dificil, debido a presentaciones atipicas e
indoloras, pues la presencia de disnea, vomitos o rechazo del
alimento suelen ser los sintomas principales, por lo que se re-
quiere un ato indice de sospecha clinica para diagnosticarlas.
El electrocardiograma, las determinaciones de enzimas mio-
cardicos especificos, la ecocardiografia o el cateterismo car-
diaco confirman este diagnéstico.

La trombosis coronaria se inicia generalmente en las pro-
ximidades de un segmento afecto, y puede progresar rapida-
mente formandose un trombo que ocluya la arteria, como ocu-
rrié en nuestro caso. En los adultos este fendmeno se
relaciona con la ruptura o inflamacion de la placa de ateroma
que activa el sistema de la coagulacion. En la trombosis rela-
cionada con la KD no se ha demostrado el fenémeno anterior.
En este sentido, puede que los protocolos tromboliticos esta
blecidos para adultos con enfermedad aterosclerética corona-
ria no sean los Gptimos para la poblacién con KD*.

En laKD las trombosis coronarias a menudo son masivas,
y dan lugar ainfartos de miocardio extensos, con una fraccion
de eyeccidn residual deprimida, aunque sin embargo pueden
tener una buena tolerancia a gjercicio® En nuestro caso la
fraccion de eyeccion después del primer evento quedd preser-
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vada. En €l tratamiento del infarto agudo de miocardio en este
grupo de edad, se ha utilizado con éxito lafibrinolisis, la an-
ticoagulacion y la antiagregacion®®. La angioplastia coronaria
con reseccion transluminal 'y colocacion de stents son opcio-
nes vélidas, aunque se cuenta con menos experiencia®. En es-
tos nifios, es necesaria una evaluacién exhaustiva de las lesio-
nes cardiacas existentes y la redizacion de pruebas de estrés
que determinen si existe tejido miocardico en riesgo que se
beneficiaria de reperfusion, generalmente quirdrgica mediante
cirugia de revascularizacion coronaria. El trasplante cardiaco
€s una opcion valida en casos con fraccién de eyeccion depri-
mida no revascularizables*”.

L as consecuencias de la afectacion coronaria en KD a largo
plazo todavia no son bien conocidas. Se ha visto que la regre-
si6n de los aneurismas no significa curacion, ya que las anoma:
|lias estructurales persisten. Por otra parte, |a prevalencia de este-
nosis coronaria contintia ascendiendo con € paso de los afios™®.
Nuestro paciente fue dado de alta pendiente de evaluar, segin la
evolucion, € tratamiento quirdrgico de las lesiones coronarias.

En la actuaidad, se sigue investigando s la adicion de tra-
tamientos complementarios a la gammaglobulina y el &cido
acetilsdicilico (como los corticoides en atas dosis, metotrexate,
anticuerpos monoclonales antiTNF o ciclofosfamida) mejoran
el pronostico a largo plazo*®. Asi mismo, se estd evaluando €l
papel de los antiagregantes y anticoagulantes a largo plazo co-
mo prevencion secundaria de las complicaciones cardiacas.

Pensamos, sin embargo, que la principal arma para evitar
las complicaciones coronarias que disponemos actualmente es el
diagndstico precoz de laKD y un tratamiento inicia adecuado.
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