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Caso clinico

Enfermedad de Kawasaki en fase de convalecencia con afeccién cardiaca: trombo
intra-sacular en aneurisma gigante de ambas coronarias. A prop6sito de un caso
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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN
Historia del articulo: La enfermedad de Kawasaki es de relevancia en la practica pediatrica debido a que es la vasculitis sistémica
Recibido el 17 de junio de 2010 de origen desconocido més comin y la primera causa de cardiopatia adquirida en pacientes jévenes. Su
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) complicacién principal es cardiaca, ya que el 25% de los pacientes sufre la formacién de aneurismas
On-line el 22 de febrero de 2011

coronarios si no reciben de manera oportuna tratamiento médico.

Reportamos el caso de un nifio de 4 meses de edad, con enfermedad de Kawasaki, que recibe tratamiento
con gammaglobulina y acido acetilsalicilico. El ecocardiograma inicial no presenta ectasias o aneurismas.
Ingresa en nuestro hospital con datos de choque cardiogénico, se documenta por ecocardiografia aneu-
rismas coronarios, con trombo intra-sacular e infarto agudo al miocardio. Recibe terapia fibrinolitica,
con respuesta adecuada: disminucién del tamafio de los aneurismas y del trombo intra-sacular. Actual-
mente el paciente se encuentra asintomatico y en vigilancia en la consulta externa, recibe tratamiento
con warfarina y acido acetilsalicilico.

El diagnéstico y el tratamiento oportuno, asi como la identificacién de factores de riesgo, pueden evitar
complicaciones fatales a nivel cardiovascular. El tratamiento en los primeros 10 dias de la enfermedad
con gammaglobulina y acido acetilsalicilico reduce del 4,7 al 25% de las complicaciones cardiacas.

© 2010 Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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Kawasaki’s disease in remission with cardiac involvement: Intrasacular
thrombus in a Giant Aneurism of both coronary arteries. Case report

ABSTRACT

Keywords: Kawasaki disease is of relevance in pediatric practice because it is a systemic vasculitis of unknown origin
Kawasaki disease and the most common cause of acquired heart disease in young patients. Its main complication is the
Coronary artery aneurysms formation of a coronary aneurysm in 25% of patients, unless they receive timely medical treatment.
Myocardial infarction We report the case of a 4 month old male child with Kawasaki’s disease, received treatment with gam-
maglobulin and acetyl-salicylic acid, in which the initial echocardiogram showed aneurysms. Admitted
to our hospital with cardiogenic shock, we documented by echocardiography the presence of coronary
aneurysms with intra-saccular thrombus and acute myocardial infarction. He received fibrinolytic the-
rapy, with an adequate response: the size of aneurysms decreased, as did the intra-saccular thrombus.
Currently the patient is asymptomatic and receiving treatment with warfarin and acetylsalicylic acid.
The diagnosis and treatment, as well as identification of risk factors can prevent fatal complications
at the cardiovascular level. The treatment in the first 10 days of illness with gammaglobulin and acetyl-
salicylic acid reduced cardiac complications from 4.7 to 25%.
© 2010 Elsevier Espaiia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

La enfermedad de Kawasaki (EK) es de relevancia en la prac-
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Dia 36

b

Figura 1. a) Electrocardiograma que muestra ritmo sinusal, FC 136, eje P +45°, eje QRS +80°, PR 0,11, Qtc 0,36, infra-desnivel en ST en V6, ondaQ en DI, DII, aVL y aVR,
hipertrofia del ventriculo izquierdo. b) Ecocardiograma que refleja coronaria derecha de 2,4 mm, con aneurisma sacular de 7,5 mm con trombo intra-sacular de 0,5 cm?.

desconocido mas comiin y la primera causa de cardiopatia adqui-
rida en pacientes jévenes!.

El proceso inflamatorio tiene predileccién por las arterias coro-
narias, lo que da como resultado la formacién de aneurismas,
trombos y estenosis. Los aneurismas y ectasias coronarias se detec-
tanen el 15-25% de los pacientes con EK que no reciben tratamiento
y son la principal causa de infarto de miocardio, isquemia cardiaca
y muerte stbitaZ.

El pico de mortalidad en la EK ocurre entre el dia 15 y el 45, pos-
terior a la resolucion de la fiebre; durante este tiempo se presenta
vasculitis en las arterias coronarias, elevacion de las plaquetas y un
estado de hipercoagulabilidad?.

La American Heart Association (AHA) realiza unas guias para esta-
tificacion del riesgo coronario; a partir del tamafio del aneurisma
los divide en 5 grupos3.

Los factores de riesgo asociados a la formacién de aneurismas
coronarios (AC) son: edad menor de 1afio o mayor de 5, retraso
en el diagndstico y tratamiento de la enfermedad, aumento de
marcadores inflamatorios (VSG, PCR, procalcitonina) posterior al
tratamiento con gammaglobulina, leucocitosis mayor de 30 x 109/],
trombocitopenia, aumento de las enzimas hepaticas y niveles bajos
de albaimina“.

El tratamiento con gammaglobulina antes del dia 10 de la enfer-
medad y el acido acetilsalicilico reduce del 4,7 al 25% de las
complicaciones cardiacas. Su objetivo es inhibir la produccién
de citocinas pro-inflamatorias, metaloproteasas, TNF-« y la agrega-
cién plaquetaria, reduciendo la formacién de AC. Identificar factores
de riesgo cardiovascular, de tipo vaso-oclusivos de manera tem-
prana, puede evitar enfermedad cardiaca grave®.

El diagnéstico y el tratamiento oportuno, la identificacion de
factores deriesgoy el seguimiento estrecho de los pacientes pueden
evitar complicaciones fatales a nivel cardiovascular.

Caso clinico

El paciente es un lactante masculino de 4 meses de edad, previa-
mente sano. Un mes antes de su ingreso presenté infeccién de vias
respiratorias superiores y fiebre de dificil control, que es manejada
con antipiréticos y antibi6ticos; sin buena respuesta.

Se estableci6 diagnéstico de EK en un hospital privado a partir
de: 1) fiebre de mas de 5 dias, de dificil control; 2) conjuntivitis no
supurativa bilateral; 3) cambios en la mucosa oral (lengua en fresa);
4) eritema polimorfoy 5) linfadenopatia cervical. Presentaba desca-
macioén en el sitio de aplicacién de la vacuna BCG. El dia 8 se realiz6
ecocardiograma: cor-sano, coronaria derecha de 1,8 mm y corona-

ria izquierda de 2,6 mm; no se reportaron aneurismas. Las pruebas
de laboratorio reflejaron: Hb de 9,3 g/dI (VR 12-15,5 g/dl), Hto 28%
(VR 36-47%), plaquetas 197.000 (VR 150.000-450.000), leucocitos
14.300 (VR 6.000-10.000). Harada Score: 6 puntos. Recibi6 trata-
miento en el dia 8 de la enfermedad con gammaglobulina a dosis de
2 g/kg/dosisy acido acetilsalicilico a dosis de 100 mg/kg/dia durante
4 dias. Recibi6 el alta sin tratamiento médico por mejoria clinica.

Del dia 12 al 35 de la enfermedad no present6 fiebre, no reci-
bi6 tratamiento médico ni fue revalorado nuevamente en el medio
particular.

Ingres6 en nuestro hospital el dia 36 de la enfermedad por
cuadro de 9 h de evolucién caracterizado por: vomito, dolor abdo-
minal tipo célico, cianosis, somnolencia y respiracién superficial.
Present6 paro cardiorrespiratorio, acidosis metabdlica y choque
cardiogénico; tras la realizacién de las maniobras de reanimacién
avanzada durante 5 min, se obtuvo frecuencia cardiaca (FC) y ritmo
sinusal.

Ingreso el dia 36. Se le realizé un electrocardiograma que mos-
tré ritmo sinusal; FC: 136; eje P+45°; eje QRS +80°; PR: 0,11; Qtc
0,36; infra-desnivel en ST en V6; onda Q en DI, DII, aVL y aVR;
hipertrofia del ventriculo izquierdo (fig. 1a). La radiografia de térax
mostré Situs solitus; levocardia; ICT 0,62; flujo pulmonar normal.
El ecocardiograma: derrame pericardico leve en la pared libre del
ventriculo izquierdo, isquemia sub-endocardica, discinesia de la
pared lateral del ventriculo izquierdo, movimiento paradéjico sep-
tal. Coronaria izquierda de 2,8 mm; circunfleja de 2,3 mm, con
aneurisma fusiforme de 5,8 mm; descendente anterior de 1,7 mm
con 3 aneurismas fusiformes de 7,5, 8,1 y 11 mm. Coronaria derecha
de 2,4mm, con aneurisma sacular de 7,5mm con trombo intra-
sacular de 0,5 cm?. Funcién sistélica con FE del 55%, FA del 27%,
patréon EA mitral normal; indice de Tie de 0,26 (fig. 1b).

Los resultados de laboratorio fueron: Hb 7,6g/dl (VR 12-
15,5g/dl), Hto 23% (VR 36-47%), plaquetas 379.000/mm3 (VR
150.000-450.000/mm?3), leucocitos 7.900/mm3 (VR 6.000-
10.000/mm?3), albdmina 3,1g/dl (VR 3,5-5g/dl), TGO 367 Ul/I
(VR 15-50 UI/1), TGP 107 UI/1 (VR 10-40 UI/1), DHL 321 UI/1 (VR 110-
295 UI/1), procalcitonina 2,44 ng/dl (VR 2,0ng/dl), VSG 40 mm/h
(VR 0-10mm/h), PCR 5,5mg/l (VR 0-0,300mg/l). EGO albumi-
nuria, hemoglobinuria, eritrocituria 10-12/campo, leucocitos
abundantes, cilindros granulosos 0-2/campo, células epiteliales
2-3/campo. Enzimas cardiacas a las 12 h del ingreso: FA 195 UI/1
(VR 150-420UJ/I), DHL 1.190 UI/I (VR 110-295 UI/1), CPK fraccién
Mb 5.173UI/l (VR 0-25 UI/1), TGP 352 UI/l (VR 10-40UI/l), TGO
269 UI/1 (VR 15-50UlI/1). Perfil de lipidos: colesterol 159 mg/dl (VR
150-200 mg/dl) y triglicéridos 233 mg/dl (VR 30-86 mg/dl).
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Dia 52

Figura 2. a) Electrocardiograma que muestra ritmo sinusal, FC 125, a P +30°, eje QRS +60°, PR 0,12, Qtc 0,40, Ondas Q en DII, aVF y V6. b) Ecocardiograma en el que se aprecia
aneurisma de la coronaria derecha de 0,1 cm?; coronaria izquierda descendente anterior de 6,8 mm; origen de ambas coronarias de 3 mm; FE del 61%.

Se inici6 manejo con aminas vasoactivas (dobutamina, levosi-
mendan), ventilacién mecanica asistida, concentrado eritrocitario
en una ocasién, se realizé tromboélisis con factor recombinante de
activador de plasminégeno y heparina, se suspendi6 infusién por
presentar sangrado a través de la canula endotraqueal, y se ini-
ci6 heparina de bajo peso molecular (enoxaparina) y antiagregante
plaquetario (acido acetilsalicilico). Manejo en UTIP durante 10 dias,
aminas vasoactivas durante 4 dias y ventilacién mecanica asistida
durante 6 dias.

En la hospitalizacién el dia 50 se realiza: SPECT de perfusion
miocardica con talio-201; sin evidencia de captacién que sugiera
necrosis. No se realiza prueba de estrés farmacolégico con dipi-
ridamol debido a la edad del paciente. Riesgo de estatificacién
cardiovascular para isquemia miocardica (AHA): V: obstruccién de
la arteria coronaria, que se trata con heparina de bajo peso mole-
cular y posteriormente warfarina y acido acetilsalicilico.

El dia 55 se realiza electrocardiograma que muestra ritmo sinu-
sal, FC 125, aP+30°, eje QRS+60°, PR 0,12, Qtc 0,40, ondasQ en
DI, aVF y V6 (fig. 2a). En el ecocardiograma se aprecia derrame
pericardico minimo, no hay movimientos paradéjicos o datos de
discinesia; hay evidencia de disminucién del trombo intra-sacular
en el aneurisma de la coronaria derecha de 0,1 cm?, aneurisma fusi-
forme de la coronaria izquierda descendente anterior de 6,8 mm,
origen de ambas coronarias de 3 mm; FE 61% (fig. 2b). Los datos
de laboratorio muestran Hb 11,2 g/dl (VR 12-15,5 g/dl), Hto 33,8%
(VR 36-47%), plaquetas 461.000/mm?3 (VR 150.000-450.000/mm?3),
leucocitos 8.100/mm?3 (VR 6.000-10.000/mm?3). BUN 8 mg/dl (VR
5,0-18 mg/dl), acido drico 2,9mg/dl (VR 2,4-6,4mg/dl), creati-
nina 0,2 mg/dl (VR 0,2-0,4 mg/dl), BD 0,08 mg/dl (VR 0,2 mg/dl), BI
0,28 mg/dl (VR 0,2 mg/dl), BT 0,36 mg/dl (VR 0,2-1,0 mg/dl), pro-
teinas 7,2 g/dl (VR 4,2-7,4 g/dl), albdmina 3,8 g/dl (VR 3,5-5,0 g/dl),
TGO 38UI/l (VR 15-50UI/1), TGP 62UI/l (VR 10-40UI/l), DHL
321UI/1 (VR 110-295UI/1), EGO: cilindros granulosos 0-1/campo,
eritrocituria 7-9/campo, leucocitos 3-5/campo, bacterias + +, célu-
las epiteliales 2-4/campo, nitritos negativos. El urocultivo fue
negativo.

Actualmente el paciente se encuentra asintomatico y en vigi-
lancia por la consulta externa de Reumatologia y Cardiologia. El
ecocardiograma alos 4 meses de la EK mostré: coronaria derecha de
3,6 mm, con trombo intra-sacular de 0,1 cm?, coronaria izquierda
de 2,5 mm, descendente anterior de 5,37 mm, ectasia larga, circun-
fleja de 2,5 mm, tratamiento con warfarina 0,1 mg/kg/dia y acido
acetilsalicilico 3 mg/kg/dia.

Discusion

Reportamos el caso de un paciente con EK en fase de convale-
cencia, que presenta ACy trombo intra-sacular; sobrevivié a infarto
de miocardio, con disminucién progresiva del AC y trombo intra-
sacular. No se llevé un seguimiento adecuado y se le dio el alta
sin tratamiento médico; todo ello por falta de conocimiento de la
enfermedad.

Nuestro paciente presentaba varios factores de mal pronésticoy
altoriesgo para el desarrollo de complicaciones cardiacas, las cuales
pudieron ser evitadas, con valoraciones periédicas en la consulta
externa.

Heaton et al describen los Ginicos casos de EK fatal, en pacientes
de 6 meses y 4 afios; los reportes de autopsia describen la presencia
de AC, asi como trombos intra-saculares. Los estudios ecocardiogra-
ficos iniciales demostraban ausencia de AC y el tratamiento inicial
fue con gammaglobulina y aspirina; el desarrollo de AC se docu-
menté entre el dia 15 y el 50 de la fase de convalecencia’.

Se han identificado como factor de riesgo para la formacién tem-
prana de aneurismas: edad menor de 1afio o mayor de 5 afios,
retraso en el diagnéstico y el tratamiento de la enfermedad,
aumento de marcadores inflamatorios (VSG, PCR y procalcitonina)
posterior al tratamiento con gammaglobulina, leucocitosis mayor
de 30 x 109/1, trombocitopenia (plaquetas menores de 100.000),
aumento de las enzimas hepaticas y niveles bajos de albamina®.

El cuadro clinico del infarto agudo de miocardio en nifios con
EK es una de las principales causas de muerte sdbita, con una
mortalidad del 22%. Los signos y sintomas pueden ser inespecifi-
cos o presentar llanto inconsolable, vomito, disnea, dolor toracico,
dolor abdominal, colapso vascular y shock. Electrocardiografica-
mente observamos elevacion del segmento ST, ondas Q, inversién
de ondaT. Ecocardiograficamente se presenta discinecia o hiposci-
necia, derrames, valvulopatias y movimientos paradéjicos septales.
En el laboratorio hay elevacién de CPK, fraccién MB (pico maximo
en las primeras 24 h, normalizacién a las 48-96 h), elevacion de tro-
poninal, elevacién de enzimas musculares (aminotransferasas). El
inicio de terapia fibrinolitica en las primeras horas mejora el pro-
nostico del paciente’.

El tratamiento antes del dia 10 en la EK reduce del 4,7 al 25% de
las complicaciones cardiacas. El 15% de los pacientes no respondera
a la primera dosis de gammaglobulina, requiriendo una segunda
dosis. La terapia con esteroides intravenosos empleados como
segunda linea terapéutica mas gammaglobulina ha demostrado su
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utilidad en la disminucién del riesgo coronario y la formacion de
aneurismas’.

Estudios recientes demuestran que para pacientes con riesgo
cardiovascular alto, la combinacién de warfarina y acido acetilsali-
cilico disminuye en un 5 a un 33% el riesgo de infarto de miocardio®.

El diagnéstico y tratamiento con gammaglobulina antes del
dia 10 de la EK puede evitar complicaciones fatales a nivel cardio-
vascular.
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