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Resumen

La enfermedad de Kawasaki fue descrita por
primera vez en Japón por Tomisaku Kawasaki
en 1967, y los primeros casos fuera de Japón
fueron reportados en Hawái en 1976. Es una
vasculitis frecuente en la infancia, que afecta a
niños usualmente menores de cinco años de
edad, aunque con mayor frecuencia a niños entre
los uno y los tres años, más a menudo en niños
que en niñas, en una proporción de 1.5:1.0.

Originalmente se pensó que era una condición
rara, pero esta enfermedad se ha convertido en
la causa más frecuente de enfermedad cardíaca
adquirida durante la edad pediátrica en los países
desarrollados. La mayoría de los pacientes
parecen tener un pronóstico benigno, pero un
subgrupo de estos pacientes con aneurismas de
la arteria coronaria, están en riesgo de eventos
isquémicos y requieren tratamiento de por vida.

Objetivo: Describir los aneurismas coronarios
como una complicación de la enfermedad de
Kawasaki, sensibilizar al grupo médico sobre esta
complicación e insistir en el diagnóstico y el
tratamiento precoces

Conclusión: Los aneurismas coronarios son una
complicación latente de la enfermedad de
Kawasaki. Es necesario por lo tanto, desarrollar
un mayor índice de sospecha de esta enfermedad,
y posibilitar así un tratamiento oportuno que
disminuya su ocurrencia.

Palabras clave: Enfermedad de Kawasaki,
síndrome mucocutáneo linfonodular, aneurisma
coronario, arterias coronarias, vasculitis.

Abstract

Kawasaki disease was first described in Japan
by Tomisaku Kawasaki in 1967, and the first cases
outside of Japan were reported in Hawaii in 1976.

It is a frequent vasculitis in childhood, affecting
children usually under five years of age, although
more often to children from one to three years of
age. Boys are affected more frequently tan girls
by a ratio of 1.5 to 1.0.

Originally it was thought to be a rare condition,
but this disease has become the most frequent
cause of heart disease acquired during pediatric
age in developed countries. Most patients seem
to have a benign prognosis, but a subset of these
patients with coronary artery aneurysms are at
risk for ischemic events and require lifelong
treatment.

Objective: Describe coronary aneurysms as a
complication of Kawasaki disease, sensitize the
medical group about this complication and insist
on early diagnosis and treatment.

Conclusion: Coronary aneurysms are a latent
complication of Kawasaki disease. It is necessary,
therefore, to develop a higher index of suspicion
of this disease, and thus enable an opportune
treatment that diminishes its occurrence.

Key words: Kawasaki disease, mucocutaneous
lymph node syndrome, coronary aneurysm,
coronary arteries, vasculitis.

Introducción

La enfermedad de Kawasaki (EK) fue descrita
por primera vez por Tomisaku Kawasaki quien la
definió como “síndrome agudo febril mucocutáneo
linfonodular”1

Es un síndrome vasculítico febril agudo frecuente,
autolimitado, que dura en promedio 11 días si no
es tratado.2 Afecta con mayor frecuencia a niños
entre los uno y los tres años.

Es raro en niños mayores de ocho años o menores
de seis meses, aunque también puede ocurrir en
estos grupos de edad. 3 4
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De etiología aún desconocida, sin embargo, la
teoría más ampliamente aceptada implica un
agente infeccioso que desencadena una respuesta
inmune en un individuo genéticamente
predispuesto. Debido a que la causa de la
enfermedad es desconocida, no existe una prueba
de diagnóstico específica que pueda usarse para
hacer  un d iagnóst ico re t rospect ivo.5

Aunque inicialmente este síndrome se considero
benigno, posteriormente se reconoció ser potencial
causa de lesiones en las arterias coronarias,
originando aneurismas que, en ocasiones se
complican con trombosis u obstrucción coronaria
capaz de provocar isquemia miocárdica y muerte
súbita. 6 7

El compromiso de las arterias coronarias, puede
variar desde una leve dilatación transitoria o
ectasia, que ocurre hasta en un 40% de los
pacientes, hasta aneurismas gigantes con
formación de trombos.8

En promedio la incidencia de aneurismas se
estima entre un 15-25% de los pacientes no
tratados,9 porcentaje que disminuye hasta en un
5% en pacientes que reciben inmunoglobulina
intravenosa en los primeros 10 días de la
enfermedad.10  Sin embargo, es posible observar
aneurismas gigantes de mas de 8 mm de diámetro
en un 0.5-1% de pacientes tratados de manera
adecuada. 11 12

Actualmente esta enfermedad, constituye la causa
más frecuente de enfermedad cardíaca adquirida
durante la edad pediátrica, desplazando a la
Fiebre Reumática en los países desarrollados 13

Un diagnóstico y tratamiento oportuno durante la
fase aguda de la enfermedad disminuyen el riesgo
de coronariopatía. 14

Nuestro objetivo es describir los aneurismas
coronarios como una complicación de EK,
sensibilizar al grupo médico sobre esta
complicación e insistir en el pronto diagnóstico y
tratamiento de los pacientes con esta enfermedad
para disminuir las posibilidades de compromiso
cardíaco y la morbimortalidad a corto y largo
plazo.

Descripción del Caso

Niño de 12 años, que consultó al Servicio de
Emergencia, por crisis de dolor torácico
retroesternal, opresivo, constrictivo, asociado a

disnea y tos de 2 semanas de evolución, sin otros
antecedentes relevantes. Previamente en Clase
Funcional I.

Considerando que el niño, al consultar precisaba
de tratamiento, se solicitó electrocardiograma que
demostró inversión de la onda T, simétrica y
profunda desde V1 hasta V6, sugestivo de
isquemia miocárdica (Figuras 1, 2), por lo que se
realizó de urgencia cateterismo cardíaco que
demostró, lesión coronaria grado 2b: aneurismas
múltiples de tamaño pequeño o moderado de
afectación simultánea de la coronaria izquierda,
descendente anterior y coronaria derecha. (Figuras
3a, 3b, 3c).

Posteriormente al cateterismo cardiaco, se
administró ácido acetilsalicílico 2mg/kg/día,
acenocumarol (Sintrom®) 0.04 mg/kg/día y
clopidogrel 0.7 mg/kg/día, con lo que se tornó
asintomático. Evaluación y electrocardiograma
normal. (Figura 2). El objetivo de INR o
International Normalized Ratio (rango normalizado
internacional) es de 2.5 (2.0- 3.0)

Discusión

La enfermedad aneurismática coronaria (EAC)
se define como la presencia de dilataciones
localizadas o difusas del lumen coronario y que
excede en 1.5 veces el diámetro de las arterias
adyacentes y, la ectasia o dilatación difusa, como
el diámetro superior el esperado por la superficie
corporal 15 16 17

Aunque no está claramente establecida la
et iología, por las grandes simi l i tudes
histopatológicas con la ateroesclerosis se
considera una variedad de la enfermedad arterial
coronaria ateroesclerótica.18

Los aneurismas pueden ser saculares (eje
transversal más largo que el longitudinal) o
fusiformes (eje longitudinal de al menos dos veces
que el transversal). Deben ser distinguidos de la
ectasia de la arteria coronaria en la cual hay
dilatación difusa que compromete más del 50%
de la arteria coronaria.  Se postula que la
fisiopatología de la formación del aneurisma es
el debilitamiento de la capa media de la pared
del vaso, que en parte puede ser debido a la
sobre estimulación crónica del óxido nítrico
vasodilatador.
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Tabla 1. Causas de enfermedad aneurismática coronaria 19

Vasculitis Poliarteritis nodosa
Enfermedad de Kawasaki
Arteritis de Takayasu
Enfermedad de Bechcet´s

Enfermedad de tejido conectivo Lupus eritematoso sistémico
Artritis reumatoide
Escleroderma
Espondilitis anquilosante

Defectos hereditarios del colágeno Síndrome de Marfan
Síndrome de Ehlers Danlos
Telangiectasia hemorrágica hereditara

Infecciones Bacterianas: Chlamydia Pneumoniae
Virales: Epstein Barr
Micóticas
Espiroquetas: Sífilis

Posterior a intervenciones coronarias Angioplastia con balón
Implantación de stent
Aterectomía coronaria direccional

Tabla 2. Clasificación de la enfermedad aneurismática coronaria 19 20

Diámetro luminal Pequeño
Mediano
Grande

² 5 mm
5–8 mm
³ 8 mm

Tamaño Sacular
Fusiforme

Eje transversal > eje longitudinal
Eje longitudinal excede por 2 el eje transversal

Integridad pared vascular Aneurisma verdadero
Pseudoaneurisma

Presentes todas las capas vasculares
Pérdida de la integridad de la pared vascular

Extensión tipográfica Tipo I
Tipo II
Tipo III
Tipo IV

Ectasia difusa de 2 o 3 vasos
Ectasia difusa en un vaso y localizada en otro.
Ectasia difusa de un solo vaso
Ectasia localizada

La principal causa de EAC en el mundo occidental
es la ateroesclerosis, mientras que en países
orientales la EK ocupa el primer lugar, enfermedad
en la cual los aneurismas son el distintivo.

Pueden también ocurrir por trauma (iatrogénico
en la cateterización del laboratorio). (Tabla 1) La
clasificación de la EAC se puede realiza teniendo
en cuenta varias características de la lesión,
según el diámetro de la luz, la forma y localización
de la dilatación. (Tabla 2)

Conclusion

Los aneurismas coronarios son una complicación
latente de la enfermedad de Kawasaki. Es
necesario por lo tanto, favorecer la educación a
quienes proveen atención médica, para desarrollar
un mayor índice de sospecha de esta enfermedad
en los niños pequeños que presenten la asociación
de fiebre y erupción cutánea y, posibilitar así un
tratamiento oportuno que disminuya la ocurrencia
de aneurismas coronarios.
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Figura 1. Electrocardiograma inicial. Ondas T negativas en DII, DIII, aVF y de V1 a V6, sugerentes
de isquemia miocardica inferior.

Figura 2. Electrocardiograma control. Normal.
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Figuras 3a, 3b. Angiografía coronaria derecha que revela dilatación proximal de la arteria y
aneurismas distales. Figuras 3c, 3d. Angiografía coronaria izquierda que muestra aneurismas
saculares tanto en la Descendente anterior (DA) como en la circunfleja (CX)
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