Enfermedad de Kawasaki con reamputacion

metatarsal: a proposito de un caso.
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Introduccién

La primera descripcion de la en-
fermedad fue por Kawasaki en
Japdn en 1961.

La enfermedad de Kawasaki
(EK) constituye actualmente una
causa importante de la enfermedad
cardiaca adquirida en ninos. Es una
vasculitis aguda autolimitada y sis-
témica de causa desconocida, en-
contrada en todas las razas y las et-
nias'. Aproximadamente el 85% de
nifios que padecen la enfermedad
de Kawasaki tienen una edad me-
nor a 5 anos, los pacientes con una
edad menor a 3 meses o mas de 5
aflos son muy poco frecuentes y
tienen un riesgo aumentado por la
formacion de aneurismas de arteria
coronaria’. La incidencia mis alta
se halla entre nifios japoneses me-
nores de 5 afios y esta estimada su
incidencia en aproximadamente
134/100 000°. La correspondiente
tasa en Corea esta en 86.4/100 000
ninos menores de 5 anos de edad’,
mientras que en Taiwin es acredi-
tado con una frecuencia de 66/100
000 refiriéndose al mismo grupo
de edad’.

El diagndstico se basa en los crite-
rios clinicos descritos por el Dr.
Tomisaku Kawasaki: fiebre durante
5 dias o mis, inyeccién conjuntival
bilateral no purulenta, exantema po-
limorfo, eritema y edema de manos
y pies con descamacion periungueal
en la etapa subaguda, cambios infla-

matorios en los labios y la cavidad
oral, y adenopatia cervical aguda’.

La asociacién con gangrena peri-
férica es una complicacion rara y se-
vera, solo se han publicado 21 casos
en la literatura mundial.”"

Etiologia

A pesar de la creencia extendida
de que la enfermedad de Kawasaki
(EK) es causado por un agente con-
tagloso, existe una controversia con-
siderable sobre su etiologia. Hay un
consenso sobre un agente o varios
agentes contagiosos que evocan una
respuesta inmunoldgica anormal en
sujetos genéticamente susceptibles,
llevando a la manifestaciéon clinica
tipica de esta enfermedad.

La influencia genética se sospecha
que aumenta la probabilidad de ad-
quirir la enfermedad y por consi-
guiente la formacidn de lesiones co-
ronarias.

La frecuencia varia entre pobla-
ciones étnicas diferentes, aumentan-
do la prevalencia en las personas de
origen japonés, independientemen-
te de su posicidn geografica.
14,15,16 Se han sugerido la existen-
cia de distintos polimorfismos gené-
ticos que se han difundido geografi-
camente entre estas poblaciones y
que pueden influir en la susceptibi-
lidad de la enfermedad de Kawasaki,
en particular polimorfismos en ge-
nes de receptor de las citoquinas”,
en el promotor del gen CD14" y en
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También se sospecha la relacion
con agentes contagiosos en vista de
observaciones clinicas como varias
caracteristicas epidemiologicas.

El periodo mais agravante y pro-
nunciado de casos de EK ha sido
observado en Japén, y estos pe-
riodos de aumento de casos su-
gieren que la enfermedad tiene
un disparador ambiental”. El pe-
riodo demuestra una distribucion
de bimodal, con incidencia maxi-
ma a finales del invierno y princi-
pios de la primavera®.

Las condiciones meteorologicas
tienen un factor influyente. Parece
existir una correlacion entre los pe-
riodos de temperatura baja y lluvia
alta y el aumento de casos de EK.*
Asi parece probable que EK esta
asociada con algin agente contagio-
so extensamente distribuido.” El
coronavirus ha sido encontrado en
el analisis serologico en las secrecio-
nes en un 25% de los casos de EK,
aunque esto pueda no ser la princi-
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pal causa’
Diagnostico

Principalmente no hay ninguna
prueba diagnéstica especifica dispo-
nible para el Kawasaki. El diagnosti-
co se basa sobre la presencia de con-
clusiones clinicas tipicas. **

Los criterios norteamericanos de
la Asociacion de Corazon, estableci-
dos en 1993, indican que los pacien-
tes deben tener una fiebre durante
mas de 5 dias acompafiado de cua-
tro criterios de los cinco signos des-
critos a continuacion™:



1. Ojos rojos, conjuntivitis no-pu-
rulenta bilateral

2. Eritema indoloro en cavidad
oral, fisura labiales y como signo
clasico lengua “afresada” con las
papilas protuberantes

3. Erupcién polimorfa maculopa-
pular cutinea

4. Linfadenopatia cervical, general-
mente unilateral

5. Eritema y edema de manos y
pies. La descamacion de la piel se
observa durante la etapa poste-
rior de la enfermedad.

El diagnostico diferencial incluye
sindrome de shock toxico, exantemas
viricos, artritis reumatoide juvenil,
infecciones por adenovirus, parvovi-
rus, hongos y ricketsia, escarlatina y
sindrome de piel escaldada.

Complicaciones cardiovascula-
res

Es la primera causa de enferme-
dad cardiaca pediatrica adquirida en
Norteamérica y Japon. Las secuelas
cardiacas incluyen aneurismas coro-
narios (en 20-25% de ninos sin tra-
tamiento) e infarto de miocardio,
siendo las causas mayores de morbi-
lidad y la mortalidad relacionadas
con la enfermedad de Kawasaki’
Otras complicaciones cardiovascula-
res incluyen estenosis coronarias,
miocarditis, pericarditis y valvulitis
mitral

Tratamiento

La inmunoglobulina intravenosa
es la principal terapia para la enfer-
medad de Kawasaki. Los estudios
han verificado que cuando hay una
administracion intravenosa tempra-
na en el curso de la enfermedad
conjuntamente con aspirina,antes
del dia 10, sabiendo que el dia 1 esta
definido como el primer dia de fie-
bre, acorta la duracidn total de sinto-
mas clinicos y disminuye la frecuen-
cia de anormalidades de la arteria
coronaria®. Esto fue confirmado re-
clentemente por un estudio retros-
pectivo, que también concluye que
el diagndstico antes de los 8 dias au-
menta la respuesta al tratamiento
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con inmunoglobulina intravenosa
en la enfermedad de Kawasaki. *

Anamnesis

Presentamos un caso de un nifio
varén de 9 meses de edad atendido
en el Hospital Materno-Insular de
Gran Canaria, como antecedente
patolégico de interés presenta sin-
drome de Kawasaki refractario al
tratamiento. El paciente presenta un
pie dercho con signos de isquemia
originados logicamente por su vas-
culitis sistémica aguda.

Material y método

Acude en un primer tiempo por
una sintomatologia congruente a
una isquemia de los dedos del pie. Es
atendido por el servicio de cirugia
pediatrica y le realizan en un primer
tiempo una amputacién metatarsal
aportandole un colgajo en la zona
amputada del pie afectada por la is-
quemia.

Esta primera amputacion presenta
una mala respuesta y se necrosa el
injerto e infecta la zona intervenida.
En un segundo tiempo se remite el
caso al servicio de COT pediatrica y
se procede a la desarticulacion a ni-
vel de la articulacién de Lisfranc del
pie derecho.

Se observa buena evoluciéon de
heridas con una correcta irrigaciéon
vascular sin signos de isquemia y se
el alta al paciente.

Resultados

El paciente no ha presentado nin-
guna complicacion de la herida con
un seguimiento de 6 meses y pre-
senta buena movilidad del retropie
sin ninguna complicacién vascular
ni recidiva.

Comentarios y Conclusiones
La gangrena periférica es una

complicacién poco frecuente y gra-
ve que se observa en ninos.

Vision anterior e inferior preoperatoria del 2° tiempo

Visién interna y anterior postoperatoria
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La asociacion con gangrena peri-
férica es una complicacion rara 'y se-
vera, sOlo se han publicado 21 casos
en la literatura mundial.

También hay que destacar el nivel
de la amputacion (Lisfrank), nor-

malmente es a un nivel mas distal, o
sea, nivel falangico.

Aunque la  enfermedad de
Kawasaki es una patologia atendida
mis frecuentemente por otras espe-
cialidades, por ejemplo, cardiologia,

pediatria o cirugia vascular. A nuestra
especialidad también nos puede soli-
citar atencion como fue en nuestro
caso. Por tanto, nos viene bien cono-
cer las nociones de diagnostico y po-
sibles complicaciones de esta enfer-
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