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1. QUE ES LA ENFERMEDAD DE KAWASAKI

1.1 ¢En qué consiste?

Esta enfermedad se describié por primera vez en la literatura médica
inglesa en 1967 por parte de un pediatra japonés llamado Tomisaku
Kawasaki (la enfermedad lleva su nombre). Este médico identificd un
grupo de nifos con fiebre, erupcién cutanea, conjuntivitis (ojos rojos),
enantema (enrojecimiento de la garganta y de la boca), inflamacion de
las manos y de los pies y aumento de los ganglios linfaticos del cuello.
Inicialmente, la enfermedad se llamd «sindrome de los nédulos
linfaticos mucocutaneos». Unos pocos anos mas tarde se notificaron las
complicaciones cardiacas, como los aneurismas de las arterias
coronarias (dilataciones grandes de estos vasos sanguineos).

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica aguda, lo que
significa que existe inflamacion de la pared de los vasos sanguineos,
que puede evolucionar hasta dilataciones (aneurismas) de cualquier
arteria de tamano medio del cuerpo, principalmente de las arterias
coronarias. Sin embargo, la mayoria de los nifios solamente mostraran
los sintomas agudos, sin complicaciones cardiacas.

1.2 ¢Es muy frecuente?

La enfermedad de Kawasaki es una enfermedad poco frecuente, pero
es uno de los trastornos mas frecuentes de vasculitis en la infancia,
junto con la Pudrpura de Schoenlein-Henoch. La enfermedad de
Kawasaki se ha descrito en todo el mundo, aunque es mucho mas
frecuente en Japdn. Es casi exclusivamente una enfermedad de los
ninos pequenos. Aproximadamente el 85 % de los niflos con
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enfermedad de Kawasaki son menores de 5 afios, con un maximo de
incidencia entre los 18-24 meses. Si bien en los pacientes menores de 3
meses 0 mayores de 5 afios de edad es menos frecuente, tienen un
mayor riesgo de aneurismas de las arterias coronarias. Es mas
frecuente en ninos que en ninas. Aunque los casos de enfermedad de
Kawasaki pueden diagnosticarse en cualquier momento durante el ano,
se sabe que tiene un comportamiento estacional, aumentando el
numero de casos al final del invierno y primavera.

1.3 ¢Cuales son las causas de la enfermedad?

La causa de la enfermedad de Kawasaki sigue sin conocerse, aungue se
sospecha un origen infeccioso como factor desencadenante. La
hipersensibilidad o un trastorno de la respuesta inmune,
desencadenados probablemente por un agente infeccioso (ciertos virus
0 bacterias), pueden activar un proceso inflamatorio que da lugar a
inflamacién y dafio en los vasos sanguineos en ciertas personas con
predisposicidon genética.

1.4 ¢Es hereditaria? ¢Por qué mi hijo tiene esta enfermedad?
cPuede evitarse? ¢(Es infecciosa?

La enfermedad de Kawasaki no es una enfermedad hereditaria, aunque
se sospecha que presenta una predisposicién genética. Es muy poco
frecuente que haya mas de un miembro de una familia con esta
enfermedad. No es infecciosa y no se contagia de un nifio a otro. En la
actualidad, no se dispone de ninguna medida preventiva. Es posible,
pero muy poco habitual, la posibilidad de presentar un segundo
episodio de esta enfermedad en el mismo paciente.

1.5 éCudles son los principales sintomas?

La enfermedad presenta una fiebre alta de origen desconocido. El nifio
suele estar muy irritable. La fiebre puede estar acompanada o seguida
de inflamacidén de las conjuntivas (enrojecimiento de ambos 0jos), sin
pus ni secreciones. El nino puede presentar diferentes tipos de erupcién
cutdnea, como un rash similar al del sarampidn o la escarlatina,
urticaria (ronchas), papulas, etc. La erupcién cutdnea afecta
principalmente al tronco y las extremidades y, con frecuencia, también
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en la zona del panal, lo que da lugar a enrojecimiento y descamacion de
la piel.

Los cambios en la boca pueden incluir labios rojos brillantes y
agrietados, lengua roja (normalmente llamada lengua de «fresa») y
enrojecimiento faringeo. Las manos y los pies también pueden verse
afectados con inflamacién y enrojecimiento de las palmas de las manos
y de los pies. Los dedos de las manos y de los pies pueden tener un
aspecto hinchado e inflamado. Estas caracteristicas vienen seguidas
por una descamacidn caracteristica de la piel alrededor de la punta de
los dedos de las manos y de los pies (alrededor de la segunda o la
tercera semana). Mas de la mitad de los pacientes presentard aumento
del tamano de los ganglios linfaticos del cuello. Normalmente es un solo
ganglio linfatico de al menos 1,5 cm.

A veces, pueden observarse otros sintomas como dolor articular o
inflamacidén de las articulaciones, dolor abdominal, diarrea, irritabilidad
o dolores de cabeza. En paises en los que se administra la vacuna BCG
(proteccidn frente a la tuberculosis), los ninos méas pequenos pueden
mostrar enrojecimiento alrededor de la zona de la cicatriz de la BCG.

La afectacién del corazén es la manifestacién mas grave de la
enfermedad de Kawasaki debido a la posibilidad de complicaciones a
largo plazo. Pueden detectarse soplos en el corazén, alteraciones del
ritmo cardiaco y anomalias ecocardiograficas. Todas las capas del
corazén pueden mostrar algun grado de inflamacién, lo que significa
que puede producirse pericarditis (inflamacién de la membrana que
rodea al corazdn), miocarditis (inflamacidén del musculo del corazén) y
también puede afectar a las valvulas. Sin embargo, la principal
caracteristica de esta enfermedad es el desarrollo de aneurismas o
dilataciones de las arterias coronarias.

1.6 ¢La enfermedad es igual en todos los ninos?

La gravedad de la enfermedad varia con cada nifio. No todos los nifos
presentan todas las manifestaciones clinicas, y la mayoria de los
pacientes no desarrollardan compromiso cardiaco. Solamente se
observan aneurismas en 2-6 de cada 100 nifios que reciben
tratamiento. Algunos nifos (especialmente los menores de 1 ano)
suelen mostrar formas incompletas de la enfermedad, lo que significa
gue no presentan todas las manifestaciones clinicas caracteristicas, lo
que hace que el diagnéstico sea mas dificil. Algunos de estos nifios
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pequenos pueden desarrollar aneurismas. Se diagnostican como
enfermedad de Kawasaki atipica.

1.7 iLa enfermedad en ninos es diferente que la que presentan
los adultos?

Se trata de una enfermedad de la infancia, aunque es raro, existen
informes de enfermedad de Kawasaki en la edad adulta.
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