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PALABRAS CLAVE Resumen

Kawasaki; Introduccion: La enfermedad de Kawasaki (EK) en una vasculitis aguda, sistémica y autolimi-
Oculares; tada, que afecta a nifios menores de 5 afnos, la cual cursa con diferentes manifestaciones en
Manifestaciones; varios sistemas, siendo las oculares el principal objetivo en este estudio. Cada vez es mas
Pediatria; frecuente en nuestro pais, aunado al aumento de alteraciones oculares tipicas y atipicas. Se
Uveitis; pretende reevaluar el criterio oftalmologico diagnostico de la EK.

Criterios Objetivo: Conocer las manifestaciones oculares mas comunes en la EK, asi como saber cual de

estas es la mas grave. Conocer la fase de la enfermedad, edad y sexo del paciente en donde se
presentan mas manifestaciones oculares.

Metodologia: Se realizé un estudio de serie de casos, retrospectivo, en el cual se revisaron
expedientes clinicos de pacientes con EK, asi como a pacientes menores de 18 afios que acu-
dieron a los servicios de Inmunologia y Oftalmologia en el Instituto Nacional de Pediatria entre
1998 y 2013. Se tomaron como variables: edad, género, criterios diagnosticos de EK, fase de la
enfermedad, inyeccion conjuntival, uveitis (tipo y celularidad en camara anterior) y papilitis.
Resultados: Se revisaron 281 (100%) expedientes con diagnostico de EK; solo el 34.16% fue
valorado por el servicio de Oftalmologia. El 67.7% (n=65) fueron hombres y el 32.3% (n=31)
mujeres. El 55.2% (n=53) correspondieron a la fase aguda, el 23.95% (n=23) a la subaguda
y el 4.2% (n=4) estaban en convalecencia. De los 96 pacientes, el 17.7% (n=17) presentaron
complicaciones oculares, y de estos, el 58.8% hiperemia conjuntival, el 29.41% queratitis, el
23.52% uveitis anterior, el 52.94% tuvieron alteraciones en retina y el 17.64% papilitis.
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Introduccion

Conclusiones: La manifestacion ocular de la EK mas com(n fue la hiperemia o inyeccion con-
juntival, seguida de uveitis anterior aguda bilateral. En la fase aguda es donde se presentan
la mayoria de las manifestaciones oftalmologicas, los hombres fueron los mas afectados y los
menores de 5 anos.

© 2015 Sociedad Mexicana de Oftalmologia. Publicado por Masson Doyma México S.A. Este
es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Ocular features in Kawasaki’s disease. Experience in Pediatric National Institute

Abstract

Introduction: Kawasaki’s disease (KD) is an acute vasculitis, systemic and self-limited, that
affects children under 5 years; it has different systemic features, being the ophthalmologic
ones the aim of this study. It is getting more often in Mexico, as well as a rise on atipic and tipic
ocular features. We intend to reassess the diagnostic criterion for this disease.

Objective: Describe the most often ocular features in KD, as well as the most severe one.
Describe in which phase, age and gender the ocular features are more often.

Methology: A retrospective and case series study was run, doing a review of clinical records as
well as patients under 18 years that attended the Inmunology and Ophthalmology departments
at the Pediatric National Institute from 1998 to 2013. Data collected were: age, gender, KD diag-
nostic criteria, phase of disease, conjunctival hyperemia, uveitis (localization and cellularity)
and papilitis.

Results: 281 (100%) clinical records with KD, only 34.16% (n=96) had an ophthalmologic chec-
kup. 67.7% were males, 32.3% female. 55.2% were in the acute phase, 23.95% subacute and
4.2% on the convalescence one. From this 96, 17.7% had ocular complications, 58.8% conjuncti-
val hyperemia, 29.41% keratitis, 23.52% anterior uveitis, 52.94% retina involvement and 17.64%
papilitis.

Conclusions: the most common ophthalmologic feature of KD was the conjunctival hyperemia,
followed by an acute bilateral anterior uveitis. During the acute phase, is more often that we
can find ocular features, which also are more common in males and on patients under 5 years
© 2015 Sociedad Mexicana de Oftalmologia. Published by Masson Doyma México S.A. This
is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Existe un 50% de riesgo de presentarse un segundo cuadro
dentro de los 10 dias del primero. El riesgo de aparicion

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis aguda
sistémica, autolimitada, que se presenta con mayor fre-
cuencia en lactantes y preescolares (3-5 anos). Fue descrita
por primera vez en 1967 por Tomisaku Kawasaki'. En la
Ultima encuesta nacional japonesa se reportd una inciden-
cia de 26.9 casos por 100,000 nifos de 0-4 anos, las tasas
de incidencia especificas por raza, derivadas de informa-
cion administrativa (hospitalizaciones), indican que es mas
comun entre americanos descendientes de Asia y las islas
del Pacifico con una tasa de 32.5/100,000 en nifos menores
de 5 anos; seguidos de los afroamericanos no-hispanos con
16.9/100,000 ninos; los hispanos con 11.1/100,000; y por
altimo los caucasicos con 9.1/100,000 nifos?3. En México
no existen datos estadisticos; sin embargo, en una revision
realizada en este mismo instituto por Gamez-Gonzalez y
Yamazaki-Nakashimada en un periodo de 12 anos se repor-
taron 209 pacientes”.

En cuanto a la recurrencia familiar, se reporta un 3% en
Japon. La proporcion de casos con historia familiar es de un
1%. Dentro del primer afo en el que se presento la enfer-
medad en una familia, el hermano tiene un 2.1% de riesgo.

entre gemelos es de un 13%°. En EE. UU. la EK es mas com(n
durante el invierno y primavera. Los ninos son afectados con
mayor frecuencia en una proporcion de 1.5-1.7:1y el 76% son
menores de 5 afios®.

La causa de la enfermedad sigue siendo desconocida;
parece estar relacionada a una respuesta inmune de tipo
oligoclonal, donde la IgA tiene un papel principal; es posi-
ble que esta respuesta se desencadene por diferentes
agentes microbianos (Streptococcus pyogenes, Staphylococ-
cus aureus, adenovirus, VEB, parvovirus B19, herpes virus
6, virus parainfluenza tipo 3, VIH, sarampion, rotavirus,
VVZ)%-8. Se ha reportado la aparicién de la enfermedad en
nifos con padres que presentaron EK en la infancia, lo que
sugiere un factor genético’; algunos polimorfismos genéti-
cos como e CD40L, CCR, CCL3L1 e IL4, se han asociado con
la susceptibilidad de padecer la enfermedad, desarrollo de
lesiones coronarias y con la respuesta al tratamiento®.

Es una vasculitis sistémica que afecta principalmente
las arterias de calibre mediano, pero también las de cali-
bre pequefio y grandes, incluyendo capilares y venas''.
Un estimulo desconocido provoca una reaccion inflamatoria
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que conlleva a la activacion de células mononucleares y
plaquetas que interaccionan con las células endoteliales
con la siguiente expresion de moléculas de adhesion, con
liberacion de moléculas proinflamatorias (IL1, 6 y 8, TNF-
alfa y metaloproteasas de la matriz), produciendo dano en
la pared arterial, y por tanto, favorecen la formacion de
aneurismas'>"3,

La EK presenta 3 fases clinicas: aguda, subaguda y de
convalecencia. La primera fase dura de una a 2 semanas,
se caracteriza por fiebre, erupcion cutanea, adenopatia
cervical, queilosis, lengua «aframbuesada» e hiperemia con-
juntival. La fase subaguda comienza cuando remite la fiebre
pero persiste con hiperemia conjuntival, descamacion de
dedos de manos y pies; la fase se prolonga hasta 4 semanas
de iniciada la enfermedad. En esta fase se desarrollan los
aneurismas coronarios'. Por Gltimo, la etapa de convalecen-
cia se prolonga hasta que desaparece toda la sintomatologia
y finaliza cuando se normaliza la velocidad de sedimenta-
cion, aproximadamente a las 6-8 semanas.

Debido a que la causa es desconocida, la American Heart
Association'® establece los siguientes criterios diagndsticos:

e Fiebre persistente de al menos 5 dias de duracion mas la

presencia de al menos 4 de los criterios principales:

o Cambios en las extremidades

e Agudos: eritema de palmas y plantas; edema de pies y
manos

e Subagudos: descamacion periungueal de dedos de las
manos y pies en segunda y tercera semana.

o Exantema polimorfo

o Inyeccion conjuntival bilateral bulbar sin exudados

o Cambios en labios y en la cavidad oral: eritema, labios
fisurados, lengua aframbuesada, enantema

o Linfadenopatia cervical(4.5cm de diametro) general-
mente unilateral

o Exclusion de otras enfermedades con hallazgos simila-
res

La manifestacion oftalmologica mas comdn es la inyec-
cion conjuntival bilateral autolimitada, siendo la bulbar mas
evidente que la tarsal. La uveitis anterior también es fre-
cuente, se presenta en un 80% de los casos cuando se revisa
al paciente con lampara de hendidura dentro de la primera
semana de la enfermedad, es de leve a moderada, asintoma-
tica y mejora espontaneamente en 2-8 semanas. El principal
problema es que alos pacientes que no presentan hiperemia
conjuntival no se les realiza una exploracion oftalmoldgica
de rutina, pudiendo pasar desapercibida, lo que a largo plazo
conlleva una serie de complicaciones en un 30-40%, que tie-
nen secuelas importantes en la agudeza visual'®~"®-

Entre otras manifestaciones reportadas en el segmento
anterior, se encuentran las alteraciones corneales como
queratitis punteada o marginal, acompanada de pannus e
infiltrados perilimbares, precipitados endoteliales postuvei-
ticos, queratitis ulcerativa periférica”'’; se han reportado
casos de hemorragia subconjuntival, exudados conjuntivales
y cicatrices conjuntivales. La afeccion del segmento pos-
terior es poco frecuente. Ohno, en 1982, reporté edema
de papila, opacidades vitreas. Jacob encontré un caso con
vitreitis unilateral, exudacion retiniana, edema macular y
de papila. Anand encontr6 en la angiografia retiniana de un

paciente, envainamiento vascular sutil y fuga de contraste
a nivel de los vasos papilares, sugiriendo datos de periflebi-
tis o vasculitis. En otro caso hubo vasculopatia oclusiva de
vasos retinianos y vasculitis periorbitaria’®-'°.

Metodologia

Se realizo6 un estudio de serie de casos, retrospectivo, en el
cual se revisaron expedientes clinicos de pacientes con EK
menores de 18 anos que asistieron a los servicios de Inmu-
nologia y Oftalmologia en el Instituto Nacional de Pediatria
entre 1998 y 2013. El objetivo principal fue describir las
manifestaciones oculares de la enfermedad, asi como la
estructura mas frecuentemente afectada y determinar en
qué fase de la EK se presentaron; asimismo establecer la
edad y género en que es mas frecuente la aparicion de
dichas manifestaciones. Se tomaron como variables: edad,
género, criterios diagnosticos de EK, fase de la enfermedad,
inyeccion conjuntival, uveitis (tipo y celularidad en camara
anterior) y papilitis.

Resultados

Se revisaron 281 (100%) expedientes con diagndstico de EK;
solo 96 pacientes (34.16%) fueron valorados por el servicio
de Oftalmologia, los cuales fueron incluidos en el estu-
dio. De estos, el 67.7% (n=65) fueron hombres y el 32.3%
(n=31) mujeres. La edad de presentacion de la enfermedad
fue divida en 3 grupos: menores de un ano (grupo 1) 14.6%
(n=14), de uno a 5 anos (grupo 1), 68.7% (n=66), y mayores
de 5 anos (grupo ) 16.7% (n=16) (fig. 1).

En cuanto a las fases de la EK, se encontro que el 55.2%
(n=53) correspondieron a la fase aguda, el 23.95% (n=23) a
la subaguda y el 4.2% (n=4) estaban en fase de convalecen-
cia (fig. 2).

Los criterios clinicos que apoyaron al diagnostico para
EK fueron los siguientes: fiebre 90.6% (n=87), queilosis
59.37% (n=57), lengua aframbuesada 46.87% (n=45), exan-
tema 59.37% (n=57), edema de manos y pies 48.95% (n = 47),
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Figura 1 Relacion entre el nimero de hombres y mujeres en

cada grupo de edad.
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Tabla 1 Pacientes que tuvieron complicaciones oculares
N.° pac. Edad Hiperemia  Queratitis Uveitis ant. Vitreo Retina Papilitis  Fase
(aho.mes)  conjuntival (cél.+)
1 2.11 + - 2+ — — + A
2 4.7 — + - — — - SA
3 1 + — 2+ — — - A
4 3.8 — + - — — - A
5 1 + — — — Tortuosidad — A
6 4 + — - — Vasculitis - SA
7 2.9 + — — — Adelgazamiento SA
8 3.8 + — — — Vasculitis + A
Envainamiento
9 17 + - — — Exudados — A
Envainamiento
10 2.3 — — - — Tortuosidad - CONV
11 2 — + - — — - SA
12 1 + + — — — — SA
13 1 + — - — Tortuosidad - A
14 1.10 - - — — Tortuosidad + A
15 15 — — 2+ — Adelgazamiento - A
16 1 + — + — — - A
17 4.7 — + - — — - SA

A: aguda; CONV: convalecencia; SA: subaguda.

El «+» indica la presencia del signo. En el caso de la uveitis representa la presencia o no de esta asi como la medicion de celularidad en

camara anterior.

adenopatias cervicales 42.7% (n=41), aneurismas coronarios
20.83% (n=20), hiperemia conjuntival 76.04% (n=73).

La mayoria de los pacientes eran preescolares, por lo
tanto la agudeza visual fue valorada mediante patron de
fijacion; el 61.45% (n=59) de ellos tuvieron fijacion central
estable, y solo en un paciente no se pudo valorar la vision por
encontrarse grave. El 37.5% (n=36) restante presentd agu-
dezas visuales que fueron desde 20/20 y la menor 20/260.
El promedio fue de 20/30 (0.66).
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Figura2 NUmero de pacientes por cada grupo de edad en las
diferentes fases de la enfermedad.

A pesar de que 73 pacientes presentaron hiperemia con-
juntival (en el momento del ingreso o por referencia de
antecedentes) solo el 45% (n=33) de estos la presentaron al
momento de la exploracion oftalmolégica. De los 96 pacien-
tes, el17.7% (n=17) presentaron complicaciones oculares.
La tabla 1 muestra los hallazgos encontrados (fig. 3).

Discusion

La EK, de etiologia desconocida, se manifiesta por un
sindrome febril de curso agudo asociado a vasculitis de
pequenos y medianos vasos. No existe hasta la fecha una
prueba de laboratorio para su diagnostico, por lo que este
se basa en criterios clinicos y requiere sospecha para des-
cartarla.

Blatt et al. realizaron un estudio con 37 pacientes con EK
incompleta; de estos el 45% al no cumplir con todos los cri-
terios tuvieron retraso en el diagnostico y por consiguiente
en el tratamiento; las complicaciones cardiovasculares se
desarrollaron en el 24% de ellos, y a pesar de que el 67%
de los pacientes presentaron inyeccion conjuntival bilateral
y/o iridociclitis, la valoracion oftalmologica solo se solicito
en un 5%%°. En nuestro estudio, en uno de los pacientes, de
17 anos de edad, la revision oftalmoldgica fue solicitada un
ano después del cuadro de EK por «alteracion visual», y se
encontraron exudados y envainamientos, lo que nos habla
de que el paciente cursé con vasculitis y no tuvo un control
adecuado de la enfermedad, teniendo secuelas en la vision
a largo plazo. A pesar de contar con 281 pacientes con EK,
solo el 34% de la muestra fue valorada por el servicio de
Oftalmologia.
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Al igual que otras series reportadas por Cardozo-Lopez',
Trevifio-Garza y Hernandez-Bautista?, y Gdmez-Gonzalez y
Yamazaki-Nakashimada* el género masculino fue el mas
afectado, en razén de 2:1. También concordamos en que
la edad mas comUn de presentacion es en preescolares (1-5
anos); en esta serie el paciente mas pequeno fue de un mes
y el mayor de 17 anos con una media de 3.2 anos.

Los criterios diagndsticos que presento esta serie de casos
fueron, en orden de frecuencia: fiebre, hiperemia conjun-
tival, queilosis, exantema, edema de manos y pies, lengua
aframbuesada, adenopatias cervicales, y por Ultimo aneuris-
mas coronarios. Fueron similares a la revision de Sotelo-Cruz
de 250 pacientes'®.

En cuanto a las manifestaciones oftalmologicas, en el
76.04% se reporto hiperemia conjuntival, sin embargo, al
momento de la exploracion solo el 45% se confirm6. Como
refiere Smith en su trabajo, la valoracion bajo lampara de
hendidura nos permite descartar la presencia de uveitis
anterior, siendo util para poder diferenciar la EK de otras
enfermedades exantematicas con fiebre, rash y conjuntivi-
tis bilateral, como escarlatina, sindrome de Steven-Johnson,
artritis idiopatica juvenil, sarampion, infeccion por adeno-
virus, lupus y enfermedad de Bechet” '°. Grouteau'? y Burns
et al.?' refieren que la hiperemia conjuntival es un signo
comun en la EK, sin embargo, la uveitis anterior también
es frecuente ya que se puede presentar hasta en un 80% de
los casos cuando la exploracion bajo la lampara de hendi-
dura se realiza en la primera semana del diagnéstico de la
enfermedad. Por lo general es leve, asintomatica y presenta
regresion espontanea dentro de las siguientes 2-8 semanas.
Burns et al.?' reportaron 41 pacientes con EK durante la fase
aguda, 27 de ellos con uveitis anterior, 5 con queratitis y 3
con ambas. Ribeiro et al."> obtuvieron 15 pacientes con com-
plicaciones oftalmoldgicas como uveitis anterior, papilitis y
hemorragia subconjuntival. Concordamos con dichos auto-
res en que con esta frecuencia la uveitis anterior debe ser
considerada como un criterio diagndstico de la enfermedad.
En nuestra serie, un 3.1% presentoé papilitis, un 4.2% uveitis
anterior, un 5.2% queratitis y un 9.37% vasculitis retiniana.

La EK esta adquiriendo mayor interés en nuestro pais
sobre todo por las complicaciones cardiovasculares que pre-
senta. Sin embargo la parte oftalmoldgica se deja a un lado
debido a que en la mayoria de los casos la uveitis se autoli-
mita; aun asi, el tratamiento de esta debe ser realizado por
el oftalmologo pediatra, ya que cada vez hay mas reportes
de complicaciones oculares severas, que si bien no llevan a
la ceguera, si repercuten de forma importante en la funcion
visual.

Uveitis anterior

52,94%

17,64%

0

Vitreo Retina Papilitis

Porcentajes de las complicaciones oculares encontradas.

Conclusiones

La manifestacion ocular de la EK mas comun fue la inyec-
cion conjuntival, seguida de uveitis anterior aguda bilateral,
por lo que consideramos que esta Ultima se debe tomar en
cuenta dentro de los criterios diagndsticos.

En la fase aguda es donde se presentan la mayoria de las
manifestaciones oftalmologicas. Estas manifestaciones son
mas comunes en hombres, y en menores de 5 aios.

La vision no fue afectada en la mayoria de los pacientes,
sin embargo el diagndstico y tratamiento oportunos pue-
den evitar las secuelas visuales. La evaluacion oftalmoldgica
es indispensable para el diagnostico integral y oportuno de
la EK, por lo que la relacion entre oftalmdlogo, pediatra e
inmundlogo se debe estrechar mas.
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