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Resumen
Objetivos: describir el tipo de presentación, manifestaciones

clínicas, respuesta al tratamiento y alteraciones coronarias en

una serie de casos con enfermedad de Kawasaki.

Métodos: serie de 11 casos que cumplieron los criterios diag-

nósticos de enfermedad de Kawasaki entre septiembre de 2003

y agosto de 2009.

Resultados: la edad media fue de 26 meses, 80 % era menor de

cinco años, la relación varón:mujer fue 1:1.2 y no hubo diferen-

cias entre la presentación típica o atípica. La sintomatología más

frecuente fue la inyección conjuntival (80 %), seguida de exante-

ma polimórfico y cambios en la mucosa oral. Nueve de los 11

pacientes (82 %) recibieron tratamiento con gammaglobulina

durante los primeros 10 días de fiebre, de los cuales siete mos-

traron en el ecocardiograma ectasia coronaria e involucionaron

durante el primer año de seguimiento; los dos pacientes que no

recibieron gammaglobulina evolucionaron con aneurismas.

Conclusiones: la enfermedad de Kawasaki es la principal causa

de cardiopatía adquirida en la edad pediátrica en nuestro hospi-

tal. El diagnóstico y tratamiento temprano (antes del décimo día

del inicio de la fiebre) permite reducir las alteraciones coronarias.
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Summary
Objective: to describe the type of presentation, the clinical mani-

festations, the response to treatment and the coronary artery ab-

normalities in eleven cases of children with Kawasaki disease.

Methods: Eleven patients who fulfill diagnostic criteria for Kawasaki

disease were studied in a six years period.

Results: the mean age was 26 months, 80 % of patients were

less than 5 years old, the male- female ratio was 1:1.2; no differ-

ences between typic and atypic presentation were found. The most

frequent clinical manifestation (80 %) was non-exudative conjunc-

tive injection, followed by polymorphic exanthema and mucosal

involvement in the mouth. Nine of 11 patients (82 %) received

treatment with intravenous immunoglobulin during the first 10 days

of fever; seven of these patients showed coronary artery ectasia;

they showed in the echocardiogram a complete resolution in the

first year of follow-up. Two patients (18 %) without intravenous

immunoglobulin developed coronary aneurysms.

Conclusions: the Kawasaki disease is the main cause of acquired

cardiopathy in the pediatric age in our hospital, an early diagnosis

and treatment within 10 days of the beginning of the fever allowed

a reduction of coronary artery alterations in these patients.

Key words
mucocutaneous lymph node syndrome

heart diseases

child

Introducción

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis sistémica de
etiología aún desconocida que afecta los vasos de mediano cali-
bre, y tiene importancia por el riesgo de provocar alteraciones
coronarias en 25 % de los pacientes no tratados, lo que predispo-
ne a cardiopatía isquémica en adolescentes y adultos jóvenes.1,2

La EK está considerada hoy en día la causa principal de
cardiopatía adquirida en niño3-5 y afecta principalmente a
menores de cinco años, lo que representa 76 % de todos los
casos. Fue descrita por Tomisaku Kawasaki6 en 1967 y a par-
tir de entonces se ha identificado en todo el mundo. Japón es
el país que tiene la incidencia más alta de esta enfermedad, y
existe una predisposición de hombre-mujer de 1.5-1.7 a 1.
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Métodos

Se revisaron los expedientes clínicos de los pacientes hospita-
lizados en el departamento de pediatría del Hospital Materno
Infantil del Instituto del Seguro Social del Estado de México y
Municipios, con el diagnóstico de enfermedad de Kawasaki,
en el periodo comprendido entre septiembre de 2003 y agosto
de 2009. Se analizaron las características generales de los pa-
cientes, los criterios clínicos, el tipo de EK, los estudios de
laboratorio y de gabinete, el tratamiento y las complicaciones.

El diagnóstico de EK típico se estableció tomando como
base las guías publicadas por la American Heart Association,9

y la presentación atípica se definió cuando se cumplían dos o
más criterios clínicos asociados con alteraciones coronarias
corroboradas por ecocardiografía o angiografía coronaria.

El tratamiento incluyó el uso de GGIV a 2 g/kg en infu-
sión continua para 12 horas, y se administró una segunda dosis
cuando la fiebre no cedía o hubo recurrencia después de 48
horas de haber completado la dosis inicial, y aspirina de 80 a
100 mg/kg cada seis horas. Se consideró una adecuada res-
puesta a la GGIV cuando se observó disminución de la fiebre
y mejoría del estado clínico. Las anormalidades coronarias
fueron ectasias o aneurismas, de acuerdo con los criterios es-
tablecidos.9 El seguimiento ecocardiográfico se efectuó entre
la sexta y octava semana después del tratamiento, y posterior-
mente cada seis meses hasta la resolución de las alteraciones
coronarias.

Resultados

Once niños cumplieron los criterios diagnósticos de EK: 80 %
era menor de cinco años de edad, con una mediana de 26
meses (intervalo de 2 a 84 meses). Hubo predominio de hom-
bres con una relación de 1.2:1. En la fase aguda se detectó 8/
11 (72.7 %), en la fase subaguda 2/11 (18.2 %) y en la fase de
convalecencia 1/11 (9.1 %) (figura 1). La mediana de evolu-
ción de la fiebre fue de 9.5 días (intervalo de cinco a 20 días).

La sintomatología más frecuente fue fiebre en 100 % de
los casos, inyección conjuntival no purulenta en 80 %, exan-
tema polimórfico y cambios en la mucosa oral en 70 %,
linfandenopatía cervical y cambios periféricos en las extre-
midades en 40 % (figura 2)

Seis casos tuvieron presentación atípica con afección coro-
naria y en cinco casos fue típica.

Las alteraciones de laboratorio más frecuentes fueron: PCR
> 3 mg/dL y plaquetosis en más de 500 000 en nueve pacien-
tes, respectivamente; anemia con hemoglobina < de 10 g/dL
en ocho pacientes, leucocitosis con neutrofilia, albumina < de
3 g/dL y velocidad de sedimentación globular > de 15 mm/hora
en siete pacientes (cuadro I). El tiempo transcurrido desde el
comienzo de la sintomatología y el inicio del tratamiento tuvo
una media de 9.5 días.

En México el primer caso fue diagnosticado en 1977 por
Rodríguez,7 y desde entonces se han detectado varias series
que suman en total 120 casos resumidos por Gil Veloz.8

El diagnóstico oportuno de la EK es desafiante debido a que
no existe una prueba específica. Se han establecido criterios clí-
nicos,9 entre los que podemos citar la fiebre de más de cinco
días, y cuatro de los cinco criterios principales: exantema
polimórfico, inyección conjuntival bilateral no exudativa, erite-
ma de lengua y mucosa oral, cambios en las extremidades con
eritema o descamación periungueal y adenopatía cervical aguda
única no supurativa. Además, existen síntomas comunes no es-
pecíficos que pueden ser confusores en la sospecha clínica4 como
irritabilidad, dolor gastrointestinal, náuseas y vómitos. La admi-
nistración de gammaglobulina intravenosa (GGIV) y aspirina a
dosis altas en los primeros 10 días e idealmente dentro de la
primera semana reduce hasta 95 % la aparición de aneurismas
coronarios. Sin embargo, aproximadamente 10 a 15 % no res-
ponde a la terapia estándar.10,11 Este subgrupo de pacientes tiene
un riesgo elevado de inflamación de la arterias coronarias.

El propósito de este estudio es informar las complicacio-
nes cardiovasculares y la evolución clínica de una serie de
casos con EK.

Figura 1 Representación gráfica del tiempo de evolución
de los pacientes a su ingreso
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A siete pacientes se les administró una dosis de gamma-
globulina y a dos una segunda dosis. Todos los pacientes reci-
bieron, además, ácido acetilsalicílico en dosis de 80 mg/kg/día,
y posteriormente en dosis de 3 a 5 mg/kg/día por ocho sema-
nas en promedio, hasta normalizar las cifras de plaquetas (fi-
gura 3).

De los nueve pacientes que recibieron GGIV, siete pre-
sentaron afección coronaria (figura 4) con remisión total a
los 12 meses de seguimiento, y de los dos pacientes restan-
tes, el primero evolucionó con aneurisma coronario de 8 mm,
sin datos de isquemia subendocárdica, y el otro con ectasia
coronaria y aneurisma de la arteria axilar. Dos pacientes de-
sarrollaron pericarditis.

El tiempo medio de vigilancia clínica fue de 24 meses,
con un intervalo de dos meses a 72 meses.

Discusión

En nuestro estudio, el grupo etario más afectado fue el de me-
nores de cinco años (90 %), con una relación hombre/mujer de
1.2/1, similar a los hallazgos reportados en el ámbito mundial.
Así, 55 % de los pacientes fue referido a nuestro hospital con
otro diagnóstico, y se estableció el diagnóstico de EK en pro-
medio a los 9.5 días de inicio de la fiebre, lo que sugiere una
falta de sospecha clínica precoz en los médicos de primer con-

tacto probablemente debido a la forma de presentación atípica
o incompleta hasta en 54 % de los casos. Por esta razón, es
necesario complementar el diagnóstico con estudios auxiliares
como el ecocardiograma en busca de alteraciones coronarias
como sugieren Mason y colaboradores,12 quienes encontraron
que 95 % de los pacientes con EK atípica o incompleta tienen
coronariopatía comparativamente con 15 a 25 % de los pa-
cientes con EK clásica o completa. La mortalidad también es
más alta en las formas incompletas. Estas diferencias se rela-
cionan con el retraso en el diagnóstico y en el tratamiento por
la ausencia de algunos criterios clínicos.3,13,14 Para el diagnós-
tico oportuno de EK atípica se recomienda solicitar ecocardio-
grama en todo niño con fiebre de más de cinco días no explicada
por algún proceso infeccioso común.15

El criterio clínico más frecuente fue la fiebre en 100 % de
los casos, seguido de la inyección conjuntival no purulenta,
el exantema polimorfico y la linfandenopatía cervical, con
una frecuencia similar a la reportada en otras series.

Cuadro I Alteraciones más frecuentes observadas en
los estudios de laboratorio

Trombocitosis > 450 000 9/11
Leucocitosis 7/11
VSG > 15 7/11
PCR > 3 9/11

Figura 2 Representación
de la frecuencia
de los criterios
clínicos en el gru-
po estudiado
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Hicks y Melish5 describen su experiencia con signos clíni-
cos comunes asociados con la EK, es decir, la artritis ocurre en
30 % de los pacientes, de los cuales un tercio tiene síntomas en
la primera semana, irritabilidad y alteraciones gastrointestinales
caracterizadas por dolor abdominal, diarrea y naúsea; síntomas
que corroboramos en 54 % de nuestros pacientes. Los datos clí-
nicos no específicos dentro de los 10 primeros días son útiles en
la evaluación de fiebre4 y su presencia no debe ser causa para
descartar la posibilidad de EK.

También se observó una importante asociación de trombo-
citosis, hipoalbuminemia y anemia en pacientes con anormali-
dades coronarias. En nuestra serie la hipoalbuminemia ocurrió
en 82 %, y algunos autores la explican por la disminución en la
síntesis, escape al intersticio y aumento de la permeabilidad vas-
cular;16 está considerada un factor de riesgo para el desarrollo
de aneurismas coronarios.17

El tratamiento con dosis única de GGIV y altas dosis de aspi-
rina resultan en la resolución de la fiebre y en la reducción signifi-
cativa de la frecuencia de aneurismas coronarios. Se ha descrito
que la fiebre persiste o se recrudece dentro de las 48 horas des-
pués de la primera infusión de GGIV entre 10 y 20 % de los
pacientes,10 lo cual indica un incremento en el riesgo para el
desarrollo de aneurismas coronarios (12.2 adversus 1.2 % ).18

En nuestro estudio se administró GGIV a 82 % de los pa-
cientes dentro de los primeros 10 días de la enfermedad, lo que
sugiere que existe una uniformidad en cuanto al tratamiento
convencional. Solo dos pacientes no recibieron GGIV, debido
al retardo en el diagnóstico, es decir, hasta 20 días posterior al
inicio de la fiebre. En el seguimiento los dos pacientes que no
recibieron GGIV presentaron aneurismas, uno de la coronaria
izquierda y otro de la arteria axilar.

La ectasia coronaria observada en ocho pacientes se resol-
vió al año de vigilancia y coincide con lo reportado en la litera-
tura, donde la mitad de los casos, particularmente los aneurismas
pequeños y fusiformes, se resuelve en el lapso de uno o dos
años.2 En esta serie llama la atención una elevada prevalencia
de alteraciones coronarias, lo que contrasta con la literatura y
que se explica por lo siguiente: la referencia y sospecha diag-
nóstica tardía al ingreso de los pacientes a esta institución y
que la mitad de los casos tuvo presentación atípica, donde ne-
cesariamente hay afección coronaria. Así que de acuerdo a este

Figura 3 Tratamiento que
recibieron los pa-
cientes

Figura 4 Imagen ecocardiográfica en el eje corto
paraesternal a nivel de grandes vasos que mues-
tra dilatación aneurismática en el segmento
proximal de las arterias coronaria derecha e iz-
quierda
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estudio podemos sugerir que es necesaria una mayor difusión
del diagnóstico temprano de esta enfermedad.

El ecocardiograma es un método no invasivo de gran va-
lor en el diagnóstico de las alteraciones coronarias y debe ser
realizado en forma temprana, con un control entre las seis y
ocho semanas y seis y 12 meses, sobre todo en los cuadros
atípicos o incompletos.2,9 En nuestra serie el estudio eco-
cardiográfico fue realizado en todos los casos.

En este sentido, 1 a 2 % de todos los niños con EK fallece
por complicaciones cardiovasculares durante los dos prime-
ros meses de evolución19 y a largo plazo existen hallazgos
con proliferación de la fibrointima frecuentemente acompa-
ñados de calcificación y reactividad vascular,20 trombosis y
oclusión coronaria demostradas por angiografía,21 razón por
la cual se le debe dar seguimiento a estos pacientes indefini-
damente.20 También es importante hacer conciencia en los

médicos pediatras porque una búsqueda intencionada puede
ayudar al diagnóstico y tratamiento oportuno.14

Conclusiones

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica que
afecta a las arterias de mediano calibre como las coronarias,
y la sospecha clínica temprana implica la necesidad de su
inclusión en fiebre persistente y alguno de los criterios ya
descritos.

El ecocardiograma es la herramienta no invasiva de elec-
ción para valorar la afección coronaria.

La administración de gammaglobulina y aspirina ha dis-
minuido significativamente la frecuencia de los aneurismas
coronarios y ha reducido la mortalidad de 2 a 0.1 %.
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