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INTRODUCCION: 

Bl s{ndrome de Kawasaki es una cnfeTmcdad a~uda febril 'que se­

acompafta do conjuntivitis no purulenta, inflnmaci6n de muco 

sas, manifestaciones en manos y pies, linfadcnopotíns y una 

erupción critcmatosa que progresa hacia la descamaci6n. Estas­

caracter!sticas se superponen con las de algunos enfcrmedades­

bien conocidas, tales como cscarlntj..na, lcptospirosis, meninge 

coccemia, síndrome de shock tóxico, snrampi6n, sarampión ant!­

pico, fiebre caculosa de las Hontanas Rocosas, fiebre rcum5ti­

ca aguda, artritis rcumatoidc juvenil, síndrome de Reiter, sin, 

dromc de Stcvens-Johnson y acrodinin, pero la presencia de ar­

teritis coronaria, In formaci6n de aneurismas y la trombosis 

hacen del síndrome de Knwasaki unu entidad bien diferenciada 

que debe ser diagnosticada con exactitud, 

Este síndrome febril agudo de etiología desconocida, se mani 

fiesta predominantemente en nifios con edades inferiores a 9 

aftas, Aunque el diagn6stico se bosa exclusivamente en sus ras­

gos clínicos. este no es complejo cuando la enfermedad se ob -

serva en su total expresi6n de alteraciones cutfineas y mucosas, 

Las complicaciones graves incluyen inflamaci6n de las arterias 

coronarias, aneurismas de las arterias coronarias, y trombosis 

aneurism&tica 6 ruptura de la aneurisma. Tambi6n conocido como 

síndrome Linfatico-muco -cut&neo (SLMC) o sindrome T.inf.6.tico -

mucocut.6.neo (SLMC); tombi6n denominado como síndrome linfomuc~ 

cut&neo y una diversidad de t6rminos similare~. Esta enferme-

dad presenta una tasa de mortalidad del 1\ a un 2\. {73) 
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HISTORIA: 

La enfermedad que lleva su nombre fu6 identificada como entidad 

clínica por el doctor Tomisaku Kawnsaki, jefe del Deportamento­

de Pediatrtn del Japan Red Croes Hodical Ccntcr de Tokio, En 

1961 Kawnsaki, comenz6 a identificar a lactantes y preescola 

res con una constolaci6n especifica de signos y sintamos que i~ 

cluian fiebre elevada prolongada, derrame conjuntival bilate­

ral, erupci6n eritcmatosa, alteraciones de ln mucosa de vins 

respiratorias superiores, edema y eritema de las cxtrcmidades,­

dcscnmaci6n y adenopatía cervical. Aunque el sindromc era muy­

intcnso, sus signos eran incspecificos y se producían en otras­

enfermedadcs, habitual u ocasionalmente tratadas por los pedia­

tras. Sin embargo, las pruebas de tamizado de otras enfcrmeda-­

des potenciales eran invariablemente negativas. Kawasaki consi~ 

der6 que se trataba de un síndrome clínico independiente y Gni­

co y en 1967. public6 una comunicaci6n de su experiencia con SO 

casos del nuevo "síndrome febril oculo-orocut&neo-acrodcscamat.J. 

vo, con o sin linfadenitis cervical aguda no supurativa". En 

breve otros m6dicos japoneses comenzaron a identificar el sin 

drome en todo el país, crefindose el Comit6 de Investigación del 

SLMC, que inici6 sus estudios epidemiol6gicos nacionales en 

1970. 

En 1971, sin tener t:onocimiento de la información obtenida por­

los investigadores japoneses, un grupo de m6dicos americanos --
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que trabajaban independientemente en la Universidad do lfawail,­

comenzaron a aportar informaci6n clínica y de laboratorio sobro 

un síndrome poco habitual "tipo Reiter". Tras la publicaci6n de 

la informaci6n sobre Ja enfermedad de Kawasaki en la literatura 

de habla inglesa, en 1973, estudiaron los hallazgos japoneses y 

concluyeron que los dos síndromes eran id6nticos. Se produjo un 

intercambio de lnformaci6n entre los investigadores japoneses -

y americanos, surgiendo artículos publicados en inglés por par­

te de ambos grupos. Tal es el caso del articulo publicado por -

Kawasaki en 1974 (36) y el publicado en 1976 por la doctora Mc­

lish y colaboradores en la cual describen 16 pacientes en fin -­

waii (44). Posteriores publicaciones desencadenaron la identi­

ficaci6n de casos que prosigue en todo el mundo. 

Aunque la enfermedad de Kawasnki fue dada a conocer como una 

entidftd nueva, los japoneses. y posteriormente los investigado­

res americanos y europeos, identificaron intensas similitudes 

clínicas y patol6gicas entre la pcriarteritis nodosa infantil y 

la enfermedad de Kawasaki fatal en lactantes. sugiri6ndose la 

posiblidad de que, de una forma u otra, la enfermedad de Kawas~ 

ki hubiera sido prevalente durante al menos 30 6 40 anos. 

Desde 1958, 132 lactantes y ninos quienes por lo menos tuvieron 

S de los 6 criterios diagn6sticos para la enfermedad de Kawasa­

ki fueron vistos en el servicio de cnrdiolo~{a del Hospital de· 

niftos de Texas, Dos pacientes murieron con aneurismas de la ar-
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teria coronaria on 1958, éstos fueron diagnosticados con uno P~ 

riarteritis Nodosa Infantil, ahora deberían ser considerados e~ 

mo que tuvieron la enfermedad de Kawasaki. Un diagn6sttico re­

trospectivo de la enfermedad de Kawasaki fue hecho en 2 ninos a 

quienes se los realiz6 una resección de las aneurismas en la a~ 

teria braquial y axilar en 1972. Por el momento, la cuestión -

no ha sido resuelta en forma adecuada y, por tanto, sigue en el 

airo si se trata de una nueva enfermedad o es unicamonte una 

entidad recientemente identificada, (48) 

En M6x:ico Rodr{gucz (57) describe un caso con problnblc s{ndro­

mc linfomucocutánco (SLMC) en el llospitnl del Nino, IHAN y pro­

bablemente en la ciudad de México. El dingn6stico del SLMC fue­

hccho al aplicar las reglas diagnósticas descritas por Kawasaki. 

Es importante comentar que aunque inicialmente no se pensó en -

el SLMC, sino hasta ya avanzada la enfermedad, uno de los diag­

n6sticos diferenciales fue con rickcttsiosis cuando el paciente 

apenas habla llegado nl hospital. Se trat6 de una nif'ia de 9 -­

anos de edad que ful! admitida al hospital dcspu6s de S días de­

tener un cuadro clínico caracterizado por fiebre alta. una erun 

ci6n de tipo erit~matoso sobre las extremidades superiores e i~ 

feriares y en el tronco y el cuello que comenzó en las palmas -

y las plantas de los pies, dolor abdominal difuso sin diarrea,­

hiperhcmia conjuntiva! bilateral, mialgias, artrnlgias y somno­

lencia. La evoluci6n de ln paciente fu6 satisfactoria. A pesar­

de que el cuadro clínico era muy sugestivo, las manifestaciones 



s 

relativamente características de la enfermedad, no fueron reca­

badas; al no practicarsclc una cvoluaci6n cardiol6gica completa, 

determinaci6n seriada de plaquetas, b6squeda de hidrocolccisto­

y otros. Por ende el diagn6stico debe de considerarse tentati­

vo. Estas consideraciones son importantes si se trata de esta 

blecer el momento de aparici6n do la enfermedad en nuestro -

pats. 

Por otro lado en el llIM, en 1968 Arruyavc (3), describe un caso 

de un masculino de 5 meses, con un padecimiento de 3 semanas a~ 

tes a su ingreso, con presencia de exantema generalizado, acom­

paftado de fiebre; persistiendo 6sta hasta 3 días antes de su 

muerte. Present6 muerte s6bita. Rccihi6 como tratamiento: Es 

trcptoquinasa, estreptodornasa y aspirina. Los hallazgos hist~ 

patológicos que se encontraron fueron: Coronarias engrosadas 

con disminuci6n de su luz, no se encontraron aneurismas. Al pa­

recer este es el primer caso de EK descrito en México. 

En el Jl.I.M. Arévalo {2) estuai6 doce pacientes diagnost1cados­

como EK en base a los criterios clínicos internacionalmente 

aceptados en 10, y al estudio postmortem (PM) en 2. 10 fueron 

hombres, 6 lactantes, 3 preescolares y 3 escolares. Con cxcep 

ci6n de los pacientes diagnosticados P~I. a todos se les practi­

c6 Ccocard1ografi,1 bid1mcnsional (Cco·B) • dcmostr!indosc ailat!!. 

clones coronarias en 4 y en 2 miocarditis sin afectación coron!!. 

ria. De 8 catetcriza.!os se comprobaron lesiones coronarias en-
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4 que persisten hasta la actualidad, de ellos con obstruc -

ci6n dol 80\ de la coronaria derecha, 6 se encuentran sanos ac­

tualmente. De Z con PM, ambos con nrtcritis c:oronnr1n, uno fn­

lleci6 por isquemia mioc6rdica (3) y el otro por ruptura do 

aneurisma abrtico. 4 pncientcs,rccibcn tratamiento con aspiri­

na y/o dlpiridnmol y están asintomáticos. 
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EPIDEMIOLOGIA: 

Dado q'uo los primeros casos fueron idcntificndos en ninos japo­

neses y americanos do origen predominantemente japon6s, la en -

fc!r111cdad de Kawasaki fue inicialmente considerada de mayor frc-

cuencia en la poblaci6n japonesa. Esta considcraci6n no ha si--

do por el momento desmentida, La incidencia en Jap6n es supe 

rior a 15 casos por afio, por 100,000 niftos de cuatro anos, o 

edades inferiores. En Hawaii, que presenta un patr6n racial y-

6tnico cosmopolita, con un elevado indice de reconocimiento de­

cesos, la enfermedad de Kawasaki se ve en una proporci6n signi­

ficativamente superior en pacientes de origen Japon6s. En la z~ 

na continental de los Estados Unidos, tambi6n se identifica con 

mayor frecuencia en niftos japoneses. Esto podría representar 

un artefacto, puesto que los americanos asiáticos constituyen 

6nicaracnte un pcqucfto porcentaje de la poblnci6n total. Sin e~ 

bargo, sobre la base de los casos americanos comunicados al Ce~ 

ter for Discasc Control {CDC), la incidencia anual por 100,000-

niftos de ocho aftos o edades inferiores, fue casi el triple cn-­

ninos americnnos-asi5ticos que en niftos negros, y más de seis · 

veces superior en amcricanos-asi6ticos que en niftos blancos.(Sl) 

La epidemiologia del S{ndromc de Kuwasnki en Jap6n ha sido cs·­

tudiada a escala nacional. Desde 197U se han hecho en ese pa{s· 
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1 estudios. El n6mero total de pacientes estudiados fue do 

41,466 (27,705 varones, 19,661 mujeros), con 278 muertes y unª 

indice do mortalidad gcncrral promedio de 0,6\. Los fndicos re-­

cientes do mortalidad son menores, cerca de 0,2\, Se produjeron 

epidemias en la isla Shikoku, llokknido y norte de KyÜ.shu en 

1770 y on Tokio, Nara y Fukuoku en 1982 (27) 

En Jup6n, la proporci6n de varones y hembras con enfermedad 

de Kawasaki no complicada es aproximadamente de 1.S:l, En los ~ 

Estados Unidos, oscila entre 5:3 y 1.6?:1 y en llouston de 3,6.l. 

La rn~6n pura Ja preponderancia en varones es desconocida (54). 

Aquellos que a.bogan en favor de una prodisposici6n gen6tica de­

la enfermedad de Kuwasaki, citan las difercncins de incidencias 

en función del sexo como evidencia de factores genéticos. Sin~ 

embargo, es dif{cil descaTtar lns posibles diferencias en cuan­

to a exposici6n, especialmente en nifios mayores. La enferme ·­

dad de Knwasaki fatnl se produce con una frecuencia significat! 

vamente superior en varones. En el tercer estudio nacional jnp~ 

n6s. se determin6, mediante examen de certificados de mortali -

dad, que Ja proporción global varones-hembras de la enfermedad· 

de Knwasnki con desenlace fatal fue de 4.S:l, con unn propor ~­

ci6n de 8:1 duranté la lactancia. Como sucede con otras muchas­

cnfer~cdades, las complicaciones gTaves de la enfermedad de Ka­

wnsnki se observan mlís frecuentemente en lactantes varones que -
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lactantes hembras. (51) 

Edad. 

La onCcrmcdad Kawasaki se identifica de forma casi exclusiva en 

la infancia. En los Estados Unidos y en Jap6n, los registros de 

casos de adulto5 se observan con escepticismo aunque se han de~ 

crito algunos casos de adultos en los que se llcv6 a cabo el 

diagn6stico, empleando los criterios diagn6sticos publicados 

(ZB, 13, 23, 38, 45). En algunos casos adultos, esta enferme 

dad reportada parece estar relacionada m5s estrechamente con el 

síndrome de choque t6xico que con la cnfcrmc~lad de Knwnsaki, 

El s1ndrome de Knwasaki continúa siendo una enfermedad de niftos 

de corta edad: el 50\ son menores de dos anos, con distribuci6n 

igual durante los dos primeros anos de vida¡ el 80\ son de me 

nos de cuatro alias, Los límites de edad en la cxperiencin de 

Hicks son de dos semanas a 11 anos. (27), En Jap6n, la edad má­

xima de incidencia se produce durante el primer ano. con poste­

rioridad en lns hembras con respecto a los varones. Tambi6n -­

es interesante destacar que el síndrome no se detecta en el pe­

riodo neonatal, e incrementa en forma gradual su incidencia ha! 

ta alcanzar el m~ximo hacia el primer afio de vida, reduci6ndosc 

posteriormente has~a la mitad de la lactancia. a partir de cuyo 

periodo es bastante poco frecuente. lal patr6n de incidencia se 

observa en enfermedades infecciosas tales como la poliomieli 
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tis: la inmunidad extensa de la poblaci6n adulta hace que los ¿_ 

lactantes pcqucnos cst~n protegidos por la IgG materna transfe-­

rida do forma pasiva. Una vez que la IgG matorna comienza a re-­

ducirse en los primeros meses de vida. los lactantes dejan do -­

ser inmunes. origin&ndosc una cohorte do lactantes susceptibles. 

(48) 

El patr6n de incidencia por edades no puede, sin embargo. accp-­

tarse como confirmaci6n de una etiología infecciosa do la enfer­

medad de Kawasaki. La cxposici6n ambiental es una posibilidad -

(la incidencia en la J3ctancia se incrementa a medida que el ni­

fto va adquiriendo movilidad y aumenta sus posibilidades de expo­

sici6n). Se dotec~a un patr6n similar en la intoxicaci6n por 

plomo, si bien la incidencia m&xima se produce algo más tardia 

mente. 

La incidencia de casos fatales do la enfermedad de Kawasaki por­

edades es bastante distinta a la observada en la enfermedad no 

complicada. Los casos fatales son más frecuentes en la lactan 

cia. Los datos japoneses m&s recientes, basados en la informa 

ci6n obtenida de certificados de defunci6n sugiere que el 23\ de 

todos los casos de muerte registrados se producen en lactantes,-

45\ en niftos menores de dos anos de edad y el 75\ en niftos de 

tres anos o edades inferiores. La extrapolaci6n de estos datos,­

sugicrc que la proporci6n de casos/muertes, para todas las pers~ 

nas con edades superiores a un ano es inferior a 1\, y para to -
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dos los lactantes es superior al 4\, produci6ndose el 90\ de ·-­

estos casos fatales en Lactantes varones. Los datos prelimina 

res sugieren que los casos de mortalidad se producen en una el 

fra desproporcionadamcnte elevada en varones en etapas posterio­

res a l"a lnctnncla. (51) 

Estnci6n del n~o. 

En Jnp6n. la enfcrmedtu1 do Kawasnki se identifica durante todo -
el nno, con un 1 igcro incremento do su incidencia durante los m-". 

ses de verano. La proporción de en.sos detectados durante los m-". 

ses do verano can respecto • los Jctcctados duran ti! los meses de 

invierno es do aproximadamente 10:1. Un reciente estudio de 523-

casos confirmados de enfermedad de Kawnsaki ocurridos en los Es­

tados Unidos entre 1976 y 1980 fueron revisados por el Centro de 

Control de tnfermcdadcs en Atlantn. So cncontr6 unn incidencia 

estacional pico en las meses de invierno y verano. {4) 

Geosrnf(a 

La enfermedad de Kawasaki se ha dingn6sticndo en casi todas lns~ 

regiones de los Estados Unidos y en todns las prcccpturas del J~ 

p6n, a oxccpci6n de 47. (48) 

El s!ndrome de Kawa~aki se produce tanto epidémica como cnd6miC!_ 

mente en Estados Unidos. En el estado de Hawaii, se han produci~ 
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do epidemias en el periodo de enero a junio de 1978 y 1981. Se-· 

han observado epidemias o intervalos de dos o tres aftas en las 

ciudades de Los Angeles, Dcnver (Colorado) y en ~~ssachusctts. 

Han aparecido opidcmins en la ciudad de Nueva York en 1978, en 

Rochcstcr, Nueva York y Bastan, Massnchusetts en 1980. En Den-­

ver Colorado en el pcríodo'dc febrero a junio de 1982 y de agos­

to a diciembre de 1984. Brotes recientes incluyeron áreas tan d! 

versas como I 11 inois, Mi ch igan • Nueva York y Wi scons in. Cremar-· 

inform6 do brotes en Alemania Occidental de octubre a dicicmbrc­

do 1978 y Leo scnala una epidemia en Corca en 1979. Las cpidc 

mios se caracterizan por la apnrici6n sGbita de casos en una co­

munidad amplia. (Z7J 58, 44). Tambi6n se han descrito numerosos 

casos en Canad~, Am6rica Central y Am6rica del Sur, Europa Oc -

cidental y Oriental, Kuwait, India, Corca, Australia y Filipi 

nas. No se hnn descrito casos en Africa, presumiblemente como 

consecuencia de la falta de familinridod con este síndrome, 

Por otro lado so describo que el síndrome de Kawnsnki ocurro 

más comunmonte en nifios de un nivel socio-ccon6mico medio y alta 

(27). Así mismo se reporta que en Estados Unidos la incidcncia­

sc ha incrementado de 2,1 por 100,000 ninos menores de 5 anos 

en 1979,hnsta 10.3 casos por 100,000 ninos de la misma edad en 

1983. {58) 

Comunicabilidad. 

No existe evidencia alguna de que el síndrome identificado como• 
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enfermedad de Kawnsaki sea transmisible de persona a persona. -­

Los casos nosocomiales y secundarios en familiares son excepcio­

nales. A menudo. se observan enfermedades inespcc1ficas concomi­

tantes en los hermanos, pcTo no existo evidencia alguna de quc--

6stos reconozcan otro significado que la pura casualidad, 

Un estudio dcmostr6, una aparente rclnci6n cstrcr:ha con cxposi -

ci6n a una alfombra lavada recientemente con champ6, rclnci6n -­

que no se confirm6 en otros estudios en ~reas geográficas difc -

rcnt:l'S (17). 

La epidcmiologia del sindromc de Kawasaki en llawaii sugiere la-­

hip6tesis de que la enfermedad es causada por un pat6gcno muy 

transmisible pero poco virulento, propagado por la via respira 

torta, que infecta a casi todos los niflos en una comunidad, cau­

sando enfermedad reconocible sólo en una proporción reducida de­

los niftos, principalmente en aquéllos con cierta predisposici6n­

gen6tica. El hecho de que este síndrome esté pricticnmcntc rcs-­

tringido a los primeros anos de la vida ~ugierc que el patógeno -

pueda desarrollar inmunidnr.l al agente. 

Hasta la fecha no existe evidencia alguna de que la enfermedad-­

de Kawasaki se relacione con la exposición a alimentos u objetos 

de &reas enr.l6micas. (51) 
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BTIOLOG1A: 

La ctialog{n de lo cnfonncdnd de Kawosaki os actualmente desean~ 

cida. Muchos investigadores hablan a favor de una etiolog{a in 

fccciosa o una respuesta inmune a un agente o agentes infoccio 

sos. En apoyo de esto hip6tosis, ostf1 la oparici6n precoz. de una 

inflomoci6n orofar{ngcJ y una adenitis cervical, compatibles con 

una adquisici6n por v{a a6rco de un agente en división; el aspes., 

to "t6xico" del nif\o, con fiebre y con evidencio do ioflomaci~n­

de lo mucosa de v1as respiratorias, del SNC, sistema cnrdiovosc!!. 

lar y articulaciones¡ nsl como los datos de laboratorio de una 

leucocitosis con dcsviaci6n a lo izqqicrda, e1cvaci6n de los · 

reactantcs de fase aguda. 

Sobre bases epidemiot6gicas, el potr6n de incidencia por edades-

es compatible con una enfermedad transmisible de la infancia. 

Adem5s. la vasculitis sist6mica con infiltrado de c6Iulas infla-

materias. podria tener origen infeccioso o secundario a una rea~ 

ci6n inmune a la infccci6n. Sin embargo, los intentos de impli -

car a un agente infeccioso especifico han fracasado. Hamashima-

y Horens (24, 48) han aportado evidencias de un3 rickcttasia pe-

ro posteriores estudios no han confirmado adecuadamente esta hi­

p6tesis. La evidencia de las rickettsias se han basado fundBmen­

talmcnte en la observaci6n de cuerpos de formas variables al mi· 

croscopio clectr6nico. Las muestras de las que se obtienen ta _: 

les cuerpos provienen de piel, paredes arteriales, ganglios lin-
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f6ticos, sangre total y lanugo do paciontos con enfermedad do 

Kawasaki. Similares micro-organismos fueron detectados en la ne· 

cropsia do un coraz6n do un nifto japon6s do diez meses de edad • 

con la enfermedad de Kawasaki (16). 

i:ambién rcsul ta intcrcs:into que Tasaka y llamashima describieron· 

unos noutr6filos significativamente mSs positivo a las pruebas -

del nitroazul con rcacci6n de tctrnzolio (NAT), en pacientes con 

enfermedad de Kawasaki, unn voz que la sangre se mezclaba con a~ 

tigcno de Protcus OX-2, previa incubaci6n, con respecto n san 

gro mezclada con Protcus OX-19 y OX·K, 6 con cualquiera de es 

tos dos antígenos aislados. Sin embargo la enfermedad do Kawas~ 

ki no parece responder nl tratamiento con antibi6tico, incluidos 

aquellos activos para las rickcttsias y las pruebas serol6gicas­

pnra rickcttsias son negativas, con la cxcepci6n de un caso re-­

portado de enfermedad Kawasaki asociado a evidencia serol6gica -

de fiebre de las ~~ntaftas Rocosas. La mayoría de las rickett -­

sias son transmitidas por un vector y manifiestan un patr6n est~ 

cionnl (SI). 

Los intentos para cultivar la bacteria en medios artificiales y­

para detectar los virus en cultivo de celulas en primates, ga 

tos, y cobayos, asi como por microscopía clectr6nica ha sido in­

fuctuosos en los cns~s. Existen algunos casos reportados, Que 

han documentado la rccupcraci6n de un agente bacteriano, inclu 

yendo Pscudomonas acruginosa y SnlMonella. 

-
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A lo fecha, el Propionobacterium acnos os el agente etiol6gico 

que ha sido objeto de mayor investigaci6n sistemática. Se ha 

cultivado una cepa variante de P. acnes de ganglios linfáticos­

cn tres de tres pacientes estudiados y ocasionalmente ha sido -­

aislado de la sangre. Este microorgnni.smo anaerobio está rclaci.2 

nado con P. nenes diftcroide, que es un componente universal de­

la flora normal de la piel. Sin embargo, esta cepa variante tie­

ne carnctcr!sticas de crecimiento diferente de P. nenes estándar 

y requiere una incubaci6n prolongada. En un laboratorio se idc~ 

tific6 el antígeno de P. acncs dentro de los com¡.·lcjos inmunita­

rios circulantes por m~dio de inmunofluorcsccncia, y se demostr6 

que los pacientes tenían un título mti.s elevado de nnticucrpos 

contra P. nenes que los controles. En Kurume, Jap6n, Kato ha es· 

tablecido lu hip6tcsis de que la vasculitis es causada por una 

toxina elaborada por P. acncs. Usta toxina está tratando de ais­

larse y caracterizarse en la actualidad. Aunque esta hip6tcsis -

contin6a siendo atractiva, no se han confirmado los hallazgos 

sefialados y no se ha demostrado que el P. nenes sen el agente 

etio16gico. Aunque el microorganismo se ha aislado de sitios no! 

malmcntc cst6riles, como son los ganglios linfáticos, no es pos! 

ble eliminar la posibilidad de contaminaci6n del ganglio durante 

la cirugía, al pasar a través de la piel. El aislamiento ocasi_9: 

nal de P. nenes de un cultivo de sangre tamhi6n puede explicar -

se por una posible contaminaci6n. Aunque se han encontrado títu­

los mli.s elevados de P. acncs en ninos japoneses con el sfndrome­

de Kawasaki que en controles, la mayoría de los pacientes y con-
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troles tiene alg6n nivel de anticuerpos contra este agente (27, 

30). 

As{ mismo,se ha documentado la presencia de complejos inmunes -

circulantes conteniendo antigcnos pequcnos en casos de enferme­

dad de Kawasaki. (16). Hasson (43) describe que hasta en un 70\ 

de pacientes con enfermedad de Kawasaki. presentan estos comple­

jos inmunes circulantes, pero el papel que juegan estos comple­

jos en la patogéncsis de la enfermedad es aun desconocida. 

Las pruebas scrol6gicas para anticuerpos de antígenos bacteria­

nos incluyentlo Salinonclla (11 y O) Brucella, Protcus (OX-K, OX-Z, 

OX-19), y_ Treponema pallidum resultaron negativas en pacientes 

con enfermedad de Kawasaki. Una respuesta inmune anormal para 

el virus del Epstcin-Barr o una infccci6n atípica con este virus 

se ha sugerido como probable etiología subyacente (37). Ocasio-· 

nalmente, enfermedades similares a la enfermedad de Kawasaki se 

han visto asociadas con seroconvcrsi6n para Leptospira, rub6ola, 

sarampi6n, parainfluenzas, virus de Epstcin-Barr u otros agentes 

infecciosos, pere estas experiencias se han atribuido a pura co• 

incidencia o a un error diagn6stico (61), La elevación de las 

crioaglutininas o seroconvcrsione~ a Mycoplasma rneumoniac se 

ha visto en algunos casos (26) pero no en otros (12, 43). Son 

poco frecuentes lns relaciones cronol6gicas con la vacunación. 

Aunque la evidencia indirecta sugiere una ctiologta infecciosa, 

no se ha podido identificar ningún agente infeccioso. 
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La situaci6n se complica por diversos aspectos curiosos do la en 
feTmedad de Kawasaki. La mayor prevalencia en varonos_y la apa· 

rentes diferencias en su incidencia. en funci6n del origen ra--­

cial Son difíciles de explicar por simple etiología infecciosa o 

ambient·al. Puede producirse una predisposlci6n gcn6tica a las 

enfermedades infecciosas ( o una resistencia a las mismas) (par 

ejemplo. la malaria)~ pero las diferencias en la incidencia en -

funci6n del sexo. especialmente Jurante la lactancia, son m&s dJ 
ficiles de compatibilitar con una causa infecciosa. 

Las sugerencias preliminares de que la enfermedad de Kawasaki p~ 

dr'ian estar asociada con HLA·BW-Z2 ( o subtipo HLA-BWS4) no han 

sido confirmaJas por estudios subsecuentes en pacientes del &rea 

de Houston en quienes el llLA-BWSl y llLA-Blt'·l4 fueron loso1m6.s 

comunmcnte cncontrad~s. La incidencia del anti.geno llLA-BW51 fu6 

tambi~n elevado en una serie de p~cicntcs israelita$ con Kawasa­

ki. Sin embargo, el consenso general, es que no hay un antígeno 

HLA que sea com6n para todos los casos de enfermedad de Kawasa--

ki .. ( 34, 51} 

Tambi6n estj bien establecido que la enfermedad de Kawasaki se -

produce a lo largo de todo el aAo. Aunque no todas las enferme­

dades infecciosas exhiben patrones de incidencia estacional, la 

mayoría de los agentes que habitualMente producen enfermedades ~ 

infantiles asociadas a trans~isi.60 de persona a pe~sona, mani~~­

flestnn dicho~ patrones (Varicela, Sarampion, Eoterovirus). Lns 

enfermedades asociadas con la transmis16n por vectores suelen --



19 

presentar patronos estacionales quo reflejan la prevalencia do • 

dicho vector (por ejemplo, el dengue, la fiebre exanteái&tica de 

las Montanas Rocosas). Se ha manifestado que la ausencia de una 

variación estacional va en contra de una etiologfa infecciosa de 

la enfermedad de Kawasaki. Sin embargo, 6sto no. es del todo ··­

cierto y ciertas enfermedades infcc~iosas transmisibles no pre·­

sentan patrones estacionales definidos (como las infecciones pr! 

marias por virus del herpes simple). Otras enfermedades infcc-­

ciosas se asocian a cxposici6n a fuentes ambientales (fiebre Q, 

histoplasmosis) que podr1an estar presentes a lo largo de todo -

el afta. La posibilidad de que la enfermedad pudiera ser zoon6ti 

ca (como ln psittacosis) o recrudescente (como la enfermedad de 

Brill-Zinsser) no ha sido investigada adecundcmcntc mediante m6-

todos opidemiol6gicos ni do lnboratorio, Tambi6n se hn surgido 

que la enfermedad de Kawasaki pudiera ser el resultado de una -­

respuesta inmune incspecífica del hGesped a diferentes agentes. 

lo que explicaría la relativa ausencia de variaciones estaciona­

les¡ sin embargo no ha podido aislarse ningGn agente do un nGmcro­

significntivo pacientes y la mayoría de 6stos no presentan cvi-­

dencia de una enfermedad infecciosa claramente identificable ---

(Sl). 

La enfermedad de Kawasaki no se ha vito asociada a la exposici6n 

a contaminaciones ambientales. toxinas, pesticidas. agentes quí­

micos o metales pesados, El envenenamiento por dichos agentes 

habitualcntc no simula una enfermedad infecciosa aguda. aunque 
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se han seftalndo similitudes entre lo enfermedad de Kawasaki y la 

acrodinin (envenenamiento por mercurio) (1). 

ne cualquier íorma los niaos con enfermedad de Kawosaki presen•• 

ton niveles de mercurio normales, con la excepción do seis casos 

reportados con incremento de la excreción urinaria de •ercurio • 

en el a6rea de Lakos (49). No se ha incriminado al cadmio nin 

otros metales pesados. Con escoso frocuoncia se ha obtenido la 

historia clinicn 6 las datos cpldcmia16gicos de envenenamientos 

potenciales, exposici6n a toxinas o agentes químicos o exposi··­

ci6n a dlimcntos contaminados. 

Un estudio de la Enf. de Kawasaki en Denver Ca en 1982 asoció -

esta enfermedad al uso Jcl champa para alfombras. Once de vein­

te pacientes con el síndrome habian estado expuestos a dicho --­

champ6 en los 30 d{as previos al inicia de la enfeTfltedad (SO). -

Sin embarga. la asociaci6n no ha sido confirmada en va$tos estu­

dios epidemiol6gicos realizados en lloustan, Tx. Un estudio rc-­

trospcctlvo en Jap6n de los hogares de los pacientes con cnfcrm~ 

dad de Kawaski reveló alto porcentaje del uso de champó para al­

frombras comparados con los hogares control donde no existía el 

uso de estos champus (4R), La incidencia por edades es compati­

ble con la cxposici6n a un agente am~icntal accesible al lactan­

te y al nino pcqueno, pero no ha surgido ningun factor especifi-

co, 
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Los investigadores japoneses han detectado un incremento parale· 

lo en la incidencia de la enfermedad de Kawasaki y el empleo si~ 

tem&tico de ciertos antibi6ticos, esta carrelaci6n probablemente. 

sea una simple coincidencia. En muchos casos, los nlnos no ha-­

bian rc"cibido antibi6ticos, y aquellos a los que se habla admi·­

nlstrado medicoci6n previa habian sido tratados pr&cticamente --· 

con todos los antibi6ticos habitualmente empleados, de forma ni~ 

lada y en diversas combinaciones y secuencias, Las antipiréti·­

cos son m&s difíciles de absorber cuma consecuencia de su empleo 

tan extendido, pero no existe evidencia alguna que los implique, 

y signos precoces tales como la fiebre y la adenopatía suelen e~ 

tar presentes antes de la administruci6n de los antipiréticas. -

Si la enfermedad de Kuwasaki fuera una complicaci6n del trata--­

miento mediante distintos f&rmacos, cabria esperar detectar en 

la historia clínica un espectro de enfermedades iniciales fren-­

te a las que se emplenron los firmacos. (51) 

So ha sugerido que la enfermedad de Kawasaki constituye un fen2 

meno al6rgico. Estudios iniciales no publicados, llevados a ca­

bo en el Jap6n y en las Estados Unidas, sucerian que se producía 

una incidencia superior de alergias y enfermedades at6picas en -

niftos con enfermedades de Kawasaki o en los miembros de sus faml 

lias, que en controles. Sin embarga, no se han verificado estos 

i,.atlazgas. (51) 

Las _posibles semejanzas con la cscarl:itina se desvanecen, puesto 



que los niftos con enfermedad de kawnsaki no presentan estrepto-­

coco botn·hemolítico en el cultivos faríngeo, no manifiestan lo­

calizaciones evidentes de infecci6n estrepotoc6cicn tales como -

lesiones impotiginosas y presentan títulos negativos de nntles-­

treptol isinn o, asf como de otras serologfas estreptoc6cicas. La 

posibilidad de que la enfermedad de Kawnsnki guarde rclaci6n con 

una toxina bacteriana no identificada no ha si<lo adecuadamente -

estutlindn, aunque los ninos no presentan infecciones hncterinnas 

concomitantes identificable, ni son portadores de estafilococo o 

de otros organismos productores tle toxinas. Los pnt6genas bnct~ 

rianas que han surgido recientemente, tales como Yerscnia y ln 

forma L, generalmente no se han considerado, pero son probable-­

mento inocentes, puesto que los ninos afectados no responden a -

ningGn nntibi6tico. Apenas se han realizado estudias que absuc.!_ 

van los hongos, aunque Murata hu registrado una arteritis granu­

lomatosa no fibrinoide confinada a las arterias coronarias en r~ 

tones a los que se incu16 antígena de Candida albicans por vfa -

intraperitoneal, obtenido de un paciente con enfermedad de Kawa­

saki. Por otra parte los ratones a los que se inyect6 la vacuna 

estroptoc6cica por via subcut&nca, desarrollaron miocarditis y • 

valvulitis, pero no arteritis. {51) 

Por otro lado, puetle demostrarse que los pacientes con síndrome 

de Knwasaki muestran una el evuci6n aguda, y un descenso en la 

convalescencia, de inmunoglobulinas, incluyendo lgE. Debido a su 

amplia variaci6n. los niveles absolutos de inmunoglobulinas no -



son de utilidad diagn6stica, No está claro si el aumento agudo o 

el descenso en la convalescencia tardía de los niveles de inmun~ 

globulinas. refleja estimu1aci6n policlonal incspocÍfica o si 

esta situnci6n en realidad indica síntesis do anticuerpos contra 

el agente infcctantc. Pueden detectarse complejos inmunitarios· 

en la enfermedad de Kawasaki con el uso de valoraciones m6lti 

ples, 

Cuando se valora cuantitativamente, la cantidad de complejo inm~ 

nitario presente suele ser pequef\a, Se producen concentraciones­

mucho mtis elevadas tle complejos inmunitarios en pacientes con ª! 

tritis reumatoide, artritis juvenil y lupus eritematoso sigt6mi· 

co, Los niveles tle complemento son normales o est5.n elevados Ju· 

rante el curso Jel síndrome de Kawasaki. La presencia de comple· 

jos inmunitarios en ausencia de pruebas tlc consumo tle complcmen· 

to y enfermedad renal, como ocurre en el si.ndrome de Kawasaki, 

demuestra que no s~ trata de una de las enfermedades cltisicas 

del suero por complejo inmunitario. Un grupo en Londres ha deme! 

trado la existcnci;1 de un factor sérico que inJucc agregnci6n y· 

liberaci6n de scrotonina Je las plaquetas normales. Esta activl, 

dad de agregnci6n tuvo características sugestivas de un complejo 

inmunitario. Este grupo ha establecida la hip6tesis de que los · 

complejos inmunitarios en el síndrome de Kawasaki agregan plaqu~ 

tas e inducen lihcr:ici6n lle scrotoninu. Los mediadores vasoacti· 

vos derivados de la:> plaquetas pucllt'n entonces aumentar la per · 

meabilidad vascular y facilitar el dep6sito ndicional <le complc· 



jos inmunitarios en los tejidos. Otros estudios han encontrado 

dep6sitos de complejos inmunitarios en la pared de arterias co 

ronarias en pacientes con síndrome de Kawasaki mortal, aunque e~ 

te hallazgo no fue constante (27). 

Se han comunicado anormalid3dcs de inmunorregulaci6n en el sin 

drome de Knwasaki. El total de c61ulas T es norm.'.11 o se encuen 

tra disminuido ligeramente en las primeras cuatro semanas de ln­

cnfermedad para normalizarse a finales de la convalcsccncia. Las 

células supresoras T (c6lulas r 8} se encuentran significativamc~ 

te reduc:idas durante lns pri1r.eras cuatro semanas de la enferme -

dad y se normalizan en la fase tardia de la convalcscencin, como 

consecuencia la rclaci6n T4 : T8 aumenta durante las fases ngudn­

y subaguda del síndrome de Kawasaki. Las c6lulas T de pncientes­

con síndrome de Kawasaki ejercen un efecto estimulante en la rr2 

ducci6n de anticuerpos por las células n, in Vitre. Ll número de 

células mononuclearcs periféricas que se encuentran secretando 

inmunoglobulinas cspont!'incamcnte est!i bastante aumentado en el 

síndrome de Kawasaki durante las fases aguda y subaguda Je la e~ 

fcrmcdad, demostrando una vez m!is los efectos inmunoestimulantes 

de la disminuci6n de las célulns supresoras T. Estas anormal ida· 

des de la inmunorregulaci6n fueron confirmadas por llicks y Me 

lish (27) y se reflejan en la elcvaci6n aguda y descenso en la 

con va 1 esccnc in de todo t jpo de inmunogl obu 1 i nas, 

La elcvnci6n en la cuenta de plaquetas es universal en el Sfndr~ 



zs 

me de Kawasaki. El período de clovaci6n coincide con el de mayor 

riesgo de muerte, o sea, entre 10 o 45 días despu~s de iniciada­

la enfermedad. Se ha observado repetidamente que los niftos con­

slndrome de Kawasaki dan pruebas de un estado de hipercoagulabi­

lidad. Las plaquetas son hiperagrcgebles durante esta enfermo -

dad y se han demostrado agregados de plaquetas circulantes, as1-

como la presencia de varias otras anormalidades de la coagula -­

ci6n: como son: elevaci6n de la actividad del factor VIII, elev.!!:_ 

ci6n de la concentraci6n de fibrin6geno y depresión de antitrom­

bina. 

En un estudio realizado en Colorado u.s.A. cerca de la mitad de­

los pacientes tuvo dcpleci6n de la actividad fibrinolítica medi­

da por medio del tiempo de lisis de euglobulina. Se identific6-

un subgrupo de pacientes con valores elevados de beta-trotoboglo­

bulinn. Este grupo tuvo una frecuencia mucho m's elevada de 

aneurismas de las arterias coronarias (51). 

No se ha establecido el mecanismo de la trombocitosls en el sín­

drome de ~awasakl. La trombocitosis frecuentemente se asocian VB,! 

culitis, impidiendo así la depuraci6n de los agregados de plaqu.!:. 

tas. Se ha sugerido que ocurre una saturación del sistema rctic!!_ 

loendotelial con complejos inmunitarios as! como la estimulaci6n 

de trombopoyesls por un producto liberado do los agregados de 

plaquetas. 
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Aunque no se ha descubierto el agente etio16gico, la considera -

ci6n de las características clínicas del síndrome de Kawasaki y­

los factores inmunitarios penaite generar una hip6tesis sobre la 

patogenia. Bs probable que lo fase febril inicial de Síndrome K~ 

wasaki sea causada por un agente mlcrabinno que csti~ula al sis­

tema inmunorregulador para producir anticuerpos. Se produce vas~ 

culitis, mediada en parte por complejos inmunitarios, cuando ap~ 

recen anticuerpos contra el agente microbiano desencadenante. 

Los complejos inmunitarios pueden tener un efecto directo en la­

pared vascular y estimular la liberaci6n de mediadores derivados 

de las plaquetas, contribuyendo de esta forma a la vasculitis -­

característica del síndrome (27, Ss). 

Rclaci6n de la enfermedad con la pcriarteritis nodosa infantil y 

con los aneurismas coronarios de causa desconocida. Los japone­

ses identificaron precozmente las similitudes anatomopato16gicas 

entre las pcriarteritis nodosa infantil y la enfermedad de Kawa­

saki infantil fatal, ninguna de las cuales había sido reconocida 

en Jap~n antes de 1960. De cualquier forma, es dificil afirmar -

de forma concluyente que las dos enfermedades son id~nticas, 

puesto que las etiologías de ambas siguen siendo por el momento· 

totalmente desconocidas. el espectro de las enfermedades es bas­

tante vago y la experiencia obtenida de la investigación macros­

c6pica e histol6gica es m!nima. Sin embargo, actualmente resulta 

imposible diferenciar sobre bases anatomopato16gicas la perlar -
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teritis nodosoa infantil con afectaci6n de arterias coronarias y 

la enfermedad de Kawasaki infantil fatal. Sobre bases cl{nicas,­

la mayoría de los pacientes con perinrteritis nodosa infantil y· 

nfectaci6n de arterias coronarins 1 registrados en la literatura· 

m~dica; no cumplen con los criterios de los casos de la enferme· 

dad de Kawasaki, aplicados en formn retrospectiva, pero esto po­

dr!a deberse a la baja edad de los pacientes, puesto que los la~ 

tantos con posible enfermedad de Knwasaki parecen presentar con­

menos frecuencia el cuadro clásico que los ninos mayores. (51).­

Aán combinando los criterios anntomopato16gicos y clínicos, las· 

dos enfermedades parecen ser indistinguibles. Surgen, en conse -

cuencia, cuCstiones interesantes sobre la enfermedad de Kawasaki 

especialmente en los Estados Unidos, donde la pcriartoritis nod~ 

so infantil viene identificándose desde la década de 1940, mien­

tras que la enfermedad de Kawasaki no fue reconocida cono enti -

dad independiente hasta 1974. (51) 

Mucho antes de reconocer la enfermedad de Kawasaki como entidad­

clinica independiente, se registraron casos de periarteritis no­

dosa tipo "adulto" o "cllisico" y de aneurismas coronarios en ni­

ftos. Los casos de periartoritis nodosa, en la infancia se comen­

zaron a describir a partir de 1988, cuando por vez primera se -­

describri6 la periateritis tipo adulto, pero es dificil confir -

mar de forma retrospectiva si estos niftos padecian el tipo "adu! 

to" o "infantil" de la enfermedad. El caso m6.s precoz.mente dotes_ 

tado de periarteritis nodosa infantil probable, data de 1849. En 
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1959, Munro-Fauro describieron un s!ndrome do nrteritis necroti­

%ante infantil, con afoctaci6n de arterias coronaria5, fiebre,-­

erupci6n, inyeeci6n conjuntiva! y fartngca, y adenitis cervical~ 

Rabertts y Petterman ampliaron esta observaci6n y deíinioron un· 

s!ndromo clínico pntol6gico independiente de la periarteritis no 

dosa infantil (52). Los aneurismas coronarios se vienen detecta~ 

do on personas de todas las edades dosde principios del siglo -­

XIX, con unn proporc16n de varones a hembras do aproximadnmcntc-

3:1, incluyendo a casos infantiles. En 1871, se registr6 el ca• 

so do la muerte de un nifto con m6ltlples aneurismas coronarias. 

(Sl) 

Resulta especulativo aEirmB adtualmontc qu~ estos casos precoces 

do pcriarteritis nodosa y aneurisma coronario constituyan ejem -

plos de la enfermedad de Kawasaki; la informaci6n clínica a mcnu 

do era escasa y las muertes frecuentemente se atribuÍpn, posi • 

blemente do forma err6nea, a onfermcdndes más conocidas como la· 

escarlatina. Algunos de estos casos. aunque no cumplen con los · 

criterios ding~6sticos de la enfermedad de Knwasaki aplicados de 

forma retrospectiva, se asemejan mucho a dicha enfermedad, y CD!!,! 

binando diversos fragmentos de informsei6n obtenidos de muchos ~ 

de los casos descritos. llegamos a un cuadro muy similar a la C,!l 

fon:nedad clínica actualmente identificada. Sin embargo. la lllayo~ 

ría de los clínicos y pediatras cspeciali:ados en enfermedades 

infecciosas, niegan haber visto ntnos con enfermedades compati 
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bles con la enfermedad de Kawasaki antes de 1970. Si la periart~ 

ritis nodosa guarda rclaci6n con la enfermedad de Kawasaki. 6sta 

viene produciéndose desde hace mucho m~s tiempo de lo que se SO,!. 

pechaba sin embargo, esta intcrroRantc tnmbí~n cst' en espera de 

aclnrn-ise. 

ANATOMIA PATOLOGICA 

Lnnding y Larson han descrito los hnllatgos anntomopatol6gicos -

do casos de necropsias de pacientes afectos de ln enfermedad dc­

Kawa.saki, destacando sus semcjan:tns Con la pcriarteritis. nodosa~ 

infantil con afectaci6n de arterias coronarias y sus notables -· 

diferencias con la periarteritis nodosa "adulta" o "clásica" que 

tambi~n incide en la infancia, aunque con escasa frecuencia (54) 

Macrosc6picamcnte, es frecuente la hipcrtrofin cardiaca; en es -

tos casos fatales, a menudo se detectan aneurismas en forma de-­

burbuja o fusiformes, 6nicos o rn6ltiplcs, en las arterias coron.!!_ 

rias y sus ramas. con o sin oclusión tromb6tica. Tambi6n pueden 

observarse aneurismas de otras arterias. tales como los braquia­

les e il~acas. Aunque frecuentemente se observa flebitis, la in­

flamaci6n vascular afect:a con mayor f'rcc::uencin y mayor intensi-­

dad a las arterias musculoclásticas mayores, en sus porciones e! 

traparenquimatosas. Las locali~aciones de las arterias incluyen 

el rifi6n. testículo, mesenterio, pulm6n. p&ncrcns, ba~o, gl&ndu~ 

la suprarrenal y aparato digestivo. La panartcritis es muy com6n 
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Todos los investigadores han descrito un infiltrado de c6lulas ~ 

nononuclcnrcs de la intima, la media y la adventicia. Tannkn de! 

cribe un tejido de granulaci6n proliferntivo y un engrosamicnto­

dc la Íntima asociado con edema, prolifcraci6n de fibras de col! 

geno y dcstrucci6n de la~ c6lulas musculares de las arterias co­

ronarias. Tales altcrncioncs también aparecen en la media. Asi­

mismo cscribi6 necrosis fibrinoidc, especialmente de la intima,­

pcro que a menudo nfccta a todas las capas. Lnnding y Larson ob­

servaron que la necrosis fibrinoidc era más parecida a la perla~ 

tcritis nodosn "¡Hlultn" y no detectaron grados significativos -· 

de necrosis (ibrinoidc en sus casos (~1). La mayoría de los -

investigndoTes han descTito lesiones vnsculaTes en el mismo cst~ 

din de desnTTollo. Ln inflamnci~n y neCTosis de la media da lu 

gnr a aneurismas verdadeTOS que en ln autopsia pueden mostrnT 

evidencia histo16gica de orgnniznci6n de trombos y tejido de gr~ 

nulaci6n. 

Tannkn ha puesto grnn 6nfasis en la frecuencia de afectnci6n gr~ 

ve de las ramas arcuntn e interlobulaT de las nrtcrias renales,­

nsociado a necrosis fibrinoide focal y n engrosamiento de ln in­

tima. Se han descrito infartos renales y alteraciones en otras 

arterias, en el timo y en ganglios linf6ticos. Tgualmente, se 

han observado pancnrditis y muertes secundarias a la ruptura de­

la pared ventricular. Las técnicas de inmunofluorescencin han 

puesto de manifiesto el dcp6sito de lgG en las paredes de lns BL 
terins coronarios y en el miocnrdio. Asi mismo, dcscribi6 uno n~ 
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table atrofia t!mica (aunque la mayor{a de los pacientes habian­

sido tratados mediante ostoroidos) y(biopsias de ganglios linf&­

ticos no diagndsticas), Otros reportes han descrito biopsia de­

ganglios linf&ticos durante la fase temprana, de la enfcrmedad,­

mostrando mGltiplcs focos do necrosis y trombos de fibrina den -

tro de la microvasculatura. (SI) 

Pujiwara y lfamashima (Z4) reportaron los hallazgos anatomopoto--

16glcos de corazones de pacientes que morían por una enfennednd­

de Kowasaki (cuadro No. l]. Observaron una vasculitis y perivas-

culitis inicial de pcquc~os vasos, asociada a pcrivasculitis y 

cndarteritis de arte~ia coronarias, pericarditis, miocarditis, 

endocarditis, valvulitis e inflamaci6n del sistema de conducci6n 

(días O a 9), panvasculitis de arterias coronarias y form.aci6n-­

de aneurismas (días 12 a 25), granulaci6n de las arterias coron~ 

rias y resoluci6n de la inflamaci6n en los vasos cardíacos de m~ 

nor calibre (días 28 a JO) y cicatrizaci6n y estenosis de las ª.! 

terias coronarias, con fibroelastosis endocfirdica (días 40 y su­

cesivos)~ 

Por otro lado, Nihil! (51) describe un estudio de los corazones­

de 10 niftos que morían por una enfermedad de·Kawasnki, 8 por 

aneurismas coronarios; se detect6 una estenosis luminal 6 cica 

trizaci6n de la arteria nodal sinoauricular (SA) o atrioventric!!_ 

lar (AV) en 4 de los 10; la inflamaci6n del n6dulo SA o AV en -­

los 10; inflamaci6n de la ra~a derecha o izquierda principal -
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del ha% de His o dal propio haz on 7; valvulitis mitrnl en 4; y 

Valvulltis tricusp{dco en 3. Globalmente, detectaron lesiones 

significativas del sistema do conducci6n AV en 9 de las 10 y le~ 

siones significativas del nodo SA on cinco de ocho. Asimismo, ok 

servaron una estrecha correlaci6n entre los hallazgos clectroca.r. 

diogr6ficos y las lesiones del sistema de conducci6n, especial 

mente entre la prolongaci6n del PQ y la in(lamnci6n aguda del 

sistc~a de conducci6n AV. Ciertas alteraciones agudas fueron más 

pronunciadas entre los Zl y ~l d{os despu6s de la instnuract~n -

de la enfermedad. Cambios similares a los identificados en la-­

fiebre reumática (sin n6dulos de Aschoff) fueron tnmbi6n rcport~ 

dos. (Sl) 

Por otro lado Nihill (Sl) tambi~n describo las biopsias endomio• 

cárdicas ventriculares derechas de 10 niftos con enfermedad de K~ 

wasaki~ la mnyor!a de los cuales hablan supeTado la fase aguda y 

presentnban cierta evidencia de anomalías cardiacas o de las ar­

terias coronarias. El ex&men mediante microscopia de lut y clec­

tr6nica del tejido biopsiado. puso de manifiesto la presencia de 

microinfartos. as{ como alteraciones inflamatorias focales y de­

genorativas incspectficas, que persistieron durante meses des 

pu's de su instauraeidn. 

La fibrosis miocárdicn residual probablemente sea el m6s comGn -

hallaigo encontrado despu6s de l• ~tapa de miccarditis activa de 
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1 a 3 semanas. Esta fibrosis puede ser debida a micro o macroiu 

fartos por embolas plaquetarios provenientes de las arterias e~ 

ronarias extramuralcs dilatadas e inflamadas o debido a.la mio· 

carditis en rcsoluci6n (53). 

Por otro lado, de un estudio realizado por biopsia -

de piel en 27 pacientes, se concluy6 que las alteraciones hist~ 

16gicas agudas: edema papilar, dilataci6n de los plexos vascul~ 

res perif6ricos y de las asas capilares intrapapilarcs, necro • 

sis endotelial, ligero infiltrado pcrivascular de c61ulas mono· 

nucleares y aparici6n de c6lulas cebadas y de granulnci6n de 

las mismas eran compatibles con una reacci6n de hipersensibilidad 

de tipo tardio. Se postut6 que las modificaciones vasculares 

las iniciaban por unos "agentes nocivos" circulantes (probable­

mente infecciosos o t6xicos) que lesionaban directamente al en­

dotelio capilar. De los capilares, la agresi6n se diseminaba 

para afectar a vasos de mayor calibre¡ la lcsi6n directa se ini 

ciaba en el endotelio de todos los vasos, propag~ndose poste 

riormente hacia afuera. La respuesta inflamatoria con edema suE_ 

·endotelial y alteraciones de las c6lulas musculares. se orodu­

c1an de forma secundaria. Aunque las alteraciones de los peque • 

ftos vasos se resolvían tras varios d{as en las muestras tomadas­

ª la autopsia, la afectaci6n de vasos grandes todavía se dctect~ 

ba muchos días dcspu6s (Sl). 



MANIFESTACIONES CLINICAS: 

Es importante conocer no solo el cuadro clinico, 

sino la cronología habitual de los signos y síntomas, fundamcn· 

talmente porque todos y cada uno los signos de este síndrome t~ 

mados de forma aislada aparecen on otros muchas enfermedades. 

El síndrome se manifiesta en cuatro fases no muy 

bien delimitadas. En la primera fase, un nifto previamente sana­

se torna irritable y febril. La fiebre es h~ctica, continua y 

frecuentemente intensa, superando los 40,S C en el 40\ de los 

pacientes. Puede detectarse una adenopatía cervical no supuratl 

va, generalmente en el tri5ngulo anterior, en ocasiones bilate· 

ral, que puede desaparecer r&pidamente, de forma que su detec 

ci6n debe ser precoz. En pocos días, aparece una erupci6n con 

derrame conjuntiva! bilateral. Frecuentemente, es al final de 

esta fase y antes de que surjan otros signos, cuando se consul­

ta por vez primera al medico. 

La segunda fase suele iniciarse aproximadamente ha -

cia el cuarto día de la enfermedad y se caracteriza por una co~ 

tinuaci6n de la fiebre elevada que no responde a los antibi6ti­

cos ni a la dosificnci6n antipir~tica habitual de aspirina. La 

duraci6n media de la fiebre es de lZ días. Al examinar al nifto 0 

este se encuentra febril, irritable y a menudo presenta un as • 

pecto "t6xico". Suele persistir la ndenopatia cervical, 
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Debe practicarse dotecci6n de infecci6n conjuntival­

bulbar. examen fundosc6pico, evaluación de la reacción pupilar­

y equilibrio muscular, para evaluar la posible presencia do co~ 

juntivitis, hemorragia subconjuntival o papiledema. El examen -

con li~para hendida por un oftalm6logo puedo revolar precipita­

dos queráticos diminutos, uveitis anterior y opacidades do hu 

mor vítreo, en uno o ambos ojos, en el por!odo mgudo. La uvei 

tis en el síndrome de Kawasaki os generalmente leve, dificil de 

detectar y se resuelve sin dejar secuela alguna. El nifto puede· 

manifestar fotofobia. 

Las alteraciones en los labios son caractertsticos,­

con c~mbios de coloraci6n de rojo brillante a magenta, por lo -

com~n seguidos de edema, de grado leve a moderado, grietas o f! 

suras. La bucofaringe se aprecia profusamente eritematosa, sin­

ulcer8ci6n. Es habitual det~ctar una ºlengua de fresii"que sin -

embargo, en ocasiones puede estar enmascarada, especialmente en 

la fase precoz. Las 6lceras intrabucales son tan poco comunes • 

que suelen sugerir un diagnóstico alterno. Es frecuente la pre• 

sencia de timpanitis. 

La erupción es particularmente intensa en el tronco· 

y a menudo est& compuesta de placas maculopapulosas eritemato 

sas poco definidas de tamano variable, algunas de las cuales 

confluyen. En algán momento do la evolución, las Arcas coalos 

centes dan el aspecto de la escarlatina. Sin embargo, la crup 
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ci6n no es característica y se he descrito una diversidad de -­

exantemas, incluidos exantemas urticariales y serpiginosos. Oc~ 

sionalmento, se detectan vesículas o pG~tulas est6riles. Se han 

descrito petequias, erupciones punteadas foliculares rojas y 

en.pelones que se asemejan al eritema multiforme. El cxantema­

presenta una mayor intensidad en el tronco, el arca del panal 

(38,70), pero habitualmente tambi6n afecta a la cara. La por 

ci6n superior de las extremidades no suele presentar la crup 

cidn. 

El cuello debe palparse cuidadosamente para detectar 

la presencia do crecimiento unilateral o bilateral do aanglios· 

linf&ticos.· Un ctimulo unilateral firme do ganglios linfdticos 

mayores de 1.5 cm. se observa en cerca de la mitad de tos pa 

cientes. Los ganglios linf!ticos pequonos mGltiples son tan co· 

munos on los ninos quo no tienen valor diagnóstico. 

La inspección del abdomen puede revelar distensión • 

localizada del cuadrante superior derecho. una masa en este cu~ 

drante o hfgado con crecimiento difuso. que son todos signos do 

una hidrocólecisto (68). La hepatomegnlia tambi6n puede ser ca~ 

sada por insuficiencia hep&tica o hepatitis. La auscultación 

puede revelar un soplo causado por oclusión parcial de una art~ 

ria abdominal. El examen del abdomen tambi6n puede revelar sig­

nos de íleo paralítico o, muy raramente, cuadro abdominal agudo 

a causa de necrosis intestinal, con signos peritoneales y dism! 

nuci6n o ausencia do ruidos intestinales. 
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En ocasiones, se dotoctun hcpatomegalia y osplonomegalia que -

no suelen SeT masivas y. por lo general, se resuelven precozmea 

te- En las fases precoces de la enfermedad aparece con frecue~ 

cia diarrea. en ocasiones sanguinolenta. No son excepcionales • 

el Íleo, dolor abdominal intenso e ictericia. A medida que cvg 

luciona esta segunda fase. se desarrolla un eritema de las pal~ 

mas de las manos y lns plantas de lo5 pies que, generalmente -­

represento una nc.ontuacl6n en "gullnte de calcetín" del l!Xantc -

ma. Las manos y Jos pies se tornan edematosos, generalmente en~ 

ausencia de inflnmaci6n articula•, También pueden d~tectarsc -

artralgias y artritis do articulaciones grandes. 

Es generalmente en esta segunda fase de la enfeTmedad cuando se 

hospitaliza al nino. El recuento leucocitaria suele estar elev~ 

do, con un predominio de granulocitos inmaduTos y maduros. En -

aproximadamente 15\ de los pacientes se obtienen recuentos sup~ 

rieres a ~o.ooo/m 3 y en el SO\, recuentos superiores a Z0,000/­

mm3. En los frotis se han observado cuerpos de granulaci6n t6-

xica y cuerpos de D6hle. Puede desarrollarse una anemia modera­

da con indices eYitroctticos normales o microcíticos/hipocr6mi­

cos. Es poco habitual la anemia hemolítica intensa. que requie­

re mOitiples tl'ansfusiones y, probablemente·, seo secundaria a -

una vasculitis sist6mica dise~insdn. La velocirlad do sedimenta· 

ci6n globular. el título Je proteína C reactiva, la alfa -glob~ 

tina y el porcentaje do células NAT-positivas, est§n elevados.­

Las inmunoglobolinns tambi~n pueden estar elevadas~ El comple--
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mento s6rico suele ser normal o elevado. Las transaminasas pue­

den estar elevadas, pero generalmente a un nivel inferior al 

triple de lo nonnal. Recientemente so han descrito hiponatro 

mia, hipofosfatcmin e hipoalbumincmia, pero so desconoce su si& 

nificado. A menudo tos análisis do orina, ponen do mnnificsto­

unn piuria entre leve y moderada con proteinuria, pero la pun 

ci6n vesical suprapGbica no suele poner de manifiesto lcucoci 

tos en la orina, lo que habla en favor de una uretritis. En va­

rones, puede hacerse visible una mcntitis. También se ha des -

crito una vulvitis. 

En todos los casos hay cierto grado de irritabilidad manifesta­

do por labilidad emocional o llanto incontrolable. Puedo haber­

signos men!ngeos en el nino con meningitis ns6ptica. En algunos 

pacientes se observan trastornos en In conciencia, estupor. se­

micoma o coma. Con poca frecuencia, las anormalidades neurol6-

gicas presentes en el periodo agudo incluyen convulsiones,hemi­

paresia o disminuci6n de los reflejos tendinosos u otras nnorm!. 

lidades por afectaci6n de las arterias cerebrales. En la mayor­

parte de los niftos, la irritabilidad puede persistir hasta el -

periodo de convalescencia e indicar cierto grado de encefalitis. 

Los signos meníngeos francos son poco frecuentes aunque el nino 

puedo presentar rigidez de nuca y letargia con irritabilidad 

que sugieren afecta=i6n del SNC. En ninos cuyos cursos clini 

ces sugerían afectaci6n del SNC, In punci6n lumbar n menudo mo~ 
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tTaba de 10 a SO c6lulas de la sorie blanca/nun3 en el LCR. Ha­

bitualmente, predominan las c61ulas mononuclcares, aunque en 

una minoría de casos se detectan polimorfonucleares en exceso.­

Las presiones do apertura y cierre son normales en el nifto que­

coJabora. La glucosa y proteínas en LCR son normales. Dado que 

la mayoría de los ninos con enfermedad de Kawasaki no so somo -

ten a punci6n lumbar, el perfil del LCR en los casos que no se­

asocian con signos del SNC es menos claro. En ul 10\ o en un 

porcentaje superior de pacientes, las radiografías torficicas 

se pusieron de manifiesto infiltrados 6, con menor frecuencia,­

adenopat~as hiliares, siendo por el contrario excepcional la 

neumonía clfnicamcnte aparente. 

Debe practicarse ex~men cuidadoso del corazón un mlnimo de des­

veces al d!a durante el periodo agudo y con una frecuencia va 

riable en la convalcscencia dependiendo de la gravedad de 111 

presentaci~n y cvoluci6n. En ol periodo agudo, la presencia de 

taquicardia, tonos cardiacos distantes o insuficiencia cardiaca 

sugieren la presencia de miocarditis. Un soplo holosist6lico -­

apical es sugestivo de insuficiencia mitral, que .pueda ser cau­

sada por inflamaci6n valvular o dilataci6n mioc4rdica. La pre-­

sencia de tonos cardíacos distantes o de frote peric4rdico pue­

den indicar pericarditis con o sin derrame. La taquicardia in­

tensa, constituye la manifestación mSs temprana de insuficien 

cia cardiaca causada por miocarditis. La auscultaci6n del t6 

rax puede revelar estertores que son producidos por insuficien-
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cia cardiaca en la mayorin do los casos. 

Es crucial lo detccci6n de posibles dilataciones aneurism&ti 

cas por medio de polpaci6n de todas las arterias accesibles. C.2, 

mo las !reas inguinal y axilar son los sitios m!s comunes de 

aneurismas pcrif6ricos la expos.ici6n de los miembros superiores 

para palpaci6n de las arterias axilares y la pnlpnci6n de las -

regiones inguinales para detectar aneurismas do la arteria fem2 

ral son de importancia fundamental. Las arterias afectadas pu.!?, 

den encontrarse crecidas de manera difusa (aneurismas fusifor 

mes) o mostrar una dilataci6n localizada (aneurisma sacular). 

Los aneurismas se presentan cCM110 masas puls&tilcs palpables que 

miden de 1 a 5 cm. de diSmetro. 

La electrocardiograf{n puede poner de manifiesto una taquicar 

dia s·i~usal con bloqueo de primer grado. So han descl-ito anoma­

lias electrocardiogr&ficas significativas en el 74\ de los pa -

cientes, que incluyen taquicardia sinusal en el 100\, prolonga­

ci6n del PR en el 59\, prolongaci6n del QT en el SZ\, prolon¡a­

ci6n del QT (mayor o igual de 0.4Z segundos) en el 73\, depre 

si6n de ST (m!s frecuente en V6) en el 56\, y elevaci6n de ST 

(derivaciones 11 y 111) en el Zl\. Las radiografías torácicas 

ponen de manifiesto cardiomeg~lia 34\ de los casos. La prueba-­

con Galio-67 puede ser positiva durante las primeras cuatro se­

manas de la enfermeüad en pacientes con afcctaci6n mioc&rdica.­

Esta prueba puede ser m&s específica para mioc&rditls que para-
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el diagn6stico de aneurismas. Alrededor del d{a 12. con la des~ 

parici6n de la erupci6n y la resoluci6n de la alenopatia. se pr~ 

sagia el final de la segunda fase. La tercera fase aparece dom!· 

nada por la dcscamaci6n, que a menudo se detecta varios d{as a~ 

tes dC la desaparici6n de la fiebre, con una media aproximada -

de 10 d{as dcspu6s de la instauraci6n de la enfermedad. Aunque 

la descamaci6n se detecta en otras enfermedades, constituye un­

rasgo constante de la enfermedad de Kawasaki. A menudo, inicia! 

mente en el Srca pcriungcal aunque tambi6n pueden afectarse 

otras partes del cuerpo como el Srca umbilical. Ocasionalmente, 

puede descamarse un molde completo de una mano o de un pie. La­

descamaci6n puede ser m&s intensa en el &rea del panal dn lac 

tantes, lo que sugiere un fen6meno de Koebnor(isom6rfico). 

Durante el periodo do descamaci6n, en ocasiones se presentan 

artralgias y artritis, aunque Estas pueden surgir m5s precozme.!!. 

te en el curso de la enfermedad. Hicks y Melish (Z7), estudia 

ron 300 casos de síndrome de Kawasaki, encontrando que 100 de 

estos padecieron artritis (30\). Ellas encontraron dos formas 

de artritis: de iniciaci6n temprana y tardía. Cerca de una te!. 

cera parte de los casos con artritis se inician durante los pr! 

meros siete días de la enfermedad. Estos pacientes tienen un 

inicio sGbito de enfermedad poliarticular, en articulaciones 

tanto pequeftas como grandes. La artritis temprana se correla 

clona significativamente con enfermedad grave de mGltiples sis­

temas y, la presencia o desarrollo de aneurismas de la arteria-
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coronaria. El análisis del líquido sinovial revela la prcsen 

cia de líquido macrosc6picamcntc purulento con reacci6n infla 

matarla intensa. El recuento de leucocitos en el derrame arti­

cular muestra un promedio do 135,000 por mm3 y puede alcanzar -

hasta 3so.ooo mm3 • Hay predominio de polimorfonuclenrcs. En la 

mayor~a (dos terceras partes) de los pacientes artríticos, la -

enfermedad articular se inicia en el período subagudo o de con­

valoscencia, desarrollando afectaci6n de las articulaciones de­

sost6n y distribuci6~ oligonrticular. Las articulaciones son de 

tempera tura normal poro sorprendentemente tumefactas. 

La incapacidad del nino para deambular puede ser ocasionada por 

artritis, edema de los pies o, poco f~ecuentcmentc, por miosi-­

tis. El ex~men físico puede revelar tumefacci6n articular, sen­

sibilidad dolorosa o limitaci6n del movimiento. La afectaci6n -

de las articulaciones metatarsof•lángicas pueden causar dificu! 

des en la ambulaci6n de puntitas. Los ninos pueden negarse a -

caminar para el examinador. La debilidad proximal puede indicar 

un caso raro de miopatía, pero la afectaci6n de la articulaci6n 

de la cadera puede causar suficiente dolor como para provocar -

el rechazo a la elevaci6n de la extremidad inferior extendida,­

con o sin resistencia. El ex&men articular debe repetirse va 

rías veces por varias semanas ya que puede desarrollarse artri­

tis tardía hasta cuatro semanas despu~s del inicio. Típicamente 

se afectan las articulaciones grandes que sostiene peso, espe -

cialmente las rodillas. La afectaci6n puede ser unilateral o b! 
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la toral. 

Otro rasgo constante de esta tercera fase es la trombocitosis,­

con cifras plaquetarias que oscilan entre 500,000 y 3 millones/ 

mm3 • La trombocitosis se detecta con escasa frecuencia en la-

primera semana de la enfermedad, surgiendo habitualmente en !a­

segunda semana, y alcanzando su nivel máximo en ta tercera, con 

una posterior normalizaci6n gradual, y termina al mes do su in~ 

tauraci~n, en los casos no complicados. Las cifras de plaque -

tas máxima medio, alcanzado en la segunda semana de •la ··enfev­

dad; es de aproximadamente 700,000/mm3 . No existen difcrenctas 

en la supervivcain de p~aquetas aut6Iogns etiquetadas con. Cr -

entro casos con la enfermedad y controles; tampoco se ha demos­

trado correlaci6n alguna entre los trombocitosis y la agrega 

ci6n plaquetaria acelerada; esta Gltima se ha observado en pa 

cientes con enfermedad de Kawasaki durante los primerns días de­

la enfermedad, persistiendo durante 10 a 12 meses tras su instau· 

raci6n. Esta agregaci6n plaquctaria ha sido inducida por el di 

fosfato de adenosina. epinefrina, fíbrin6geno y col~geno. La ad­

ministraci6n de 2 a 3 mg/kg/24 h de flurbiprof6n por vía oral du­

rante cuatro o m4s semanas. iniciando su administraci6n a los 10-

6 20 d{as dcspu6s de la instauraci6n de la enfermedad de Kawasa· 

ki. ha mostrado que bloquea la agregaci6n plaquetaria, observ&n­

dose un fen6meno de rebote con la supresi6n del fármaco. La aspi­

rina y el dipiramol tambi6n impiden la agregaci6n plaquetaria. 
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Duranto el curso de la enfermedad de Kawasakl, se han descrito· 

incrementos en el nivel de fibrin6gcno y prolongaci6n del tiem· 

po parcial de tromboplastina, El cx&mon de m6dula 6sca pone de 

manifiesto una cifra y morfología no-rmales de mcgacariocitos, 

El rosto del examen medular 6sco suele ser normal, aunque se 

han detectado en ocasiones hipcrplasias mieloidos y oritroides· 

asociadas a una anemia hcmolttica masiva. La tercera fase se 

caracteriza por una normalizaci6n gradual. Pueden observarse 

lineas de Bcau (deprcciones transversas en unas de los dedos de 

manos y pies) y alopecia durante varias semanas a meses dcspuGs 

de la recuporaci6n. Se han observado artritis y artralgias roe~ 

rrentes cr6nicas, seis semanas despu6s de la instauraci6n de la­

enfennedad. pero 6stas podrían representar casos err6neamentc 

diagnosticados de artritis reutl3taide juvenil o de alguna otra 

enfeTm.edad. 

En una minoría de los casos se identifica una cuarta fase. Esta 

se caracteri%a por la evidencia de un proceso inflamatorio evo­

lutivo que surge una Ve% que la enfennedad inicial típica ha -­

completado su curso. La fiebre puede persistir o recurrir. la -

electrocardiografía puede persistir alterada y el recuento lcu­

cocitario. la velocidad de sedfmentaci6n globular. la proteína­

C-reactiva y la alfa-2-globulina pueden persistir elevadas. E,.! 

ta cuarta fase a menudo evoluciona desde las fases m&s precoces, 

pero puede surgir clínicamente como una recurrencia. Se sospe -
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cha quo esta cuarta fase gunrda rolaci6n con una vaculitis sub­

aguda y un incremento en la incidencia de muertes de causa car­

díaca. 

Por añalogia con otras enfermedades, puede existir enferroeded-­

de Kawasaki moderada e incluso asintom~tica. Sin embargo, dado­

que no existen rasgos de laboratorios que confirmen el slndrome 

es necesario cumplir con los criterios diogn6sticos como oricn­

taci6n. La comprcnsi6n de todo el espectro de la enfermedad y ~ 

de los distintos procesos pato16gicos potenciales, esperan el 

descubrimiento de una pn1eba diagn6stica. 

COMPLICACIONES 

Cardiovasculares 

Las complicaciones mis graves de la enfermedad de Kawasaki son­

las cardiovasculares. Estas incluyen aneurismas do las arterias 

coronarias y, ocasionalmente, de otras arterias medianas (espe­

cialmente de las arterias braquiales) ruptura aneurism5tica, h~ 

mopericardio, trombosis coronaria, miocarditis, derrame peric&~ 

dico, tapona."miento cardiaco, arritmias y afecci6n valvular. Se 

ha especulado que algunos de los casos de hipertensi6n renovas­

cular y de "moyamoya" podrían atribuirse a esta enfermedad, pe­

ro hasta la fecha no se han establecido relaciones claras entre 

la enfermedad de Kawasaki y tales afecciones. 
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En el Jnp6n, se rcaliz6 un estudio angiogr&fico coronario en 63 

pacientes consecutivos con enfermedad de Knwasaki, En busca de 

complicaciones, poni6ndose de manifiesto nnomnlias cardiacas en 

20 (31\), Trece (21\) presentaron nncurisma!; coronarias, Al rea­

lizar el seguimiento Je 12 de 6stos mediante angiograf{n seria­

da durante 6 a 12 meses, se produjo la regrcsi6n de 10 de ellos 

(83\), pero, de ellos, s61o en cinco la nngiograf~a se nonnnli· 

z6 por completo, Los otros cinco presentaron estenosis corona 

ria, tortuosidad, irregularidades vasculares o desarrollo de 

circulaci6n colateral. En consecuencia, de los 63 pacientes co~ 

secutivos no seleccionados, se detectaron anomal!ns residualcs­

tras seis meses de instauraci6n de la enfennédad en el 8\ (51) 

Por otro lado Kato (32) acumul6 datos do 713 pacientes a quien-. 

nes se le realii6 un estudio angiográfico del primer al tercer­

mes despu6s del inicio de la enfermedad, De estos 713 casos el-

23\ tuvieron aneurismas coronarios (161 casos). De 128 pacien -

tes quienes tuvieron aneurismas coronarios durante la fase agu­

da de la enfermedad, un seguimiento angiográfico reveló normal! 

zaci6n con dcsaparici6n de los aneurismas en 73 pacientes (57\) 

La regresión de los aneurismas parece tomar lugar primariamen -

te durante los primeros seis meses a dos anos despu6s de la fa­

se aguda de la enfermedad, En los restantes 55 casos las anor· 

malidados persistieron incluyendo aneurismas, estenosis, obs- -

trucci6n e irregularidades de las paredes arteriales, 

Masato (42) demostró ococardiográficamonte la presencia de anc~ 
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rismas coronarios en 34 de 186 pacientes que padeciuron la en-· 

fermedad de Kawasaki entre 1979 y 1983. Los aneurismas fueron-­

confiTI!lados por una angiografia coronaria selectiva on 27 pa 

cientes y en el examen postmorten en uno de ellos. Los 27 so·­

brevivicntcs fueran seguidos aproximadamente durante 15 meses,­

durante los cuales recibieron una dosis de S a 10 mgs/kg de as­

pirina diariamente. So observ6 una regresi6n y resotuci6n de 

los aneurismas por ccocargiografia en 18 pacientes y se confir­

m6 mediante angiograf{a en 14 de ellos. 

En los Estados Unidos, la enfermedad cardiaca se produce en por 

lo menos 30\ de los pacientes con Kawasaki. En el periodo agudo 

puede presentarse como miocarditis, pericarditis, disfunción 

valvulnr, insuficiencia mitral, infarto mioc6rdico 6 muerte s6-

bita o por trombosis coronarias. A principios del decenio de 

1970, el indice de mortalidad por Kawnsnki en Jap6n era cercano 

al 3\. En 19RZ, el indice de mortalidad en ese pais fue del 

O.Z\, computado en estudios epidemio16gicos estandarizados. No­

puede asegurarse si esta mejoría se debe principalmente a la 

inclusi6n de casos mSs leves, gracias a un mejor reconocimiento 

de la enfermedad, a cambios en el tratamiento, como el uso casi 

universal de salicilatos, o a medios más agresivos para detec • 

tar y tratar las complicaciones cardiacas, pues todos estos fas 

toros han surgidu Uesde la segunda mitad de los anos 70. El in­

dice de mortalidad en Estados Unidos no puede computarse con 

precisión debido a que no hay una supervisión nacional vigente. 
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La insuficiencia cardiaca puedo sor causada por mlocnrditls 1 -­

'pericarditis, endocarditis (en la etapa aguda) 6 en infarto ca~ 

diaco masivo en ol periodo tardío, ya que la insuficiencia pue­

de tener manifestaciones s6tilcs se recomienda practicar cx:Ímc -

nos clínicos repetidos. 

La miocarditis es cl!nicnmentc evidente en 20 a 30\ de los ca -

sos en la etapa aguda. En un estudio notable en el cual se prac­

tic6 biopsia durante la angiograf{a se dcmostr6 la presencia 

de inflamrici6n en el 100\ de 201 pacientes. La miocarditis y 

la fibrosis miocirdica fueron muy prominentes (5 de 10) y se d~ 

tect6 necrosis co-licuativa en Z de 10 pacientes en una serie do 

necropsias. Todos estos pacientes también tenían afectada las -

arterias coronarias. As! mismo se detect6 hipocinesia generali­

zada sin prueba electroaardiogrtífica "de infarto mioc&rdico y re­

lacionada con miocarditis. (27) 

Hasta en un 60\ de pacientes con Kawasaki hay cambios leves al­

electrocardiograma, ohscnrtíndosc principalmente prolongaci6n del­

intervalo PR y cambios inespec!ficos en las ondas ST y T que 

tienen poco que ver con la evoluci6n subsecuente de la enferme­

dad o con el desarrollo de las anormalidades de las arterias -­

coronarias. 

Hay cierta dificultad para establecer el diagn6stico dcfinitivo­

de miocarditis con una confiabilidad razonable en la pr&ctica ~ 
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clinica: la mayoría de los ninos tienen fiebre alta, son nota­

blemente irritables y tienen_taquicardia, frecuentemente asoci~ 

da a ritmo do galope. El crecimiento del coraz6n apreciado a -

la radiografía de t6rax, signos clínicos por insuficiencia car· 

diaca y las anormalidades al ECG, son todos sugestivos de mio 

carditis. Muy pocas veces las enzimas mioctirdicas, se encuen 

tran elevadas confirmando la obscrvaci6n patol6gica de que la 

afcctaci6n mioctirdica obedece m5s a infiltraci6n inflamatoria,­

que a mi6tisis, como sucede en la mayor parto de los casos de -

miocarditis viral, La miocarditis es un problema que normalmc~ 

to se encuentra en las etapas aguda o subaguda temprana, La pc­

ricardi tis tamhién ocurre durante estas etapas de ln enfermedad. 

Bl derrame es debido a miopcricarditis y se resuelve espont6ne~ 

mente sin llegar a ln constricción. (27) 

El infarto mioc~rdico se ve pocas veces ert la etapa oguda, pre­

sont6ndosc usualmente durante la etapa subaguda o aun meses do~ 

pués de la iniciaci6n. Algunas manifestaciones clínicas, como -

v~mitos, palidez, disnea, dolOr torácico, dolor abdominal y 

anormalidades al ECG (por ejemplo, ondas Q profundas y cambias­

en las ondas ST-T) y elevación de las enzimas del m6sculo car • 

diaco, son completamente distintas a las observadas en miocard! 

tis. (32) 

La insuficiencia mitral puede ser causada por infiltraci6n in -

flamatorin de la v!lvula (endocarditis) o <lisfunci6n do los m6!_ 
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culos papilares. Se observa en lOt de los pacientes con Kawaso­

ki. Se presenta comGnmente en la etapa aguda o subaguda y no nec.!. 

seriamente se asoma a lesiones coronarias. La insuficiencia a6rt! 

ca se produce tardíamente en el curso de la enfermedad en St 

de 131 pacientes estudiados por ococardiografía Doppler y est4 

relacionada con lesiones coronarias. Se piensa que la insuficien 

cia a6rtica os causada por endocarditis concomitante o por exten­

si6n del proceso inflamatorio a la aorta. (19) 

Las alteraciones de la arteria coronaria consisten en dilataci6n· 

aneurismática y estenosis, Las características clínicas que aler­

tan al m6dico sobre las lesiones coronarias que complican el cur­

so del síndrome de Kawasaki se han clasificado como definitivas o 

probables. Los criterios definitivos incluyen: choque cardiog6ni­

co. soplo sist6lico apical y hallazgos ECG de infarto mioc&rdico­

y cardiomegalia manifiesta. Casi todos los pacientes con estas 

anormalidades graves tienen enfermedad coronaria. Los signos pro­

bables de la presencia de lesi6n.coronarias incluyen: var6n menor 

de un ano de edad, fiebre prolongada, tonos cardíacos distales, 

elevaci6n de las enzimas cardíacas y prolongaci6n del intervalo 

PR. (5) Sin embargo, 6stas son sólo pautas generales debido a que 

pueden estar presentes en mSs de 70' del síndrome de Kawasaki cn­

grupos con o sin aneurismas. 

Bien que se estudien por medio de anglografía o bien procedimien­

tos incruentos con ococardiografía, los estudios en pacientes no-
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seleccionados demuestran aneurismas de la arteria coronaria en 

20t dentro de los dos primeros meses de la fniciaci6n. La fre 

cuencia do aneurismas coronarios es mayor entre los menores de un, 

ano de edad (0.6 meses> SO\, 0.1 anos> JOt). Hicks (27) des -

cribe 691 casos de Kawasaki, a quienes se les realiz6 angiografía 

y se detectaron anormalidades en 153 (22\) pacientes, incluyendo-

138 aneurismas r 25 lesiones cstcn6ticas, .Un estudio paralelo do­

mostr6 que los pacientes tratados con cstcroidcs tuvieron una fr~ 

cucricia significativamente mayar de aneurismas. 

Se utilizan estudios incruentos coroo ECG, ecocardlogruf1a bfdimc!!. 

sional, pruebas de esfuerzo y ccntcllograf1a con talio, A la ec~ 

cardiografía bidimensional se diagnostica el 92\ de los aneuris -

mas coronarios documentados a la angiograf!a. Sin embargo. la ec~ 

cardiografía tiene un valor limitado en la evoluci6n de cambios -

on arterias coronarias derechas y para localizar aneurismas pcri­

f6ricos y lesiones estcn6ticas. No obstante, como casi todos Ios­

pacicntes con aneurismas periféricos ricne tarnbi6n aneurismas cen 

trales y bilarcralcs, la ccocardiograí!a detecta a casi todos 

los pacientes con enfermedad coronaria aguda. Debe practicarse 

semanalmente durante las primeras cuatro semanas de la enferme 

dad. 

Por otro lado se ha demostrado que la dilataci6n coronaria se de­

tecta primero alrededor de los 10 primeros días de la enfermedad~ 
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y el nivel máximo do la frecuencia de dilataci6n coronaria de 

aneurismas se produce dentro de las cuatro primeras semanas. M61-

tiples estudios han demostrado la rcducci6n significativa del ta­

mnfto do los aneurismas despu6s de la quinta semana de la enferme­

dad. (32) Ln disponibilidad de la ecocardiograf1a bidimensional ;., 

ha eliminado la necesidad de practicar otras pruebas y mediciones 

clínicas para "predecir" el riesgo do aneurisma coronario, porque­

su presencia o ausencia puede detectarse directamente de una man~ 

ra simple, no invasiva. La dlsponibilidad de la ccocardiograf1a­

tambi6n ha reducido la necesidad de procedimientos invasivos como 

la angiografía coronaria (27). 

Entre las indicaciones de la angiografío selectiva se cuentan: 

1) Antecedentes cl~nicos que sugieran isquemia. 

2) Insuficiencia mitral persistente. 

3) Calcificaci6n coronaria observada a In radiografía de t6rax. 

4) Aneurisma coronario persistente a la ecocardiografía repetl -­

da. 

La mayor~a de los niftos con aneurisma coronario muestra rcgrcsi6n 

en un plazo de seis meses a dos anos. Masato (42) concluye que -

la edad mayor de un ano al inicio de la enfermedad, el sexo feme­

nino, y la morf':llogía fusifo1·mc de los aneurismas, son factores-­

_significativos a favor de la rcgresi6n de Jos aneurismas de las -

arterias coronarias, 
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Los aneurismas de otras artorios (axilares, ilíacas, subescapula­

res, renales y cerebrales) so han detectado durante o despu6s de­

la enfermedad aguda, al examen físico o o ln ongiogrnfia. En su 

mayor parte son lesiones insidiosas que constituyen un hallazgo 

incidental al examen f{sico. Se ha comunicado un caso de acciden­

to vascular cerebral causado por oclusi6n de las ramas.angular y­

tcmporooccipital de la arteria cerebral media derecha. Se han pr.2 

ducido muertes tardías por hemorragia masiva ocasionados por rup­

tura de un aneurisma, como ocurri6 en un caso del H.1.M. en 1967, 

(3) pero son sumamente raras. Lo angiografio en el seguimiento de 

los aneurismas perlf6ricos demuestran regresi6n parcial o total.­

sin desarrollo de lesiones esten6ticas (3Z). 

La oclusi6n coro1tnria produciendo la muerte por infarto miocilrdi­

co ocurre en menos del l\ do los pacientes y es mfis com6n en los­

per{odo& subagudo o de convalescencia, ya que SS\ de las muertes­

sc producen entre los dias 10 y 40 Je la enfermedad. Puede prod~ 

cirse infarto miocárdico varios meses o aftos despu6s de iniciado­

el síndrome de Kawasaki. La tromb6lisis intracoronaria con uroci­

nasa se ha usado en Jap6n y puede indicarse ocasionalmente en ca­

sos de infarto miocfirdico en evoluci6n en un nifto sujeto a obser­

vaci6n estrecha. 

La iniciaci6n temprana de ln tcrnp6uticn con aspirina contin6a -­

siendo la baso del tTatnmicnto para evitar la trombosis y desarr~ 

llo de cardiopatía isqu6mica. Es probable que algunos pacientes -
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con Kawnsaki tengan arterias lesionadas pormnnent~menta, ya quo-­

se ha documentado la nparici6n de cambios cr6nicos que simulnn--­

lo ntorosclorosis prematura (27). 

Otros investigadores han observado la incidencia do aneurismas 

perif6ricos incluida la aorta y las arterias cerebrales, vcrtebr~ 

les, subclavias, axilares, ilíacas internas comunas y externas y­

rcnales. En la mayoría de los casos, los aneurismas porif6ricos­

se üsocinbnn con aneurismas coronarios. Los aneurismas axilarcs­

(a menudo bilaterales, puls~tiles y palpables) parecen ser espe -

cialmcnte frecuentes. (51) 

OTRAS COMPLICACIONES. 

Otra complicaci6n bien conocida de In enfermedad de Kawasnki es -

el desarrollo de un hidrocolecisto durante ln segunda fase de ln­

enfcrmedad. Sudlcson (68) la reconoce como unn de lns causas de -

crisis abdominal que ocurre en niftos con síndrome de Knwnsaki: -­

presenta 17 pacientes que desarrollaron esta complicaci6n conclu­

yendo que. el hidrocolecisto se asocia a inflamnci6n en el s!ndr~ 

me de Kawasaki. En algunos niftos. la adenitis mescnt6rica ha sug~ 

rido la posibilidad de una comprcsi6n nodal en el "portn hcpnti 

tis", pero en otros pacientes sometidos a la laparotomía no se 

han identificado anomalías mncrosc6picas y los cortes histol6gi 

cos de la vesícula biliar y los conductos biliares extrnhepáticos 
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han manifestado solo inflamaci6n inospec{fica. La incidencia de • 

afectaci6n vesical tampoco ha sido dotenninada. Hasta hace poco. 

lo fTecuente de esta complicaci6n no se babia apreciado, y os 

probable que muchos casos no fueran diagnosticados. 

Algunos casos de enfermedad de Kawasaki previamente descritos,--­

asociados a dolor abdominal intonso, ictericia, e {leo, podrían -

explicarse sobro la base de la afoctaci6n de la vesícula biliar,­

aunque el íleo puede producirse sin enfermedad biliar identifica· 

ble y on casos no complicados son frecuentes las elevaciones de­

transaminnsas (pero no de bilirrubina). So hn detectado líquido • 

en la cavidad peritoneal con y sin afectaci6n de la vesícula bi 

liar. Los ninos con hidrocolecisto generalmente presentan dolor 

abdominal, distensi6n y una ma_·;z1. pnlpable blanda en el cuadranto­

superior derecho. El diagn6stico puede llevarse a cabo mediante­

ultrasoñograf1a. En la mayoría Jo los ninos se ha producido la r,!?. 

soluci6n espont&noa, aunque alguno de ollas ha requerido la lapa­

ratom1a. 

Se han descrito otras complico.clones con menor frecuencia. Estas­

complicaciones incluyen la otitis purulenta est~ril y la otomas -

toiditis, derrames pleurales, gangrena de dedos de manos y pies, 

inEartos renales, nefritis y nefrosis, ataxia, encefalopat1a, pa­

r4lisis del nervio facil, hemiparesia y evidencia de e~bolia ce-­

rebral, aneurismas cerebrales y hemorragia subaracnoidea, así co­

mo pancreatitis (67). No consideradas como complicaciones, poro-
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frecuentemente detectadas en el curso tle la enfermedad, están las 

artralgins y las artritis, meningitis as~pticn, irritabilidad 

atribuida a afectaci6n del SNC, diarrea, mcatitis, uretritis e 

Íleo. Como en todo nino pequeno con fiebre elevada do cualquier­

causa1 puedan ocurri1· conV\Jlsionos febriles. 

DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

Los criterios diagn6sticos del Centro de control de Enfermedades· 

de Atlanta (cuadro 2), fueron elaborados posteriormente a los es­

tablecidos por Kawasaki. Debe recordarse que los criterios diag-­

n6sticos de cualquier enfermedad so establecen dentro de los l!m.!_ 

tes del inter~s por detectar todos los casos verdaderos (sensibi­

lidad) y la necesidad de excluir todos los casos falsos (cspecifl 

cidad), Aunque tales criterios son necesarios con fines cpidemio-

16gicos. el clínico debe verlos 6nicamento como orientadores. 

El dingn~stico de la enfermedad de Kawasnki se basa exclusivamen­

te en los hallazgos clínicos llevando a cabo un diagn6stico de º!. 

clusi6n. Puede establecerse en general un diagn6stico seguro si -

se cubren cinco de los seis principales criterios y se descnrtan­

enfcrmedadcs similares. 

El diagn6stico puede resultar diffcil cuarido no est6n presentes -

todos los criterios en el momento del primer contacto. El dcsnrr~ 

llo de estos signos durante un período de anos y el patr6n clíni-
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co generalmente regular, conducen en Óltima instancia a un diag­

n6stico seguro sobre bases clínicas. Es posible que los lactan­

tes menores de seis meses de edad ocasionalmente no cubran con -

todos los criterios definidos (6). En ausencia de signos patog­

nomdnicos clínicos o de laboratorio. contin6a siendo extremada -

mento dificil diagn6sticar las formas incompletas, leves 6 atipl 

cas (60, 65). 

Las comunicaciones de prescntaci6n atípicas del síndrome de Kaw~ 

saki y complicaciones graves son motivo de gran preocupaci6n. 

Por ejemplo se ha comunicado un caso de aneurisma a6rtico e in 

farto miocdrdico en una nina de dos anos de edad con fiebre pro­

longad8, que s61o mostraba tres de los criterios. Casos mortales 

con vasculitis general intensa. que conducen a gangrena perif6 

rica e infarto mioc4rdico, se han comunicado pocas veces en ni 

fios con criterio incompleto para el diagn6stico. Es necesario 

aplicar un criterio amplio y ocasionalmente vigilar a un nino C!!, 

mo "caso posibleº con evaluaciones clínicas y cardíacas repeti -

das; sin embargo. en la mayor parte de los casos, los criterios tliaK 

n6sticos son claramente identificables y puede establecerse ~ 

un diagn6stico definido del Síndrome de Kawasaki. 

El diagn6stico diferencial de la enfermedad de Kawasaki es muy 

amplio (cuadro 3). Incluye la roseola infantil, tambi6n asocia 

da con fiebre elevada y erupci6n, predominantemente en lactantes. 

Unicamente la observnci6n continuada diferenciar& estas dos en -
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tidades, dado que sus cursos son diferentes. La artritis reuma-­

tolde juvenil do instauración aguda puede ser ospecialmento dif! 

cil de diferenciar y en el grupo de edades inferiores se tratará 

tambi6n de un diagn6stico de oxclusi6n. En la enfermedad de Kaw~ 

saki no se detectan anticuerpos antinucleares, aglutinaci6n de -

particulas do látex, ni los fenómenos de las c6Iulas Lf, pero e~ 

t4n frecuentemente ausentes en niftos pequcnos con artritis rcum~ 

tolde juvenil. Es especialmente importante descartar la mening2 

coccemia y otras septicemias que puedan presentarse como una 

erupción polimorfa o urticaria!, así como In fiebre de las Mont~ 

ftas Rocosas y otras rickettsiosls. La infccci6n estrcptoc6cica · 

puode descartarse ~nicamente mediante cultivo faríngeo y serolo­

gía. Esta constituye una consideracidn diagn6stica crucial en nl 
ftos con intervalo PR prolongado y evidencia de carditis. La lep­

tospirosis puedo ser especialmente difícil de descartar como po­

sibilidad diagn6stica. La rub6ola suele excluirse sobre bases 

cl!nicasyopidemiol6gicas 1 y la rub6ola atípica mediante la ana~ 

nesis y la edad del paciente. Otras posibilidades que requieren­

de exclusidn son; el síndrome estnfiloc6cico de piel escnldada,­

el sara111pi6n 1 la infecci6n por virus de Epstein-Barr, ln infec -

ci6n por enterovirus (especialmente virus Echo), toxoplnsmosis,­

lupus eritematoso sist6mico y los síndromes de Reiter, de Bohcet 

y la ncrodinia. El síndrome de Shock t6xico debe ser exclufdo 

particularmente en mujeres adolescentes y adultas jdvcnes. Tam 

bi6n dober4n considerarse las reacciones medicamentosas y el SÍ.!!. 

drome de Stevens·Johnson 1 puesto que en este caso el tratamiento 
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mediante asteroides es beneficioso. El stndromc Je Giannotti -­

(acrodermatitis papular infantil asociada a la presencia de anti 

geno de la hepatitis B). puede confundir durante las fases in 

cipientes. 

La trombocitosis. de cierta utilidad diagn6s~icn en la enferme-­

dad de Kawasaki. generalmente no surge hasta la segunda semana.· 

La incidencia de trombocitosis en la mayoría de las enfermedades 

consideradas en el diagn6stico diferencial, aun no ha sido esta­

blecida. 

TRATAMIENTO 

Para que surja una terapfutica eflca: para Ja enfennedad de Kawa 

saki es necesario que se dilucide su etiolog{a y patogenia. En­

e! moaento actual, el tratamiento debe considerarse como un plan 

terapEutico gnieso tendiente a: 

1) Establecer el diagn6stico y eliminar otros padecimientos tr~ 

tables. 

Z) Proporcionar cuidado general de sostén dirigido a reducir las 

molestias. 

l) Terap,utica antiinflamatoria. 

4) Terap&utica antiplaquetaria. 

S) Evaluaci6n repetida para detectar ca•plieaciones como cardi -

tis. disfunei6n valvular. arrit•ias y ar~ritis. 
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6) Estudio sisteaitico de la enfer.aeJad. para detectar l~ apari· 

ci6n de aneuri.saas. 

7) Provisi6n de Yigila.ncia a lar¡o pla:o 0 en esp.:cial p~r~ 10~ · 

ni11os con aneuris&;1.s coronarios persistente$. 

O:Jando los pacientes son manejados durante la pri•cra senan~ Jt"­

enferaedad (la et:apa febril aguda) se considera conv .. •nientc ho'll­

pitalizarlos con objeto de facilitar las pruebas Jingn6stica~ y­

la exclusi6n de bact.eremia y otras infecciont>s tr;it:ahlc.•s. L.t 

hospitalizaci6n proporciona un período de obscrvaci6n '-tlll, l't"flnl­

te apreciar la intensi.:!ad de la enfermedad Cll el caso particul11r 

y extender educación.a los padres. 

Hicks (27) considera que en ocasiones ln hospi tnl iznc l~n nu ns 

obligatoria y los pacientes pueden ser tratados en la consulta 

externa durante todo el transcurso de su enf~rmedad. Las prueba~ 

inicial es de laboratorio 1 ncl uyen cultivos de 511ng ro y de otro 

tipo. análisis de orina. biometría completa y cuenta de JlllllJtH~ 

tas, medición de los reactantes de fase aguda 0 velocidad de sed! 

mentaci6n globular, proteína C reactiva y alfa-1 antitrlpslna 0 -

pruebas de función hepática. electrocardiograma. radiografía drt­

torax y ecocardiograf1a bidimensional. 

Aunque Jos antibi6ticos no han resultado eficaces. pueden no ser 

prudente suprimirlos durante las fases lnlciales 0 cuando el dia4 

nóstico todavta no se ha establecido con finiteza. rn el Jap6n y-
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en los Estados Unidos. se han empleado los corticoesteroidcs sin 

efectos beneficiosos claros. Excepto por el posible uso en el p~ 

ciente poco conrGn con gangrena perif6rica iruninento, los cortic2 

estoroides no se utili%an en la terap6utica habitual de la enfe­

medad de Kawasaki. Existen estudios que han demostrado que el -­

uso cr6nico de corticoosteroides se relaciona con un aumento en­

la frecuencia de aneurismas coronarios. Por otro lado el uso dc­

corticosteroides se ha asociado con un aumento en los indices -­

de ·mortalidad. Por tanto. los estudios controlados indican que­

los corticocsteroides est&n contraindicados en el tratamiento ºE 

dinario do pacientes con la enfermedad de Kawasaki. 

Una ve~ hecho el diagn6stico de la enfennedad de Kawasaki, cuan· 

do el paciente est6 febril, se establecen una posología nntiin 

flamatoria estándar de aspirina por vta bucal en cuatro dosis 

divididas, a una dosis de 100 mg por kilo dia, logrando una con~ 

ccntraci6n media de salicilato de alrededor de 18 mg/dl 48 a 72-

horns dcspu6s <le instituido el tratamiento. Se han visto pacien­

tes con concentraciones extremadamente reducidas de salicilato -

e ¿ 10 mg por dl) y niftos que han desarrollado concentrnciones­

t6xicas ( ;;.. 25 mg por dl) con esta dosis. Una vez que la fiebre 

se ha controlado por dos a tres d{ns, se reducen bruscamente ln­

aspirina a dosis de S a 10 mg por kg por d1a (de media a una ta­

bleta de 80 mg una ve~ al d{a) y se contin6a esta dosis hasta 

que la velocidad de sedimentaci6n globular ha retornado a lo no!. 

mal· o, indefinidamente se han formado aneurismas. (27), 
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Aunque el uso generalizado.de salicilatos combinado con t6cnicas 

de estrecha vigilancia, se asocian con una disminuci6n de la mo.r. 

talidad en el Jap6n, hasta el momento no existe demostroci6n al· 

guna de su eficacia para alterar la patología bdsica del síndro­

me de Kawasaki. Se ha demostrado que las dosis antiinflamatorias 

de aspirina reducen la duraci6n media de la fiebre si se admini~ 

tren durante la primera semana de la enfermedad. Te6ricamente, 

dosis antiinflamatorias de aspirina (80-lZO mg/kg/d{a) pueden 

ejercer algGn efecto sobre la vasculitis aguda intensa; sin em -

bargo, el ~nico efecto definitivo cuantificable es la reducci6n­

de la duraci6n de la fiebre. Las dosis altas de aspirina no han­

sido parcialmente eficaces en mejorar la artritis de la fase ng!!. 

da, ni de su.prevenc!6n en la fase subaguda. 

Te6ricamente, las dosis bajas de aspiTina son m&s eficaces en la 

prevención do la agregaci6n de plaquetas y la formaci6n de trom­

bos intravasculares. Adem&s, inhiben totalmente la síntesis dcl­

tromboxano en las plaquetas, agrcgador potente, pero no impiden­

la síntesis endotelial de prostaciclina, que es un antagonista -

del tromboxano. Las dosis elevada de aspirina inhiben la produc­

ci6n tanto de tromboxano como de ¡1rostaciclina, Es por esta ra­

raz6n que las dosis bajas de aspirina (S-10 mg/kg/d1a) son te6rl 

camente preferibles durante el periodo de trombocitosis e hlper­

coagulabilldad. La terap~utica con dosis bajas pueden continuar­

se por un período prolongado con riesgo menor de complicaciones­

por salicilnto, incluyendo el peligro de la inducci6n del Síndr~ 

me de Reyc. 
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Por otro lado 1 Jacobs (Jl) menciona que aunque durante la fase -

aguda de esta cnfennedad. el tratamiento con dosis altas de asp! 

rina no es muy popular en el Japón, ya que estudios realizados - , 

por ellos mismos no han demostrado que la instauración temprana­

de esta' terap6utica prevenga la formaci6n do aneurismas u otras­

alteraciones coronarias; 61 continua recomendando ol uso de la 

aspirina a dosis suficiente, basG.ndose en las siguientes observa 

clones: l) La aspirina puede acortar la duración de la fiebre y­

sfntomas menores. Z) Los aneurismas y secuelas han sido correla­

cionados con la duraci6n do la fiebre y severidad de los sínto -

mas. J) La aspirina puede reducir las alteraciones en la arteria 

coronaria y las secuelas si se empieza tempranamente. 

Dado que la presencia de mOltiples picos febriles o fiebre pro • 

tongada son factores de alto riesgo para la formaci6n de aneuri~ 

mas, la administraci6n de aspirina después de la tercera semana· 

del inicio de la enferi.edad a dosis anticoagulante de 8 mg/kg/ -

día, puedo administrarse por tres semanas m~so en caso de que la 

cuenta de pl4quetas se encuentre cerca del mill6n se puede adi · 

clonar Dipiridamol a 1·2 mg/kg/d~a, dividido en tres dosis; esta 

terap6utica es seguida hasta que las siguientes condiciones son· 

toestablecidas. 1) Normalizaci6n del Ecocardiograma bidimensio • 

nal así como del Electrocardiograma. 2) Cuenta normal de plaque­

tas. l) EJ;amen físico nonnal. Estos par4m.etros retornan usualmerr 

te a la not"llalidad alrededor de dos meses, en pacientes que no • 

desarrollar4n complicaci6n alguna. 
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Por otro lado. Jacobs (31) menciona que aunque durante la fase -

aguda do esta enfermedad, el tratamiento con dosis altas de aspl 

rina no es muy popular en el Jap6n, ya que estudios realizados - . 

por ellos mismos no han demostrado que la instauraci6n temprana­

de est8 terap6utica prevenga la formaci6n de aneurismas u otras­

alteraciones coronarias; 61 continua recomendando el uso de la 

aspirina a dosis suficiente, bas.&ndose en las siguientes observa 

cienes: 1) La aspirina puede acortar la duraci6n de la fiebre y­

siñtomas menores. Z) Los aneurismas y secuelas han sido correla­

cionados con la duraci6n de la fiebre y severidad do los sínto -

mas. 3) La aspirina puedo reducir las alteraciones en la arteria 

coronaria y las secuelas si se empieza telllpranamente. 

Dado que la presencia de m6ltiples picos febriles o fiebre pro -

longada son factores de alto riesgo para la formaci6n de aneuri~ 

mas 1 la administraci6n de aspirina despu6s de la tercera semana­

del inicio de la enfermedad a dosis anticoagulante de 8 mg/kg/ • 

día. puode administrarse por tres semanas mis; en caso de que la 

cuenta de plaquetas se encuentre cerca del mill6n se puede adi • 

clonar Dipiridamol a l·Z mg/kg/d~a. dividido en tres dosis; esta 

terap&utica es seguida hasta que las siguientes condiciones son• 

reestablecidas. 1) Normalizaci6n del 2cocardiograma bidimensio -

nal ast como del Electrocardiograma. 2) Cuenta normal de plaque­

tas. 3) Examen físico normal. Estos par!Jletros retornan usualmerr 

to a la no~alidad alrededor do dos meses. en pacientes que no -

desarroll•r'n complicaci6n alguna. 
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Por otro lado Yuhoi (72) dcmostr6 que lo ingesta oral do aspiri­

na por tiempo prolongado en pacientes con enfermedad de Xawasaki 

a una dosis de 1-2 mg/kg/día efectivamente inhibe la sintcsis 

del tromboxano AZ, y suprime la agregaci6n plaquctaria de la mi! 

ma manera que a la dosis de S-10 mg/kg/día, sin interferir con -

la __ p~o~cc~6n -~º-~osta~~~l_l!Ja. en el endo_te.!_!o de los vnsos san­

guíneos. Sin embargo nuevos estudios controlados son ncccsnrios­

para aclarar si es efectivo o no este r6gimen tcrap6utic~,para 

reducir la apnrici6n tardía de complicaciones en el Síndrome de 

Kawasakl. 

La aplicaci6n de dosis altas do Gamaglobulina Intravenosa (IVGG) 

ha sido ensayada durante los Gltimos diez anos. A principios -­

do los ochentas, en Jap6n se empezd a tratar a niftos con enferm~ 

dad de Kawasaki en fase aguda con IVGG, en un estudio abierto no 

controlado, basado en la hip6tesis de que, 1) Los complejos inm~ 

nes circulantes conteniendo antígenos pequenos de huesped son im­

portantes en la patog~nosis del Síndrome do Kawasaki. 2) La inm~ 

noglobulina ex6gena bloquea los receptores y previene el dep6si­

to de tales complejos. Se observaron ciertos beneficios con es­

ta terap,utica, y se organizd un estudio controlado mllltic6ntri­

co. En 1984, se reportaron los resultados de este estudio, com­

parando los resultados ecocardiogr,ficos en 45 pacientes con Ka­

wasaki, tratados con solamente aspirina (lO mg/kg/dín), contra--

40 pacientes tratados con la misma dosis de aspirina m&s IVGG 

(400 mg/kg/dfa) por cinco días. Esta dosis de IVGG fue elegida -

porque aparentemente los beneficios no fueron tan satisfactorios 
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en un estudio preliminar en donde so utilizaron 100 mg/k8/día. -

Se encontr6 que 19 de 45 (42t) del grupo de aspirina, y de 6 de· 

40 (151) del grupo de aspirina m&s IVGG, desarrollaron anormal!· 

dados de ln arteria coronaria dentro de los 30 días de iniciada­

la onfe·rmedad, Se demostr6 as{ que la terapia con IVGG, supri-­

me los signos clínicos y do laboratorio de ln inflamaci6n y m&s­

importantemente es r&pidamente efectiva previniendo el desarro-­

llo de anormalidades de la arteria coronaria. El mecanismo por 

el cual la IVGG reduce la inflamaci6n y previene el desarrollo 

de anormalidades do los arterias coronarias permanece actualmen­

te desconocido. (49) 

Se han realizado diversos estudios, tratando de probar la efectl 

vidad de la aplicaci6n de la IVGG en pacientes con enfermedad de 

Kawasaki, lleg&ndose a la conclusi6n de que mientras no se dese~ 

bra la etiolog~a específica del stndrome, se deber& seguir lo r~ 

comendado por el grupo do estudio multic6ntrico de gamaglobulina: 

Todos los ninos diagn6sticados con Kawasaki, dentro de los prim~ 

ros diez días del inicio de la fiebre, deber&n recibir grandes • 

dosis de IVGG tan tempranamente como sea posible. 

Por otro lado, Westphalen (71) describe ol manejo de un pacien-­

. te con Kawasaki. a base de infusi6n de prostaglandina E-1: tras­

de haber desarrollad~ una complicaci6n rara de la enfennedad: 

una Isquemia severa periférica de ambas manos, causada por vasc~ 

litis de arterias pequenas y medianas. El paciente, un var6n de· 

S meses, presentaba un compromiso vascular de ambas manos. El • 
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tratamiento inicial fue a base de aspirina (10 mg por kilo d1a)­

como agente antitr6mbotlco; al no haber mejoría 18 horas dcspu~s 

se decidi6 el uso de protaglandina E-1 a la dosis inicial de 

0.007 ug/kg/minuto, incrementada a 0,021 ug/kg/minuto. Cuatro h~ 

ras posterior al inicio de la administraci6n de la PGEl so obsc~ 

v6 una dram6tica mejoría de la circulaci6n de ambas manos. El s~ 

guimicnto posterior del paciente, mostr6 socuulas menores en !a­

mano izquierda, en tanto que la mano derecha se recupero comple­

tamente, Se rcconfirma la acci6n da la PGE-1, como potente va·· 

sodilatador e inhibidor de la agregnci6n plaquctaria, y que su -

uso intravenoso, puede ser util para evitar las secuelas a largo 

plazo on pacientes c9n la enfermedad de Kawasaki que presentan • 

complicaciones vasculares perif6ricas. 

Aunque no se dispone todavía de una terap6utica verdaderamente·· 

eficaz, hay grandes posibilidades de que un tratamiento inmuno­

l~gico sea beneficioso. Cuando el agente causante do la enferme• 

dad se descubra, se dispondrá do m'todos preventivos y terap6ut! 

cos m's eficaces. 
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PRONOSTICO 

El pron6stico de los pacientes con onfcTilledad de Kawasaki es bu.!:.. 

no en general. Muchos pacientes se recuperan completamente y re­

tornan ·a sus actividcldcs normales. Debe considerarse el espec -

tro clínico y la historia natural do la enfermedad. 

Las complicaciones cardiacas que se prcsontnn durante la faso -­

agUda de la enfermedad pueden tener secuelas significativas, ha.:!_ 

ta en un 25\ de los nirtos desarrollan aneurismas si estos no""" 

son tratados con gamaglobulina. Cerca del Zt do los pacientes 

muere sGbitamente durante el curso de la enfermedad. casi el SO\ 

do las muertes ocurre en la faso aguda (días 0-9); y os general­

mente causada por miocarditis o inflamaci6n del sistema de con.i­

duccl6n AV. Durante lo fase subaguda, ocurren el ZO\ de las fa­

talidades, por ruptura aneurismStica, enfermedad isqu6mica 1 mio­

carditis, o por lesiones del sistema de conducci6n. Treinta y 

siete porciento de las muertes ocurren durante la fase de convn­

lescencia, usualmente por enfermedad isqu6micn cardiaca. Las -­

muertes tambign pueden ocurrir por isquemia mioc!rdico o ruptura 

del aneurisma muchos aftas despu6s de la resoluci6n de la enferme 

dad. 

Cerca del Z\ de los niftos tienen aneurismas residuales, esteno -

sis de la arteria coronaria u obstrucci6n. Puede haber adem4s 

regurgitaci6n de la mitral o evidencia de infarto mloc4rdico. 
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Todavía no es posible predecir con toda certeza que pacientes -­

evolucionaron pobremente. Sin embargo. Harato (41) describe el -

baremo de Asai que son ciertas características que deben tomarse 

on cuenta como factores do riesgo en estos pacientes, a cada ca­

racterística se lo asigna una puntuaci6n y de acuerdo a esto se­

valora el riesgo de formaci6n de anourismiri; concluy6ndose que en 

los centros con escasas posibilidades t6cnicns se debe de em­

plear este Baremo de Asa!, o el criterio de persistencia de la -

fiebre por más de 14 d{as para detectar a los pacientes de alto­

riesgo y evacuarlos a hospitales especializados (cuadro No. 4). 
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cuadro No. Z Criterios Diagn6sticos para el Stndrome de Kawasaki 

A. Fiebre de S 6 mtls dtas de duración. 

B. Presencia do cuatro de los siguientes cinco condiciones: 

1. lnyecci6n conjuntival bilateral. 

z. Cambio*(s) en las mucosas de vtas respiratorias inferiores. 
incluyendo inyecci6n farlngea 1 labios Lnyectiados, Llabios ·­
secos y fisurados y lengua en frambuesa. 

3. Cambio•(s) en las extremidades. incluyendo edema periférico 
eritema perif6rico, descamaci6n generali~ada y descamaciOn­
peTiungueal. · 

4. Exantema, predominante en tronco; polimorfa poro no vesicu­
lar. 

s. Linfadenopatla cervical. 

c. Los cambios no pueden explicarse por otros procesos reconoci -
dos. 

Nota: Estos Criterios diagn6sticos son establecidos por el Centro 
do Cont~ol do Enfermedades (CDC). 

• Un criterio es suficiente para establecer el 'diagn6stico. 

Tomado de Nihill (Sl) 
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Cuadro No. 3 Diagn6stico difernncial de la Enfennedad de 
Kawasaki. 

TI PO D~ ENFERMEDAD 

lNFECClOS/\S 

RICXE.TSIAS 

VIRALES 

PARASITARIAS 

AUTO INMUNES 
ALERClCAS 

TOXICAS 

Tomado de Bligard {S). 

CONOICION(S) RELACIONADAS 

Infecci~n estreptoc6cclca (Fiebre ~ 
Bscarlatina, Fiebre Reum4ticn). Le~ 
tosplrosis. 
Stndromo de piel escaldada por esta 
filococo. -
Moningococcemia y otras septicemias. 

Fiebre Exantetn!l'.tic11 de las Hontanas 
Rocosas, tifus, etc •• 

Rubeola y Rubeola congénita. 
Roscola Infantil 
Enterovirus (especialmente echovi 
rus). 
Mononucleosis Infecciosa. 

Toxoplasmosis. 

S!ndromo de Stevens-Johnson. 
Artritis Reumatoide Juvenil. 
S!ndrome de neiter. 
Lupus Erite~ntoso Sist6mico. 
Alergin a drogas. 

Ac:rodinia. 
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CuadTo No. 4 Baremo para valorar el riesgo de presentar aneu· 
rismas en la Enfermedad de Kawasaki. 

Puntos 

2 1 1 

Sexo Vardn 
Edad Menor de un 

an.o. 
Duraci6n de la fiebre 16 dlas 14"· - lS dlas 
Doble pico febril Presento 
Exantema Presente 
Hemoglobina menor de 10 g/dl Presente 
Leucocitos is 30,000 26-30,000 
Velocidad sedimentaci6n (VSG) 100 60 - 100 
Duración de la VSG d PCR 30 dtas 
Doblo pico de VSG o PCR Presente 
cardiomesalia Presente 
Arritmia Presente 
Re laci6n Q/R En I-11·111 Prasentc 
Infarto Presente 
Recurrencia Presente 

0·5 puntos • 6\ aneurismas coronarios 
5·8 puntos • 27\ nneurismas coronarios 

8 puntos • 44\ aneurismas coronario~ 

Tomado de Maroto E. (41), 

· .. _ 
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