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CASO CLINICO. SINDROME DE KA WASAKI 
Paciente de menor edad reportado en la casuística del 
Hospital Infantil de México (HIM) "Federico Gómez" y 

revisión de la literatura 

Coronell R. Wilfrido(l),Tello G. Isabel(2),Erdmenger O. 
Julio(3),Gómez B. Demostenes(4) 

! -Residente de 2 año de infectologia pediatrica (HIM) 
2-Residente de 2 año de pediatría medica (Hospital regional de Ciudad Madero. 

Pemex) 
3-Cardiologa pediatra. Medico adscrito del HIM. 
4-Pediatra infectologo, jefe del departamento de infectologia HIM. 

Resumen 
La enfermedad de Kawasaki en menores de 1 año de edad es poco frecuente, siendo en 
menores de 60 días casos anecdóticos. En Ja literatura mundial se reporta una incidencia 
en menores de 60 días del 0.23%. 
Reportamos un lactante menor de 60 días de vida, sexo masculino, el cual presento clínica 
típica. Se presento con cuadro febril de una semana de evolución, eritema polimorfo y los 
demás signos de la enfermedad. Con aneurismas de ambas coronarias, y datos de 
isquemia aguda en el EKG. Recibió gammaglobulina IV y ASA con mejoría parcial, por lo 
cual requirió una segunda dosis de gammaglobulina IV mas dipiridamol y pentoxifilina, 
presentando evolución satisfactoria. Se relata a continuación el caso clínico. 

Palabras claves: Enfermedad de Kawasaki y Kawasaki atípica, lactante menor, 
gammaglobulina. 

Summary 
The incidente of Kawasaki disease presenting in children less than 60 days of age is less 
than 0.23%, in the largest internacional series. Here we report a 60 days old infant, 
mole, with fever, and a generalized polymorphic and erithematous rash; later on the 
other classical signs of the disease appeared. By echocardiography, we found the 
development of coronary artery aneurisma. He was treated with aspirin-plus a single 
dese of IV immunoglobulin (IVIG) to 2 gr/Kg given within 10 days of disease. He fault to 
respond to the first dose of IVIG, but respond to a second IVIG infusion. 

Key words: infant, Kawasaki disease, atypical Kawasaki disease, immunoglobulin. 
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Introducción 

La enfermedad de Kawasaki (EK) es el trastorno vasculitico sistémico pediátrico 
más común, de etiología aún no determinada, que afecta generalmente a niños 
menores de 5 años (1-5). El desarrollo de anormalidades coronarias se presenta 
hasta en un 25'}'. de los casos no tratados y puede conducir a infarto del 
miocardio, muerte súbita o cardiopatías isquémicas crónicas, conllevando a serios 
riesgos, con aumento en la morbilidad y mortalidad (hasta en un 0.8'}'.) de los 
pacientes afectados. (3,5) 
La incidencia real es incierta. Tiene un pico de incidencia entre los 18 y 24 meses, 
y el 80'}'. de los casos se presenta en niños de 4 años de edad o menores y 
excepcionalmente en mayores de 8 años. Más frecuentemente en hombres que en 
mujeres. Además se presenta en forma esporádica y epidémica. (4,7-9) 
El diagnóstico de EK propuesto por la asociación americana de cardiología (AHA) 
y comité de fiebre reumática incluye los siguientes criterios: 1) Fiebre con una 
duración de 1 a 2 semanas que no responde a antibióticos, 2) inyección conjuntiva! 
bilateral, sin secreción purulenta, 3) cambios en la cavidad bucal y en labios que 
incluyen, enrojecimiento, resequedad y fisuras, lengua en frambuesa, 
enrojecimiento de cavidad bucal y faringea, 4) cambios en extremidades , 
enrojecimiento , edema indurado y descamación en colgajos de las puntas de los 
dedos (fase de convalecencia), 5) exantema polimorfo más característico en el 
tronco y sin presencia de vesículas o costras, 6) adenopatía cervical no purulenta 
de más de 1.5 cm de diámetro. La AHA considera como criterio diagnóstico la 
presencia de fiebre de por lo menos 5 días de duración más 4 de los siguientes 
criterios: Cambios en las extremidades, exantema polimorfo, inyecc1on 
conjuntiva! bilateral, cambios en la cavidad bucal y labios y adenopatía cervical. 
Ver cuadro Nºl 
Un pequeño pero importante número de pacientes que presentan anormalidades en 
arterias coronarios y menos de 4 de los criterios para la enfermedad se han 
catalogado como síndrome de Kawasaki atípico (incompleto) ver cuadro Nº2. Estos 
pacientes se presentan con fiebre y menos frecuentemente cambios muco­
cutáneos y adenopotía, sin embargo la prevalencia de anormalidades en arterias 
coronarias es mayor que en las presentaciones típicas. Muchos reportes 
documentan que el síndrome atípico o incompleto se presenta sobre todo en 
menores de 6 me~es un subgrupo de pacientes de alto riesgo para desarrollar 
coronariopatía grave. (3-5, 10-12) 
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Se ha publicada en la literatura mundial (base de datas japonesa, 1970-1995), una 
incidencia de esta enfermedad en menares de 90 días inferior a 1.7'ro, siendo par 
debajo de las 60 días del 0.23%, can sólo 6.casas en menares de 30 días, y un 
neanata de 20 días, el menar descrita en la literatura mundial hasta la fecha. 
(9,13). 

En México, Rodríguez publicó en 1977 en el boletín medica del Hospital Infantil 
de México, probablemente el primer casa documentada de E.K. (4). De aquí se 
han hecha otras publicaciones, cama el primer casa diagnosticada par 
ecocardiografía Doppler color por Vargas-Barrón y colaboradores en 1988 (14); 
la serie más grande de casas (16 casos) publicados por Vizcaíno-Alarcón y 
colaboradores en 1991 (4), y el caso de menor edad, paciente de 2 meses 15 días 
publicado por Carlos Alva-Espinasa y colaboradores. (14) 
Reportamos un niño de 60 días de vida, con E.K. típica. Se trata del paciente de 
edad más temprana descrita en la literatura local. 

DESCRIPCIÓN DEL CASO 

Paciente de sexo masculina de 60 días de vida, que se interna en nuestra servicia 
(infectalogía), por cuadro febril de una semana de evolución y exantema 
polifarmo. Paciente previamente sana, producto de la primera gestación, sin 
antecedentes perinatales, personales, ni familiares de 'importancia para su 
padecimiento. 
Su cuadra actual inicia hace aproximadamente 2 semanas previas a su ingreso con: 
Tos: De 2 semanas de evolución, seca, ocasional, no emetizante ni cianozante. 
fiebre: 8 días de evolución hasta 40 grados e, sin predominio de horaria 
cediendo con paracetamol y naproxen. 
Exantema: 7 días de evolución el cual inicia en área perigenital posteriormente en 
manos y pies extendiéndose a cara, tronco can bardes eritematosas y centra 
blanquecino, maculopapular generalizado. 
Disfanía: 4 días de evolución, llanto disfónico. 
Rechaza a la vía oral e irritabilidad de 2 días de evolución. 
Acude a facultativo 7 días previos a su ingreso quien prescribe amaxicilina, 
paracetamol, claritromicina, astemizol, naproxen a dosis no especificadas.-
Edema de manos y pies: Inicia junto con el exantema. 
Fisuras labiales de 24 horas de evolución. 
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Por no presentar meJor1a y persistir con la sintomatología se decidió su 
internamiento en nuestro servicio para estudio y eventual tratamiento. 
A su ingreso encontramos un lactante menor, eutrófico, febril (38.5°C), 
taquicardico 160/min., taquipneico 60/min.. hemodinámicamente compensado, 
decaído, con inyección conjuntiva! sin secreción purulenta, labios secos con 
descamación superficial, orofaringe normal, sin adenopatías, soplo sistólico grado 
I-II/VI en el segundo espacio intercostal izquierdo. Buena entrada de aire. Bolsa 
escrotal, con excoriaciones y descamación leve. Edema discreto en manos y pies. 
Eritema maculopapular generalizado. Hiperpigmentación de cicatriz de vacuna de 
BCG.( Ver figura 1, 2, 3, 4) 

A su ingreso se le tomaron muestra para cultivos, (hemocultivo, urocultivo, LCR), 
se le inicio manejo con ampicilina y cefotaxima. Sin embargo por parte de nuestro 
servicio se hizo la impresión clínica de E.K., por lo cual se ordenaron paraclínicos y 
ecocardiograma. 

Inicialmente se encontró en la BHde su ingreso con plaqu~topenia(54000/mm3), 
pero a partir de su segundo día de ingreso fue erÍ áscenso; presentando cifras 

~~~~ªn~~::i~OOO/mm3. / · '.-'.~: • , >"-~ > ;.> 
Cultivos: Hemocultivo, urocultilio; LCR, ¿oprciéúrtivo, exudado faríngeo: negativos. 
EGO: normal. 
PFH: normales 
VDRL: En sangre y LCR negatiyos: -. _. ,-•. · ... -. . _ 
Serologia viral: Enterovirus (ECHO y Coxasckie), adenovirus negativos 
PCR: 9 mg/dl, VSG: 57 mm/h;, ASTO:. 231 UI/ml -
Rx de tórax: Situs solitÚs, cardicimegalia, FSP normal. 

ECG: realizado el 01/06/01 
Ectasia coronaria derecha, dilatación ~oronaria izquierda 

Paciente se le retiran antibióticos, y se le inicio manejo con ácido acetil salicílico 
a 100 mgs/Kg/día, y una dosis de Gammaglobulina Estándar a 2 gr/Kg/dosis, dosis 
única I.V. 
Paciente permaneció afebril, con buena evolución clínica, sin embargo a la semana 
y media de su ingreso se le realiza control de reactantes de fase aguda (PCR y 
VSG ). de biometría hematica y ecocardiograma, reportándose, con PCR aun 
positiva, plaquetosis y el ecocardiograma(ll-06-01), coronarias dilatadas: Izq: 5.6 

ESTA TE~:'-I5 NO SA.'i:..R' 9 
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mm, derecha con 4.2 mm, aneurisma de 6 mm de ambas coronarias, derrame 
pericárdico mínimo (ver figura 5), además presenta EKG: ST isquemia aguda 
(infradesnivel ST en precordiales derechas. Onda Q en D2 y AVF: isquemia de 
cara diafragmática del ventrículo derecho). Presenta dos picos febriles, por lo 
cual se le ordeno, dipiridamol a 5 mg/Kg/día, pentoxifilina 20 mg/Kg/día y 
segunda aplicación de Gammaglobulina a 2 gr/Kg/dosis única I.V. 

Posterior a este último manejo su PCR fue en descenso teniendo antes de su 
egreso PCR negativa menor de 0.5 mg/dl, VSG: 41 mm/h y plaquetas de 
708000/mm3. 
Paciente se egreso en buen estado clínico, hemodinámicamente estable, con 
manejo con dipiridamol y ASA, y seguimiento por la consulta externa de 
cardiología e infectología. 

Discusión: La etiología de la EK es aún desconocida, pero datos epidemiológicos 
indican que la enfermedad es relacionada con un agente infeccioso, sin embargo 
faltan datos concluyentes al respecto. (7). 
La E.K. es poco frecuente en menores de un año, siendo la presentación en 
menores de 60 días anecdótica. En la literatura mundial se reporta que los 
lactantes menores tienen secuelas cardiacas mas frecuentes y con mayor 
morbilidad y mortalidad que lo mayores. Tienen presentación clínica atípica, por lo 
cual se hace una patología de emergencia diagnostica. El diagnostico en ellos es 
mas difícil, en parte porque algunos signos clásicos se presentan sutilmente o 
faltan y lo más importante es que no es una afección que se tenga en mente como 
diagnostico diferencial en este grupo etario (9) 

Una sola dosis de gammaglobulina intravenosa a 2 gr/Kg dado en los primeros 10 
días del inicio de la enfermedad es efectiva en prevenir la progresión de la 
dilatación de las arterias coronarias, en 85'}'. o más de los pacientes con E.K. 
junto con aspirina 80 - 100 mg/Kg./dío. (10,15-18). A nuestro paciente se le 
administro gommoglobulina IV a una dosis de 2 gr./Kg./dosis única y aspirina a 
100 mg/Kg./día , dentro de las primeras 72 horas después de iniciado el 
tratamiento, el paciente se torno afebril, sin embargo 1 semana y media después 
del inicio del tratamiento, persistieron los datos de inflamación, nuevamente 
picos febriles y mayor compromiso cardiaco, por lo cual se le administro uno 
segunda dosis de gommaglobulina a igual dosis, mas dipiridomol y pentoxifilino, 
con lo cual presento mejoría. 
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El beneficio de la gammaglobulina IV en el tratamiento de la EK esta bien 
documentado en los pacientes mayores de 1 año de edad, pero esta eficacia en 
lactantes menores no ha sido bien estudiada. (12) 
Aunque muchos quienes fallan a la primera dosis de gammaglobulina, algunos 
estudios sugieren, desconociendo en estos momentos el resultado y el pronóstico 
de ello, una segunda infusión de gammaglobulina si hay persistencia aun de 
inflamación y fiebre.(15) 
Unos pocos pacientes proveen resistencia a esta terapia. Algunos estudios 
muestran efecto benéfico con pulsos de esteroides (1-3 días), con disminución de 
la dilatación coronaria, en aquellos pacientes que tuvieron fallas con la 
gammaglobulina; y en aquellos que tuvieron falla con los esteroides se ha 
utilizado ciclosporina A. (2) 
Por Jo tanto pacientes que continúan teniendo signos y síntomas de E.K. activa 
son especialmente de riesgo para desarrollar aneurisma de las coronarias. Por lo 
cual, por lo que se ha visto y publicado en la literatura mundial, que los pacientes 
menores de 1 año y mucho mas aun menores de 6 meses, que tienen presentación 
atípica; tienen mayor desarrollo de aneurismas coronarios, mayor 
morbimortalidad, sugerimos con base en estos datos, el uso rutinario de 2 dosis 
de gammaglobulina estándar intravenosa a dosis de 2 gr/Kg, con un intervalo de 
4-5 días. 
Reportamos además este paciente con el fin de que se tenga en cuenta la 
posibilidad de encontrar esta afección en estos extremos _de edad ante un 
lactante con síndrome febril. 
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CRITERIOS DE EK TIPICO 

Dr Kawasaki 
Cuadro Nº 1 
Fiebre de 1-2 semanas de duración 
In):'ección con iuntival sin secreción ourulenta 
Enrojecimiento. resequedad y fisuras en 
labios, cavidad bucal, lengua en frambuesa 

ÍEdema y enrojecimiento de articulaciones y 
~extremidades, descamación en colgajos. 
~antema polimorfo 

) Adenopatia cervical de 1.5 cm 

Asociación Americana de 
Cardiología (AHA 

Fiebre de 5 días de duración 
Mas 4 de los siauientes criterios: 

Cambios en las extremidades 

Exantema polimorfo 

1 Invección conj!:!':!_tivo bilateral 
Cambios en la cavidad bucal v labios 
Adenooatia cervical 

Criterios de EK Atipico 

Cuadro Nº 2 

Anormalidades de arterias coronarias 

Menos de 4 de los criterios para la enfermedad 

(cambias en las extremidades, exantema polimorfo, inyección conjuntiva! bilateral. 

cambias en la cavidad bucal y labias y adenapatia cervical) 

Prevalencia de anormalidades en arterias coronarias eS m,ayor. 

Presentación mayor en menores de 6 meses. , 

Alto riesgo de desarrollar coronariopatia grave. 
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Figuras 

1. Lactante menor con eritema polimorfo. 

2. Lactante menor con descamacion, fisuras en labios 

TESIS CON _ 
FALLA DE 0~_9: 

i----·----.. ._-
_j 
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3. Descamacion en pulpejos de los dedos de manos. 

4. Hiperpigmentacion de cicatriz de vacuna de BCG. 

5. Ecocardigrama: dilatacion de arteria coronaria izquierda. 
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