Kawasaki Syndrome is an acute
multi-organ vasculitis, whose
etiology remains incompletely
understood; this illness
primarily affects infants and
young children. It was originally
described by Dr. Tomisaku
Kawasaki in Japan, since 39
years ago. Since then, KS has
been recognized worldwide in
children of every racial group,
this disease is characterized by
fever, bilateral nonexudative
conjunctivitis,  polymorphous
rash, erythema of the lips
and oral mucosa, extremity
swelling and/or  erythema
of the palms and soles and
cervical lymphadenophaty.
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Because of that the diagnosis is
based on history and physical
examination. The symptoms
of Kawasaki syndrome are
not unique and diagnosis can
be difficult. Coronary artery
abnormalities are developed in
15 to 25% of untreated children
with this disease. The coronary
arteries may show evidence
of  panarteritis, dilatation
or aneurysm formation and
may lead to ischemic heart
disease or suddenly death.
Indeed, Kawasaki Disease is
now considered one of the two
major causes of acquired heart
disease in children, overcoming
rheumatic fever in many parts
of the world.
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HINTRODUCCION

LaEnfermedad de Kawasaki (EK)
fue descrita por primeravez por €l
Dr. Tomisaku Kawasaki en 1967,
como e sindrome ganglionar
mucocutaneo febril agudo, la
cual fue considerada como una
enfermedad benigna, de etiologia
desconocida, autolimitada y sin
secuelas. Afios més tarde publica
22 casos, denominados como
“sindrome mucocutaneo ocular”
(13); unafiodespués, sedescubrela
primera secuela de la enfermedad
a redlizarse una autopsia a un
nifio con este diagnostico, que
habia muerto en forma slbita e
inesperada, descubriendo una
trombosis en una arteria coronaria
(3). Posteriormente se publicaron
una serie de casos de EK, los



cuales presentaban anormalidades
electrocardiogréficas, estable-
ciéndose que la afeccién cardiaca
era un hecho comun en esta
enfermedad (13). En 1978 se
publican los primeros criterios
de la EK por parte del Centro
de Control y Prevencion de las
enfermedades (CDC), modificando
los propuestos por el Dr. Kawasaki
y diez afios mas tarde se aprueba
el uso de la inmunoglobulina
intravenosa (IGIV) por parte de la
Academia Americana de Pediatria,
ademas aprueban la utilizacién
conjunta del acido acetilsalicilico
(AAS) como parte del tratamiento
definitivo. Los criterios definitivos
para el diagnostico asi como las
guiasterapéuticasde laenfermedad
de Kawasaki fueron dictados en
1993 por la Asociacion Americana
del Corazon (AHA), y son la base
del diagnostico, a falta de otras
pruebas que puedan orientarnos
a esta patologia. Los criterios
diagnosticos determinados por
la AHA, se establecieron para la
deteccion temprana de la EK, con
elfinde poderaplicarel tratamiento
adecuado y asi disminuir sus
complicaciones, principalmente
la patologia cardiaca, ya que se
menciona que en los paises en
desarrollo, la EK ha sustituido a la
Fiebre Reumatica aguda como la
causa mas frecuente de cardiopatia
adquirida en los nifios (11). De
acuerdo con la literatura la EK
afecta a nifios menores de 9 afos,
con una incidencia creciente en el
grupo de edad menor de 6 afios,
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el 78.4% eran menores 5 afios de
edad, y 96.3% eran de 0 a 9 afos
de edad, prevaleciendo en el sexo
masculino en una proporcion
1.5:1 respectivamente (16). Tal
es el énfasis que se le ha dado
a nivel mundial al diagnostico
temprano como prevencion de
sus complicaciones, que la EK
es ahora un deber diagnosticarla
de una forma temprana, similar
a apendicitis, intususcepcion
y meningitis bacteriana (18).
Aunque el tratamiento de
la EK 'y especialmente de
sus complicaciones se da en
el tercer nivel de atencion
(intrahospitalario), esta claro que
paralograr llegar a este diagnostico
y hacerlo de una manera temprana
es fundamental que el médico
general encargado del primer
nivel de atencion, servicio de
emergencias y consulta privada,
posea los conocimientos basicos
acerca de esta enfermedad la cual
si no se detecta tempranamente
puede llevar a la muerte.

Etiologia

Los factores epidemioldgicos y la
presentacion clinica autolimitada
sugieren que la EK muestra una
etiologia infecciosa. Sin embargo
hasta ahora no se ha documentado
el agente etiologico. Ademas
presenta un patrén de incidencia
estacional, con mayor predominio
durante los meses de primavera e
inicio del verano, similar a varias
enfermedades virales infecciosas
(16).

Patologia

En la EK la vasculitis es de tipo
sistémica, y tiende a ser mas severa
en las arterias de mediano calibre,
sin embargo pueden afectarse las
pequefias arteriolas y grandes
arterias, capilares y venas. La
afeccion de las arterias coronarias
es frecuente, siendo esta la mas
llamativa de las lesiones ya que
puede llevar a producir infarto de
miocardio. La EK y la Poliarteritis
Nodosa de tipo adulto pueden
ambas causar aneurismas de la
arteria coronaria, sin embargo la
histopatologia difiere de manera
importante por la predileccion
de arterias coronarias y que el
modelo de inflamacién en la EK
que involucra un edema llamativo
e infiltracion de linfocitos T
CD8-positivos 'y  macrofagos
con una pequefia 0 ninguna
necrosis fibrinoide y pocas células
polimorfonucleadas (4). En la
etapa aguda de la enfermedad se
producen cambios inflamatorios
en varios organos (miocarditis,
pericarditis, valvulitis, menin-
gitis aseptica, neumonitis, lin-
fadenopatia, hepatitis), debido a la
presencia de células inflamatorias
en los tejidos comprometidos.
A nivel de la pared del vaso el
cambio patolégico méas temprano,
es la acumulacion subendotelial

de ceélulas mononucleares,
principalmente  linfocitos T,
monocitos, y macrofagos (8).

Posteriormente se produce la
destruccion de la media, lo
que favorece la dilatacion y la



consecuente formacion del
aneurisma. Los aneurismas
presentan una tendencia a

aparecer en el tronco de las tres
arterias  coronarias  mayores,
predominantementeenel segmento
proximal a las bifurcaciones
(15). En etapas méas avanzadas
de la afeccion vascular puede
desarrollarse estenosis y oclusion
arterial por trombos con o sin
recanalizacién, reportados por
autopsia. La patogenia de lesion
de la arteria coronaria en la EK es
secundaria a la accion combinada
de citoquinas en el endotelio
vascular de las diferentes células
cardiacas (12). El aneurisma de
la arteria coronaria ocurre en la
minoria de los nifios en fase aguda
de la Enfermedad de Kawasaki
(19). Aunque la vasculitis de
las arterias coronarias ha sido la
mas estudiada, pueden afectarse
otras arterias de gran y mediano
tamafio y como se menciona
anteriormente con debilitamiento
de la pared o con un posible
resultado en la formacion de
aneurismas y estenosis (7). La
mayoria de las muertes sUbitas
en la EK son debidas a lesiones
cardiacas, principalmente por
infarto agudo del miocardio, o bien
debidas a ruptura de un aneurisma,
miocarditis o lesiones en el sistema
de conduccion. Histologicamente
el miocardio muestra areas de
necrosis coagulativa e infiltracion
polimorfonuclear consistente con
un infarto del miocardio anterior

9).
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Manifestaciones  Clinicas Y
Diagnostico.

En ausencia de una prueba diag-
nostica especifica, la enfermedad
Kawasaki es un diagndstico

clinico, basado en la historia

caracteristica, el hallazgo
fisico y la exclusién de otras
enfermedades.  Los  criterios
diagnosticos modificados por el
AHA se mencionan en la tabla
No. 1.

Tabla #1. Criterios Diagnosticos de EK

Criterios diagnosticos para el Diagnostico de Enfermedad de Kawasaki

2. Rash polimorfo

5. Adenopatia cervical

* Fiebre de mas de 5 dias de evolucion
* Cuatro de los siguientes 5 signos:
1. Conjuntivitis bilateral no exudativa

3. Cambios en labios y boca
* labios rojos, secos y fisurados
 eritema de boca y faringe
4. Cambios en extremidades
* eritema en palmas y plantas
* edema de manos y pies
e descamacion de manos, pies y periné

* maximo 15mm, unilateral, Ginica, dolorosa, no supurada.

No evidencia de otra enfermedad que explique las manifestaciones.

Fuente: tomado de Archivo Pediatrico Uruguayo. 2003; 74.

Criterios  diagnosticos: 1)
Fiebre: EI primer dia de la fiebre
es considerado el primer dia de
la enfermedad, aunque algunos
pacientes pueden presentar uno o
maés de los otros sintomas clinicos
el dia antes del inicio de la fiebre.
La fiebre es generalmente elevada:
39 a 40°C, o mayor con una
duracion de mas de cinco dias y
tipicamente la fiebre no responde
bien al acetaminofen. Aunque el
criterio clinico para la fiebre era
clasicamente mas de 5 dias en la

duracién, el diagnéstico y la
intervencion temprana no nos
permite esperar tanto tiempo (18).
La fiebre sin tratamiento adecuado
puede persistir una a dos semanas,
y tiende a prolongarse hasta tres
0 cuatro semanas. Sin embargo
con el tratamiento recomendado
(IGIV y AAS), la fiebre remite en
uno a dos dias después de iniciado
el mismo.

2) Afectacionocular: Seevidencia
una hiperemia conjuntival
usualmente poco después del



ataque de fiebre. La afectacion
de la conjuntiva bulbar es mas
evidente que la de la conjuntiva
palpebral. En algunos casos la
inyeccion conjuntival no involucra
obviamentelaconjuntivabulbar,sin
embargo, la conjuntiva palpebral
puede inyectarse. La hiperemia
suele ser bilateral no exudativa, y
se da aproximadamente en un 90%
de los casos (1).

Al no presentar exudados, como
usualmente se presenta en las
conjuntivitisbacterianas,nospuede
orientar hacia una “conjuntivitis
seca”, sin embargo, estrictamente
no esta afectada la conjuntiva, sino
que es la presencia de pequerios
vasos dilatados la que determina
el enrojecimiento. La hiperemia
conjuntival es mas débil alrededor
del iris, formando un halo mas
claro alrededor del mismo; la
mayoria tiene pronta resolucion,
aungue una moderada inyeccion
conjuntival puede persistir por una
a dos semanas. Puede ser frecuente
la presencia de uveitis anterior,
la cual puede ser descubierta por
lampara de hendidura.

3) Cambios en labios y boca:
Estos se pueden identificar por
eritema, sequedad, fisuras vy
sangrado espontaneo o con el
minimo contacto. A nivel de
la boca se evidencia eritema
de la mucosa oral y faringea,
lengua aframbuesada con papilas
prominentes eritematosas. No se
observan ulceraciones, exudados,
ni manchas de Koplik. La lengua
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aframbuesada no es un rasgo
especifico de la Enfermedad
de Kawasaki, y puede estar
presente en otras enfermedades
mediadas por toxinas como en las
enfermedades estreptocdccicas y
estafilocéccicas (1,2).

4) Erupcién cuténea: Estas
pueden adoptar varias formas de
presentacion, lo mas caracteristico
es la presencia de un rash cutaneo
eritematoso, polimorfo, maculo-
papular no especifico. El uso
del término maculopapular para
describir un salpullido no es muy
especifico, asi que un salpullido
méaculopapular también podria
ser debido a la Enfermedad de
Kawasaki, sin embargo, el rash o
salpullido no debe ser vesicular
ni en bulas (18). En ocasiones
puede ser de tipo escarlatiniforme
0 con algunas manifestaciones
similares al eritema polimorfo.
Ocasionalmente puede darse la
presentacion de pequefias pustulas,
sobre todo en la superficie de las
zonas de extension. Las lesiones
elementales pueden acompariarse
de parpura, lo cual tiende a ser
infrecuente, pero de alguna forma
caracteristico. Se ha observado
que las manifestaciones cutaneas
tienden a acentuarse con la fiebre
y tienen un patrén cambiante.
Se ha visto méas marcado, el
eritema cutaneo en la zona del
pafial, siendo muy facilmente
confundido con una dermatitis
del pafial o con una candidiasis.
Estas manifestaciones cutaneas

también se pueden presentar en
enfermedades estreptocdccicas y
estafilococcicas, ya que afectan
del mismo modo el area del pafial
(10). La descamacion cutanea en
la fase aguda de la enfermedad
estd presente sobre todo en el
area perineal, afectando el escroto
en los varones y en las nifias los
labios mayores y puede haber
presencia de eritema a nivel del
meato urinario.

5) Cambios en las extremidades:
Se encuentran el edema, eritema
0 descamacion de las palmas y
plantas de los pies (5). La mayoria
de estos hallazgos se presentan en
una fase tardia por lo que no son
atiles para el diagnostico de fase
aguda, asi como edemas indurados
periféricos, descamacion periun-
gueal la cual ocurre a los 10-18
dias después de iniciado el cuadro
(1). Este edema sobre todo a nivel
del dorso, no deja Godete, es un
edema “molesto”, evidenciandose
porque el nifio “no quiere pararse”,
“no quiere caminar”, 0 no puede
sostener objetos con sus manos
(13). Estos cambios ocurren dentro
de los primeros 5 dias (17), ademas
llega a causar un dolor establecido
por la inflamacién de pequefas
y medianas articulaciones. El
eritema en las extremidades se
presenta de forma bilateral y se
caracteriza por ser intenso en
presencia de fiebre, con cambios
abruptos, llegando a desaparecer;
deja una piel de caracteristicas
normales, para posteriormente



reaparecer. La inflamacion
articular puede afectar medianas y
grandes articulaciones, aunque lo
mas frecuente es que afecte a las de
pequerio tamario, evidenciandose a
nivel de las manos por la presencia
de dedos de aspecto fusiforme.
Después de uno a dos meses de la
enfermedad, pueden desarrollarse
surcos transversales en las ufias
o las llamadas lineas de Beau,
las cuales desaparecen con el
crecimiento o por recambio (14).
6) Adenopatia cervical: la
adenopatia cervical es el signo
menos frecuente. Se considera
que el tamafio de la adenopatia
debe ser minimo de 1,5 cm y
generalmente es unilateral. Puede
acompanarse de eritema de la piel,
pero la adenopatia no presenta
fluctuacion, la linfadenopatia
cervical es no supurativa, y se
presenta en el 50% al 75% de
los pacientes (1). Se han asistido
nifios con EK que inicialmente
son catalogados como portadores
de una adenitis cervical, por lo
que se deberia tener en cuenta
a la EK en los pacientes con
adenopatia inflamatoria de cuello
que no responde a los antibidticos
y que no tiene otra causa que la
explique.

EEIAGNOSTICO

Como se menciona al inicio de
este apartado el diagndéstico de la
EK es basado en la clinica y la
exclusién de otras enfermedades.
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Existen  discrepancias  entre
la escuela japonesa y la
norteamericana en cuanto a la
formulacién del diagnéstico de
la enfermedad de Kawasaki.
Segun la escuela norteamericana
el diagndstico se establece con
la presencia de fiebre de mas de
cinco dias de duracion, mas cuatro
de los cinco criterios restantes o
la presencia de fiebre y aneurisma
de la arteria coronaria, mas tres
criterios adicionales (2), y para
catalogar como Kawasaki atipico
se requiere, tres 0 menos de los
sintomas clasicos y demostrar
la presencia de aneurismas
coronarios por ecocardiografia o
menos frecuente por angiografia
coronaria (6).

En Japon no se requiere estudio
ecocardiografico para realizar
el diagndstico de la enfermedad
de  Kawasaki, cuando la
sintomatologia no es completa.
Sin embargo en la literatura de
origen japonés se menciona que,
si solo se detectan cuatro de los
sintomas clésicos, la enfermedad
se cataloga como Kawasaki
atipico, y si hay tres sintomas
principales se cataloga como
Kawasaki sospechoso.

Es importante enfatizar que los

criterios  pueden  presentarse
secuencialmente ya que los
llamados casos incompletos

pueden evolucionar conel tiempoa
casos completos. Asi el diagndstico
de EK debe ser considerado en
cualquier nifio con una enfermedad

febril particularmente si persiste
por mas de cuatro o cinco dias.

Complicaciones
tratamiento

La meta del tratamiento inicial es
reducir la fiebre, la inflamacion del
miocardio y de las paredes de las
arterias coronarias y la trombosis
coronaria, para asi prevenir las
secuelas cardiacas subsecuentes.
El tratamiento estandar de la
Enfermedad de Kawasaki incluye
Inmunoglobulina intravenosa
(IGIV) y aspirina oral (ASS).
No se debe utilizar otro tipo de
antiinflamatorio no esteroideo,
ni tampoco acetaminofén para el
tratamiento de los sintomas de
esta enfermedad. El tratamiento
precoz es el objetivo principal
para disminuir las manifestaciones
cardiacas de mayor relevancia
clinica como lo son, el aneurisma
coronario y el infarto agudo del
miocardio que se presentan hasta
enun 20-25%, debido al prondstico
reservado en aquellos que no son
diagnosticados y por tanto no
tratados de una forma temprana,
convirtiéndoseen laprincipal causa
de morbilidad y mortalidad. Se ha
demostrado que si se administra
gammaglobulina en los primeros
dias de la enfermedad, este riesgo
se reduce a un 2-4% (10).

El Sindrome de Kawasaki es una
vasculitis aguda multisistémica,

Cardiacas vy



cuya etiologia es desconocida,
la cual afecta principalmente
a infantes. Esta patologia fue
descrita en 1967, Japon por el
Dr. Tomisaku Kawasaki. Desde
entonces esta patologia ha sido
reconocida en nifios de todas
las razas al rededor del mundo,
la cual se caracteriza por fiebre,
conjuntivitis no exudativa
bilateral, rash polimorfico, eritema
de labios y mucosa oral, cambios
en extremidades como eritema
y/o edema en palmas y plantas y
adenopatiacervical. Por tal motivo
el diagnostico esta basado en la
historia clinica y el examen fisico,
no obstante estas caracteristicas
no son unicas de la enfermedad
de Kawasaki lo que dificulta su
diagnostico. Las anormalidades
de las arterias coronarias se
desarrollan en 15-25% de los
nifios no tratados tempranamente;
estas anormalidades incluyen
pananteritis, dilatacion 0
formacion de aneurismas y puede
llevar a enfermedad isquémica o
repentinamente a la muerte. De
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hecho actualmente la Enfermedad
de Kawasaki es considerada como
una de las dos principales causas
de enfermedad cardiaca adquirida
en nifios, sobrepasando a la Fiebre
Reumatica en muchas partes del
mundo.
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