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Resumen

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis multisistémica
de pequefios y medianos vasos, propia de lactantes y nifos
pequefios. Es muy frecuente en Japon. Su etiologia es desco-
nocida, pero la mayoria de las evidencias epidemioldgicas e
inmunoldgicas indican que el agente causal es probablemente
infeccioso. El diagndstico se basa en una serie de criterios cli-
nicos. El exantema polimorfo puede ser confundido con otras
entidades clinicas. El tratamiento debe ser lo mas precoz posi-
ble con el fin de prevenir las complicaciones cardiacas.
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Abstract

Title: Kawasaki disease

Kawasaki disease is a multisystemic vasculitis syndrome of
small and medium vessel typical in breast fed babies and early
childhood. It is very common in Japan. The aetiology is unk-
nown however most epidemiologic and immunologic evidences
indicate that the causal agent is probably infectious. The diag-
nosis is based on clinical criteria. Polymorphous exanthema
can be mistaken with other clinical forms. The treatment must
be done as soon as possible with the aim of preventing any
cardiac complications.
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Caso clinico

Lactante de 9 meses de edad, ingresado por un sindrome febril
elevado de 3 dias de evolucién, acompafiado de leves sintomas
catarrales, irritabilidad, hiperemia conjuntival sin secrecion y
enrojecimiento labial. Ante la sospecha de infeccion bacteria-
na, se inicia tratamiento antibiético empirico. A las 24 horas de
su ingreso aparece un eritema marcado en las mejillas y una
erupcion eritematosa de aspecto reticulado, localizada prefe-

rentemente en el tronco y las zonas extensoras de los miem-
bros inferiores (figuras 1y 2). Se solicitd una interconsulta en
el servicio de dermatologia, donde se interpretd la erupcion
como sugerente de megaloeritema. Sin embargo, a pesar de la
antibioterapia, persistieron los picos febriles, y en la explora-
cion fisica comenzo a observarse la presencia de edema en el
dorso de los pies y las manos (figura 3); asimismo, el nifio pre-
sentaba lesiones de queilitis en los labios mas marcadas que
al inicio (figura 4).

Figura 1. Eritema en ambas mejillas que sugiere megaloeritema

Figura 2. Erupcion de aspecto reticulado en la pierna
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Figura 3. £dema en las zonas acrales

Ante esta situacién, se valord la posibilidad de que se trata-
se de la enfermedad de Kawasaki, ya que cumplia en ese mo-
mento los criterios diagnésticos de este proceso: fiebre de
5 dias de evolucién, exantema, inyeccidn conjuntival sin secre-
cién, y cambios en la boca y en las plantas.

Se decidid la suspension de la antibioterapia y se inici¢ tra-
tamiento con gammaglobulina hiperinmune y acido acetilsali-
cilico. A las pocas horas de su administracién, la fiebre de-
sapareci6, disminuyd progresivamente la irritabilidad y se
observé una mejoria importante de su estado general.

En los siguientes dos dias desaparecid el exantema, persis-
tiendo Unicamente el eritema en las mejillas. La ecocardiogra-
fia inicial previa al tratamiento y repetida a los 5 dias fue nor-
mal. Las serologias para parvovirus B-19, herpesvirus tipo 6,
citomegalovirus, virus de Epstein-Barr (VEB) y enterovirus fue-
ron negativas. Actualmente sigue controles en el servicio de
cardiologfa, con buena evolucién clinica.

Discusion

La enfermedad de Kawasaki fue descrita por primera vez en
Japon, en 1967, por Tomisaku Kawasaki. Se trata de una vas-
culitis aguda y autolimitada de etiologia desconocida, que se
cree mediada por uno o varios agentes infecciosos o toxicos
que actuarfan como superantigenos.

La enfermedad afecta especialmente a los nifios, sobre todo
a los menores de 5 afios, y es rara en adolescentes y adultos.
Su incidencia anual en los menores de 5 afios varia entre los
60-90 casos/100.000 nifios en Japdn y los 10 casos/100.000
nifios en Europa y Estados Unidos.

El diagnéstico es fundamentalmente clinico y requiere un
alto indice de sospecha, dado lo inespecifico de la mayoria de
los sintomas y signos y la ausencia de marcadores bioldgicos
que lo confirmen.

Figura 4. Lesiones incipientes de queilitis

Clasicamente el diagnéstico se lleva a cabo reuniendo los
siguientes criterios:

e Fiebre persistente, al menos durante 5 dfas. Suele ser alta
(39-40 °C).

e Exclusion de otras enfermedades con hallazgos clinicos simi-
lares.

e Presencia de al menos cuatro de los siguientes criterios:

1. Cambios en las extremidades:

— Agudo. Eritema de las palmas y las plantas, edema doloroso
en las manos y los pies.

— Subagudo. Descamacién periungueal de los dedos de las
manos y los pies (entre la segunda y la tercera semana) que
puede extenderse a las palmas y las plantas. Uno o dos me-
ses después del inicio de la fiebre pueden aparecer también
lineas de Beau en las ufias.

2. Exantema polimorfo. La forma més frecuente es un exante-
ma inespecifico, difuso y maculopapuloso. En ocasiones
puede ser urticariforme, escarlatiniforme, eritrodérmico o
micropapular. No se han descrito exantemas ampollosos.
Suele ser generalizado, y afecta al tronco, las extremidades
y, de forma caracteristica, al drea perineal, donde la desca-
macién puede producirse de forma precoz.

3. Inyeccidn conjuntival bulbar bilateral, sin secrecion.

4. Cambios en los labios y la cavidad oral: eritema, sequedad,
fisuras, descamacion y sangrado en los labios. La lengua
puede presentarse aframbuesada. La mucosa oral puede
aparecer eritematosa. No se observan (lceras ni exudados.

5. Linfadenopatia cervical (>1,5 cm de didmetro), generalmente
unilateral. Es el criterio menos frecuente. No se asocia con
dolor, eritema ni fluctuacion.

De forma caracteristica todos estos signos no aparecen a la
vez, y puede ser necesaria una observacion cuidadosa en el
tiempo para llevar a cabo el diagnéstico.

Aparte de los hallazgos descritos, los pacientes con enfer-
medad de Kawasaki pueden presentar manifestaciones en
otros 6rganos y marcadores de laboratorio caracteristicos. Es-
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tos parametros deben ser valorados con atencién, pues hay
formas de enfermedad de Kawasaki incompleta que, aunque
no cumplan todos los criterios clasicos, pueden ser subsidia-
rias de un tratamiento o un seguimiento especificos.

Realizar el diagndstico en la fase aguda es muy importante
por las graves y frecuentes complicaciones que presenta la
enfermedad, que pueden prevenirse en gran medida con un
tratamiento temprano. La administracion de gammaglobulina
intravenosa y de acido acetilsalicilico en dosis elevadas reduce
las complicaciones si se administran en los primeros 10 dias
tras el inicio de la enfermedad. El 15-25% de los nifios no tra-
tados desarrolla aneurismas o ectasias coronarias, que pueden
conducir a un infarto de miocardio, muerte sdbita o enferme-
dad isquémica. Este porcentaje se reduce al 2% en los casos
tratados de forma correcta. Actualmente, la enfermedad de
Kawasaki se considera la principal causa de cardiopatia adqui-
rida en nifios en los pafses desarrollados.

El diagnéstico diferencial de la enfermedad de Kawasaki
incluye:

e Infecciones virales (sarampién, adenovirus, enterovirus, VEB).
e Escarlatina.

e Sindrome de la piel escaldada estafilocécica.

e Sindrome del shock téxico.

e Linfadenitis bacteriana cervical.

e Reacciones de hipersensibilidad a drogas.

e Sindrome de Steven-Johnson.

e Artritis reumatoide juvenil.

e Fiebre de las Montafias Rocosas.

e | eptospirosis.

* Reaccion de hipersensibilidad al mercurio (acrodinia). Il
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