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RESUMEN

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica de
etiologia desconocida que afecta principalmente a nifos
menores de 5 anos. Es actualmente la primera causa de car-
diopatia adquirida en la infancia en los paises desarrollados,
lo que la convierte en una enfermedad de suma trascenden-
cia en el momento actual. No se conoce su etiologia, aun-
que existen fuertes sospechas de que sea infecciosa. El diag-
nostico se realiza por criterios clinicos de fiebre persistente
de al menos 5 dias de duracion y 4 de 5 criterios clinicos:
cambios en extremidades, exantemas polimorfos, inyeccion
conjuntival no exudativa, cambios en los labios y la mucosa
oral y adenopatias > 1,5 cm, habitualmente unilateral. La
complicacion mas frecuente es la dilatacion y los aneuris-
mas de las arterias coronarias, la cual ocurre en el 20-25%
de los nifios no tratados. El tratamiento estandar de la en-
fermedad es con gammaglobulina intravenosa en dosis de
2 g/kg, antes de los 10 dias del comienzo de la enfermedad,
mas acido acetilsalicilico oral en dosis antiinflamatorias. El
riesgo de lesion coronaria en los nifos tratados es del 3-5%.

Palabras clave: Enfermedad de Kawasaki. Gammaglobulina.
Aneurisma.

BREVE RECUERDO HISTORICO

La enfermedad fue descrita por primera vez en ja-
ponés por Tomisaku Kawasaki' en 1967, con el
nombre de sindrome mucocutdneo ganglionar. El
primer caso visto por el autor fue en 1961 en un
nifno de 4 afos, pero no sospeché que se tratara de
una nueva enfermedad hasta un afo mas tarde al
diagnosticar a otro paciente con iguales caracteris-
ticas®. Kawasaki comunic6 la existencia de los pri-
meros 7 enfermos en un Congreso japonés en 1962
con el nombre de “sindrome de la fiebre no
escarlata con descamacién”, sin que tuviera reco-
nocimiento. Este no llega hasta 1968 con la prime-
ra publicacién de 50 casos en una revista de alergo-
logia (dada la dificultad de publicacion en revistas
pediatricas) con el nombre de “sindrome mucocu-
taneo ganglionar”. Sin embargo, la enfermedad no
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ABSTRACT

Kawasaki disease is a systemic vasculitis of unknow etiology
that occurs predominantly in children under the age of 5 ye-
ars. Kawasaki disease is the most common cause of acquired
heart disease in children in the developed world. The exact
cause has not yet been established but there is considerable
support for it to be due to an infectious agent. The diagno-
sis of Kawasaki disease is based in clinical criteria: fever
persisting at least 5 days and the presence of at least 4 prin-
cipal features: changes of extremities, polymorphous exant-
hem, bilateral bulbar conjunctival injection without exudate,
changes in lips and oral cavity and cervical lymphadeno-
pathy > 1.5 cm, usually unilateral. The most common com-
plication is coronary arterial aneurysm and coronay arterial
dilatation that occurs in 20-25% untreated children. Stan-
dard treatment for Kawasaki disease include intravenous im-
munoglobulin as a single 2 g/kg dose within the first 10 days
and oral acetilsalycilic acid. The risk of coronary damage in
treated patient is 3-5%.

Key words: Kawasaki disease. Immunoglobulin. Coronary
aneurysm.

se reconoce en el resto del mundo hasta que se pu-
blica en 1974 en lengua inglesas.

Inicialmente, Kawasaki pens6 que la enfermedad era
autolimitada y sin complicaciones. Sin embargo, la
autopsia de uno de los primeros casos encontr6 ya
graves alteraciones cardiacas, que se confirmaron
mas tarde en un estudio nacional realizado en 1970
sobre 10 autopsias de enfermos, en las que se com-
probo las terribles secuelas coronarias®. Esto hizo
que en un principio se relacionara a la enfermedad
con la periarteritis nudosa en su forma infantil. Sin
embargo, estudios necropsicos en ambas enferme-
dades pudieron demostrar que realmente la periar-
teritis nudosa en su forma infantil no era sino la en-
fermedad de Kawasaki, asi que a finales de los afios
setenta qued6 perfectamente definida como un cua-
dro clinico y anatomopatoldgico tinico#.
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ETIOPATOGENIA

Por sus caracteristicas, se piensa que la enferme-
dad tiene un origen infeccioso: signos y sintomas
propios de otras enfermedades infecciosas; inci-
dencia estacional con brotes epidémicos frecuen-
tes; enfermedad propia de nifos pequenos, pero
rara en los primeros meses de la vida (cuando exis-
te atin inmunidad materna transferida) y, también,
rara en ninos mayores y adultos, posiblemente por
adquisicion de inmunidad permanente a través de
formas oligosintométicass. Sin embargo, hasta este
momento no se ha podido identificar un agente
causal concreto. Se han publicado casos atribuidos
a Propionibacterium acnes, retrovirus, diferentes
virus de la familia del herpes, Parvovirus, Rickett-
sia y, en el Gltimo afo, Coronavirus®, sin que se
haya podido confirmar ninguno de esos agentes,
especialmente el altimo”8.

Sin embargo, no sdlo no se conoce la etiologia, sino
que tampoco la patogenia. En los dltimos afios ha
surgido una nueva hipoétesis relacionada con la res-
puesta de superantigeno. La enfermedad por supe-
rantigeno se describe por primera vez en el sindro-
me del shock toxico causado por la toxina TSST-1,
producida por una cepa especial de Staphylococcus
aureus®. Los superantigenos son agentes infeccio-
sos, frecuentemente toxinas bacterianas, cuyo me-
canismo de accién se basa en estimular una via
anémala de la respuesta inmunitaria®. Los linfoci-
tos T reconocen los antigenos convencionales no
como proteinas completas, sino como fragmentos
peptidicos del antigeno inicial procesado por el
macro6fago para ese fin. Una vez procesado el anti-
geno, el fragmento es colocado en el complejo
mayor de histocompatibilidad (CMH), pero en su
surco central. Este complejo péptido-CMH es reco-
nocido selectivamente por los linfocitos T con la
misma forma alélica que el CMH, y en ese momen-
to se produce su activacion y la formacion de linfo-
citos con capacidad especifica. La via anomala de la
respuesta del superantigeno consiste en que el an-
tigeno se expresa sin procesar en el macrofago,
como proteina intacta, y se acopla en uno de sus
brazos, y no en el surco del CMH, mientras que por
el otro extremo libre se fija al receptor del linfocito
T, pero solo a aquellos que expresan la cadena late-
ral VB, y asi el linfocito queda activado. Esta activa-
cion es no sodlo inespecifica, sino también masiva,
ya que 1 de cada 10 linfocitos presenta la cadena la-
teral VB, lo que produce una hiperrespuesta linfoci-

taria policlonal inespecifica. Esta etiopatogenia se
ha confirmado en algunas enfermedades infeccio-
sas, como el sindrome del shock toxico causado por
la toxina estafilococica o por la estreptococica y es
posible que se encuentre en el origen de algunas
enfermedades reumaéticas o exantematicas® (fiebre
reumatica, artritis, psoriasis, dermatitis atopica,
escarlatina, escaldadura estafilococica).

El hallazgo por algunos autores de un incremento
de linfocitos T VB en la enfermedad de Kawasaki**?
y el aislamiento de cepas de S. aureus de caracte-
risticas especiales en estos enfermos' hicieron
pensar a algunos investigadores en la posibilidad
de que los superantigenos causaran la enfermedad
de Kawasaki. Sin embargo, no todos los autores en-
cuentran esta expansiéon policlonal de linfocitos
VB4 y ninguno ha podido aislar cepas especiales
de S. aureus. Muy por el contrario, Gltimamente al-
gunos investigadores han observado una expan-
sion oligoclonal de células plasmaticas IgA con for-
macién de infiltrados en la pared vascular en la
fase aguda de la enfermedad, lo que es propio de
una respuesta antigénica convencional”'®, Ese
mismo grupo ha detectado por inmunohistoquimi-
ca, en el epitelio bronquial de 4 enfermos con la
enfermedad de Kawasaki en la fase aguda, inclusio-
nes citoplasmicas compatibles con agentes vira-
les®, lo que indica a los autores el contagio de un
agente viral por la via respiratoria. No obstante, la
hipétesis del superantigeno no puede ser excluida,
dado el reciente hallazgo de una expansion natural
de linfocitos T con expresion del receptor BV2 y
BV6S5 junto con la presencia en el suero de anti-
cuerpos frente a la toxina estreptocécica pirogénica C
en ninos con la enfermedad y la expansion de estas
células en la sangre de individuos sanos al ser esti-
mulados con dicha toxina. Todo esto ha conduci-
do a pensar en la posibilidad de que diferentes
agentes etiologicos actien en respuestas inmunita-
rias diferentes?, lo que se ha atribuido, también te6-
ricamente, a otras enfermedades. Sin embargo,
como dice Anne Rowley?, “la btsqueda de esta
fascinante enfermedad continda... [mientras] la
naturaleza del antigeno implicado es un misterio”.
En este contexto podemos entender la discusion
terminolégica no resuelta de si hay que llamar a
este cuadro sindrome o enfermedad. Mientras que
la tradicién se inclina por el término enfermedad, la
mas que probable etiologia multifactorial hace mas
logica la palabra sindrome. En este sentido, no deja
de ser curioso que los mismos autores usen indis-
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tintamente ambos términos segin los resultados
de su investigacion'®.

ANATOMIA PATOLOGICA

La lesion propia de la enfermedad es una vascu-
litis sistémica con afeccion inicial de la capa endo-
telial. Esta lesion endotelial es la que otorga a la
enfermedad de Kawasaki sus caracteristicas espe-
ciales y su trascendencia®?. Se afirma habitual-
mente que la lesién vascular en la enfermedad de
Kawasaki es propia de arterias de tamafio media-
no, especialmente las arterias coronarias. Sin em-
bargo, en estudios necrdpsicos de nifios con enfer-
medad de Kawasaki, se han encontrado lesiones
en arterias de pequefio, medio y gran tamano,
como las arterias aorta, iliacas, pulmonares, rena-
les, suprarrenales, hepaticas, esplénicas, pancrea-
ticas, mesentéricas, espermaticas y testiculares,
ovaricas y uterinas, musculoesqueléticas y otras,
asi como en venas de diferentes territorios*=3.
Igualmente se ha descrito casos clinicos de aneu-
rismas arteriales periféricos con gangrena y ampu-
tacion de extremidades, aunque estos aneurismas
suelen ocurrir generalmente en nifios menores de
1 aho*. Estos hallazgos hacen suponer que la le-
si6n vascular periférica y sistémica puede ser mas
frecuente de lo que actualmente se piensa y sus
complicaciones y secuelas tardias podrian ir mas
alla de las ya conocidas cardiacas?s.

La lesion vascular se origina a partir de la respues-
ta inflamatoria generada por la noxa hasta ahora
desconocida®. La intimidad de este proceso ha em-
pezado a conocerse recientemente. En una primera
fase habria una activacién de células mononuclea-
res con expresion de diferentes moléculas de adhe-
sion (ICAM-1, VCAM-1 y selectinas) en la super-
ficie de las células endoteliales como respuesta al
estimulo inflamatorio. Esto induciria la adhesion
al endotelio de macrofagos, trombocitos y neutrofi-
los y la secrecion del factor de crecimiento de célu-
las endoteliales. Todo ello favorece el aumento de
la permeabilidad vascular y la formacion de infil-
trados de células inflamatorias en la pared del
vaso. En una segunda fase, la produccioén de citoci-
nas y enzimas proteoliticas por esas células infiltra-
das en la capa muscular origina su destruccion y el
crecimiento de la intima como respuesta. La susti-
tucion de la capa muscular por un tejido conectivo
causa la pérdida de la elasticidad y la consistencia
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del vaso y su dilatacion, con la formacion de ecta-
sias o aneurismas. Ademas, la proliferaciéon de la
intima produce agregacion plaquetaria intravascu-
lar y la creaciéon de trombos que causan obstruc-
cion vascular de diversos grados®. Existen aneuris-
mas coronarios ya al primer mes del comienzo de
la enfermedad y graves estenosis a partir del dia
40%. No obstante, estudios anatomopatologicos en
enfermos fallecidos en distintas fases de la enfer-
medad encuentran que el engrosamiento de la inti-
ma es la lesion vascular tardia principal, indepen-
dientemente de que se formen trombos o no*. Este
engrosamiento de la intima puede ser discreto y
modelar la luz vascular, creando la falsa sensaciéon
de que se resuelve el aneurisma. Sin embargo, esta
falta de endotelio es un factor de riesgo de futuras
alteraciones vasculares®.

FRECUENCIA

La enfermedad es propia de nifios pequefios, y se
presenta en un 80% de los casos en nifios menores
de 4 anos, aunque es rara en lactantes menores de
3 meses. Sin embargo, la enfermedad puede ocu-
rrir a todas las edades, incluso en adolescentes y
adultos jovenes. La frecuencia de la enfermedad
varia mucho de unos paises a otros y, especialmen-
te, de unas razas a otras, pero es mucho mas fre-
cuente en individuos orientales que en caucésicos.
La incidencia anual en nifios menores de 5 aflos en
Jap6n es de 60-90 casos por 100.000 menores de
5 afios, mientras que en Europa y Estados Unidos
es de 10-15 casos por 100.000 menores de 5
anos3t. Estudios recientes encuentran un aumen-
to de la incidencia en Jap6n (111,7/100.000 meno-
res de 5 aflos®?) y en otros paises®34. Sin embargo,
algunos autores creen que este incremento puede
estar més en relaciéon con un mejor diagnoéstico de
la enfermedad que con un verdadero aumento de la
enfermedad. La enfermedad de Kawasaki es mas
frecuente en varones que en mujeres, con una rela-
ci6on varon:mujer de 1,5:1. Asimismo, la enferme-
dad se puede presentar de manera esporadica o en
epidemias, con variaciones estacionales, mas fre-
cuente en invierno y primavera.

En Espafia no existe demasiada informacion sobre
la frecuencia de la enfermedad. Una revision de lo
publicado en nuestro pais entre 1973 y 1997 en-
cuentra 238 casos comunicados en 54 revistas es-
panolas, con 3 grandes series de 38, 36 y 23
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casos®. Hay publicaciones posteriores de casos ais-
lados y 2 nuevas grandes series con 33 y 19 casos
comunicadas en diferentes congresos pediatricoss®.
La mayoria de las series refieren una media de 2-
3 casos por aflo, aunque algunas llegan hasta 6 ca-
sos/afio. Sin embargo, si es cierta nuestra expe-
riencia, creemos que esta frecuencia est4 por deba-
jo de la realidad. En 1993 publicamos una serie de
38 casos diagnosticados en nuestro hospital, lo que
suponia una media de 2,7 casos/afo%. A partir de
esa fecha, y dado el interés que origin6 la publica-
cién, comenzamos una btsqueda activa de la enfer-
medad en el servicio de urgencias, y se diagnostic
entre 1994-1998 una media de 14 casos/afio (datos
no publicados). En el periodo siguiente (1999-junio
de 2002) otra serie de nuestra area sanitaria reco-
gi6 una media de 12,8 casos/afio, con una inciden-
cia de 7,1 casos/100.000 menores de 15 afios y de
15,1 €as0s/100.000 nifios de hasta 5 afios®®, muy
parecida a la de nuestro entorno. Creemos por ello
que la enfermedad de Kawasaki esta infravalorada
en nuestro pais.

CLINICA

La enfermedad presenta 3 fases3®. La fase aguda
tiene una duracién de 1-2 semanas y estd marcada
por la fiebre. La segunda, o fase subaguda, tiene
una duracién de unas 4 semanas y se inicia con la
desaparicion de la fiebre y de la mayor parte de los
sintomas y la apariciéon de la tipica descamaciéon
subungueal y trombocitosis. En esta fase es cuando
aparecen los aneurismas coronarios y se produce el
mayor nimero de muertes. Finalmente, la tercera
fase, o de convalecencia, se prolonga 6-8 semanas
y en ella se normalizan todos los sintomas y los
analisis, pero muestra la situacion final e irreversi-
ble de los dafios coronarios.

La enfermedad se define por la presencia de fiebre
de al menos 5 dias de duracién acompanada de 4 de
estos 5 criterios clinicos: inyeccién conjuntival, al-
teraciones de la boca (labios enrojecidos y agrieta-
dos y/o lengua aframbuesada y/o enantema), alte-
raciones de pies y manos (eritema palmoplantar
y/o edema duro de pies y manos y/o descamacion
subungueal), exantemas polimorfos y adenopatias
mayores de 1,5 cm. Si hay lesion coronaria, es sufi-
ciente que se den 3 criterios. Muy recientemente se
ha considerado que se puede hacer el diagndstico
de la enfermedad con menos de 5 dias de fiebre,

Fiebre de al menos 5 dias® y 4 de estos 5 criterios®

1. Conjuntivitis

2. Alteraciones bucales (lengua aframbuesada,
labios rojos o enantema)

3. Alteraciones en pies y manos (eritema palmoplantar,
edema o descamacion subungueal de dedos)

4. Exantemas polimorfos
5. Adenopatias > 1,5 cm

2En algunos casos se puede considerar fiebre de menos de 5 dias. *Se
aceptan menos de 4 criterios si hay lesiones coronarias.
Tomada de Newburger et al*.

siempre que se cumplan estrictamente los criterios
mencionados3 (tabla 1).

Fiebre

Suele ser el primer sintoma en aparecer y la mani-
festacion que determina el diagndstico. Los restan-
tes signos y sintomas aparecen en los dias siguien-
tes, pero frecuentemente de manera sucesiva, por
lo que podemos decir que la enfermedad se mani-
fiesta a veces mas como una pelicula que como una
fotografia, de ahi la importancia de una correcta
anamnesis*. La fiebre es intermitente, con 2 o 3 pi-
cos al dia que pueden superar los 40 °C, y se acom-
pana de gran afeccion general. La duraciéon sin
tratamiento es de 1 a 2 semanas, aunque puede
prolongarse 4 o 5 semanas.

Exantema

El exantema de la enfermedad de Kawasaki es un
gran simulador y su interpretaciéon exclusiva con-
duce frecuentemente a errores diagnodsticos*. El
exantema de la enfermedad de Kawasaki es muy va-
riado (polimorfo) y cambiante. Las 2 formas de pre-
sentaci6on mas habituales son la seudourticarial y la
maculopapulosa (seudosarampionosa)®. También
hay erupciones que recuerdan a la escarlatina, con
la que frecuentemente hay que confrontar el diag-
noéstico o, simplemente, exantemas de distribucion
y aspecto inclasificables con placas eritematosas o
maculopapulosas de distribucion caprichosat. Se
debe pensar en esta enfermedad ante cualquier
exantema no caracterizado y de distribucién arbi-
traria. También es propio de la enfermedad el as-
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pecto cambiante del exantema, que adopta varias
formas durante su evolucién#?, dato, segiin nuestra
opinidn, no suficientemente subrayado en la biblio-
grafia. En los lactantes el exantema a veces se
acompana de un intenso eritema del panal de apari-
ci6n brusca y febril, y en ocasiones es la inica mani-
festacion cuténea*s. No se ha descrito vesiculas ni
ampollas y su presencia obliga a pensar en otras en-
fermedades®. Las petequias son excepcionales,
aunque pueden presentarse. Los exantemas, al
igual que la fiebre, desaparecen en la fase subaguda.

Alteraciones de la mucosa bucal

Las 3 lesiones descritas son el enrojecimiento con
sequedad y, a veces, sangrado de labios, la lengua
de frambuesa y el enantema. Cualquiera de esas al-
teraciones labiales se debe considerar como crite-
rio diagnostico. Sin embargo, lo més tipico es el en-
rojecimiento de los labios. Estos estan vivos, “como
pintados”, secos, agrietados e incluso sangrantes.
Aunque el enrojecimiento desaparece en la fase su-
baguda, pueden permanecer secos durante varios
dias o semanas. La lengua esta roja e hiperpapila-
da, lengua aframbuesada. En la boca y la faringe
hay un fuerte enrojecimiento sin exudado amigda-
lar ni lesiones ulcerativas o aftas, cuya presencia
debe hacernos pensar en otras entidades39-4244,

Alteraciones de la conjuntiva

Hay un enrojecimiento de la conjuntiva, preferen-
temente bulbar, no exudativo ni fotofobico, lo que
permite diferenciarlo de la conjuntivitis de otras
enfermedades exanteméticas (véase “Diagnostico
diferencial”). Este enrojecimiento puede ser mini-
mo y pasar inadvertido si no se busca o intenso y
llamativo. Igualmente se suele prolongar discreta-
mente en la fase subaguda.

Afeccion de pies y manos

En la fase aguda se producen eritema palmoplan-
tar y edema de pies y manos, y en la fase subaguda
posfebril, una descamaciéon subungueal. El enroje-
cimiento de palmas y plantas se manifiesta como
un eritema de toda la palma o planta sin lesiones
parcheadas, como si el nifio se hubiera quemado,
con terminaciéon nitida en el borde con el dorso y
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en el final de la mufieca*. Este detalle es muy im-
portante, pues con frecuencia en algunas enferme-
dades el propio exantema de la extremidad se ex-
tiende a la mano, falseando este signo. El eritema
palmoplantar es dificil de descubrir en el lactante,
ya que éste tiende a cerrar fuertemente la mano. La
descamacion subungueal es tardia, comienza deba-
jo de la una, llega habitualmente hasta la segunda
falange y es excepcional que afecte a la palma o la
planta. Esta descamaciéon puede ocurrir en todos
los dedos o s6lo en uno. Por su peculiaridad, suele
ser el signo que hace pensar en la enfermedad
cuando ya, desgraciadamente, las lesiones corona-
rias estan establecidas. La descamacion tipica se
acompaia en ocasiones de una descamacion fina,
discreta y troncular, de carcter inespecifico.

Adenopatia

Es el criterio menos frecuente. La adenopatia es
mayor de 1,5 cm, habitualmente tnica y cervical,
aunque también puede ser miltiple y localizada en
otras regiones. Nunca supura y tipicamente apare-
ce y desaparece bruscamente. Se presenta en alre-
dedor del 50% de los casos*?, aunque en ocasiones
puede ser, junto con la fiebre, el sintoma inicial y
mas destacado. Por su poca frecuencia, creemos
que no deberia ser un criterio mayor, ya que a ve-
ces impide el diagnéstico de una enfermedad en la
que la suma de criterios es esencial.

Otras caracteristicas asociadas

Existe una gran variedad de manifestaciones aso-
ciadas a los criterios mayores en la enfermedad de
Kawasaki, aunque su presencia no es obligada para
el diagnostico (tabla 2). La caracteristica asociada
mas frecuente, a veces olvidada por no estar inclui-
da en los criterios mayores, errbneamente segin
nuestra opinion, es la irritabilidad con letargo del
nifo enfermo?2. Son niNos que permanecen postra-
dos y somnolientos, pero que se irritan facilmente
cuando se les molesta, y vuelven a su estado de
postracion una vez que se les deja.

La artritis se presenta en el 30% y la artralgia en el
50% de los casos no tratados, pero son muy raras
los tratados+>46. La artritis es mas frecuente en nifias
mayores. Existen 2 formas de artritis relacionada
con la enfermedad, una de aparicién temprana, un
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Caracteristicas Frecuencia
Irritabilidad/letargo/meningitis aséptica 90%
Disuria 60%
Alteraciones miocardio/pericardio 60%
Hepatitis 40%
Artritis 30%
Dolor abdominal/diarrea 25%
Coronariopatia 20%
Hidropesia vesicula biliar 10%
Ictericia 10%

Tomada de Melish®.

30-35% de los casos, y otra de aparicién tardia,
un 65-70% de los casos. La artritis de la fase aguda
es poliarticular con afecciéon de pequenas y grandes
articulaciones y una importante alteracion del liqui-
do articular con mas de 100.000 leucocitos/pl, dis-
minucién de la glucosa y aumento de las proteinas.
Hay otra artritis en la fase subaguda de la enferme-
dad, pero mas oligoarticular, de las grandes articu-
laciones, especialmente las de carga. El volumen del
liquido articular es también grande, pero con me-
nos celularidad que la artritis de comienzo#*. El pro-
nostico de la artritis es favorable, y se cura facil-
mente con reposo y antiinflamatorios, aunque en
algunos enfermos observados por nosotros la mejo-
ria puede ser mas lenta y tener manifestaciones ar-
ticulares durante varias semanas. La curaciéon de la
artritis es sin secuelas. No se ha descrito reactiva-
ciones ni lesiones tardias en la edad adulta.

Formas incompletas de la enfermedad

Desde las primeras descripciones de la enferme-
dad, se observo que habia formas clinicas que no
cumplian todos los criterios, pero que, igualmente
que las formas completas, se acompanaban de co-
ronariopatias¥. Estas formas fueron conocidas ini-
cialmente como atipicas. Sin embargo, reciente-
mente se ha sustituido esa denominaciéon por la
mas exacta formas incompletas*® y se limita el con-
cepto de atipico a los casos de la enfermedad que
cumplen todos los criterios, pero que de alguna
manera tienen una presentaciéon inhabitual, como
hepatopatia o nefropatia graves3*+. Las formas in-
completas son de suma importancia y suponen el

- Fiebre de al menos 5 dias y 2 o 3 criterios, mas

- Proteina C reactiva > 30 mg/l y/o VSG > 40 mm/h, mas
- Al menos 3 criterios de laboratorio:

Albimina < 3 g/dl

Anemia para la edad del nifo

Elevacion de alaninaminotransferasa

Plaquetas > 450.000 después de 7 dias

Leucocitos > 15.000/pl

Orina > 10 células/campo

Tomada de Newburger et al*’.
VSG: velocidad de sedimentacion globular.

mayor reto para el clinico*®, ya que se presentan
mas en ninos menores de 12 meses, precisamente
aquellos en los que la lesién coronaria es mas fre-
cuente y mas grave#’. No existia hasta ahora acuer-
do entre los investigadores a la hora de establecer
criterios diagnoésticos comunes para estas formas.
Sin embargo, recientemente, un grupo de expertos
de la Academia Americana de Pediatria y de la Aso-
ciacion Americana del Corazén han creado un algo-
ritmo no basado en la evidencia, pero que permite
racionalizar el diagnostico de las formas incomple-
tas?’ (tabla 3). Para que un caso pueda ser diagnos-
ticado de enfermedad de Kawasaki incompleta,
debe tener al menos 5 dias de fiebre, 2 o 3 criterios
clinicos, elevacion de los reactantes de fase aguda
(proteina C reactiva y/o velocidad de sedimenta-
cion) y al menos 3 de las siguientes alteraciones
analiticas: albtmina < 3 g/dl, anemia para la edad
del nifio, elevacion de alaninaminotransferasa, pla-
quetas > 450.000 después de 7 dias de fiebre, leu-
cocitos > 15.000/ul y en orina > 10 células/campo.
Cualquier enfermo que cumpla estos criterios debe
recibir un tratamiento con gammaglobulina. Hay
autores que incluso proponen un tratamiento si el
nifio es un lactante con fiebre sin foco de mas de
5 dias de duracion, acompanada de aumento de la
proteina C reactiva, neutrofilia y trombocitosis des-
pués de 7 dias de fiebre, pero muy especialmente si
tiene al menos uno de los siguientes signos: inyec-
ci6n conjuntival, enrojecimiento de labios o exan-
tema*®. En estos casos dudosos puede ser til el
examen oftalmolbgico para detectar la caracteris-
tica uveitis anterior.

La frecuencia de los criterios mayores en las for-
mas incompletas varia segtin los autores. Una revi-
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si6n de 25 casos, publicados en las décadas de los
ochenta y los noventa, encuentra que la fiebre se
presenta en el 88% de los casos (segtin la nueva de-
finici6én®®, deberia ser el 100%), mientras la fre-
cuencia de los restantes sintomas es de alrededor
del 50%, excepto la adenopatia, que s6lo se observd
en el 36% de los casos°. La edad media de los ni-
fios fue de 7 meses, el 95% de ellos present6 lesio-
nes coronarias y el 32% falleci6. Esa serie demues-
tra la importancia y la gravedad de las formas
incompletas de la enfermedad de Kawasaki.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

En la fase aguda hay leucocitosis moderada con
neutrofilia y desviacion izquierda, con un aumento
de los reactantes de fase aguda, como velocidad de
sedimentacion globular y proteina C reactiva. El re-
cuento de leucocitos aumenta progresivamente en
los primeros 10 dias, excepto en los enfermos trata-
dos. En la fase aguda, las plaquetas son normales y
puede haber una discreta anemia normocrémica.
En el 40% de los casos se produce un aumento mo-
derado de las enzimas hepaticas, sobre 2 veces su
valor normal; en un 10%, un incremento de la bilir-
rubina a base de directa, y en un 60%, piuria esté-
ril*2. Los leucocitos y los otros reactantes se normali-
zan en la fase subaguda, mientras que las plaquetas
comienzan a elevarse en el 50% de los enfermos a
partir del quinto dia del inicio de la enfermedad,
casi el 100% en el décimo dia, y alcanza su maximo
(650.000-2.000.000/mm3]) entre los dias 10 y 20,
para iniciar después un descenso*. Puede haber
también hipoalbuminemia y pleocitosis en el liqui-
do cefalorraquideo.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Existe una gran namero de entidades que se ase-
mejan a la enfermedad de Kawasaki (tabla 5), espe-
cialmente enfermedades exanteméticas, recogidas
frecuentemente en los tratados en largas listas,
muchas veces de dificil justificaciéon. Hay un traba-
jo clésico sobre 42 casos que cumplian inicialmente
los criterios de enfermedad de Kawasaki, y fueron
finalmente diagnosticados de sarampién en 12 ca-
sos, de posible infeccion viral en 12 casos, reaccio-
nes medicamentosas en 6, infecciones por Strepto-
coccus pyogenes en 5y en 1 caso, respectivamente,
de infeccion por adenovirus, virus de Epstein-Barr,
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Clinica : Formas Formas
incompletas completas

Fiebre de mas de 5 dias 88%* > 95%
Conjuntivitis 44% 90%
Alteraciones bucales 52% > 95%
Exantema 52% > 95%
Cambios en extremidades 56% > 95%
Adenopatia 36% 50-80%
Coronariopatia 95% 15-25%
Mortalidad 32% 2-3%
Edad media, meses 29,6 37,2

*Los criterios actuales® obligan a que haya fiebre en el 100% de los
casos.
Tomada de Hansen*.

influenza A, S. aureus, leptospirosis, otro no defini-
do y otro de artritis idiopatica juvenil®’. Los autores
encuentran que los hallazgos fisicos impropios de
enfermedad de Kawasaki son la presencia de exu-
dado conjuntival, lesiones ulcerativas en mucosas,
faringitis exudativa y adenopatias generalizadas.

Ofrecemos un diagnoéstico diferencial matizado por
nuestra experiencia y por la de otros autores®>4%5152
(tabla 4).

Sarampién

Quizé era el diagnostico diferencial mas dificil en la
época prevacunal5354, Los datos diferenciales mas
importantes son la afeccién respiratoria de vias ba-
jas, el caracteristico exantema descendente y las
manchas de Koplik en el sarampion?°, signos ine-
xistentes en la enfermedad de Kawasaki.

Escarlatina

La escarlatina también tiene caracteristicas comu-
nes, como es la lengua aframbuesada y el exantema
tipo escarlatiniforme que existe en muchos casos de
enfermedad de Kawasaki. Sin embargo, la escarla-
tina no tiene conjuntivitis ni labios rojos y la desca-
macién laminar palmoplantar es més rara, y si se
presenta, es més extensa, hasta las palmas y las plan-
tas®. Tampoco tiene hepatopatia, afeccién neuro-
l6gica, uretritis ni coronariopatia.
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Ezf"z;w:g:lg S‘;‘:x'i‘é’:e Escarlatina SEE $5-J NET

Edad, anos <5 >5 4-6 <5 \' \'
Fiebre \ >39°C V% \Y \ Vv
Estado general R M B \' M M
Hipotension No Si No No No No
Exantema \ Escarltina Escarltina Escarltina Multiforme \
Ampollas No No No Si Si Si
Nikolski No No No Si Si Si
Descamacion Dedos Dedos/tronco Tronco? Tronco Tronco Tronco
Labios Si Si No No Si Si
Lengua Fresa Fresa Fresa No No No
Conjuntiva Roja Roja No No Pus Pus

A. visceral v Si No No Esofago Esofago

SEE: sindrome de escaldadura estafilocdcica; SS-J: sindrome de Stevens-Johnson; NET: necrolisis epidérmica toxica. ?A veces, también los dedos.

V: variable; R: regular; B: bueno; M: malo.
Tomada de Del Castillo®.

Exantema medicamentoso

Seglin nuestra experiencia, es, junto al sarampion,
uno de los diagnosticos diferenciales mas difici-
les?>4°, Los exantemas medicamentosos, especial-
mente los causados por anticomiciales, como carba-
mazepina, y antiinflamatorios, pueden semejar una
enfermedad de Kawasaki y puede ser muy dificil di-
ferenciarlos de ella. Un enrojecimiento mas oscuro,
casi vinoso, del exantema y el antecedente de la me-
dicacion pueden servir de orientacion. Estos y otros
farmacos también puede producir el sindrome de
Stevens-Johnson, pero las caracteristicas clinicas
son diferentes, pues en un caso hay eritema oscuro
y en el otro, medallones en escarapela con ampollas.

Sindrome del shock toxico

El sindrome del shock téxico (SST) supone en oca-
siones uno de los diagndsticos diferenciales mas di-
ficiles>'. Los criterios mayores del SST son fiebre
mayor de 39,5 °C, exantema eritrodérmico, desca-
macién laminar de extremidades y tronco, hipoten-
si6én o shock periférico y afeccion de al menos 3 sis-
temas: mucosas (hiperemia conjuntival, orofaringea
y genital), gastrointestinal (vomitos y diarrea),
muscular (mialgias y elevacion de la creatincinasa),
renal (uremia y piuria estéril), hepatica (elevacion
de transaminasas), hematolégico (plaquetas meno-
res de 100.000/ul) y nervioso central (alteracion
de la conciencia). El SST presenta leucocitosis con

trombocitopenia en la fase aguda y trombocitosis
en la de convalecencia. Como se puede observar,
hay importantes similitudes entre ambos cuadros.
Hay también rasgos diferenciales: hipotension ar-
terial o shock periférico, obligado en el SST, excep-
cional en la enfermedad de Kawasaki (si la hay, es
cardiogénica); la edad: habitualmente por debajo
de los 5 afios en la enfermedad de Kawasaki, nifios
mayores o adultos en el SST; trombocitopenia en la
fase aguda en el SST; aneurismas coronarios en la
enfermedad de Kawasaki, no descritos en el SST.

Sindrome de la piel escaldada estafilococica

Esta enfermedad se manifiesta con una eritroder-
mia escarlatiniforme, fiebre y afeccion del estado
general. Sin embargo, no estan afectadas las muco-
sas, aunque puede haber costras periorificiales en
boca, nariz y ojos. La eritrodermia del sindrome de
la escaldadura se acompafia de ampollas y del sig-
no de Nikolski, no presente en la enfermedad de
Kawasaki. El diagnostico diferencial més dificil de la
escaldadura estafilococica es con la necrolisis epi-
dérmica toxica.

Necrdlisis epidérmica toxica (NET)
La NET es una de las enfermedades cutdneas mas

graves y con mayor mortalidad. Al comienzo pare-
ce un sindrome de la piel escaldada estafilococica,
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pero con mal estado y fiebre elevada. Luego se for-
man grandes ampollas, semejantes a las de un en-
fermo quemado, y aftas en todas las mucosas, con
grave esofagitis que impide al enfermo alimentar-
se. No hay lesiones viscerales, aunque la pérdida de
proteinas, la falta de alimento y la fiebre pueden
llevar al enfermo al shock.

Sindrome de Stevens-Johnson

El principal diagnostico diferencial de esta enfer-
medad es con la NET. Sin embargo, las lesiones cu-
taneas en medallones seudourticariales, la conjun-
tivitis y la afeccion orofaringea pueden hacer
pensar en enfermedad de Kawasaki. No obstante,
tal confusion resulta dificil si observamos que en
este sindrome la conjuntivitis es purulenta, las le-
siones bucales son aftas muy dolorosas (lo que
nunca ocurre en la enfermedad de Kawasaki) y los
medallones cutaneos forman escarapelas con ten-
dencia a crear ampollas.

Urticaria

El exantema de la enfermedad de Kawasaki en oca-
siones es urticarial, y puede confundirse con una
urticaria infecciosa. Sin embargo, el diagnoéstico di-
ferencial no es dificil, porque la urticaria tiene fie-
bre poco elevada, un estado general normal, no hay
afeccion de mucosas y su evolucion es muy corta.

Existe ademas una larga lista de enfermedades de
posible diagnoéstico diferencial con la enfermedad
de Kawasaki5®5%, como leptospirosis, acrodinia, ru-
béola, exantema stibito, mononucleosis infecciosa,
infecciones por adenovirus, Mycoplasma pneumo-
niae o Parvovirus, fiebre de la Montafias Rocosas y
alguna mas. No obstante, creemos que resulta difi-
cil confundir estas entidades con la enfermedad de
Kawasaki, siempre que se la conozca bien y no ten-
ga una expresion demasiado atipica.

Artritis idiopatica juvenil

También se la cita frecuentemente’®52, ya que com-
parte con la enfermedad de Kawasaki algunos sig-
nos como fiebre elevada, artritis, linfadenopatia y
exantema. No obstante, el exantema de la artritis
idiopéatica juvenil es muy tenue y evanescente, la
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conjuntivitis es excepcional, las adenopatias son
pequenas y generalizadas, y no hay afeccion de mu-
cosas, como lengua aframbuesada. Ademaés, la
ausencia de lesion coronaria permite su diferencia-
ci6on con la enfermedad de Kawasakiss. Sin embar-
go, para complicar el problema, muy recientemen-
te se ha descrito lesiones coronarias diagnosticadas
por ecografia en 5 de 12 enfermos con artritis idio-
pética juvenil en su forma sistémica®. Dos de esos
enfermos cumplian inicialmente criterios de enfer-
medad de Kawasaki. La dilatacién coronaria fue
superior a 2 desviaciones estandar, pero ningin
enfermo present6 aneurismas coronarios y todas
las lesiones se normalizaron a los 4 meses. Los au-
tores discuten este novedoso hallazgo y sefialan la
posibilidad de que ambas enfermedades presenten
un factor etiopatogénico comin.

En cualquier caso, se debe pensar en enfermedad
de Kawasaki si un enfermo presenta2>:

1. Exantema febril con importante afeccion del es-
tado general.

2. Exantema generalizado con fiebre que no re-
cuerde a ninguna otra enfermedad eruptiva.

3. Cualquier exantema que se modifique o varie de
aspecto durante su evolucion.

4. Ante todo eritema del pafnal intenso, febril y de
aparicion brusca.

5. Cualquier exantema que se acompaiie de leuco-
citosis y neutrofilia.

6. Escarlatina en un nifilo menor de 3 afios o de
cualquier edad, pero con conjuntivitis.

7. Un sarampion sin tos.

COMPLICACIONES

La enfermedad de Kawasaki actualmente es la pri-
mera causa de cardiopatias adquiridas en los pai-
ses desarrollados, y supera a la lesién cardiaca de
origen reumatico*. Se ha encontrado en la fase
aguda insuficiencia mitral en el 1,1% de los casos,
insuficiencia aortica en el 0,2%, pericarditis en el
16% y miocarditis en el 38%%. En esta fase tempra-
na el enfermo puede entrar en shock cardiogénico,
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bien por infarto de miocardio, bien por miocarditis
aguda, aunque el infarto de miocardio es propio de
las semanas posteriores. En este caso el diagndsti-
co diferencial con el sindrome del shock tdxico
puede ser dificil, aunque el shock en este caso es
vascular periféricos®. No obstante, el infarto agudo
de miocardio es mas propio de la fase subaguda o
del primer afo, y mas frecuente en varones, lactan-
tes y niflos con aneurismas gigantes. El infarto en
ninos puede ser asintomaético en el 37% de los ca-
sos, y el dolor toracico es propio de nifios mayores
de 4 afios. Su incidencia oscila en un 0,10-0,12%
después del primer mes y es del 1,3% en anos pos-
teriores, con una mortalidad del 22-28% y una fre-
cuencia de un segundo ataque del 16%%°. Una revi-
si6n de la bibliografia nacional encuentra 6 casos
de infarto agudo de miocardio en nifios (4 menores de
1 afo, 1 de 15 meses y 1 de 30 meses), 5 de ellos fa-
llecidos3.

La lesion coronaria se presenta en el 20-30% de los
enfermos no tratados y en alrededor del 4% de
los tratados. La lesion coronaria varia desde peque-
flas ectasias arteriales a aneurismas de diferentes
tamanos, incluso aneurismas gigantes®. Un segui-
miento angiografico de 10 a 20 afios, realizado en
Jap6n entre 1973 y 1983 en 594 nifos diagnostica-
dos de enfermedad de Kawasaki, encontr6 un
24,6% de aneurismas en la primera angiografia rea-
lizada a los 3 meses, de los que la mitad persiste en
el segundo control 1-2 afnos después, el 40% de
ellos sin estenosis y el 10% con estenosis®’. Un ter-
cer control angiografico entre 3-20 aflos encontrd
que el 60% de los aneurismas persiste, el 25% con
estenosis. El 30% de los enfermos con aneurismas
y estenosis tienen infarto agudo de miocardio, lo
que supone el 1,9% de todos los casos iniciales, de
los que fallecen la mitad. El mismo grupo en otro
estudio posterior en 1.545 nifios encontré que casi
la mitad de los aneurismas en la fase de convale-
cencia seguia presentando algtn tipo de alteracion
coronaria después de varios meses de seguimiento,
el 26% de los cuales eran aneurismas gigantes, lo
que representaba el 5% de todos los casos inicia-
les®. El seguimiento posterior encontré un 3% de
enfermedad isquémica, con 21 casos de infarto
de miocardio (1,3%) y 8 fallecimientos.

Esos hallazgos hacen pensar en la posibilidad de
que los pacientes que han tenido la enfermedad en
la infancia sufran complicaciones cardiacas en eda-
des posteriores. En este sentido, un estudio en-

cuentra 74 individuos entre 12 y 39 afos con dife-
rentes grados de coronariopatia y el antecedente
de haber tenido enfermedad de Kawasaki durante
la infancia, 18 de los cuales murieron por infarto
de miocardio®. La mitad de los casos no tenia nin-
gun otro antecedente de riesgo coronario, pero el
50% restante tenia diabetes, hipercolesteronemia,
tabaquismo, historia familiar e hipertension arte-
rial. Pero un estudio reciente en adolescentes con
historia confirmada de la enfermedad y lesion co-
ronaria encontr6é que no hay diferencias significa-
tivas de las cifras de colesterol total, colesterol de
las lipoproteinas de baja y alta densidad y triglicé-
ridos con relacion a un grupo control, aunque hay
diferencias en el engrosamiento de la intima y la
media de la arteria cardtida con rigidez de la pared
medida por ultrasonido de alta resolucion; este in-
clina a los autores a afirmar que esos hallazgos
pueden estar en el origen de posibles lesiones de
aterosclerosis futuras®2. Sin embargo, el corto lap-
so transcurrido desde el conocimiento de la enfer-
medad hace que sea necesario que pasen mas afios
para conocer con exactitud la importancia de estos
hallazgos®s.

Existe la opinion generalizada de que la lesion vas-
cular en la enfermedad de Kawasaki es casi exclusi-
va de las arterias coronarias. Sin embargo, en estu-
dios tanto necropsicos como angiograficos de nifios
con enfermedad de Kawasaki, se han encontrado
aneurismas en arterias de todo el territorio vascu-
lar+232464, Se cree, no obstante, que la mayor parti-
cipacion de ciertas vasos, como arterias coronarias
u otras arterias de tamafio intermedio, puede estar
mas en relaciéon con mecanismos de presiéon hemo-
dindmicos que con razones de selectividad topo-
grafica®.

Para ensombrecer atin mas el pronoéstico, estudios
recientes de funcionalidad arterial demuestran que
puede haber lesion arterial a pesar de que los estu-
dios de imagen convencionales sean normales. Es-
tudios de estimulacién vascular con diferentes sus-
tancias han encontrado alteraciones funcionales
tanto de arterias afectadas, y posteriormente cura-
das, como en otras en las que no se encontr6 nin-
gun dano previo®°8 por lo que no resulta arries-
gado aventurar que esta enfermedad pediatrica
puede estar en el origen de algunas lesiones vascu-
lares del adulto, como ateromatosis, diferentes ti-
pos de isquemias centrales o periféricas e incluso
hipertension arterial esencial®.
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TRATAMIENTO
Fase aguda

El tratamiento se realiza con gammablobulina in-
travenosa y 4cido acetilsalicilico. La dosis de gam-
maglobulina es de 2 g/kg de peso, administrada
en perfusién continua durante aproximadamente
12 h. Dados el riesgo de fallo cardiaco por sobre-
carga y la posible reaccion anafilactica, debe moni-
torizarse el pulso y la presion arterial del enfermo
cada 1-2 h durante la perfusién. Este tratamiento
es muy eficaz y habitualmente el enfermo queda
apirético al final de la perfusiéon. La gammaglobu-
lina debe administrarse preferiblemente en los
primeros 7 dias de la fase aguda3®, aunque se dis-
cute cudl es el mejor momento en ese periodo. Al-
gunos estudios retrospectivos encuentran mejor
respuesta clinica y menos lesiones coronarias si el
enfermo es tratado antes del quinto dia de enfer-
medad”, aunque estudios prospectivos posterio-
res con mayor nimero de enfermos no encuentran
diferencias™, por lo que en el momento actual se
aconseja el tratamiento con gammaglobulina en-
tre los dias quinto y séptimo del inicio de la fie-
breso.

La dosis apropiada de acido acetilsalicilico no esta
completamente consensuada. La escuela america-
na recomienda 80-100 mg/kg/dia en 4 veces du-
rante el periodo febril, mientras que la escuela ja-
ponesa aconseja 30-50 mg/kg/dia. Sin embargo,
estudios comparativos del tratamiento de la enfer-
medad no encuentran diferencias significativas
entre las diferentes dosis de aspirina773. Quiza lo
aconsejable sea administrar la dosis antiinflama-
toria tradicional de 50-60 mg/kg/dia. Las altas
dosis no precisan control de salicilemia, pues la
eliminacion del salicilato estd acelerada en esta
enfermedad.

Fase de convalecencia

Una vez que el enfermo esta asintomaético, se inicia
profilaxis antiagregante con 4cido acetilsalicilico en
dosis de 3-5 mg/kg. Esta profilaxis se mantiene 1-
2 meses hasta que la cifra de plaquetas y la ecografia
son normales. Para los enfermos con lesién coro-
naria permanente, la profilaxis es indefinidamente.
En estos casos se debe evitar el uso de ibuprofeno,
por su efecto antagonista con la aspirina.

’ \\ 80 semin Fund Esp Reumatol. 2006;7:70-83

Fracaso terapéutico

Se considera fracaso terapéutico de la gammaglobu-
lina la persistencia de la fiebre y de los reactantes
elevados > 36 h después de la infusion. Alrededor del
10% de los enfermos no responden clinica ni analiti-
camente a la primera dosis y en estos casos se acon-
seja repetir una segunda dosis de gammaglobulina a
1-2 g/ke39. Si después persiste la fiebre o la elevacion
de los reactantes, no hay un acuerdo en la conducta a
seguir. Algunos autores aconsejan administrar una
tercera dosis de gammaglobulina, mientras que otros
recomiendan un tratamiento con corticoides.

Glucocorticoides

Los primeros estudios realizados en Japén en en-
fermos tratados con corticoides antes de la intro-
duccién de la gammaglobulina encontraron un ma-
yor nimero de complicaciones, por lo que se los ha
contraindicado’. Sin embargo, un trabajo poste-
rior en 4 nifos con fracaso de la gammaglobulina
encontrd buena respuesta clinica con altas dosis de
metilprednisolona’. Desde entonces, numerosos
trabajos de escasa evidencia cientifica aconsejan el
uso de glucocorticoides en enfermos sin respuesta
al tratamiento inmunolbgico. Un reciente metaa-
nalisis de 862 casos encontré una menor frecuen-
cia de coronariopatias en los enfermos tratados con
glucocorticoides, incluso aunque no recibieran
gammaglobulina”. En este momento hay 2 pautas
terapéuticas, metilprednisolona intravenosa a 30
mg/kg en bolo durante 2-3 h y de 1 a 3 dias o metil-
prednisolona oral a 2 mg/kg/dia durante 2 sema-
nas. No obstante, no se conoce la indicacién preci-
sa de esta medicacion, aunque hasta que haya mas
informacién soélo se recomienda la administracion
de corticoides si no hay respuesta clinica después
de la segunda dosis de gammaglobulina3.

Otros farmacos

En este momento hay diversos fArmacos con posi-
bilidades terapéuticas en la enfermedad de Kawa-
saki, como el anticuerpo monoclonal frente al fac-
tor de necrosis alfa (TNFa) infliximab, el citotéxico
ciclofosfamida o el inhibidor del receptor de la glu-
coproteina plaquetaria ITb/IIIa abciximab?®. Todos
estos farmacos s6lo han sido utilizados en enfer-
mos con fracaso terapéutico.
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SEGUIMIENTO

Se debe seguir a los pacientes durante un largo pe-
riodo. Existen diferentes guias para el seguimiento
de los enfermos, con algunas pequefas diferen-
cias3o6°,

Ecografia cardiaca

La ecografia se repetiré en la segunda semana y en-
tre las 6 y 8 semanas. Actualmente no se aconseja
realizar més controles si la ecografia es normal,
pero si hay lesion coronaria, el seguimiento es de
por vida. La escuela japonesa considera anormal el
diametro de la luz vascular cuando es mayor de
3 mm en menores de 5 afos y mayor de 4 mm en
ninos de 5 o més anos. No obstante, algunos auto-
res creen que esta consideracion debe hacerse
segun la superficie corporal del nifo, y para ello se
propone unas tablas3®®. Se denomina ectasia al au-
mento del didmetro de la luz arterial sin dilatacién
segmentaria y aneurisma a las dilataciones seg-
mentarias. Las aneurismas se dividen en pequefios
(< 5 mm), medianos (5-8 mm) y gigantes (> 8 mm).
Se puede detectar las alteraciones coronarias desde
el tercer dia de enfermedad, aunque con mayor
frecuencia éstas se desarrollan entre los 10 dias y

las 4 semanas; su aparicion después de la sexta se-
mana de enfermedad es excepcional.

Angiografia coronaria

Permite la deteccion de lesiones coronarias que no
se ha visto por ecografia. Su utilidad est4 limitada
por su invasividad, asi como por su incapacidad
para detectar lesiones intramurales, aunque la uti-
lizacion de la ecografia intravascular ha permitido
obviar esta limitacién. Su indicacién se establece
en casos con graves lesiones coronarias para valo-
rar con més exactitud el grado y la extension de és-
tas. El momento de su realizacién varia segtn los
autores, aunque un momento adecuado esta entre
los 6 y los 12 meses de la fase aguda.

Se debe realizar también tanto ecografia Doppler
como angiografia si hay datos clinicos de aneuris-
mas o lesiones vasculares en cualquier otro territo-
rio. Estas lesiones vasculares, sin embargo, son di-
ficiles de detectar si se encuentran en territorios
vasculares internos, a no ser que existan graves al-
teraciones con clinica importante. Mas frecuente es
encontrar aneurismas periféricos, especialmente
en arterias de miembros superiores, donde no es
raro apreciar una dilatacion pulsatil.
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