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EDUCACIÓN MÉDICA CONTINUA

Enfermedad de Kawasaki

Juliana Martínez del Sel1

ABSTRACT

Kawasaki disease is a systemic, self-limited vasculitis of medium-sized arteries, with a
predilection for the coronary arteries of unknown etiology, which affects children from 3
months to 5 years of age. The diagnosis is based on clinical criteria: fever for at least 5
days, non-suppurative bilateral bulbar conjunctivitis, lips or oral mucosae changes, skin
rash, changes in hands and feet and cervical lymphadenopathy.  At least 4 of the 5 crite-
ria must be satisfied, in addition to fever. The treatment of choice are Intravenous
Immuneglobulin associated with acetylsalicylic acid orally, which reduces the develop-
ment of coronary disease. Kawasaki disease is a self-limiting condition, even without tre-
atment. The long-term prognosis is determined by cardiac sequelae. The overall morta-
lity rate is 0.8 to 1% and the leading cause of death is acute myocardial infarction
(Dermatol. Argent., 2014, 20 (5): 309-317).
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RESUMEN

La Enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica y autolimitada de las arterias de
mediano calibre, con predilección por las arterias coronarias, donde conduce a la forma-
ción de aneurismas en hasta 25% de los pacientes no tratados.  De etiología desconoci-
da, afecta a niños menores a 5 años.  El diagnóstico se basa en criterios clínicos (deben
cumplirse al menos 4 de los 5 además de la fiebre): fiebre de al menos 5 días de evolu-
ción, conjuntivitis bulbar bilateral no supurativa, compromiso labial y/o de la mucosa
oral, rash cutáneo, cambios en las manos y en los pies y linfadenopatías cervicales.  El tra-
tamiento de elección, que ha demostrado reducir considerablemente el desarrollo de
enfermedad coronaria, es Inmunoglobulina Intravenosa asociada a ácido acetil-salicílico
vía oral.  La Enfermedad de Kawasaki es autolimitada, incluso en ausencia de tratamien-
to.  El pronóstico a largo plazo está determinado por las secuelas cardíacas.  La tasa de
mortalidad general es 0,8 a 1% y la principal causa de muerte, el infarto agudo de mio-
cardio (Dermatol. Argent., 2014, 20 (5): 309- 317).
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1. Introducción
La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis aguda sisté-
mica y autolimitada de las arterias de mediano calibre.
Afecta a niños menores a 5 años de edad.  Es causa de
anormalidades en las arterias coronarias (dilataciones y
aneurismas) en el 25% de los pacientes no tratados, de los
cuales el 1% fallece.1-5 Es la segunda vasculitis en frecuen-
cia en los niños, luego de la vasculitis de Schönlein-
Henoch, pero es la causa más común de enfermedad coro-
naria adquirida en niños en los países desarrollados, supe-
rando a la fiebre reumática y a la miocarditis viral.1-3,6

Las manifestaciones cutáneo-mucosas de la enfermedad de
Kawasaki ocurren durante las fases aguda y subaguda de la
enfermedad. El reconocimiento de las mismas es clave
para realizar un diagnóstico precoz e instaurar el trata-
miento adecuado con el fin de detener tan pronto como
sea posible el proceso inflamatorio que daña las arterias;
de ahí la importancia del papel del dermatólogo.1,2

2. Historia
Tomosaku Kawasaki, médico japonés, describió la enfer-
medad en 1967. La denominó “síndrome adeno-muco-
cutáneo” y la definió inicialmente como una entidad
benigna, autolimitada, que no dejaba secuelas. Sin embar-
go, Takajiro Yamamoto, pediatra japonés, observó tiempo
después alteraciones cardíacas y coronarias en 11 de 23
pacientes con enfermedad de Kawasaki, por lo que esta-
bleció una relación causal con la enfermedad.7,8

3. Epidemiología
La enfermedad de Kawasaki tiene distribución mundial.
Afecta a niños menores de 5 años de todas las etnias. Sin
embargo: 
• Es más frecuente en el sexo masculino, con una relación
1,5-2: 1.  
• Afecta a niños de entre 3 meses y 5 años, con un pico
entre los 18 y los 24 meses.1-7 Se plantea que los adultos
desarrollan inmunidad a los agentes causales y que los
niños menores de 3 meses están protegidos por el pasaje
transplacentario de los anticuerpos maternos.
• La prevalencia varía de acuerdo con la etnia: en el Reino
Unido se calcula en 8,1/100.000 niños menores de 5 años;
en Estados Unidos, en 17,1/100.000; y en Japón, en
138/100.000 (la prevalencia más alta). Se ha visto mayor
incidencia de la enfermedad en niños de origen asiático,
particularmente japoneses y coreanos. Ésta persiste aún
cuando pacientes de estas etnias migran a otros países.

Juliana Martínez del Sel

• Se describen más casos durante el invierno y a principios
de la primavera.  

4. Etiopatogenia
La etiología de la enfermedad de Kawasaki es desconoci-
da. Se plantea una patogenia multifactorial, en donde fac-
tores ambientales, posiblemente infecciosos, actuarían
como disparadores de la enfermedad en individuos gené-
ticamente predispuestos, generando una respuesta infla-
matoria aberrante e intensa que conduce al desarrollo de
vasculitis.1-3,7

4.1 Factores genéticos
Se han aislado múltiples genes asociados con la enferme-
dad de Kawasaki, que se relacionan con el funcionamien-
to de células endoteliales, metabolismo de los lípidos,
adhesión de plaquetas y activación de la inmunidad.3

Se identificaron numerosos polimorfismos de nucleótidos
simples que predisponen a padecer la enfermedad de
Kawasaki, entre ellos: gen ITPKC, locus 19q23, en pobla-
ción japonesa y americana; gen FCGR2A, locus 1q23, en
población europea y asiática; gen ABCC4, locus 13q32,
en población europea, americana y australiana; CD40,
locus 20q12-q13.2, en población japonesa y taiwanesa;
gen MMP-13 (metaloproteinasas).1-3,7

También se han identificado genes de resistencia a la
inmunoglobulina intravenosa (tratamiento de elección de
la enfermedad): CASP3, FCGR3B, genes de la cadena de
señales de TGF beta.2

Se observó incremento en 10 veces del riesgo relativo de
padecer la enfermedad en familiares de primer grado de
pacientes con enfermedad de Kawasaki.1,2,7

4.2 Factores ambientales 
La exposición en la infancia a uno o múltiples factores, en
pacientes genéticamente susceptibles, podría desencade-
nar una respuesta inmune con gran componente inflama-
torio responsable del daño vascular, que culminaría en
una vasculitis sistémica con particular predilección por las
arterias coronarias. Diversos agentes infecciosos han sido
señalados como potenciales factores desencadenantes,
entre ellos:1-3,9 bacterias (Propionibacterium acnes,
Staphylococcus aureus y/o toxinas estafilocócicas,
Staphylococcus pyogenes y/o toxinas estreptocócicas,
Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia pneumoniae) y virus
(retrovirus, coronavirus, virus Epstein-Barr, adenovirus,
parvovirus B19, herpes virus 6, virus varicela-zóster, virus
parainfluenza tipo 3, rotavirus).  
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El 33% de los pacientes con enfermedad de Kawasaki pre-
senta, al momento del diagnóstico de la enfermedad, una
infección previa o concurrente. Sin embargo, hasta la
fecha ningún patógeno ha sido fehacientemente confir-
mado como agente etiológico.1,2,9

5. Clínica
La enfermedad de Kawasaki consta de cuatro fases: aguda,
subaguda, de convalecencia y crónica.1

5.1 Fase aguda
En pacientes no tratados dura de 1 a 2 semanas. Las mani-
festaciones ocurren de forma secuencial más que de mane-
ra simultánea, lo que dificulta y retrasa el diagnóstico.
La afección cutáneo-mucosa aparece en esta fase, de ahí la
importancia de conocerla y reconocerla, con el fin de rea-
lizar un diagnóstico precoz e instaurar rápidamente el tra-
tamiento adecuado.1-3,7,9-11

• Fiebre: alta (39 a 40º), en picos (1 a 2 por día), que no
cede con antitérmicos comunes; habitualmente dura 11
días, pero puede persistir por 3 o 4 semanas; con el trata-
miento adecuado cede en 48 horas. 
• Síntomas constitucionales: astenia, adinamia. La irritabi-
lidad es un signo presente en el 100% de los niños con
enfermedad de Kawasaki; si bien no se conoce el mecanis-
mo exacto, se la vincula con el desarrollo de meningitis
aséptica.
• Manifestaciones cardíacas: pueden darse o no: taquicar-
dia, anormalidades en la conducción, miocarditis (50 a
70%), pericarditis, derrame pericárdico, valvitis con insu-
ficiencia valvular. Las lesiones arteriales en general se ven
en la siguiente fase.  
• Manifestaciones cutáneo-mucosas (el 90% de los pacien-
tes las presentan): 
- Eritema, induración o descamación del sitio de inocula-
ción de la BCG: si bien no siempre se encuentra, es alta-
mente sugestivo de la enfermedad de Kawasaki. Se cree
que ocurre por reacción cruzada de los linfocitos T entre
proteínas humanas del shock térmico y epítopes específi-
cos de las micobacterias. 
- Rash cutáneo: exantema variable, inespecífico, polimór-
fico, habitualmente sin vesículas ni costras, de tipo macu-
lopapular difuso, urticariforme, escarlatiniforme, eritro-
dérmico o símil eritema multiforme; usualmente aparece
al 5º día de iniciada la fiebre; en su inicio compromete la
región inguino-perineo-genital, para luego generalizarse
(foto 1).

- Cambios en las extremidades: eritema + edema palmo-
plantar, a veces doloroso (foto 2).
- Afección ocular: conjuntivitis bilateral, bulbar, no supu-
rativa (conjuntivitis seca), que inicia poco después que la
fiebre y desaparece rápidamente; uveítis anterior (foto 3).
- Afección de labios y mucosas oral: labios rojos, fisura-
dos, secos, a veces con sangrado; lengua roja “en frutilla”
(eritema intenso con papilas gustativas prominentes);
enantema faríngeo (foto 4).

FOTO 1. Exantema. 

FOTO 2. Edema y lesiones símil eritema multiforme.
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• Linfadenopatías: habitualmente una linfadenomegalia
única, cervical (localizada en el triángulo cervical anterior),
de más de 1,5 cm, no purulenta, asintomática o levemen-
te dolorosa; se ve en el 50 al 75% de los pacientes. 
• Manifestaciones ósteo-artículo-musculares: artritis,
artralgias.
• Manifestaciones gastrointestinales: diarrea, vómitos,
dolor abdominal, ictericia, hidrops vesical, isquemia gas-
trointestinal.
• Manifestaciones neurológicas: meningitis aséptica, ence-
falopatía, ataxia, convulsiones, parálisis de los pares crane-
ales, hipoacusia neurosensorial transitoria.
• Manifestaciones genitourinarias: disuria, uretritis, pro-
teinuria, nefritis túbulo-intersticial, insuficiencia renal.
• Otras manifestaciones: neumonitis, otitis, rinorrea,
hiponatremia secundaria a secreción inadecuada de hor-
mona antidurética, síndrome de activación macrofágica,
plaquetopenia.    
Bocián et ál.12 publicaron en 2003 un estudio realizado en
el Hospital de Pediatría Juan P. Garrahan sobre las mani-
festaciones de la enfermedad de Kawasaki. En cuanto a los
criterios diagnósticos, sobre 100 pacientes evaluados
constataron fiebre en el 100%, inyección conjuntival en el
77%, compromiso de la mucosa orofaríngea en el 88%,
compromiso de las extremidades en el 89%, exantema en
el 95% y compromiso ganglionar en el 68%. Respecto de
las manifestaciones clínicas asociadas, observaron com-
promiso cardiovascular en el 39%; gastrointestinal en el
25%; osteoarticular en el 14%; genitourinario en el 12%
y neurológico en el 90%. 

5.2 Fase subaguda

Son las dos semanas siguientes a la desaparición de la fie-
bre. El rash cutáneo y las linfadenopatías resuelven.  
Del 15 a 25% de los niños no tratados desarrollan aneu-
rismas. Las principales arterias involucradas son las coro-
narias, seguidas de las axilares. Raramente se ha detectado
injuria en arterias de extremidades, renales o de órganos
internos, pero siempre en asociación con el desarrollo de
aneurismas coronarios. En todo paciente con enfermedad
de Kawasaki deben palparse cuidadosamente todas las
arterias periféricas accesibles, en particular las axilares y
las inguinales. El compromiso de las arterias periféricas
puede llevar a necrosis distal con amputación de dedos o
partes más extensas de los miembros.1,2,6,7,9

Otras alteraciones en esta fase son miocarditis, pericardi-
tis, derrame pericárdico, insuficiencia valvular, insuficien-
cia cardíaca e infarto de miocardio.
Es el período de mayor riesgo para el paciente por la posi-
bilidad de muerte súbita.1,2

5.3 Fase de convalecencia
Es un período silente, sin síntomas clínicos, que persiste
hasta que se normalizan los valores séricos de los reactan-
tes de fase aguda (indicadores de inflamación). Dura de 6
a 8 semanas.1-3

Sin embargo, no todos los marcadores de inflamación
están alterados en las fases iniciales. La trombocitosis ocu-
rre recién hacia el final de la segunda semana de enferme-
dad, y llega a su pico en la tercera (media: 700.000/mm3),

FOTO 3. Conjuntivitis seca. FOTO 4. Labios rojos, fisurados.
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con normalización progresiva en 4 a 8 semanas; en algu-
nos pacientes se observa trombocitopenia en vez de trom-
bocitosis, marcador de peor pronóstico.2,3 También es fre-
cuente la eosinofilia, con aumento progresivo desde la fase
aguda y con un pico máximo en la fase de convalecencia.13

Una manifestación cutánea de esta etapa es la descama-
ción de los dedos de manos y pies, que se inicia a nivel
periungueal y luego se generaliza.1,2

5.4 Fase crónica
Corresponde a aquellos pacientes que han desarrollado
enfermedad coronaria: ectasia, dilatación y/o aneurismas.
Los pacientes tratados durante la fase aguda tienen menor
riesgo de desarrollar la fase crónica que aquellos que no
recibieron tratamiento (el 5% versus el 25%, respectiva-
mente).1-4

Las dos secuelas más comunes son los aneurismas corona-
rios y el infarto agudo de miocardio (IAM).3,7,9

6. Diagnóstico
El diagnóstico de enfermedad de Kawasaki debe hacerse
en la fase aguda, con el fin de iniciar el tratamiento ade-
cuado para disminuir la inflamación y minimizar el ries-
go de compromiso de las arterias coronarias.1,2 El diagnós-
tico de certeza se basa en criterios clínicos establecidos en
2004 por la American Heart Association1-4,7,9,10 (tabla 1).

6.1 Criterios clínicos de diagnóstico de la enfermedad de
Kawasaki
1) Fiebre: de más de 5 días de duración.
2) Conjuntivitis: bilateral, bulbar, no exudativa.
3) Linfadenopatías: cervicales, no purulentas, mayores a
1,5 cm.
4) Rash cutáneo: exantema polimórfico, generalizado.
5) Cambios en labios y/o mucosa oral: labios rojos, fisu-
rados, secos; lengua en frutilla; enantema faríngeo.
6) Cambios en las extremidades: fase aguda: eritema +
edema palmoplantar; fase de convalecencia: descamación
de los dedos.
Deben cumplirse al menos 4 de los otros 5 criterios, ade-
más de la fiebre, para el diagnóstico de enfermedad de
Kawasaki.10

Muchos de los pacientes cumplen algunos, pero no todos,
los criterios clínicos. Aun así presentan riesgo de desarrollar
aneurismas coronarios. Existen, entonces, criterios diagnós-
ticos suplementarios que se basan en hallazgos de laborato-

rio y ecocardiográficos. Se denomina enfermedad de
Kawasaki incompleta a aquella que cumple menos de 4 de
los 5 criterios principales de diagnóstico pero que los estu-
dios complementarios, de laboratorio o ecocardiograma,
sugieren el diagnóstico de la enfermedad1-3,5,9,10 (tabla 2).  
Los pacientes con enfermedad de Kawasaki incompleta
son el 25% del total de los afectados y los que presentan
mayor riesgo de afección de las arterias coronarias debido
al retraso en el diagnóstico y en la instauración del trata-
miento adecuado.1,2

6.2 Criterios diagnósticos suplementarios de laboratorio
de enfermedad de Kawasaki1,3,10,14

1) Albúmina < 3 g/dl
2) PCR > 3 mg/dl
3) ESD > 40 mm/h
4) Leucocitosis > 15.000/mm3

5) Anemia normocítica normocrómica
6) GPT elevada
7) Piuria estéril: > 10 piocitos/mm3

En el trabajo realizado por Bocián et ál.12 en el Hospital
de Pediatría Juan P. Garrahan, las alteraciones de labora-
torio encontradas incluyeron anemia en el 69%, leucoci-

Tabla 1. Criterios diagnósticos de enfermedad de
Kawasaki (American Heart Association, 2004)

Fiebre de 5 días o más de duración, sin ninguna otra
causa demostrable y al menos 4 de los siguientes 
criterios:

1. Conjuntivitis bilateral no exudativa

2. Al menos uno de los siguientes cambios en la 
mucosa oral:

- labios rojos, secos o fisurados
- enantema faríngeo
- lengua en frutilla

3. Al menos uno de los siguientes cambios en las 
extremidades:

- Eritema de palmas y plantas
- Edema o induración de manos y pies
- Descamación periungueal o generalizada

4. Exantema polimórfico

5. Linfadenopatía cervical, usualmente unilateral 
(al menos un ganglio linfático >1,5 cm de diámetro)  
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tosis en el 79% y trombocitosis en el 87% de los 100
pacientes evaluados.

6.3 Ecocardiograma como herramienta diagnóstica en la
enfermedad de Kawasaki1-4,7,9,15

Ante todo paciente con enfermedad de Kawasaki deben
realizarse al menos 3 ecocardiogramas: el primero al
momento del diagnóstico, el segundo entre los 10 y 14
días siguientes y el tercero entre las 6 y las 8 semanas pos-
teriores (esto es porque la mayoría de los aneurismas coro-
narios se desarrolla en las primeras seis semanas de la
enfermedad). En caso de hallarse afección de las arterias
coronarias se impone la interconsulta con Cardiología
para seguimiento y tratamiento.

7. Diagnóstico diferencial
Numerosas entidades pueden cursar con síntomas simila-
res a los criterios clínicos de diagnóstico de la enfermedad
de Kawasaki (tabla 1). Entre ellas: infección por virus
Epstein-Barr, adenovirus, echovirus, sarampión, síndro-
me de shock tóxico, escarlatina, intoxicación por mercu-
rio, artritis idiopática juvenil, poliarteritis nodosa, erite-
ma multiforme y reacciones adversas a fármacos.1,4,7,11,16

8. Tratamiento
El objetivo del tratamiento es detener tan pronto como
sea posible el proceso inflamatorio, con el fin de evitar el
daño arterial, fundamentalmente en las arterias corona-
rias, y la miocarditis.1,2,4 El inicio durante la fase aguda de
inmunoglobulina intravenosa (IgIV) asociada a ácido ace-

tilsalicílico vía oral (AAS VO) constituye el tratamiento
de elección.2-4,16

8.1 Inmunoglobulina intravenosa
Reduce la aparición de aneurismas del 15-25% a menos
del 5% si se inicia dentro de los primeros 10 días de fie-
bre. Pasado ese lapso resulta efectiva para disminuir la
inflamación pero no para prevenir lesiones en las arterias
coronarias.1,2,15 Se administra 2 g/kg en dosis única, como
infusión lenta en 10 a 12 horas. De esta manera demos-
tró ser más efectiva que IgIV 400 mg/kg/día por 4 días
consecutivos, esquema utilizado anteriormente.2 Se puede
repetir una segunda dosis a las 48 horas, asociada a corti-
coides IV, en aquellos pacientes con escasa respuesta a la
dosis inicial.3,15,17 La resistencia a IgIV constituye un fac-
tor de alto riesgo para el desarrollo de enfermedad coro-
naria. Se da en el 11 al 23% de los pacientes; se define
como persistencia de fiebre y/o signos clínicos y/o marca-
dores inflamación más allá de 48 horas de administrada la
IgIV a 2 g/kg en monodosis.1,2

8.2 Ácido acetilsalicílico 
Constituye el tratamiento de primera línea de la enferme-
dad de Kawasaki, junto con la IgIV. Se administra en
dosis de 30 a 50 mg/kg/día VO (dividida en 4, una cada
6 horas), durante la fase aguda. 48 a 72 horas después de
que cede la fiebre se continúa con 3 a 5 mg/kg/día VO,
en una sola dosis diaria, por un mínimo de 6 semanas.
Dosis de 30 a 50 mg/kg/día resultan igual de efectivas que
dosis más altas usadas hasta hace poco tiempo (80 a 100
mg/kg/día); además, son mejor toleradas y tienen menos
efectos adversos (toxicidad, síndrome de Reye, sordera
neurosensorial).1,2,7,15

8.3 Corticoides2,18

Indicaciones:
• Resistencia a IgIV.
• Enfermedad de Kawasaki severa: niños menores a 1 año,
PCR elevada persistente a pesar de la administración de
IgIV a 2 g/kg, disfunción hepática, hipoalbuminemia,
anemia, shock, síndrome hemofagocítico.
• Aneurismas coronarios o periféricos y/o signos de infla-
mación cardíaca al momento del diagnóstico o durante la
primera semana.
Dosis, vía y tiempo de administración: se aceptan dos

esquemas:
• Inicialmente: metilprednisolona 10 a 30 mg/kg/día IV

Tabla 2.  Criterios diagnósticos de enfermedad de
Kawasaki incompleta (de Cardozo-López et ál.3,
modificada)

Criterios diagnósticos

Fiebre persistente por 5 o más días

Por lo menos dos de los criterios diagnósticos 
clínicos de enfermedad de Kawasaki

Ausencia de otra causa que justifique la enfermedad

Estudios de laboratorio consistentes con inflamación
sistémica

Ectasia de las arterias coronarias o disfunción del
ventrículo izquierdo diagnosticados en ecocardio-
grama 

Juliana Martínez del Sel



Enfermedad de Kawasaki

315

por 3 días. A continuación: prednisolona 2 mg/kg/día
VO por 4 días o hasta normalización de PCR, y luego en
dosis decrecientes durante 2 a 3 semanas hasta su suspen-
sión.
• Inicialmente: metilprednisolona 0,8 mg/kg cada 12
horas IV por 5 a 7 días o hasta normalización de la PCR;
a continuación: prednisolona 2 mg/kg/día VO en dosis
decrecientes, hasta suspensión en 2 o 3 semanas.

8.4 Otros tratamientos
8.4.1 Anti-FNT alfa: el FNT alfa se encuentra elevado en
los pacientes con enfermedad de Kawasaki. Sobre la base
de esto se propone al infliximab y etanercept como una
posible opción terapéutica para pacientes con enfermedad
de Kawasaki resistente a IgIV, con buena respuesta, exce-
lente tolerancia y ausencia de efectos adversos.2,15

8.4.2 Inmunosupresores (metotrexate, ciclosporina, ciclo-
fosfamida) y plasmaféresis: se utilizan en pacientes con
enfermedad de Kawasaki resistente a IgIV y que no res-
ponden tampoco a corticoides IV ni a anti-FNT alfa.2,7

El algoritmo de la figura 1 resume las recomendaciones
actuales de tratamiento de la fase aguda de la enfermedad
de Kawasaki.

8.5 Tratamiento en las fases de convalecencia y crónica
El objetivo del tratamiento es prevenir la oclusión de las

arterias coronarias y el IAM mediante la antiagregación
plaquetaria y la inhibición de la trombogénesis: AAS: 3 a
5 mg/kg/día VO por un mínimo de 6 a 8 semanas, con
ecocardiograma normal. En pacientes con aneurismas
coronarios el AAS debe continuarse hasta dos años des-
pués de resueltos los mismos. Si los aneurismas no resuel-
ven, debe continuarse de por vida. Es de fundamental
importancia la disminución de los factores de riesgo car-
diovascular: obesidad, dislipemia y tabaquismo. Se reco-
mienda dejar el tratamiento de estos pacientes en manos
de cardiólogos infantiles.1,2,4

8.6. Otras consideraciones
La inmunización con vacunas a virus vivos atenuados
debe postergarse por lo menos 11 meses luego del trata-
miento con IgIV en pacientes con enfermedad de
Kawasaki por la posible falta de respuesta a las mismas.
Pasado ese lapso debe cumplirse el esquema de vacuna-
ción habitual según el calendario obligatorio.1,7,15 Aquellos
pacientes que requieran tratamiento prolongado con AAS
deberán ser inmunizados con la vacuna para el virus vari-
cela-zóster con el fin de evitar el síndrome de Reye.1,7,15

9. Evolución y pronóstico
La enfermedad de Kawasaki es autolimitada. Los signos y
síntomas evolucionan en los primeros 7 a 10 días, para
desaparecer progresivamente en el 75% de los casos.3,4 De

FIGURA 1. Algoritmo terapéutico de la fase aguda de la enfermedad de Kawasaki.
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los pacientes tratados con IgIV dentro de los primeros 10
días de fiebre, sólo del 3 al 5% desarrolla dilatación tran-
sitoria de las arterias coronarias y el 1% aneurismas gigan-
tes; de los pacientes no tratados, el 25% desarrolla enfer-
medad coronaria. La tasa de mortalidad general de la
enfermedad de Kawasaki es del 0,8 al 1% y la principal
causa de muerte, el IAM (por trombosis intra-aneurismas
y estenosis de las arterias coronarias por remodelamiento
–fibrosis + proliferación subendotelial–2,6). El mayor ries-
go de IAM se observa durante el primer año posterior a la
enfermedad, y el pico de mortalidad, entre los primeros
15 a 45 días de iniciada la fiebre. El pronóstico a largo
plazo está determinado por las secuelas cardíacas. La
enfermedad de Kawasaki es una causa importante de
enfermedad cardíaca en la vida adulta.2,6,7 Actualmente se
está llevando a cabo un estudio en el Reino Unido para
evaluar si la enfermedad de Kawasaki padecida en la
infancia predispone a ateroesclerosis prematura y calcifi-
cación de las paredes vasculares, con la consecuente rigi-
dez arterial, hecho denominado “vasculopatía tardía de la
enfermedad de Kawasaki”.1,2,6,7

La recurrencia de la enfermedad es muy poco frecuente:
el 0,8% en Estados Unidos y el 3% en Japón.

10. Conclusiones
La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis aguda y sis-
témica de las arterias de mediano calibre, con predilec-
ción por las arterias coronarias, en donde se forman aneu-
rismas en hasta el 25% de los pacientes no tratados.  
El tratamiento de elección, IgIV (2 g/kg en monodosis
como infusión lenta en 10 a 12 horas), asociada a AAS
(30 a 50 mg/kg/día VO, dividido en 4 dosis, 1 cada 6
horas) debe instaurarse en la fase aguda de la enfermedad,
durante los primeros 7 a 10 días, con el fin de frenar rápi-
damente el proceso inflamatorio y prevenir el daño car-
diovascular. Actualmente se considera la instauración de
corticoides IV como tratamiento de primera elección,
asociados a IgIV + AAS, en aquellos pacientes con enfer-
medad de Kawasaki severa o con resistencia a IgIV.  
La enfermedad de Kawasaki presenta múltiples y variadas
manifestaciones cutáneo-mucosas, fundamentalmente en
la fase aguda. De ahí la importancia de que el dermatólo-
go conozca y reconozca esta patología, con el fin de cola-
borar en la instauración precoz del tratamiento adecuado.  

Agradecimiento: la autora agradece la colaboración de los
doctores Ariel Sehtman y Romina Tellería.



317

Enfermedad de Kawasaki

Cuestionario de autoevaluación

1. La enfermedad de Kawasaki es:
a. Una genodermatosis ¡
b. Una enfermedad infectocontagiosa ¡
c. Una vasculitis de las arterias de mediano calibre ¡
d. Una enfermedad preneoplásica ¡

2. La enfermedad de Kawasaki afecta principalmente a:
a. Recién nacidos ¡
b. Niños de 3 meses a 5 años ¡
c. Adultos jóvenes ¡
d. Ancianos ¡

3. Las siguientes son manifestaciones cutáneas de la
enfermedad de Kawasaki excepto:

a. Rash cutáneo inespecífico y polimórfico ¡
b. Induración del sitio de inoculación de la BCG ¡
c. Eritema + edema palmoplantar ¡
d. Ampollas en superficie extensora

de las extremidades ¡

4. Las siguientes son manifestaciones mucosas de la
enfermedad de Kawasaki excepto:

a. Gingivitis ¡
b. Labios rojos, secos, fisurados ¡
c. Enantema faríngeo ¡
d. Lengua “en frutilla” ¡

5. Los siguientes son criterios diagnósticos de 
enfermedad de Kawasaki excepto:

a. Irritabilidad extrema ¡
b. Fiebre de por lo menos 5 días de duración ¡
c. Linfadenopatía > 1,5 cm, no purulenta ¡
d. Conjuntivitis bulbar bilateral ¡

6. Se denomina enfermedad de Kawasaki 
incompleta a aquella que:

a. Cursa sin desarrollo de aneurismas coronarios ¡
b. Cursa sin hallazgo de vasculitis en el estudio 

histopatológico de la piel ¡
c. Cumple menos de 4 de los 5 criterios principales de

diagnóstico pero que los estudios complementarios, de

laboratorio o ecocardiograma sugieren el 
diagnóstico de la enfermedad ¡

d. Cursa con ESD y PCR normales ¡

7. La enfermedad de Kawasaki es causa de:
a. Anormalidades en las arterias coronarias (dilataciones

y aneurismas) en menos del 5% de los pacientes
correctamente tratados y hasta el 25% de los 
no tratados ¡

b. Anormalidades en otras arterias (dilataciones 
y aneurismas), principalmente arterias axilares ¡

c. Miocarditis y percarditis ¡
d. Todas son correctas ¡

8. El tratamiento de la enfermedad de Kawasaki
debe instaurarse:

a. Durante la fase crónica, para evitar la rotura de los
aneurismas coronarios ¡

b. Durante la fase de convalecencia, si la PCR 
no se normaliza ¡

c. Durante la fase aguda, con el fin de frenar lo más
pronto posible el proceso inflamatorio ¡

d. Sólo en los pacientes con enfermedad de 
Kawasaki severa ¡

9. El tratamiento de elección de la fase aguda de la
enfermedad de Kawasaki es:

a. IgIV + AAS VO ¡
b. AAS VO ¡
c. IgIV ¡
d. Metilprednisolona IV ¡

10. Los corticoides están indicados como tratamiento
de la enfermedad de Kawasaki ante:

a. Resistencia a IgIV ¡
b. Enfermedad de Kawasaki severa ¡
c. Aneurismas coronarios o periféricos y/o signos 

de inflamación cardíaca al momento del 
diagnóstico o durante la primera semana ¡

d. Todas son correctas ¡
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