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RESUMEN
La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vascultis fe-
bril, aguda, multistémica y autolimitada que afecta a 
las arterias de mediano y pequeño calibre. Su causa es 
desconocida, la fisiopatología es inmunológica sobre 
una base genética. El 80% de los casos son menores de 
5 años, con una relación varón/mujer 1,5-2/1. El diag-
nóstico es clínico y se basa en los criterios descriptos 
por el Dr. Kawasaki.
El presente artículo tiene como objetivo actualizar los 
criterios de atención y tratamiento de la EK en nues-
tra institución.
Palabras clave: Enfermedad de Kawasaki, síndrome 
de Kawasaki, síndrome linfoganglionar mucocutáneo.

ABSTRACT
Kawasaki disease (KD) is an acute, febrile, multisystem, 
and self-limited vascultis that affects medium and small 
caliber arteries. Its cause is unknown, the pathophysio-
logy is immunological on a genetic basis. 80% of cases 
are under 5 years of age, with a male/female ratio of 
1.5-2/1. The diagnosis is clinical and is based on the cri-
teria described by Dr. Kawasaki.
The objective of this article is to update the criteria for 
care and treatment of KD in our institution.
Key words: Kawasaki disease, Kawasaki syndrome, mu-
cocutaneous lymph node syndrome.

INTRODUCCIÓN
La Enfermedad de Kawasaki (EK) o síndro-

me linfoganglionar mucocutáneo es una vascu-
litis febril aguda, multisistémica y autolimitada, 
que afecta a las arterias de mediano y pequeño 
calibre. 1-3
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Si bien puede diagnosticarse en todas las eda-
des, el 80 % de los afectados son niños menores 
de 5 años, con una edad media de 36 meses en po-
blación no oriental y un rango de 1 mes a 12 años, 
con una relación varón/mujer 1,5-2/1.1-4 

Se han comunicado casos en todo el mundo, 
afecta más a la raza oriental que a los no orien-
tales. La mayor incidencia se encuentra en Japón 
con 264,8 casos/año cada 100 000 niños menores 
de 5 años.5 La mortalidad es menor al 0,1% y la 
morbimortalidad está relacionada al compromiso 
cardíaco presente en el 40% de los casos y altera-
ciones coronarias en un 20% de los pacientes no 
tratados.2,3 La causa es desconocida. Se presume 
que un agente infeccioso probablemente viral ac-
túa como desencadenante de la enfermedad. Fue 
relacionada con el Coronavirus humano NL-63, 
229 E, SARS-CoV-2, Estreptococo viridans, toxinas 
bacterianas estreptocócica y estafilocócica, que 
podrían actuar como superantígenos, Pneumono-
co, Propionibacterium acnes, Adenovirus, Herpes 
virus, Mycoplasma, Ehrlichia chaffeensis, Rickett-
sias, Virus de Epstein Barr, Sarampión, Chlamydia 
pneumoniae, Bartonella henselae, Coxiella burne-
tii, Retrovirus, entre otros. 6-11

La fisiopatología es inmunológica, se encuen-
tran involucrados tanto la inmunidad innata como 
la adaptativa, la activación de neutrófilos, la so-
breproducción de citoquinas y quimioquinas infla-
matorias como el factor de necrosis tumoral α, la 
interleuquina IL -1, IL- 2, IL-6, IL-8, IL 10 y otras con 
activación de células endoteliales. Los mecanismos 
responsables de las respuestas inmunitarias anor-
males y la sobreexpresión de citoquinas inflamato-
rias se encuentran en constante revisión.12

Existe una predisposición genética, con mayor 
incidencia en orientales, en niños con ascenden-
cia japonesa que residen fuera de Japón y aquellos 
con antecedente de EK en padres o hermanos. Se 
han identificado varios genes o regiones génicas 
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y diferentes vías de señalización involucradas con 
la susceptibilidad, respuesta al tratamiento con 
gammaglobulina y riesgo de lesiones coronarias; 
probablemente resulte de la interacción entre va-
rios genes.3,4,13,14

El diagnóstico es clínico y se basa en los crite-
rios descriptos por el Dr. Tomisaku Kawasaki.1 El 
tratamiento en los primeros 10 días de evolución 
reduce el riesgo de alteraciones coronarias y la 
morbimortalidad. La sospecha clínica es funda-
mental para diagnosticarla y tratarla adecuada-
mente.2-4

El objetivo de este artículo es actualizar los cri-
terios de atención para el diagnóstico y tratamien-
to de la EK que se utilizan en el Hospital de Niños 
Ricardo Gutiérrez. La descripción epidemiológica 
detallada, bases genéticas, fisiopatológicas y el se-
guimiento a largo plazo exceden el propósito de 
esta presentación. 

DIAGNÓSTICO
El diagnóstico clínico está basado en criterios 

principales y asociados.1-4 La fiebre marca el co-
mienzo del cuadro, las características clínicas pue-
den aparecer de forma secuencial, sin un orden 
predefinido y algunas incluso pueden estar au-
sentes en el momento de la presentación o desa- 
parecer en el trascurso de los días, esto destaca 
la importancia del interrogatorio dirigido y el exa-
men físico reiterado especialmente en niños fe-
briles que no presentan todas las características 
clínicas al momento de la consulta.1-4,15

Considerar la EK en el diagnóstico diferencial 
de lactantes menores de 6 meses de edad con fie-
bre prolongada e irritabilidad, lactantes o niños 
con síndrome febril prolongado y/o meningitis 
aséptica inexplicable, niños con shock con cultivos 
negativos o pacientes con linfadenitis cervical que 
no responde a antibióticos. 3

Tabla 1: Enfermedad de Kawasaki. Criterios diagnósticos 

CRITERIOS DIAGNÓSTICOS PRINCIPALES
1.	 Fiebre persistente por más de 5 días que no responde a antitérmicos ni a antibióticos.
2.	 Inyección conjuntival bilateral sin exudado.
3.	 Cambios en las extremidades:  

-	 Período agudo (0-12 días): eritema de las palmas de las manos y de las plantas de los pies, con edema 
indurado. 

-	 Período subagudo (12-45 días): descamación de las puntas de los dedos. 
-	 Período de convalecencia (45-60 días): líneas de Beau (estrías transversales en las uñas).  

4.	 Cambios en la piel: exantema polimorfo, morbiliforme, escarlatiniforme, marginado, mixto.
5.	 Cambios en los labios y en la cavidad oral: Eritema, edema y/o fisura de los labios, lengua aframbuesada, 

queilitis y congestión difusa de la cavidad oral y faríngea.
6.	 Adenopatía cervical aguda y no purulenta, uni o bilateral. (>1.5 cm).

CRITERIOS ASOCIADOS
En la auscultación: ritmo de galope o sonidos cardíacos distantes, cambios electrocardiográficos 
(arritmias, ondas q anormales, PR o intervalo QT prolongados, ocasionalmente bajo voltaje o cambios en 
la onda ST-T). Anormalidades radiológicas: tórax (cardiomegalia). Cambios ecocardiográficos (derrame 
pericárdico, aneurismas coronarios y disminución de la contractilidad) insuficiencia mitral o aórtica, 
raramente aneurismas de arterias periféricas  
(ej. axilares), angina de pecho o infarto agudo de miocardio.
Gastrointestinales: vómitos. Diarrea, dolor abdominal, hidrops vesicular, íleo paralítico, ictericia leve y 
leve aumento de las transaminasas.
Hematológicos: ESD elevada, leucocitosis con desviación a la izquierda, PCR elevada.
Orina: Piuria estéril de origen uretral, ocasionalmente proteinuria.
Dermatológicos: erupción perineal y descamación en fase subaguda. Líneas transversales en las uñas 
(Líneas de Beau).
Respiratorios: Tos, rinorrea, infiltrado pulmonar.
Articulares: artritis, artralgias.
Neurológicos: pleocitosis mononuclear en LCR, notable irritabilidad, raramente parálisis facial.
Descartar otras enfermedades.

Fuente: McCrindel et al.3
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CRITERIOS PRINCIPALES 2-4 (Tabla 1)
1.	 Fiebre: presente en el 100% de los casos, sue-

le ser igual o mayor a 38-39 ºC, contínua, en 
picos elevados o remitente, que no responde 
a antitérmicos y/o antibióticos, puede exten-
derse hasta 3 o 4 semanas en el paciente no 
tratado y ceder a las 24-36 h luego del trata-
miento apropiado con gammaglobulina endo-
venosa (GGEV) y ácido acetil salicílico (AAS). 

	 La persistencia de la fiebre más allá de los 15 
días es un factor de riesgo de compromiso co-
ronario. 

	 En niños con fiebre de origen desconocido se 
debe considerar la EK entre los diagnósticos di-
ferenciales, en especial en menores de un año 
que pueden presentar formas incompletas o 
atípicas de la enfermedad. 

	 Si bien los criterios diagnósticos establecen 
una duración de la fiebre mayor a los 5 días, el 
diagnóstico puede establecerse antes del quin-
to día de evolución con la presencia de los sín-
tomas típicos o por pediatras experimentados.

2.	 Inyección conjuntival bilateral: aparece en 
los primeros días del comienzo de la fiebre. La 
hiperemia conjuntival compromete más fre-
cuentemente la conjuntiva bulbar, sin exuda-

do o dolor. La presencia de secreción aleja el 
diagnóstico. (Foto 1)

3.	 Cambios en la extremidades: en la etapa agu-
da se observa eritema y/o edema indurado en 
manos y pies que no deja godet (Fotos 2 y 3) 
y luego de los 7-10 días en la etapa subaguda 
aparece una descamación en la zona periun-
gueal que puede incluir palmas y plantas (Fo-
to 4). 

	 En la etapa de convalecencia pueden obser-
varse líneas o estrías transversales en las uñas 
(líneas de Beau) que representan detención 
del crecimiento y pueden ser de utilidad para 
el diagnóstico retrospectivo (Foto 5). 

	 Otras alteraciones ungueales son menos fre-
cuentes.

4.	 Exantema: es generalmente extenso y se 
distribuye en tronco y extremidades, el más 
frecuente en los menores de un año es el exan-
tema polimorfo, en los mayores puede encon-
trarse erupción escarlatiniforme, morbiliforme, 
urticariana o eritema marginado menos fre-
cuentemente (Foto 6). 

	 En los lactantes puede observarse un eritema 
en la región perianal que puede ser el primer 
sitio de descamación luego de los 10 días. La 

Foto 1. Inyección conjuntival sin secreción
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Foto 6. Exantema polimorfo                                  Foto 7. Labios  edematizados, resquebrajados, sangrantes. 

 

Foto 8. Lengua aframbuesada. Foto 9. Adenopatía cervical. 
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Foto 9. Adenopatía cervical Foto 10. Gangrena periférica

Foto 11. Reactivación BCG

Foto 5. Líneas de Beau Foto 6. Exantema polimorfo

Foto 7. Labios edematizados, resquebrajados, 
sangrantes Foto 8. Lengua aframbuesada
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presencia de ampollas, vesículas o bullas de-
be hacer sospechar otro diagnóstico. 

5.	 Cambios en la mucosa oral: labios eritemato-
sos, edematizados, secos, agrietados, fisuras, 
sangrado, queilitis angular, cavidad bucal con 
enantema en fauces y lengua aframbuesada. 
(Fotos 7 y 8). La presencia de úlceras, aftas, 
ampollas o exudados deben hacer sospechar 
otro diagnóstico. 

6.	 Adenopatía cervical: suele ser unilateral aun-
que puede presentarse de manera bilateral, 
mayor a 1,5 cm, firme, puede ser ligeramen-
te doloroso y en algunas ocasiones presentar 
un eritema leve y no es fluctuante. Es el signo 
menos frecuente, se encuentra en la mitad de 
los casos (Foto 9).

Criterios asociados
•	 Aparato cardiovascular: Compromiso cardía-

co: el compromiso miocárdico está siempre 
presente con diversos grados de severidad, se 
encuentran afectados el endocardio, mio y pe-
ricardio (pancarditis), válvulas y la raíz aórtica, 
se detecta en aproximadamente el 40% de los 
casos. 

	 En los primeros 7-10 días los pacientes pue-
den presentar pulsos saltones, taquicardia des-
proporcionada al grado de fiebre, precordio 
activo, ritmo de galope y/o ruidos cardíacos 
alejados. 

	 Compromiso coronario: se observa más fre-
cuentemente al final de la primera semana con 
una incidencia máxima al mes de evolución. Es 
poco frecuente encontrar dilataciones mode-
radas o severas en los primeros 7-10 días de la 
enfermedad. (Ver ECG y ecocardiografía). 

	 Aneurismas periféricos: suelen estar asociados 
a aneurismas coronarios moderados a seve-
ros, las arterias más frecuentemente afectadas 
son las humerales, ilíacas, femorales, renales. 
Gangrena periférica: es una manifestación in-
frecuente y grave, se observa en la mayoría 
de los casos en menores de 1 año asociado a 
compromiso coronario severo, y más frecuen-
temente en población no oriental, plantea el 
diagnóstico diferencial con sepsis con émbo-
los sépticos, como en la meningococcemia.16,17 
(Foto 10)

•	 Aparato digestivo: son frecuentes el dolor 
abdominal, vómitos y diarrea (complejo ab-
dominal), hidrops vesicular, aumento de tran-
saminasas e ictericia colestática, pancreatitis, 

que resuelven con el tratamiento con GGEV.
•	 Aparato Genitourinario: uretritis, meatitis, 

hidrocele. En el sedimento urinario puede ha-
llarse aumento de leucocitos y piocitos (piuria 
estéril) y hematuria microscópica. 

•	 Aparato osteoarticular: artralgias/artritis apa-
rece en la primera semana en los pacientes no 
tratados y compromete a las pequeñas arti-
culaciones, las grandes articulaciones pueden 
afectarse semanas más tarde, en ambos casos 
con restitución ad íntegrum.

•	 Sistema nervioso central: La mayoría de los 
pacientes presentan irritabilidad, menos fre-
cuentemente letargo, meningitis aséptica (LCR 
con plecocitosis mononuclear, glucorraquia 
normal y proteinorraquia normal o levemen-
te aumentada). Se describen convulsiones, hi-
poacusia neurosensorial y parálisis facial como 
manifestaciones poco frecuentes.

•	 Aparato respiratorio: tos, infiltrados intersti-
ciales o peribronquiales.

•	 Hematológicos: leucocitosis con neutrofilia, 
elevación de la Eritrosedimentación (ESD) y 
Proteína C Recativa (PCR). Ver laboratorio.

•	 Reactivación de la cicatriz de la BCG: con indu-
ración y eritema su presencia debe aumentar 
la sospecha diagnóstica de EK. Este signo apa-
rece cuanto más cercana es la vacunación, tal 
es así que es más frecuente en Japón donde se 
lo describe en el 30-50% de los casos y donde 
la media de edad de la enfermedad es de 6 a 
11 meses.18 Es considerado un signo patogno-
mónico de EK observado en niños.19 (Foto 11).

DIAGNÓSTICOS DIFERENCIALES
Deben descartarse otras enfermedades, tales 

como infecciones virales (mononucleosis infeccio-
sa, sarampión, enterovirus, dengue), bacterianas 
(escarlatina, síndrome de shock tóxico por esta-
filococo, leptospirosis), colagenopatías (Artritis 
idiopática juvenil, Poliarteritis nodosa), Síndrome 
de Stevens Johnson e intoxicación con mercurio. 
El diagnóstico de EK no debe excluirse incluso en 
presencia de una infección documentada cuando 
están presentes las características clínicas típicas 
de EK. 3,20,21

FORMAS DE PRESENTACIÓN
Los pacientes pueden definirse como casos 

completos, incompletos o atípicos y formas gra-
ves menos frecuentes: síndrome de shock por EK 
y síndrome de activación macrofágica.2-4
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Completos: Fiebre de ≥5 días y ≥4 criterios 
principales con o sin compromiso cardiovascular. 
Sin otras enfermedades febriles agudas que justi-
fiquen el cuadro.

Incompletos: Fiebre de ≥5 días con menos de 
4 criterios principales con o sin compromiso car-
diovascular. Sin otras enfermedades agudas. Ante 
un caso sospechoso debe realizarse seguimiento 

Figura 1. Algoritmo de seguimiento en casos incompletos o sospechosos

PCR: proteína C reactiva; ESD: eritrosedimentación; Eco: ecocardiografía bidimensional transtorácica;  EK: enfermedad de Kawasaki.

Fuente: Vainstein E, Baleani S.18

1. 	 Niños ≤6 meses de edad, al día ≥7 de fiebre sin otra explicación: deben ser sometidos a estudios de laboratorio y 
si hay evidencias de inflamación sistémica, realizar ecocardiografía, aun si el niño no tiene criterios clínicos.

2. 	 Véase Criterios de diagnóstico. Características que sugieren otra enfermedad: conjuntivitis exudativa, faringitis 
exudativa, lesiones intraorales discretas, exantema vesicular o bulloso, o adenopatías generalizadas. Considerar 
diagnósticos alternativos.

3.	 Criterios de laboratorio: albúmina ≤3 g/dl, anemia para la edad, aumento de GPT, recuento plaquetario ≥450 000/
mm3 después de 7 días, recuento de glóbulos blancos ≥15.000/mm3 y orina con ≥10 glóbulos blancos/campo.

4.	 Puede tratar antes de realizar ecocardiografía.
5.	 Ecocardiografía: Es considerada positiva: la presencia de refringencia perivascular, diámetro interno de arterias 

coronarias >3 mm en <5 años, y >4 mm en >5 años de edad, o si el diámetro de un segmento mide ≥1,5 veces que 
el segmento adyacente o en relación con la aorta, o si hay claramente irregularidad en la luz coronaria. O si se 
encuentran cualquiera de tres condiciones: Z score de la arteria coronaria descendente anterior izquierda o la ar-
teria coronaria derecha ≥ 2.5; se observan aneurismas de las arterias coronarias; o ≥ 3 otras características suges-
tivas incluyendo, disminución de la función ventricular, regurgitación mitral, efusión pericárdica, o Z scores de la 
arteria descendente anterior izquierda o arteria coronaria derecha de 2 a 2.5. Realizado por un ecocardiografista 
entrenado

6.	 ECG patológico: arritmias, taquicardia, prolongación del intervalo PR, bajo voltaje de ondas R, cambios en la onda 
ST-T, ondas Q anormales, trastornos de la repolarización.

7.	 Si la ecocardiografía o el ECG son positivos, se debe administrar tratamiento dentro de los 10 días del comienzo 
de la fiebre y más allá de los 10 días aquellos pacientes con signos clínicos y de laboratorio que indican actividad  
inflamatoria. (Ver laboratorio)

8.	 Descamación típica, se inicia bajo el lecho ungueal de los dedos de las manos y luego de los pies. 
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clínico y de laboratorio para confirmar o descartar 
el diagnóstico. (Ver evaluación diagnóstica casos 
sospechosos o incompletos).22 (Figura 1)

Atípicos: Debe reservarse para los casos que 
presenten manifestaciones clínicas inusuales o 
infrecuentes tales como: síndrome febril prolon-
gado como única manifestación, Síndrome Urémi-
co Hemolítico, abdomen agudo, trombocitopenia 
aislada. Siempre con compromiso cardíaco y/o 
coronario.

Formas de EK graves: 
Síndrome de shock por Kawasaki (SSEK): se 

observa en un 5-7 % de los casos. La mayor inci-
dencia se encuentra en menores de 1 año y ma-
yores de 5 años. 

La presentación incompleta es la más frecuen-
te. Presentan mayor frecuencia de miocarditis 
severa y compromiso coronario, síntomas gas-
trointestinales, resistencia a la gammaglobulina, 
riesgo de compromiso coronario y laboratorio 
con parámetros de inflamación severos y mayor 
aumento de IL-6, IL-10, TNFα e IFN γ respecto de 
la EK clásica. Fue definido por Kanegaye y col. en 
casos que se presentan con requerimiento de ex-
pansión de volumen, infusión de agentes vasoac-
tivos o la necesidad de transferencia a cuidados 
intensivos, hipotensión sistólica por edad, dis-
minución de la presión arterial sistólica desde el 
inicio ≥20%, o signos clínicos de mala perfusión  
–taquicardia, tiempo de llenado capilar prolon-
gado, extremidades frías, pulsos disminuidos, 
oliguria o cambios en el estado mental que no 
se deben a otras condiciones como fiebre o tem-
peratura ambiente– independientemente de la 
presión arterial medida. El shock puede ser dis-
tributivo, cardiogénico o mixto. Deben asistirse 
en terapia intensiva y recibir tratamiento de so-
porte (fluidoterapia, inotrópicos), GGEV, AAS y 
esteroides en el tratamiento inicial y/o agentes 
biológicos.3,4,23-25

Síndrome de activación macrofágica: poco fre-
cuente (1-2 % de los casos). Es una complicación 
potencialmente mortal asociada con trastornos 
autoinmunes y / o inflamatorios incluida la EK; es 
causado por la activación excesiva y persistente 
de macrófagos. Considerar este diagnóstico en 
pacientes con EK que presenten hepatoespleno-
megalia y laboratorio con citopenias, disfunción 
hepática, hiperferritinemia, LDH sérica elevada, 
hipofibrinogenemia, hipertrigliceridemia y hemo-

fagocitosis en la punción aspiración con aguja fina 
de la médula ósea.27,28

LA ENFERMEDAD EVOLUCIONA EN  
TRES ETAPAS: 2-4

1.	 Etapa aguda (0 a 12 días) comienza desde el 
primer día de fiebre, se encuentran presentes 
las manifestaciones clínicas de la enfermedad 
y el laboratorio muestra reactantes de fase 
aguda elevados. 

2.	 Etapa subaguda (12 a 45 días), se caracteriza 
por la mejoría de los síntomas clínicos con nor-
malización de los parámetros de inflamación, 
con descamación en los dedos de las manos y 
pies y elevación del recuento plaquetario.

3.	 Etapa crónica o de convalecencia (45-60 días) 
el paciente se encuentra asintomático, los es-
tudios de laboratorio se normalizan, y pueden 
quedar las secuelas.

CRITERIOS DE INTERNACIÓN
Todo niño con diagnóstico de enfermedad de 

Kawasaki que no haya recibido tratamiento.
No se internarán los pacientes en período de 

convalecencia, con buen estado general, sin com-
promiso cardíaco o coronario, y que tengan posi-
bilidad de un estricto seguimiento ambulatorio.

ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS
Las pruebas de laboratorio son inespecíficas 

pero brindan apoyo al diagnóstico, especialmente 
en casos incompletos o atípicos. 2-4,18,19

• Hemograma con recuento plaquetario
Etapa aguda: leucocitosis neutrófila con for-

mas inmaduras, anemia normocítica normo-
crómica que normaliza con la resolución de la 
inflamación y recuento de plaquetas normales. La 
trombocitopenia es rara, puede ocurrir en las pri-
meras dos semanas de enfermedad, es un factor 
de riesgo para el desarrollo de aneurismas de las 
arterias coronarias y es más frecuente en pacien-
tes con SSEK. 

Etapa subaguda: los glóbulos blancos y la he-
moglobina se van normalizando y se produce 
trombocitosis alcanzando su punto máximo alre-
dedor de los 15 días con un valor promedio de al-
rededor de 700 000 por mm3 con resolución a las 
4 a 6 semanas después del inicio en la mayoría de 
los casos. 

Ante leucopenia y/o linfocitosis se deben con-
siderar diagnósticos alternativos. 
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-ESD y PCR: Se encuentran elevadas y deben 
realizarse en forma seriada según el cuadro clínico 
hasta su normalización. La PCR es útil como mar-
cador de inflamación y para evaluar la respuesta 
al tratamiento ya que desciende más rápidamente 
que la ESD durante la resolución de la inflamación. 
La ESD se eleva luego del tratamiento con gam-
maglobulina, por lo tanto, no debe utilizarse para 
evaluar la respuesta al tratamiento. 

Otros marcadores inflamatorios como la pro-
calcitonina, ferritina, fibrinógeno y citoquinas 
plasmáticas IL-6 y 10, TNF α e IFN γ, pueden en-
contrarse elevados y con niveles significativamen-
te más altos en los pacientes con SSEK.

- Dímero D: puede estar elevado en pacien-
tes con SSEK.

- Hepatograma: elevaciones leves a modera-
das de las transaminasas séricas y/o de la gam-
maglutamil transpeptidasa en el 40%-60% de los 
pacientes, hiperbilirrubinemia leve en ≈10%.

 - Proteinograma: La hipoalbuminemia es co-
mún y está asociada con enfermedad aguda más 
grave y prolongada. Es un factor de riesgo de com-
promiso coronario.29

- Ionograma: La hiponatremia es considerada 

un factor de riesgo de compromiso coronario.30

- N-terminal del péptido natriurético cerebral 
(NT-proBNP o su hormona activa Pro-BNP): es un 
biomarcador útil para el diagnóstico y evolución de 
la EK y diferenciarlo de otras enfermedades febriles. 
Su elevación sugiere afectación miocárdica y/o de 
compromiso coronario en etapa aguda y subaguda. 
Sus resultados deben interpretarse con precaución 
en pacientes con alteraciones renales y obesos. Se 
recomienda utilizar los valores de corte del labora-
torio de referencia de acuerdo a la edad.31-36

- Troponina I: es un marcador específico de da-
ño miocárdico y puede encontrarse elevada en la 
fase aguda y convalecencia. 

- CPK/CPK MB: pueden encontrarse normales 
o elevadas, generalmente aumenta después de la 
Troponina. 

- Orina completa: evaluar la presencia de piu-
ria estéril.

- Telerradiografía de tórax: evaluar silueta 
cardíaca (índice cardiotorácico), infiltrados in-
tersticiales.

- Ecografía abdominal: hidrops vesicular.
- Examen oftalmológico con lámpara de hen-

didura: Queratitis, Uveitis. 

Clasificación compromiso coronario

  Ministerio de Salud Japonés

Pequeños

Medianos 

Gigantes

  Asociación Americana del Corazón

1. Sin afectación

2. Solo dilatación

3. Aneurisma pequeño

4. Aneurisma mediano

5. Aneurisma grande o gigante

Utiliza medidas absolutas del diámetro interno

≤4 mm, y en niños ≥5 años: el diámetro interno de un segmento <1,5 
veces en comparación con un segmento adyacente.

>4 a 8 mm, y en niños ≥5 años: el diámetro interno de un segmento 1,5 
~ 4 veces en comparación con un segmento adyacente.

>8 mm, y en niños ≥5 años: el diámetro interno de un segmento > 4 
veces en comparación con un segmento adyacente

Utiliza el score z, ajustando las dimensiones a la superficie corporal del 
paciente.

Siempre <2.

2 a <2,5; o si inicialmente <2, un descenso en la puntuación z durante el 
seguimiento ≥1.

≥2.5 a <5.

≥5 a <10, y una dimensión total de <8 mm. 

≥10, o una dimensión total de ≥8 mm.

Tabla 2. Clasificación del compromiso coronario por ecocardiografía transtorácica.



206  I  Rev. Hosp. Niños (B. Aires) 2022;64(287):198-209  /  Artículo Especial Vainstein E, et al.

- ECG. Debe realizarse junto al ecocardiogra-
ma. En la etapa aguda puede observarse taqui-
cardia sinusal, intervalo PR prolongado, cambios 
inespecíficos de ondas ST y T o bajo voltaje si hay 
afectación miocárdica o pericárdica, alteraciones 
de la onda q, QT prolongado, alteraciones inespe-
cíficas de la repolarización ventricular, arritmias 
del nodo sinusal o auriculoventricular y signos 
electrocardiográficos sugestivos de dilatación del 
ventrículo izquierdo. 

En raras ocasiones, se pueden observar arrit-
mias ventriculares malignas en el escenario de 
miocarditis o isquemia miocárdica. Las alteracio-
nes del ECG suelen normalizarse en las primeras 
24-36 horas luego del tratamiento con GGEV.3,4 

- Ecografía cardíaca bidimensional transto-
rácica: para evaluar compromiso miocárdico y/o 
coronario. Debe realizarse ante la sospecha diag-
nóstica, como estudio basal; su normalidad no 
descarta el diagnóstico y la falta de disponibilidad 
del mismo no debe retrasar el tratamiento ante 
casos típicos. Se recomienda su realización por 
ecocardiografistas entrenados. Permite evaluar 
alteraciones en la función miocárdica, derrame 
pericárdico, insuficiencias de las válvulas Mitral 
o Tricuspídea y alteraciones coronarias como re-
fringencia que representa el edema endotelial, ec-
tasia, dilataciones leves transitorias, aneurismas 
pequeños, moderados o gigantes. Los aneurismas 
pueden ser saculares o fusiformes.3,37 

La clasificación de las alteraciones coronarias 
puede verse en la Tabla 2. Debe repetirse post 
tratamiento y a los 14-28-60 días en busca de al-
teraciones cardíacas y/o coronarias. Según la evo-
lución clínica y los hallazgos ecocardiográficos en 
algunos pacientes pueden realizarse ecocardio-
gramas de control intermedio en consulta con 
el servicio de cardiología. Luego de los 60 días se 
controlará de acuerdo a las guías de seguimiento 
a largo plazo.3

 TRATAMIENTO
Todos los pacientes deben ser tratados al mo-

mento del diagnóstico con GGEV y AAS. La máxima 
efectividad para prevenir la aparición de aneu-
rismas coronarios es su administración entre los  
5-10 días desde el comienzo del cuadro, este tra-
tamiento redujo la frecuencia de alteraciones co-
ronarias del 20-25% al 5 %.3,4,38 Su aplicación antes 
del 5to día puede estar asociado a mayor riesgo de 
resistencia a la gammaglobulina,39,40 sin embargo 
no debe retrasarse en casos típicos diagnosticados 

previos al quinto día de evolución. 
Luego de los 10 días es menos eficaz pero aun 

así debe administrarse si el paciente persiste fe-
bril, con signos clínicos de enfermedad aguda o si 
se encuentra afebril pero con parámetros de la-
boratorio de inflamación o presenta compromiso 
cardíaco o coronario.3

Etapa aguda:(0-12 días)3 Gammaglobulina En-
dovenosa (5%) a 2 g/Kg/dosis en infusión durante 
10-12 h, dosis máxima de 100 gr (se recomienda 
premedicar una hora antes con 1 mg/kg de di-
fenhidramina). La velocidad de infusión en las pri-
meras dos horas, se debe realizar a la mitad del 
volumen calculado por hora, para evaluar la apari-
ción de efectos adversos como: rash, hipertensión 
arterial o compromiso cardiovascular. En caso de 
efectos adversos se pueden utilizar antihistamíni-
cos o prolongar el pasaje de la infusión en 18-24 
horas, según corresponda. 

En los pacientes con alteración de la función 
miocárdica la infusión debe realizarse preferen-
temente en una Unidad con monitoreo de signos 
vitales y dividirse en dos infusiones en días con-
secutivos de 1gr/kg/dosis cada una para evitar la 
sobrecarga de volumen. 

Es razonable administrar gammaglobulina en-
dovenosa a los niños que se presentan después 
de los 10 días de evolución sin diagnóstico previo 
si tienen fiebre persistente sin otra explicación o 
anormalidades coronarias junto a signos de infla-
mación sistémica con PCR y ESD elevadas. 

Se sugiere no administrar gammaglobulina 
después de los 10 días en ausencia de actividad 
inflamatoria (fiebre, signos clínicos de la etapa 
aguda o elevación significativa de marcadores in-
flamatorios) o compromiso coronario. 

La resolución de la fiebre y la mejoría de la sig-
no sintomatología clínica entre las 24-48 h de tra-
tamiento con GGEV pueden considerarse como 
una respuesta favorable y como criterio de con-
firmación diagnóstica.

AAS: 50-100 mg/kg/día oral en 4 dosis para re-
ducir signos inflamatorios. 

FALLO TERAPÉUTICO
La resistencia o refractariedad es el fallo en 

la respuesta al tratamiento inicial con GGEV. Se 
produce en aproximadamente el 10-15% de los 
pacientes y se define por la presencia de fiebre 
persistente o recrudescente 36 horas después de 
terminada de la infusión de GGEV inicial. 

Se considera que la resistencia podría reflejar 
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la gravedad de la inflamación subyacente, lo que 
explica la mayor incidencia de aneurismas de las 
arterias coronarias en este subconjunto de pa-
cientes.3,4,41,42 

En todos los casos, se deben repetir los estu-
dios complementarios de inflamación, hemoculti-
vos, ECG y ecocardiograma.

RETRATAMIENTO
GGEV: Se considera el pasaje una segunda se-

rie de gammaglobulina a 1-2 grs./kg/ dosis, si rea-
parecen los síntomas clínicos o la fiebre persiste 
elevada más de 48 horas posteriores a la primer 
dosis, con laboratorio con persistencia o elevación 
de la PCR, que indican enfermedad en actividad o 
persistencia de la actividad inflamatoria y /o Pro 
BNP elevado. 

La ESD se eleva por el tratamiento con gam-
maglobulina, no debe utilizarse para evaluar la 
respuesta al tratamiento. La persistencia de ESD 
elevada sola no debe interpretarse como resisten-
cia a la gammaglobulina. 

Corticoides: en casos refractarios a la gam-
maglobulina puede indicarse la administración de 
pulsos de metilprednisolona endovenosa a 10-30 
mg/Kg/dosis por uno a tres días consecutivos (do-
sis máxima 1 g/dosis) con reducción gradual con 
prednisona oral. Puede ser considerado una alter-
nativa a una segunda infusión de gammaglobuli-
na en estos casos. Previa consulta con el servicio 
especializado. 

Agentes biológicos: Infliximab 5 mg/kg/EV, en 
pacientes que no responden a las terapias previas. 
Otros: anakinra, etanercept. Siempre con consulta 
en el servicio especializado. 

Otros tratamientos: ciclosporina o plasmafé-
resis pueden ser considerados en pacientes con 
EK refractaria en quienes una segunda infusión 
de GGEV, infliximab, o un curso de esteroides ha 
fallado. Se recomienda consultar con el servicio 
especializado.

Gangrena periférica: Cuando se evidencian 
trastornos en la perfusión distal de manos y pies 
(Raynaud), se debe considerar el uso de anticoa-
gulantes (heparina de bajo peso molecular), pulsos 
de Metilprednisolona, Infliximab o Prostaciclinas. 
(Consultar con especialista).

Etapa subaguda y convalecencia (12 - 60 días): 
El AAS debe reducirse a dosis antiagregante cuan-
do el paciente se encuentre afebril 48 horas y/o 
luego de los 10-12 días de evolución. 

Sin compromiso cardiológico: AAS 3-5 mg/Kg/día, 
durante 2 meses en 1 sola toma matinal (efecto 
antiagregante). 

Con compromiso cardiológico:  AAS 3-5  
mg/Kg/día. De acuerdo a la evolución se conti-
nuará con su administración por tiempo indeter-
minado.

En pacientes con enfermedad coronaria grave 
o hiperplaquetosis severa (>700 000 de plaque-
tas) puede administrarse dipiridamol 1-5 mg/Kg/
día en 2-3 tomas asociado a AAS, o clopidogrel a 
0.2-1 mg/Kg/ día en una o dos tomas. 

RECAÍDAS Y RECURRENCIAS
Recaída o 2do brote se define como la reapa-

rición de signos y síntomas clínicos después de 
7 días de apirexia. Se deben repetir los estudios 
complementarios. Aumenta el riesgo de compro-
miso coronario. 

Recurrencia o recidiva: reaparición de sínto-
mas de EK típica o incompleta después de la reso-
lución completa del episodio anterior y luego de 
un intervalo de al menos dos meses desde el inicio 
de la primera enfermedad hasta el nuevo episodio, 
se estima en alrededor del 2 al 3,5 % de los ca-
sos, el riesgo es más alto en los primeros dos años 
de evolución, puede asociarse a mayor riesgo de 
aneurismas de las arterias coronarias y deben re-
cibir tratamiento estándar con GGEV y AAS.2-4,43,44

VACUNAS
Recordar que debido a que la GGEV a la dosis 

administrada puede interferir con la respuesta in-
munitaria frente a las vacunas con virus vivos, las 
vacunas del sarampión-parotiditis-rubéola y vari-
cela deberían retrasarse hasta 11 meses después 
de su administración. No es necesario retrasar 
otras vacunas de microorganismos muertos.

SEGUIMIENTO
Los pacientes deben ser seguidos de acuerdo 

a recomendaciones de seguimiento a largo plazo 
que clasifica a los pacientes en niveles de riesgo 
según la mayor alteración de las arterias corona-
rias pasado y actual, y recomienda la frecuencia 
para el seguimiento clínico y cardiológico, indi-
caciones sobre el tratamiento antitrombótico, 
estudios complementarios cardiológicos, aseso-
ramiento sobre actividad física y evaluación de 
factores de riesgo cardiovascular (sedentarismo, 
tabaquismo, obesidad).3
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CONCLUSIÓN
El diagnóstico de la EK es clínico y debe ser 

considerado entre los diagnósticos diferenciales 
en niños febriles. El tratamiento con GGEV en los 
primeros 10 días reduce el riesgo de compromiso 
coronario y la morbimortalidad de la enfermedad. 
Los pacientes deben ser tratados y seguidos por 
equipos multidisciplinarios. 
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