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HBPM Heparina de bajo peso molecular 

HDL Lipoproteínas de alta densidad

HNF Heparina no fraccionada

IAM Infarto agudo de miocardio

IgA Inmunoglobulina A
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1. INTRODUCCIÓN

La EK fue descripta por Tomisaku Kawasaki en 1967 en Japón. (1) Es una vasculitis sistémica aguda, autolimita-
da, de etiología desconocida, que afecta predominantemente a arterias de pequeño y mediano calibre. Representa 
la vasculitis de mayor prevalencia en pediatría luego de la Púrpura de Schönlein-Henoch y constituye la causa 
más común de enfermedad coronaria adquirida en niños. (2)

La ausencia de estudios específicos de laboratorio hace que el diagnóstico se base en la presencia de manifesta-
ciones clínicas, muchas veces comunes a otras enfermedades. Por ello, es importante que el pediatra tenga acceso 
a las herramientas necesarias para tomar decisiones relacionadas con el diagnóstico, tratamiento y seguimiento 
de la EK. Un grupo multidisciplinario de profesionales integrantes de Comités y Grupos de Trabajo de la SAP y 
de la SAC trabajó, con rigor científico, en la elaboración de este documento. 

2. METODOLOGÍA

Se realizó una búsqueda exhaustiva de información mediante los buscadores más utilizados (Pubmed y LILACS) 
y se llevó a cabo el análisis crítico según el nivel de evidencia disponible. Cada grupo de especialistas elaboró un 
documento con el tema afín. Luego, en una reunión presencial, se presentó un único documento para su discusión 
y consenso. La redacción final estuvo a cargo de los coordinadores y después se elevó para el consentimiento de 
todos los participantes.

En la Tabla 1, se muestra la clasificación del grado de recomendación y el nivel de evidencia aplicado.

3. EPIDEMIOLOGÍA

La incidencia de EK es variable según la zona geográfica. Es prevalente en Japón, con una incidencia anual de 
90-250 casos por cada 100.000 niños menores de 5 años, seguido por Corea, Taiwán y China. (3) En EE.UU., 
oscila entre 6 y 15 casos por 100.000 niños, mientras que, en Europa es de 4 a 5 casos por 100.000 niños. (4,5) 
En Argentina, la incidencia anual es de 4 casos cada 100.000 consultas (6). Afecta a niños de entre 3 meses, y 
5 años de edad (más frecuentemente, de 18 a 24 meses de vida), con una relación varón/mujer de 1,3-2/1. (7,8)  

La tasa de recurrencia de la EK (nuevo episodio después de 3 meses del diagnóstico) es baja: 0,8% en EE.UU. 
y 3% en Japón. (9)

Tabla 1. Clasificación del grado de recomendación y el nivel de evidencia.

El grado de recomendación muestra el acuerdo del grupo de expertos con respecto a su beneficio o potencial riesgo.

El nivel de evidencia refleja la cantidad y calidad de estudios que apoyan la recomendación.

Clase de recomendación:

 CLASE I: condiciones para las cuales existe evidencia y/o acuerdo general en que el procedimiento o tratamiento es beneficioso, útil y 

efectivo.

 CLASE II: condiciones para la cual existe evidencia conflictiva y/o divergencia de opinión acerca de la utilidad / eficacia del procedimien-

to o tratamiento.

 CLASE IIa: el peso de la evidencia / opinión es a favor de la utilidad / eficacia.

 CLASE IIb: utilidad/eficacia está menos establecida por la evidencia / opinión.

 CLASE III: condiciones para las cuales existe evidencia y/o acuerdo general que el procedimiento o tratamiento no es útil / efectivo y en 

algunos casos puede llegar a ser perjudicial.

Nivel de evidencia (sobre la cual se basa la recomendación consensuada)

 Nivel de Evidencia A: evidencia sólida, proveniente de estudios clínicos randomizados o metaanálisis. Múltiples grupos de poblaciones 

en riesgo evaluados. Consistencia general en la dirección y magnitud del efecto.

 Nivel de evidencia B: evidencia derivada de un solo estudio clínico aleatorizado o grandes estudios no aleatorizados. Limitados grupos 

de poblaciones en riesgo evaluadas.

 Nivel de evidencia C: consenso u opinión de expertos y/o estudios pequeños, Estudios retrospectivos, registros.

Fuente: Grading quality of evidence and strength of recommendations (GRADE Working Group).BMJ. 2004;328:1490.   Reglamento para la Elaboración de 
Guías de Práctica Clínica de la Sociedad Argentina de Cardiología 2014.
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4. ETIOPATOGENIA 

Se postula que un agente infeccioso viral o bacteriano, de tipo convencional o superantígeno, desencadenaría 
una respuesta autoinmune dirigida a las paredes vasculares, en personas genéticamente predispuestas (10-12). 
La respuesta inmune abarca tanto la inmunidad innata como adaptativa, con sobreproducción de citoquinas y 
activación de células endoteliales. (12,13)

Los macrófagos, linfocitos T y miofibroblastos secretan VEGF y  metaloproteinasas de matriz, además de 
TNF-α, IL-1 e IL-6 y enzimas, que, dentro de la pared arterial destruyen fibras de colágeno y elastina, debilitan 
su soporte estructural y ocasionan dilatación o formación de  aneurismas. El daño es irregular (áreas normales 
adyacentes a otras inflamadas). (12,13) La susceptibilidad a la EK resulta de la interacción de varios genes. 
(10,11,14,15)

5. DIAGNÓSTICO

El diagnóstico de la EK requiere de un alto índice de sospecha y conocimiento de las manifestaciones frecuentes 
y poco frecuentes de la enfermedad. (16) Algunos niños pueden presentar formas clínicas leves o incompletas, 
lo que hace aún más difícil el diagnóstico.

Se reconocen tres fases evolutivas, cada una con cambios anatómicos y clínicos específicos:
– Aguda (primeros 10 días)
– Subaguda (del día 11 al 25)
– Convalecencia (hasta 60 días)

5.1. Fase aguda 
5.1.1. Hallazgos clínicos principales
a) Fiebre: está presente en el 100% de los casos. (17) Su aparición determina el primer día de la enfermedad. De 
inicio brusco (39 °C-40 °C), con una duración media de 6.5 ± 2.5 días antes del diagnóstico y se resuelve dentro 
de las 48 hs (90%) luego de iniciado el tratamiento. Sin terapia adecuada, persiste con una media de 11 días.

b) Cambios en las extremidades: edema doloroso del dorso de manos y pies (sin godet) y eritema bilateral 
palmo-plantar (72,6%). (18-20)

c) Exantema: exantema polimorfo, confluente, no vesiculoso. El más común es una erupción maculo-papular 
difusa inespecífica (90-92%). Ocasionalmente, exantema urticariano, escarlatiniforme, purpúrico, eritrodérmi-
co, símil eritema multiforme. Compromete el tronco, el abdomen y las extremidades y se acentúa en la región 
perineal, donde puede ocurrir temprana descamación. (18-20)
d) Afectación ocular: presente en el 90-95% de los casos. Entre el 2° y 4° día del comienzo de la enfermedad 

puede observarse hiperemia conjuntival sin exudado (conjuntivitis seca), que es más débil alrededor del iris 
(halo claro circundante). Por biomicroscopía, se puede observar uveítis anterior. (18-20)

e) Afectación de labios y cavidad bucal: eritema, sequedad, fisuras, descamación, grietas y sangrado es-
pontáneo (92%); lengua aframbuesada con papilas prominentes y eritematosas. También se observa eritema 
difuso en la mucosa orofaríngea. (18-20)

f) Linfadenopatía cervical: es el menos común de los hallazgos principales (50%-56.2%). La mayoría de las 
veces, es unilateral, de consistencia firme, no fluctuante, localizada en la región cervical anterior. El criterio 
clásico implica un tamaño mayor de 1.5 cm. (18-20)

5.1.2. Hallazgos clínicos menos frecuentes
a) Compromiso articular: suele ocurrir en la primera semana de la enfermedad y afecta a articulaciones 

grandes y pequeñas (30%). 
b) Sistema genitourinario: uretritis con piuria estéril (hasta 60%). (10,21)
c) Sistema nervioso: los niños se muestran irritables, con somnolencia, meningitis aséptica (25%) e hipoacusia 

neurosensorial. (10,21)
d) Gastrointestinal: diarrea, vómitos y dolor abdominal. Distensión de la vesícula biliar o hidrops (15%) iden-

tificada con ecografía abdominal. (10,21)
e) Otros hallazgos: eritema e induración en el sitio de la BCG, inflamación testicular, infiltrados y nódulos 

pulmonares, efusiones pleurales y el síndrome de activación macrofágico. (9,19) 

5.2. Fase subaguda
Se caracteriza por la paulatina desaparición de los signos clínicos previos (exantema, fiebre y linfadenopatía) y, 
concomitantemente, aparición de trombocitosis. Es habitual la descamación periungueal “en dedal” dentro de 
las 2 ó 3 semanas del inicio de la fiebre y puede extenderse a las palmas y las plantas. Menos frecuentes son los 
surcos transversos en las uñas de las manos y los pies, (líneas de Beau). (16,18-20)
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5.3. Fase de convalecencia 
Persiste hasta que se normalizan los reactantes de fase aguda y la trombocitosis. 

Para el diagnóstico de la EK, hay que tener en cuenta que no existen pruebas diagnósticas específicas o ma-
nifestaciones clínicas patognomónicas. Por ello, se han establecido criterios clínicos para clasificarla:
– EK completa

Fiebre ≥ 5 días y ≥ 4 de las 5 características clínicas principales. (presentación simultánea o suce-
siva). (22)
– EK  incompleta: 

Fiebre inexplicable ≥ 5 días y, al menos, 2 características clásicas de la EK.  El compromiso coronario ecocar-
diográfico puede confirmar el diagnóstico en casos dudosos. (10)

La expresión EK atípica se reserva para los casos con manifestaciones clínicas inusuales de la enfermedad, 
independientemente de que cumplan o no con los criterios clínicos (ej: nefritis, shock cardiogénico, síndrome 
hemofagocítico secundario). (10)

6 - ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

6.1. Hallazgos de laboratorio
– Leucocitosis con neutrofilia: en la fase aguda (formas maduras e inmaduras de granulocitos). El 50% 

tiene un recuento de leucocitos > 15.000/mm3. (23) 
– Elevación de reactantes de fase aguda: la VSG y la PCR están elevadas en la fase aguda y, usualmente 

retornan a los valores normales en 6-10 semanas. El tratamiento con g-gEV puede elevar artificialmente el 
valor de la VSG. (10,23)

– Anemia normocítica normocrómica progresiva: particularmente, cuando la duración de la inflamación 
activa se prolonga. 

– Trombocitosis: hallazgo característico luego de la fase aguda, (valor medio 700.000/mm3). Por lo general, 
aparece en el transcurso de la segunda semana y alcanza un valor máximo durante la tercera. En los casos 
no complicados, retorna a la normalidad entre la cuarta y la octava semana. 

– Perfil lipídico: disminución de las HDL e incremento de los triglicéridos. 
– Elevación de las transaminasas, bilirrubina y gGT: en el 40%-67% de los niños.
– Hipoalbuminemia: asociada a fase aguda más grave y prolongada.
– Alteraciones del LCR: meningitis aséptica con predominio de mononucleares y  glucosa y proteínas nor-

males (50%).
– Troponina cardíaca: marcador específico de daño miocárdico (no utilizado de manera rutinaria).

6.2. Estudios radiológicos
Ante la aparición de manifestaciones atípicas o complicaciones de la enfermedad, se evaluará la solicitud de 
estudios específicos (por ejemplo: ecografía o radiografía abdominal, tomografía de tórax, etc).

7- EVALUACIÓN CARDIOLÓGICA

7.1. Manifestaciones cardiovasculares
Durante la fase aguda de la EK, existe un proceso de infiltración e inflamación de células cardíacas que genera 
afección coronaria, miocárdica, valvular y pericárdica. (24) Clínicamente, se constata taquicardia sinusal, (25) 
precordio activo por miocarditis, ritmo de galope y soplo regurgitativo de insuficiencia mitral. Ocasionalmente, 
bajo gasto cardiaco y shock por disfunción ventricular grave. (12) Poco frecuente es el IAM (0.4%). Excepcional-
mente, la miocarditis es fulminante (0.1-0,5%) y la arritmia es causa de muerte en esta etapa. (26,27)

7.2. Estudios cardiológicos complementarios
7.2.1. Electrocardiograma 
Debe realizarse al momento del diagnóstico, ya que resulta especialmente útil en la primera semana de enfer-
medad. Frecuente taquicardia sinusal, prolongación de los intervalos PR y Qt, complejos de bajo voltaje (se debe 
sospechar derrame pericárdico), trastornos inespecíficos del segmento ST y de las ondas T. (28-30) 

7.2.2. Ecocardiograma 
Es un método sensible, específico y seguro para la detección de dilataciones en las arterias coronarias y otras 
complicaciones cardíacas. El primer ecocardiograma deberá realizarse al momento del diagnóstico de la EK y 
debe ser completo, con especial interés en la anatomía coronaria, la función ventricular, la función valvular y el 
pericardio. No debe retrasarse la administración de la g-GEV a la espera del ecocardiograma. En la 
primera semana, no es esperable encontrar cambios en las coronarias. A partir del día 7, puede obser-



6 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGÍA  /  VOL 85 Suplemento 5 /  NOVIEMBRE 2017

varse birrefringencia y, hacia el final de la segunda semana, la aparición de dilataciones y/o aneurismas. Si el primer 
estudio fue normal, el segundo ecocardiograma deberá realizarse durante el transcurso de la segunda semana del 
inicio de los síntomas. En caso de que este último fuera normal, el tercer ecocardiograma deberá realizarse entre las 6 
y las 8 semanas, desde el inicio de la EK. (12,25,31) En los pacientes en los que se detecta la presencia de aneurismas 
coronarios, derrame pericárdico, insuficiencia valvular, disfunción ventricular o persistencia de signos de inflamación, 
el ecocardiograma debe repetirse, al menos, semanalmente para evaluar si hay progresión de las complicaciones men-
cionadas. (12) La evaluación ecocardiográfica de las arterias coronarias debe ser lo más completa posible, e incluir la 
CI, la DA, la CX, la CD, segmentos proximal, medio y distal y la DP. La medición debe realizarse de borde interno a 
borde interno y excluir los puntos de ramificación donde normalmente hay una dilatación focal. Se debe evaluar el 
número y la localización de los aneurismas y la presencia o ausencia de trombos intraluminales. (32-34)

El compromiso coronario se basa en la recomendación de la AHA según los diámetros de las arterias corona-
rias, ajustados por SC, y se los compara con los valores normales de la población (Z- score). (11, 34-36) El cálculo 
del Z-score se puede realizar en la Figura 1.

Clasificación ecocardiográfica de las lesiones coronarias:
– Aneurismas: dilataciones segmentarias de las arterias coronarias con un Z-score ≥ 2.5. Pueden ser fusiformes 

o saculares. (31)
– Ectasia: dilatación uniforme de la arteria coronaria con Z-score entre +2 - +2.5. 
– Alteraciones cualitativas: aumento del brillo y ecogenicidad en la periferia de la coronaria y lumen irregular.

Clasificación de los aneurismas según el tamaño: 
– Pequeños: < 5 mm 
– Medianos: de 5 a 8 mm
– Gigantes: > 8 mm

Una lesión con un Z-score ≥ 10 debería tratarse como un aneurisma gigante por más que su valor absoluto 
sea menor de 8 mm. (37)

Evaluación ecocardiográfica de lesiones no coronarias: se debe determinar el diámetro del VI en sístole y 
diástole, además de su fracción de acortamiento y de eyección. (38)

La insuficiencia mitral se encuentra en un 27% de los pacientes, la insuficiencia aórtica, en 5%; la di-
latación de la raíz aortica, en 10% (38) la pericarditis, en 5%; y algunos pueden desarrollar taponamiento 
cardíaco. (39-41) 

7.2.3. Tomografia computada multicorte: (TCMC) / Resonancia magnética cardíaca (RMC) 
La TCMC es un método válido para la evaluación de las LAC, principalmente en los segmentos medios y distales, 
donde la evaluación con ecocardiograma es más limitada. (42) Nos permite describir el lumen, el diámetro y la 
morfología vascular, la presencia y el tipo de trombo, cuantificar la estenosis, evaluar la circulación colateral y 
calcificaciones, como así también observar la ruptura del aneurisma y realizar el control del tratamiento per-
cutáneo y de la cirugía de by-pass. 

En la actualidad, la TCMC es utilizada en forma complementaria y adicional al ecocardiograma doppler color. 
La RMC permite, además del estudio de las arterias coronarias, evaluar la perfusión, viabilidad miocárdica 

(33) y demostrar inflamación activa (vasculitis) en la pared de las arterias coronarias. (30,31) Este método tiene 
una disponibilidad limitada y depende del operador.

7.2.4. Cateterismo cardíaco
La angiografía coronaria diagnóstica puede utilizarse en casos complejos, pero sólo luego del periodo inflamatorio 
agudo (6-12 meses del inicio de la enfermedad). 

Fig. 1. Tamaños de las coronarias (A: descendente anterior, B: coronaria derecha y C: coronaria izquierda, según superficie corporal, en 
niños menores de 18 años. Valor medio, 2 desvíos estándar y 3 desvíos estándar.

DA: descendente anterior; CD: coronaria derecha; CI: coronaria izquierda; SC: superficie corporal.
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7.2.5. Pruebas estrés: estudios de medicina nuclear y ecocardiograma
Los SPECT de reposo y estrés (ejercicio o apremio farmacológico con dipiridamol o dobutamina) están indicados para la 
detección de isquemia miocárdica secundaria a la presencia de alteraciones vasculares, hemodinámicamente significativas 
(aneurismas, estenosis, oclusiones o tortuosidad anormal del vaso), en pacientes con antecedentes de EK y asintomáticos.

8. FACTORES PREDICTORES DE ENFERMEDAD CORONARIA

Se han identificado los siguientes factores de riesgo para el desarrollo de aneurismas coronarios: sexo masculino, 
edades < 1 y > 5 años, primera consulta médica antes de los 3 días o más de 7 días desde el inicio de los síntomas 
y el requerimiento de corticoides. La forma incompleta de EK se ha asociado con demora en el diagnóstico e inicio 
del tratamiento adecuado, lo que implica un riesgo para desarrollo de secuelas cardiacas. (43-46)

La tasa de mortalidad estandarizada en Japón es 1.25 para EK y 2.35 cuando se asocia compromiso coronario. 
(47) El pico de mortalidad ocurre de 15 a 45 días desde el inicio de la fiebre;(48) la muerte secundaria a IAM 
puede suceder varios años después en individuos con aneurismas o estenosis. 

En Argentina, los factores de riesgo involucrados con el desarrollo de afección coronaria fueron edad < 3 
años, 6 o más días de fiebre, VSG > 50mm/hora, PCR > 100mg/L y hematocrito < 30%. (49) En otro estudio, 
se asoció a la presencia de otras alteraciones cardíacas, PCR > 100 mg/dl, leucocitosis > 20.000/mm3  y VSG > 
100mm/1° hora.(17)

9. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Véase la Tabla 2.

10. TRATAMIENTO FARMACOLÓGICO

El objetivo del tratamiento, en la fase aguda de la EK, es suprimir la inflamación y reducir la prevalencia de 
anomalías coronarias. 

10.1. Gamma-Globulina Endovenosa 
El uso de la g-GEV ha logrado reducir el riesgo de alteraciones coronarias de 30% a 5% en pacientes que reciben 
la terapia oportunamente. Se infunde por vía endovenosa en dosis de 2 g/kg (durante 10-12 horas) entre los días 
5 y 10 del inicio de la enfermedad (clase de recomendación I, nivel de evidencia A), con 1 mg/kg de difen-
hidramina como premedicación (1 hora antes de infusión).(9) Si el diagnóstico se realiza superados los 10 días 
de enfermedad, puede considerarse utilizar tratamiento con g-GEV en pacientes con fiebre y reactantes de fase 
aguda persistentemente elevados o ante la presencia de aneurismas coronarios (50) (clase de recomendación 
I, nivel de evidencia C)

10.2. Ácido Acetil Salicílico
Se utiliza por su efecto antiinflamatorio en dosis altas de 80-100 mg/kg/día oral (cada 6 horas) entre los días 5 y 
10 del inicio de la enfermedad (dosis máxima: 2,5 gr), concomitantemente a g-GEV (clase de recomendación 
I, nivel de evidencia A). Esta dosis se mantiene hasta 72 h después que el paciente ha permanecido afebril y  
desciende a 3-5 mg/kg/día (cada 24 horas) durante 6-8 semanas en pacientes sin evidencia de compromiso coronario 
(clase de recomendación I, nivel de evidencia C). Si los niños desarrollan aneurismas coronarios, mantienen 
la antiagregación hasta su resolución del aneurisma (clase de recomendación I, nivel de evidencia B). (51)

10.3. Estrategias ante la falla del tratamiento inicial
Un 10-15% de los pacientes son no respondedores. Si no muestran mejoría luego de 36-48 horas de la primera 
dosis de g-GEV (persistencia o recurrencia de fiebre o descenso insuficiente PCR < 50%), se recomienda una 
segunda dosis de g-GEV de 2 gramos/kg (en 12 horas) (clase de recomendación I, nivel de evidencia C)

En niños con EK no respondedores a 2 dosis consecutivas de g-GEV, se utiliza metilprednisolona en dosis de 
30mg/kg/dosis (infusión endovenosa durante 3 hs) por 3 días consecutivos. (52) (clase de recomendación I, 
nivel de evidencia C)

En pacientes refractarios a 2 dosis de g-GEV y/o pulsos de metilprednisolona o compromiso cardíaco grave, una 
alternativa lógica es utilizar agentes biológicos con el objetivo de inhibir terapéuticamente citoquinas elevadas 
durante la fase aguda de enfermedad (que incluyen TNF-α, IL-1). (53-58)

10.3.1. Inhibidores del Factor de Necrosis Tumoral  
– Infliximab (anticuerpo monoclonal quimérico que se une específicamente a TNF-α).(53-58) Se utiliza en dosis 

única de 5 mg/kg (infusión endovenosa en 2 h). (clase de recomendación IIa, nivel de evidencia C).
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– Etanercept (proteína de fusión dimérica, compuesta por 2 receptores solubles  
– TNF- p75 y porción Fc de IgG1 humana). Se puede administrar en pacientes con  EK y miocarditis, en los que 

infliximab está contraindicado. La dosis es 0.8 mg/kg/semanales (máxima de 50 mg, subcutáneos) en forma 
adyuvante a la infusión de g-GEV, con 2  dosis subsiguientes. (59,60)

10.3.2. Inhibidores Interleuquina-1 
Se ha utilizado 1 mg/kg/día de anakinra (subcutáneo), en pacientes con EK refractaria, ante contraindicación 
de otros agentes biológicos. (61)

10.4. Prevención de Trombosis 
El régimen antitrombótico, para pacientes con aneurismas gigantes, consiste en dosis bajas de AAS junto con 
anticoagulantes orales (warfarina o acenocumarol), manteniendo la RIN de 2,0-2,5 (clase de recomendación 

Tabla 2. Diagnósticos diferenciales de enfermedad de Kawasaki

Entidades clínicas Características clínicas diferenciales con EK

Buen estado general, fiebre alta, faringoamigdalitis, exantema micropapular, con piel sana interpuesta, 

rojo áspero, ASTO (antiestreptolisina O) positiva, hisopado de fauces positivo para Streptococcus beta 

hemolítico grupo A. Rápida mejoría con tratamiento antibiótico.

Mediado por toxinas. Fiebre, mal estado general, eritrodermia generalizada que puede descamar, hi-

potensión y signos de afectación multiorgánica. Inyección conjuntival y mialgias. Asociado a infección 

de partes blandas o al uso de tampones en mujeres (S. aureus).

Mediada por toxinas. Erupción dolorosa escarlatiniforme o impétigo bulloso, sin compromiso ocular, 

bucal o visceral. Signo de Nikolski positivo.

Predominio de afectación cutáneo-mucosa. Regular a mal estado general. Puede cursar con ampollas. 

Signo de Nikolski positivo. Descamación a predominio de tronco.

Mediada por drogas, alimentos, etc. Evaluar antecedentes personales del paciente y síntomas acom-

pañantes.

Inespecíficos: acompañados de síntomas respiratorios o gastrointestinales.

Eritema infeccioso (5ª Enfermedad): exantema rojo brillante en mejillas y palidez peribucal. Erupción 

simétrica, en encaje, a menudo con prurito, en tronco, brazos y muslos. Cursa con febrícula.

Exantema súbito o Roséola (6 ª enfermedad): fiebre que cede al aparecer el exantema maculopapular 

eritematoso y que dura de horas a días.

Fiebre, rash, hepato-esplenomegalia, odinofagia, adenomegalias. Origen infeccioso: VEB, CMV, Toxo-

plasma, HIV.

Sin compromiso del estado general, ni compromiso ocular, cutáneo-mucoso o cardiológico. Pueden 

presentar dolor.

Fiebre, cefalea, dolores musculares, artralgias, erupción, sufusión conjuntival sin supuración, ictericia, 

hemorragias, uveítis, meningitis aséptica.

Síntomas gripales, fiebre, artralgias, mialgias, náuseas, vómitos, diarrea, nefritis, gastritis, adenopatías. 

En dengue grave, hemorragias.

Evaluar carnet de vacunas. Fiebre, conjuntivitis, rinitis, tos (triple catarro). Exantema maculopapular que 

comienza en rostro y se propaga en sentido céfalo-caudal y centrífugo. Enantema (manchas de Koplik)

Fiebre alta de duración variable, mayor a dos semanas, artritis, exantema macular evanescente en tronco 

y extremidades. Es seronegativa. Al inicio, los pacientes pueden no presentar artritis y las radiografías 

óseas pueden ser normales.

Fiebre, erupción cutánea, gangrena periférica, puede cursar con aneurismas coronarios.

Citopenias, compromiso del estado general con síndrome de impregnación, adenomegalias generali-

zadas, mediastino ensanchado.

Escarlatina

Síndrome shock tóxico es-

treptocócico o estafilocócico

Síndrome de piel escaldada 

estafilocócico

Síndrome Stevens Johnson-

necrólisis epidémica tóxica

Reacciones de hipersensi-

bilidad

Infecciones virales, exantemas 

inespecíficos (Adenovirus, 

Herpes humano 6, Parvovirus 

B19, enterovirus, ECHO)

Síndrome mononucleósico

Linfadenitis cervical

Leptospirosis

Dengue

Sarampión

Artritis idiopática juvenil sis-

témica

Panarteritis nodosa

Linfoma

EK: enfermedad de Kawasaki; ASTO: antiestreptolisina O; ECHO: virus huérfano citopático entérico humano; VEB: virus de Epstein Barr; VIH: virus de inmu-
nodeficiencia humana. 
Fuente: Nelson. Tratado de Pediatría, 19a ed, Elsevier, 2013. 
Red Book informe 2015 del Comité sobre Enfermedades infecciosas. 30a ed American Academy of Pediatrics
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II, nivel de evidencia C) o heparina de bajo peso molecular (HBPM- anti factor Xa 0,5-1) en dosis terapéutica 
asociada a aspirina. (60)

Abciximab es un anticuerpo monoclonal con acción antiagregante y de remodelación vascular. Puede asociarse 
a tratamiento estándar (clase de recomendación II, nivel de evidencia C)

10.5. Tratamiento de trombosis coronaria
Los trombolíticos, como estreptoquinasa, uroquinasa, y tPA, han sido administrados a niños con trombosis 
coronaria con diferentes tasas de eficacia (clase de recomendación II, nivel de evidencia C). (Figura 2).

11. SEGUIMIENTO Y CONTROL

Aquellos pacientes sin afectación coronaria durante la EK no presentan signos o síntomas clínicos de disfunción 
en el seguimiento alejado, pero se aconseja continuar con controles cardiológicos quinquenales con evaluación 
de los factores de riesgo cardiovascular (clase de recomendación IIb, nivel de evidencia C). 

El 50%-67% de los pacientes con aneurismas coronarios los resuelven, angiográficamente, a 1 o 2 años de 
iniciada la enfermedad. (49,62-64) La probabilidad de regresión del aneurisma se asocia al tamaño inicial, (63,65) 
edad <1 año al momento del diagnóstico, morfología fusiforme y localización distal. (62)

En los pacientes con aneurismas coronarios persistentes, la estenosis secundaria a proliferación miointimal 
suele ser progresiva. (49,64) Los aneurismas gigantes presentan peor pronóstico por el riesgo de trombosis. 
(64-66) El IAM es la principal causa de mortalidad en estos pacientes y requieren seguimiento con test de estrés 
miocárdico, además de evaluar individualmente la necesidad de realizar angiografía coronaria y tratamiento por 
cateterismo o cirugía. 

El seguimiento de pacientes con EK con compromiso coronario debería realizarse de por vida, teniendo en 
cuenta que suelen aparecer síntomas cardiovasculares a partir de la segunda década, luego de la fase aguda. A 
fin de protocolizar el seguimiento cardiológico, éste fue estratificado, según el riesgo de isquemia miocárdica, en 
5 grupos (13). (Tabla 3).

EK

No AAC AAC Gigantes
AAC pequeños o

medianos

AAS por
6-8 semanas

Sin trombosis Con trombosis AAS hasta la
regresión

Oclusión
no aguda

Oclusión
aguda

Intervención
quirúrgica aguda

AAS
+ACO/HBPM
± clopidogrel

Tratamiento a
largo plazo

AAS
+HBPM/ACO

t-PA
+HNF/HBPM
Abciximab?

Fig. 2. Algoritmo de tratamiento antitrombótico en enfermedad de Kawasaki.

EK: enfermedad de Kawasaki; AAC: aneurismas de artérias coronárias; AAs: ácido acetilsalicílico; ACO: anticoagulantes orales; HBPM: heparina 
de bajo peso molecular; tPA: activador del plasminógeno tissular; HNF: heparina no fraccionada. 
Fuente: Modificado de Blanchette VS, Breakey VR, Revel-Vilk S. Sickkids Handbook of Pediatric Thrombosis and Hemostasis, 1ed. Basel: Karger; 
2013. pp. 206.
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Tabla 3.  Estratificación de riesgo: recomendaciones basadas en consenso de expertos de la American Heart  Association

Nivel Terapia  Actividad Seguimiento Estudios
de riesgo farmacológica física 
 sugerida recomendada

NIVEL I

Sin afectación 

coronaria

NIVEL II

Ectasia coronaria 

transitoria en la 

etapa aguda. (*)

NIVEL III

Aneurismas aisla-

dos pequeños – 

mediano calibre

(3-5mm)

NIVEL IV

Aneurisma de 

gran tamaño  

≥ 6mm; y/o

Aneurismas múl-

tiples o complejos 

en un  mismo vaso 

sin obstrucción

NIVEL V

Obstrucción de la 

arteria coronaria 

confirmada CCG 

o angio-TAC

Ninguna

Ninguna

Antiagregación 

plaquetaria con 

AAS 3-5 mg/Kg  

y/o clopidogrel 

hasta regresión 

documentada del 

aneurisma

Clase de recomen-

dación IIa; Nivel 

de Evidencia: C.

Antiagregación  

plaquetaria + 

anticoagulación

Antiagregación  

plaquetaria 

Se deben conside-

rar B bloqueantes

Sin restricción

Sin restricción

Sin restricción en

< 10 años

Actividad física 

guiada por los 

test de ejercicio 

y SPECT en > 10 

años.

No se recomien-

dan deportes de 

contacto por la 

antiagregación 

(para evitar hema-

tomas)

Actividad física 

guiada por los 

test de ejercicio y 

SPECT.

No se recomien-

dan deportes de 

contacto

Actividad física 

guiada por los 

test de ejercicio y 

SPECT.

No se recomien-

dan deportes de 

contacto

Seguimiento pe-

diátrico habitual y 

evaluar FRCV cada 

5 años.

Evaluación clínica 

y de FRCV 

cada 3 a  5 años

Evaluación clínica 

y de FRCV  anual

Evaluación clínica 

y de FRCV

Semestral.

Evaluación clínica 

y de FRCV semes-

tral

No se recomien-

dan SPECT ni CCG

No se recomien-

dan SPECT ni CCG

Eco estrés cada 

2 años en > 10 

años o

SPECT

CCG si isquemia 

significativa

Ecoestres anual

O

SPECT

CCG 6-12 meses 

de etapa aguda

Ecoestrés anual

O 

SPECT

CCG 6-12 meses 

de etapa aguda

Seguimiento 

pediátrico ha-

bitual

Seguimiento 

pediátrico ha-

bitual

Clase de reco-

mendación IIa; 

Nivel de Eviden-

cia: B.

Clase de reco-

mendación IIa; 

Nivel de Eviden-

cia B.

Clase de reco-

mendación IIa; 

Nivel de Eviden-

cia B.

(*) Desaparece entre 6-8 semanas. AAS: ácido acetil salicílico. CCG: cinecoronariografía. La evaluación clínica incluye electrocardiograma y ecocardiograma. 
FRCV factores de riesgo cardiovascular. SPECT: estudio de perfusión miocárdica con sestamibi.
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11.1. Pruebas de estrés
Las pruebas de estrés usadas en el seguimiento de pacientes con EK, para la evaluación funcional de las arterias 
coronarias, incluyen SPECT gatillado con ejercicio o apremio farmacológico con dipiridamol o dobutamina, que 
permite evaluar la presencia y el monto isquémico y la función ventricular en reposo y posesfuerzo. 

Otra modalidad de evaluación de isquemia es la ecocardiografía de estrés con ejercicio o con agentes farmaco-
lógicos. La sensibilidad y especificidad del ecoestrés con dobutamina para la detección de enfermedad coronaria es 
del 90% y 100%, respectivamente. (67) Es un método que evita la radiación y puede repetirse en estos  pacientes 
seguidos durante largos períodos. 

11.2. Embarazo
En pacientes embarazadas, la persistencia de lesiones aneurismáticas parece no estar asociado a un mayor riesgo. 
La sola presencia de aneurismas no es una indicación de cesárea (68,69) (clase de recomendación IIb; nivel 
de evidencia C).

11.3. Intervenciones de las coronarias: angioplastia y cirugía de revascularización
En aquellos pacientes con indicación de angioplastia transluminal percutánea ésta debe ser realizada con balones 
de alta presión debido a que las lesiones suelen estar calcificadas. La aterectomía rotacional es el procedimiento 
de elección en los aneurismas calcificados que tienen lesiones estenóticas, aunque la experiencia en esta población 
es muy limitada (70-72) (clase de recomendación IIa; nivel de evidencia C).

La cirugía de revascularización coronaria también ha sido realizada con éxito en un grupo de pacientes con 
cardiopatía isquémica secundaria a EK, en los que se utilizaron, preferentemente, puentes arteriales (72-74) 
(clase de recomendación IIa; nivel de evidencia B)
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