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AP: Alergia a huevo y proteína de leche de vaca

CASO CLÍNICO

Niño de 1 año que es traído a UPED por fiebre y
cuadro catarral de una semana de evolución

Exantema maculo-papular generalizado
Adenopatías laterocervicales bilaterales
subcentimétricas (izquierda de mayor tamaño)
Faringe hiperémica
Labios de aspecto fisurado y lengua de aspecto
aframbuesado
Hiperemia conjuntival bilateral

Exploración física



CASO CLÍNICO

Analítica sanguínea: PCR 5,6 mg/dL,
Procalcitonina 0,48 ng/mL, LDH 442 U/L,
Leucocitos 259700 con desviación izquierda
Aspirado nasofaríngeo: Adenovirus y
Rinovirus/Enterovirus
Orina: Piuria estéril
Hemocultivo y serología: negativos
Ecografía abdominal y cardiaca: normales

Pruebas complementarias

Niño de 1 año que es traído a UPED por fiebre y
cuadro catarral de una semana de evolución

AP: Alergia a huevo y proteína de leche de vaca



CASO CLÍNICO

¿ PRIMERA SOSPECHA CLÍNICA?

ENFERMEDAD DE KAWASAKI



ENFERMEDAD DE
KAWASAKI

Vasculitis sistémica que afecta a vasos de pequeño y
mediano calibre, aguda y autolimitada

El 85% en menores de 5 años, con máxima
incidencia entre los 18 y 24 meses de vida, aunque
puede afectar a adolescentes y adultos
Causa más común de enfermedad cardiaca
adquirida en niños en países desarrollados 
Segunda causa de vasculitis en la infancia, después
de la púrpura de Schönlein-Henoch
Más prevalente en países asiáticos, especialmente
en Japón (incidencia de 330/100 000 niños
menores de 5 años)
En Europa: 5,4-15/100 000 menores de 5 años



Una de las teorías más aceptadas sugiere que puede
ser causado por un agente infeccioso que se inhalaría e

infectaría células epiteliales bronquiales ciliadas de
tamaño mediano

Estudios recientes, basados en el análisis de las grandes
epidemias de EK en Japón, sugieren que el agente

causal podría ser un agente medioambiental

La alta incidencia en las comunidades asiáticas y el
mayor riesgo entre hermanos de los casos, sugieren que

los factores genéticos son importantes 

¿ETIOLOGÍA?



FASE DE
CONVALECENCIA

CURSO EVOLUTIVO
PERIODO FEBRIL 

AGUDO

PERIODO
SUBAGUDO
2-4 semanas

10-25 días



A

B

C

D

E

DENOPATÍA CERVICAL. Unilateral (a veces
bilateral), dolorosa, dura y >1,5 cm, que
remite a medida que cede la fiebre

CRITERIOS
DIAGNÓSTICOS

OCA. Enantema, lengua aframbuesada
y/o labios fisurados

ONJUNTIVITIS no supurativa bilateral.
En algunos casos asocia uveítis anterior
transitoria y benigna

EDOS. Cambios periféricos de extremidades
como edema, eritema y/o descamación 

XANTEMA maculo-papular que suele comenzar
en superficies extensoras y después se extiende
al tronco. Es característica la afectación
perineal

Fiebre ≥5 días 



AFECTACIÓN CARDIACA

Siempre se debe pensar, buscar, y vigilar, porque es la
afectación que puede otorgarle gravedad al proceso

Las manifestaciones cardiacas son muy variables:
Alteraciones inespecíficas del ECG sin repercusión clínica
Soplos cardiacos, ritmo de galope
Pericarditis, endocarditis, miocarditis 
Alteraciones coronarias: en los primeros días del proceso,
puede detectarse arteritis de la coronaria. Pasadas entre 1 y
4 semanas se pueden detectar los aneurismas y las
trombosis. 

La tasa de mortalidad está entre un 1 y un 2%



Aneurismas cardiacos
En niños no tratados el porcentaje se eleva al 25% en
comparación al 5% en tratados con IgIV
Mayor riesgo en menores de 1 año y mayores de 8 años,
fiebre >10 días y en los que persiste fiebre/alteraciones
analíticas después del tratamiento
Se pueden acompañar de aneurismas de grandes arterias
(iliaca, femoral, renal)
La mayoría regresan espontáneamente en un año 

AFECTACIÓN CARDIACA



Fiebre≥ 5 días + 4 criterios clínicos o 3 criterios y afectación cardiaca compatible

ENFERMEDAD DE KAWASAKI COMPLETA

Fiebre persistente junto con otros criterios clínicos, habiendo excluido
otras enfermedades que pueden simular dicho proceso, o cuando se
cumplen los criterios salvo la duración de la fiebre

ENFERMEDAD DE KAWASAKI INCOMPLETA

Manifestaciones asociadas que generalmente no se observan en la EK como
fallo renal, hiperpermeabilidad vascular, síndrome de activación macrofágica...

ENFERMEDAD DE KAWASAKI ATÍPICA

ESTOS CASOS TAMBIÉN SERÍAN TRIBUTARIOS DE TRATAMIENTO UNA VEZ
DESCARTADAS OTRAS CAUSAS MÁS FRECUENTES DE ENFERMEDAD





NOVEDAD

En presencia de≥4 características clínicas principales, el
diagnóstico se puede realizar con 4 días de fiebre

CRITERIOS DIAGNÓSTICOS



OTRAS MANIFESTACIONES
CLÍNICAS

Irritabilidad 
Infección del tracto respiratorio
Dolor abdominal acompañado o no de diarrea
Elevación de las transaminasas
Ictericia
Hidrops de vesícula biliar
Artritis
Hipertensión intracraneal con papiledema
bilateral secundario
Hipoacusia, generalmente reversible

Una forma rara pero grave es un shock
vasodilatador, con hipotensión y mala perfusión,

con o sin disfunción miocárdica

Al alta se citará en consulta de 
ORL para evaluación y revisión 



DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Viriasis: coronavirus, adenovirus, sarampión, echovirus, mononucleosis infecciosa 
Enfermedades mediadas por toxinas: escarlatina, síndrome del shock tóxico
estafilocócico o estreptocócico 
Reacciones inmunitarias: toxicodermias, necrólisis epidérmica tóxica, síndrome de
Stevens-Johnson, enfermedad del suero
Enfermedades reumatológicas: artritis idiopática juvenil de inicio sistémico, lupus
eritematoso sistémico, fiebre reumática
Síndrome hemofagocítico 
Síndrome inflamatorio multisistémico infantil (MIS-C) relacionado con COVID-19



Piuria estéril 
(>10 leucocitos/campo

con urocultivo negativo)

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

• Leucocitosis >15 000 con
desviación a la izquierda 

• Anemia normocítica
normocrómica

• Trombocitosis >450 000
• PCR >40 mg/dl
• VSG >40 mm/h

• Elevación ALT, AST, GGT y
ferritina

• Albúmina <3 g/dl
Descartan otros

diagnósticos

Analítica sanguínea

Sedimento de orina 
+ Urocultivo

Hemocultivo 
y serología



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Ecocardiograma
Anatomía coronaria
Función ventricular
Función valvular
Pericardio

ECG
Prolongación PR y QT,

disminución de voltaje QRS
y arritmias

Pruebas de estrés
miocardio 

y coronariografía



PACIENTES DE ALTO RIESGO:
mayor riesgo de desarrollar aneurismas coronarios

Edad menor de 12 meses (especialmente menores de 6)
Aumento importante de RFA (PCR >90 mg/dL, VSG >80mm/h,
trombocitosis >900.000/mm3)
Disfunción hepática: aumento x2 GOT/GPT y/o bilirrubina
directa >1 mg/dL
Albumina <2,5 g/dL
Descenso de Hb >2g/dL de límite inferior para la edad
Na <133 mmol/l
Presencia de afectación coronaria al diagnóstico 
Enfermedad de Kawasaki recurrente
Shock o presencia de síndrome de activación macrofágica

VALORACIÓN 
DE LA GRAVEDAD



PACIENTES DE ALTO RIESGO:
mayor riesgo de desarrollar aneurismas coronarios

VALORACIÓN 
DE LA GRAVEDAD



TRATAMIENTO INICIAL

INMUNOGLOBULINA IV01

BAJO RIESGO:
ANTIINFLAMATORIOS
NO ESTEROIDEOS
ALTO RIESGO:
CORTICOIDES

02 OMEPRAZOL

03



Dosis: 2 g/kg iv a pasar en 8-12 horas
Si presenta fallo cardiaco puede considerarse la infusión de 400
mg/kg/día durante 4 días consecutivos 

Cuándo: antes del 10º día del proceso o bien si a pesar de
llevar más de 10 días muestra una elevación en los parámetros
inflamatorios o una alteración ecocardiográfica

TRATAMIENTO INICIAL

INMUNOGLOBULINA IV01
Disminución de los días de fiebre 

Mejoría del estado general 
Reducción la severidad y frecuencia

de los aneurismas coronarios

Necesidad de consentimiento informado
Dosificación en pacientes con sobrepeso/obesidad ajustada al peso corporal ideal (PCI) 

PCI = (percentil 50 del IMC para la edad) x (altura real en metros)  



TRATAMIENTO INICIAL

01

5% 10%

INMUNOGLOBULINA IV



TRATAMIENTO INICIAL

01
Efectos adversos: 
Relacionados con la perfusión (cefalea, rubefacción,
escalofríos, mialgias, taquicardia, náuseas e
hipotensión)

1.

Anemia hemolítica: mayor frecuencia en grupos
sanguíneos A, B o AB

2.

Meningitis aséptica: suele ser transitoria y sin
secuelas

3.

Tromboembolia o edema pulmonar agudo4.
Insuficiencia renal aguda5.
Aumento de VSG, neutropenia, leucopenia6.

Dependientes de la dosis de
administración y velocidad de

perfusión

INMUNOGLOBULINA IV



TRATAMIENTO INICIAL

01
Precauciones: 
 Mantener una hidratación adecuada antes del inicio de la
perfusión de IgIV

1.

Controlar la diuresis2.
Controlar los niveles de creatinina sérica3.
Evitar el uso concomitante de diuréticos del asa 4.

Contraindicaciones:
Hipersensibilidad al principio activo o a alguno de los excipientes1.
Los pacientes con deficiencia selectiva de IgA que han
desarrollado anticuerpos frente a las IgA

2.

Todas las vacunas vivas deben
posponerse durante 11 meses después
de la administración de IgIV ya que

puede reducir la eficacia 
INMUNOGLOBULINA IV



TRATAMIENTO INICIAL

BAJO RIESGO: ANTIINFLAMATORIOS NO ESTEROIDEOS

03

Dosis: Ibuprofeno 30-40 mg/kg/día o ácido acetilsalicílico (AAS) dosis
medias (30-50 mg/kg/día) 

Cuando: desde el inicio hasta que se encuentre afebril de 48-72
horas. AAS 3-5 mg/kg/día (dosis antiagregante) en una sola dosis al
día una vez ceda la fiebre y se continúa hasta 6-8 semanas después
del inicio de la enfermedad (hasta valoración cardiológica)
Se debe tener en cuenta que el ibuprofeno antagoniza el efecto

antiagregante del AAS
Alérgicos o resistentes a la aspirina: clopidogrel o dipiridamol 

Precaución con AAS en época 
epidémica de Gripe



TRATAMIENTO INICIAL

03
BAJO RIESGO: ANTIINFLAMATORIOS NO ESTEROIDEOS



TRATAMIENTO INICIAL

Aneurismas de pequeño tamaño (Z score ≥2,5 a <5): monoterapia
con dosis bajas de AAS (3-5 mg/kg/día)
Aneurismas de tamaño moderado (Z score ≥5 a <10 y diámetro
máximo <8 mm): AAS (3-5 mg/kg/día) + clopidogrel 0,2-1,0
mg/kg/día
Aneurismas gigantes (Z score ≥10 o diámetro máximo >8 mm) o de
rápido crecimiento: AAS (3-5 mg/kg/día) + clopidogrel 0,2-1,0
mg/kg/día + warfarina (INR 2-3)





TRATAMIENTO INICIAL

INTENSIFICACIÓN EN ALTO RIESGO: CORTICOIDES

03

Uso tradicional:
Metilprednisolona 30/mg/kg/día

(máximo 1 g) iv durante 3 días

NOVEDAD: Nueva recomendación
Metilprednisolona o prednisolona 

2 mg/kg/día con descenso progresivo
según evolución



TRATAMIENTO INICIAL

03
INTENSIFICACIÓN EN ALTO RIESGO: CORTICOIDES



TRATAMIENTO EN RESISTENTES A IG
REPETIR DOSIS DE
INMUNOGLOBULINA IV

01

02 CORTICOIDES
INICIAR EN BAJO RIESGO
CONTINUAR EN ALTO RIESGO

03

Fiebre persistente ≥36 horas después de completar la infusión inicial de IgIV
 Tienen un mayor riesgo de desarrollar aneurismas 

ALTO RIESGO: BIOLÓGICOS: INFLIXIMAB, ANAKINRA O
ETANERCEPT (a veces en bajo riesgo)

04 OTRAS ALTERNATIVAS

OTRAS ALTERNATIVAS



03

Infliximab: 6 mg/kg iv en una o dos dosis (separadas por una semana).
Seguro y efectivo para reducir los días de fiebre y los síntomas en
pacientes resistentes a IGIV, aunque no se han observado diferencias en
cuanto al pronóstico cardiológico
Anakinra: 2-4 mg/kg/día subcutáneo durante 2-4 semanas. Buena
evolución en algunos casos clínicos aislados y existen dos ensayos clínicos
en marcha para probar su efectividad y seguridad 
Etanercept: poca evidencia

TRATAMIENTO EN RESISTENTES A IG

BIOLÓGICOS:
 INFLIXIMAB, ANAKINRA O ETANERCEPT



03

TRATAMIENTO EN RESISTENTES A IG

BIOLÓGICOS:
 INFLIXIMAB, ANAKINRA O ETANERCEPT



04
Fármacos inmunosupresores como la ciclosporina (inhibidor
específico de las células T que bloquea la vía calcineurina-NFAT):
4-6 mg/kg/día durante 5-10 días

TRATAMIENTO EN RESISTENTES A IG

OTRAS ALTERNATIVAS





SEGUIMIENTO CARDIOLÓGICO

1º En cuanto se sospeche la enfermedad
2º A los 14 días del inicio de los síntomas, pues algunas
alteraciones pueden aparecer posteriormente
3º A las 6-8 semanas del inicio, cuando los síntomas
hayan remitido
4º Al año

Ecocardiograma



Nivel 1: Sin afectación coronaria
Nivel 2: Ectasia coronaria transitoria
Nivel 3: Aneurisma pequeño o mediano aislado
Nivel 4: Aneurisma grande o varios pequeños/medianos
Nivel 5: Obstrucción coronaria confirmada con coronariogafía

SEGUIMIENTO CARDIOLÓGICO



Persistencia
de fiebre

RESOLUCIÓN 
CASO CLÍNICO

1º CICLO DE IG
+ IBUPROFENO

2º CICLO DE IG +
METILPREDNISOLONA
30 MG/KG DOS DÍAS

AAS
DOSIS MEDIA

DÍA 1 DÍA 2 DÍA 3 DÍA 4



RESOLUCIÓN 
CASO CLÍNICO

PREDNISOLONA 
2 MG/KG

AAS
DOSIS ANTIAGREGANTE

DÍA 5 DÍA 6DÍA 4

Desaparece
la fiebre

ALTA

DÍA 7

CORTICOIDES PAUTA
DESCENDENTE
AAS
OMEPRAZOL

Se detectan cifras
 TA >p(90)





CONCLUSIONES

Se han desarrollado criterios de riesgo tanto para la resistencia a la
IgIV como para el desarrollo de aneurismas coronarios que pueden
mejorar los resultados al permitir una terapia complementaria dirigida 

A pesar de los muchos avances, todavía existen incógnitas sobre la
patogenia, las pruebas diagnósticas, el tratamiento y el manejo a largo
plazo de esta enfermedad

01

02

03

En presencia de≥4 características clínicas principales, el diagnóstico de
Enfermedad de Kawasaki completa se puede realizar con 4 días de fiebre

04
La administración de IgIV 2 g/kg durante 8-12 horas sigue siendo el
tratamiento estándar para la enfermedad de Kawasaki aguda 

La pauta de corticoterapia recomendada recientemente para pacientes
de alto riesgo o resistencia a IgIV en pacientes de bajo riesgo es
2 mg/kg/día iv u oral con descenso progresivo según evolución05
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