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Resumen 

Initial  manifestations  of  incomplete  or  atypical Kawasaki disease: A case series report. 

Introducción:  La  enfermedad  de  Kawasaki  (EK)  es  una vasculitis  multisistémica  que  afecta  a  vasos  de  pequeño  y mediano tamaño. Es considerada como la primera causa de Abstract 

enfermedad  cardíaca  adquirida.  Su  presencia  en  edades inferiores a 9 meses o después de los 5 años es rara.  Los casos Introduction: Kawasaki disease (KD) is a multisystemic vasculitis that af-de  EK  incompleta  o  atípica  pueden  presentar fects small and medium-sized vessels. It is considered the leading cause of sintomatología  de  alguna  entidad  infecciosa  o  hallazgos acquired heart disease. Its presence at ages less than nine months or after inusuales durante el curso de una enfermedad, que dificultan five years is rare. Cases of incomplete or atypical KD may present symptoms la  detección  temprana;  lo  que  ocasiona  un  retardo  del of  an  infectious  entity  or  unusual  findings  during  a  disease,  making  early crecimiento y mayor riesgo de afectación cardíaca. 

detection difficult and causing growth retardation and increased risk of cardiac involvement. 

Serie  de  casos:  Se  presentan  6  casos  clínicos  con diagnóstico de EK incompleta en el Hospital de Niños Dr. 

Case series: Six clinical cases with a diagnosis of incomplete EK were pre-Roberto  Gilbert  entre  enero  2017  –  abril  2019;  83.4  % 

sented at Dr. Roberto Gilbert Children's Hospital between January 2017 

fueron  hombres,  el  66.8  %  fueron  menores  a  1  año,  el and April 2019; 83.4% were men, 66.8% were under one year of age, and motivo  de  consulta  fue  fiebre  >  5  días  en  todos  los  casos, the reason for consultation was fever > 5 days in all cases and rash in 66.6%. 

exantema en 66.6 %.  Al ingreso, 3 casos (50 %) tenían 1 de On admission, three patients (50%) met 1 of the five diagnostic criteria. Leu-los 5 criterios diagnósticos. Leucocitosis >16.000 u/ul estuvo  kocytosis >16,000 u/µl was present in all cases; C-reactive protein (CRP) presente en todos los casos; la Proteína C Reactiva (PCR) 

>15  mg/l  was  positive  in  66.6%,  and  platelets  less  than  450  x  mm3  in 

>15 mg/l fue positiva en el 66.6 % y las plaquetas menor de 66.6%. The associated manifestations were aseptic meningitis (33.4%), ve-450  x  mm3  en  el  66.6  %.  Las  manifestaciones  asociadas sicular hydrops (16.6%), acute abdomen (16.6%), pneumonia (16.6%), and presentadas  fueron  meningitis  aséptica  33.4  %,  hidrops hip synovitis (16.6%). 

vesicular 16.6 %, abdomen agudo 16.6 %, neumonía 16.6 

% y sinovitis de cadera 16.6%. 

Conclusions: It can be concluded that the cases described exemplify the tría

variety of incomplete or atypical forms of presentation since the similarities Conclusiones:  Se puede concluir que los casos descritos with other infectious processes due to the initial clinical manifestations made ejemplifican  la  variedad  de  la  forma  de  presentación diagnosis difficult, which delayed the start of a specific therapy. 

incompleta  o  atípica,  ya  que  las  similitudes  con  otros procesos infecciosos por las manifestaciones iniciales clínicas dificultaron  el  diagnóstico,  lo  que  retardo  el  inicio  de  la terapia específica. 



Palabras claves: 

Keywords: 

DeCS: 

Vasculitis 

Sistémica, 

Síndrome 

Pedia Mucocutáneo Linfonodular, Fiebre, Informe de  MeSH: Systemic Vasculitis; Mucocutaneous Lymph Node Syn-casos. 

drome; Fever; Case Reports. 

















Actas Médicas (Ecuador) 2023;33(1):61-65| 

DOI:1052011/202                                                                                                                                                            Inmunología | Pediatría normalmente no es frecuente en la EK [6]. Aplicando estas Introducción 

definiciones,  y  aunque  pueda  prestarse  a  confusión,  un La  enfermedad  de  Kawasaki  (EK)  es  una  vasculitis paciente con fiebre y sospecha de EK podría presentar ambas multisistémica,  que  afecta  a  vasos  de  pequeño  y  mediano formas:  incompleta,  si  no  alcanza  a  reunir  los  4  criterios tamaño. En la mayoría de los casos, el 85 % de los pacientes necesarios,  y  atípica,  si  presenta  una  manifestación  inusual son menores de 5 años. Su presencia en edades inferiores a 9 

[7].  Es  significativo  dejar  claro  que  la  diferencia  entre meses  o  en  mayores  de  5  años  es  rara.  Afecta Kawasaki  completo  e  incompleto  o  atípico  es  clínica,  los predominantemente  a  niños,  siendo  la  proporción  hombre: hallazgos  de  laboratorio  y  ecocardiográficos  son  idénticos. 

mujer de 1.5-2: 1. En el año 1967, el Dr. Tomisaku Kawasaki Los  aneurismas  aparecen  en  un  30-40  %  en  la  forma reporta  por  primera  vez  aproximadamente  cincuenta  (50) incompleta o atípica frente a un 10 % en los casos completos, casos  de  la  enfermedad  que  lleva  su  nombre;  hasta  el  año probablemente por el retraso en el diagnóstico y tratamiento 2017  en  países  como  Japón  se  reportaron  más  de  300.000 

[8]. Es importante mantener un alto índice de sospecha para pacientes  con  esta  patología  [1].  Se  considera  como  la poder iniciar la terapéutica específica y prevenir la afectación primera causa de enfermedad cardíaca adquirida en aquellos cardiaca [9]. 

países donde la fiebre reumática ya no es prevalente. Tiene El objetivo es la revisión de una serie de casos clínicos que una incidencia anual en menores de cinco años así: a nivel resalta que son varias las manifestaciones iniciales que pueden mundial 1-10/100 000, en Japón 90/100 000 niños, Estados acompañar una EK incompleta o atípica, por consiguiente, el Unidos 20-25/100 000 niños, América Latina 3/100 000. En diagnóstico y las decisiones terapéuticas resultan difíciles para Ecuador no existe una vigilancia activa de este problema de el  pediatra.  Determinar  las  manifestaciones  iniciales  de  los salud [2]. Es una patología poco frecuente en lactantes, sobre pacientes  con  EK  incompleta  o  atípica,  identificando  las todo antes de los 3 meses, lo cual sugiere que la transferencia diversas características clínicas- analíticas. 

materna  de  anticuerpos  protege  a  los  lactantes  de  esta enfermedad, a pesar de las múltiples investigaciones aún no Población y Métodos 

hay certeza de la etiología de la EK y se cree que los cambios Estudio  de  serie  de  casos,  de  tipo  retrospectivo  con  EK 

patológicos resultan de una exagerada respuesta inmune a un incompleta o atípica atendidos en el Hospital de Niños Dr. 

patógeno  en  pacientes  con  susceptibilidad  genética.  Sus Roberto Gilbert entre enero 2017 – abril 2019. Se utilizaron características clínicas y epidemiológicas hacen que algunos los  criterios  diagnósticos  de  la  Asociación  Americana  de autores sugieran una causa infecciosa, ya que presenta picos Cardiología  para  definir  la  EK  en  su  forma  incompleta  o estacionales  durante  invierno  y  al  inicio  del  verano.  Las atípica. Se realizó un análisis descriptivo en el que se pretende infecciones podrían ser un desencadenante de la inflamación calcular  las  frecuencias  y  porcentajes  para  las  variables se  ha  visto  relacionada  con  los  siguientes  agentes  como  S. 

cualitativas  y  los  valores  máximos  y  mínimos  para  las pyogenes,  S.  aureus,  M.  pneumoniae,  adenovirus,  virus mediciones cuantitativas. 

Epstein-Barr,  parvovirus  B19,  herpesvirus  6,  virus  de  la parainfluenza  tipo  3,  VIH,  sarampión,  rotavirus,  dengue, Aspectos éticos 

chikunguya,  citomegalovirus,  coxsackie,  virus  sincitial Se solicitó autorización al Comité de Ética y de Docencia del respiratorio, coronavirus, metapneumovirus, enterovirus [3]. 

Hospital del Niño Dr. Roberto Gilbert Elizalde el cual dio su El diagnóstico clásico se basa en la presencia de 5 o más aval para la revisión de los expedientes. Se aseguró la total días de fiebre (generalmente superior a 38.5 °C) junto con al confidencialidad  de  los  datos,  no  se  anotaron  nombres  ni menos  4  de  las  5  principales  características  clínicas: número de identificación de los pacientes en los formularios conjuntivitis bulbar sin exudado, lesiones de la cavidad oral de recolección de información. 

(queilitis  y  lengua  aframbuesada),  edema  -  eritema  palmo-plantar con posterior descamación peri-ungueal, adenopatía Resultados 

cervical  de  >  1.5  cm  generalmente  unilateral  y  exantema polimorfo.  Algunos  pacientes  pueden  cursar  con  otras Fueron 6 casos, de los cuales en relación con el sexo el 83.4 % 

manifestaciones como: irritabilidad, diarrea, vómitos, cuadros eran  hombres,  mientras  que  el  16.6  %  fueron  mujeres.  La respiratorios,  miocarditis,  pericarditis,  meningitis  aséptica, edad estuvo comprendida entre los 4 meses (valor mínimo) y hidrops  vesicular,  artritis  simétrica  de  pequeñas  y  grandes los 7 años (valor máximo). Solo existió un único caso con edad articulaciones,  uretritis,  uveítis,  miositis,  dolor  abdominal, de 2 años (16.6 %) y uno con edades mayores de 5 años (16.6 

eritema perineal y reacciones locales en el área de inoculación 

%). Esto implica que el 66.8 % de los pacientes tenían edades de  la  vacuna  BCG,  que  se  han  sido  descritos  en  los  casos menores de 1 año. 

incompletos  o  atípicos  [4].  Se  considera  “enfermedad El motivo de consulta fue la fiebre en el 100 % de los casos, incompleta” en los niños con fiebre inexplicable de al menos seguida de irritabilidad y vómitos, ambos presentes en el 50 

5 días de evolución asociada con 2 o 3 de los criterios clínicos 

% de los casos. 

[5].  Se  reserva  el  término  de  “enfermedad  atípica”  para La fiebre mayor de 5 días estuvo presente en el 100 % de aquellos  pacientes  que  presentan  un  síntoma  o  signo  que los  pacientes  del  estudio,  dentro  de  los  criterios  clínicos Actas Médicas (Ecuador) 2023:33(1)    Página 62 

DOI:1052011/202                                                                                                                                                            Inmunología | Pediatría presentes  fueron  exantema  con  66.6  %,  seguido  de  la El  cuadro  gastrointestinal  se  presenta  antes  de  las  otras inyección conjuntival y cambios en las extremidades, ambos manifestaciones mayores de la EK  y suelen desviar nuestra presentes en el 50 % de los casos. No se reportó ningún caso atención  hacia  diagnósticos  que  involucran  vómitos, que haya presentado adenopatías. Al ingreso, el 50 % de los enfermedad  diarreica  aguda,  dolor  abdominal,  abdomen pacientes  solo  cumplía  1  de  los  5  criterios,  mientras  que  el agudo y hepatomegalia en el 40 [16]. El hidrops vesicular o 33.4  %  cumplían  3  de  los  5  criterios  y  el  16.6%  restante distensión  de  la  vesícula  biliar  identificada  por  ecografía cumplía 2 de los 5 criterios. 

abdominal  es  poco  común  15  %  [15].  La  piuria  estéril  es Los  leucocitos  mayores  a  16.000/ul  se  encontraron producto  de  uretritis  debidas  a  la  misma  enfermedad,  es elevados en el 100 % de los pacientes, estando comprendidos frecuente alcanzando el 30-60 % en algunos reportes [15]. El los valores registrados entre 16.980 (valor mínimo) y 28.970 

compromiso articular como artritis y artralgia afecta a 10-30 

(valor máximo). La media de las cifras de leucocitos máxima 

%  de  los  casos.  Existen  otros  hallazgos  como:  eritema  e es de 21.720. Los neutrófilos mayores a 60 % presente en el induración en el sitio de la BCG, erupción a nivel perineal, 100 %, la media fue de 71 %. Los valores de hemoglobina inflamación  testicular  y  el  síndrome  de  activación menores de 10 gr/dl en el 100 % de loscasos,s teniendo un macrofágico  [16].  El  Síndrome  Respuesta  Inflamatoria valor mínimo de 8.3 y máximo 10. Los valores de plaquetas Sistémica  (SRIS)  se  observa  en  el  50-60  %  de  los  casos,  si considerados  normales  se  encontraron  en  el  intervalo analizamos  la  presencia  de  infecciones  simultáneas,  en  la 150.000-450.000,  de  modo  que  teniendo  en  cuenta  estos literatura hay multitud de trabajos que han señalado varios límites fue el 66.6 % de los casos, mientras que se encontró virus  como  desencadenantes  de  EK.  Algunos  estudios trombocitosis en el 33.4 % de los pacientes de la serie de casos. 

describen que hasta la mitad de los casos de EK tienen uno o La proteína C reactiva (PCR) >15 mg/l se mostró elevada en más virus respiratorios positivos detectados por PCR, si bien el 66.6 % de los pacientes, mientras que el restante 33.4 % fue su  papel  patogénico  no  está  claro  [16].  Varios  estudios negativa considerada por valores normales menor de 3 mg/l. 

soportan  que  los  pacientes  con  EK  incompleta  o  atípica El  examen  general  de  orina  patológico  en  el  33  %  de  los requieren más días de evolución para llegar a su diagnóstico pacientes. La velocidad de sedimentación globular (VSG) no 

[16]. 

fue  solicitada  en  la  analítica  de  ingreso  de  ninguno  de  los Estos  casos  representan  una  situación  importante  en pacientes. 

pediatría en el contexto de un niño con fiebre prolongada que El  100  %  de  los  casos  recibieron  antibióticos  desde  su no responde a tratamientos convencionales y en quien se ha ingreso.  Las  manifestaciones  asociadas  presentadas  fueron descartado  otras  patologías,  la  mayoría  de  estos  pacientes meningitis  aséptica  33.4  %,  hidrops  vesicular  16.6  %, ingresan con datos clínicos sugestivos de virosis e infecciones abdomen  agudo  16.6  %,  neumonía16.6  %  y  sinovitis  de bacterianas que pueden enmascarar esta enfermedad por lo cadera  16.6  %.  Los  días  de  hospitalización  hasta  el que  hay  que  apoyarse  en  los  hallazgos  analíticos  y diagnóstico fue en promedio de 3 días. Los días de fiebre hasta ecocardiográficos. 

el  diagnóstico  fue  en  promedio  9  días.  Así  mismo,  el  valor Teniendo en cuenta la infección coincidente con la que máximo de días de fiebre hasta el tratamiento fue de 10 días ingresaron  los  pacientes  si  estamos  ante  un  lactante  menor (66.6 %) y el mínimo de 7 días (33.4 % de los casos). 

con  fiebre  inexplicable  de  más  de  7  días  a  pesar  de tratamiento previo, incluso si no hay manifestaciones clínicas Discusión 

o  sintomatología  inespecífica,  se  deberá  realizar  una La EK ha sido reportada en más de sesenta países y se han ecocardiografía para descartar EK. 

publicado  aproximadamente  doce  mil  artículos  [10].  Es  la Debe perseguirse el diagnóstico precoz de los casos con causa principal de cardiopatía adquirida en niños, por lo que EK  incompleta  o  atípica  a  fin  de  iniciar  el  tratamiento es  fundamental  conocer  los  criterios  clínicos  clásicos  y durante  la  fase  inflamatoria  de  la  enfermedad  y  limitar  la manifestaciones  inusuales  para  realizar  un  diagnóstico ocurrencia de aneurismas coronarios o mejorar el pronóstico temprano [11]. 

de los ya formados. 

Blatt et al. realizaron un estudio con 37 pacientes con EK 

Parece claro que son necesarios estudios prospectivos de incompleta;  de  estos  el  45  %  al  no  cumplir  con  todos  los calidad que ayuden a establecer el papel de las infecciones en criterios tuvieron retraso en el diagnóstico y por consiguiente la EK. 

en  el  tratamiento;  las  complicaciones  cardiovasculares  se desarrollaron en el 24 % de ellos [12]. 

Conclusiones 

La  afección  del  sistema  nervioso  central  con  meningitis La  EK  puede  involucrar  numerosos  aspectos,  los  casos aséptica  ocurre  en  25  %  de  los  pacientes,  mientras  que  la descritos ejemplifican la variedad de la forma de presentación uveítis anterior se presenta en un 80 % de los casos [13]. 

EK incompleta o atípica ya que la similitud con otros procesos En la literatura existen revisiones que muestran cómo la infecciosos por la sintomatología inicial retraso el diagnóstico EK en el 15 % de los pacientes tiene alteraciones radiográficas y la terapia especifica. Al igual que en otros trabajos, se ha pulmonares,  principalmente  en  forma  de  neumonitis encontrado  que  sigue  siendo  un  reto  el  diagnóstico  y  que intersticial [14]. 

presentan  un  mayor  riesgo  de  desarrollo  de  aneurismas coronarios.  El  presente  estudio  pone  de  manifiesto  que  el Actas Médicas (Ecuador) 2023:33(1)    Página 63 
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