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La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica y autolimitada que constituye la causa mds
frecuente de cardiopatia adquirida en la edad pediatrica. Su diagndstico se basa en una serie de crite-
rios clinicos que en muchas ocasiones no estan presentes o asocian otros mds inespecificos que hacen
demorar su diagnostico.

Se presenta el caso de una paciente de 6 afios con enfermedad de Kawasaki que debuté como posible
adenitis infecciosa y cuya evolucion y reanamnesis dieron la clave del diagndstico de Kawasaki incom-
pleto.

De ahi, laimportancia del diagnéstico precoz de esta enfermedad, recordando que existen otros sinto-
mas mas inespecificos que pueden acompanarla, requiriendo un elevado nivel de sospecha para ins-
taurar su tratamiento precozmente y evitar las lesiones coronarias.

Key words:

® Adenitis

°® Fever

® Kawasaki disease

Abstract

Incomplete Kawasaki disease presenting as cervical adenitis

Kawasaki disease is a systemic and self-limited vasculitis that is the most common cause of acquired
heart disease in children. Its diagnosis is based on some different clinical criteria that are often not
present or are associated with other more unspecific ones that delay its diagnosis.

We present the case of a 6-year-old patient with Kawasaki disease that presented as a possible infec-
tious adenitis, whose evolution and repeated inquiries gave the key to the incomplete Kawasaki diag-
nosis.

Hence, the importance of early diagnosis of this disease, remembering that there are other more un-
specific symptoms that may associate it, requiring a high level of suspicion to start treatment early and
avoid coronary lesions.

INTRODUCCION

Sin embargo, resulta complicado, por lo inespecifi-

co y variable de sus sintomas y signos, algunos de

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis los cuales en ocasiones no llegan a aparecer, dando

sistémica de etiologia desconocida, cuyo diagnos-
tico precoz es importante por las graves y preveni-
bles complicaciones que presenta la enfermedad.

lugar a lo que se conoce como EK incompleta. La
adenitis cervical es el signo menos frecuente de
entre los principales. Suele ser unilateral, localiza-
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daeneltriangulo cervical anteriory para ser consi-
derada criterio de Kawasaki su didametro debe ser
superior a 1,5 cm. Generalmente, son adenopatias
no fluctuantes, firmes y sin eritema cutaneo®.

Presentamos una nina de 6 afios, con diagndstico
de EK incompleta que inicialmente fue diagnosti-
cada y tratada como adenitis cervical de origen
infeccioso, cuya evolucién fue clave para valorar la
opcion diagnostica de EK incompleta.

CASO CLiNICO

Se trata de una nifia de 6 anos sin antecedentes
personales de interés, que acude a la consulta de
Atencion Primaria por fiebre de hasta 38,6 °Cde 4
dias de evolucion, conjuntivitis bilateral purulenta
y dolor cervical izquierdo. A las 48 horas, persiste la
fiebre junto a una adenopatia lateral cervical iz-
quierda dolorosa, por lo que se inicia tratamiento
antibidtico oral con cefadroxilo a 50 mg/kg/dia.
Dada la escasa mejoria, persistencia de 6 dias de
fiebre y empeoramiento del estado general, se de-
cide traslado a urgencias del hospital de referencia
para tratamiento y estudio. Destaca una linfade-
nopatia laterocervical izquierda aumentada de ta-
mano, empastada, dolorosa a la palpacion y a la
rotacion cervical, junto a eritema y edema de la
piel circundante (Fig. 1).

En el primer estudio analitico, destaca una leucoci-
tosis (19 000/pL) con neutrofilia (16 600/pL), ane-

Figura 1. Adenitis cervical izquierda con amplio
edemay eritema
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mia normocitica (Hb 10,8 g/dl, Hto 32,2% y VCM 87
fL), aumento de los marcadores de infeccion, tales
como la proteina C reactiva (PCR) 10,3 mg/d|, pro-
calcitonina (PCT) 0,5 ng/mly la velocidad de sedi-
mentacién globular (VSG) 120 mm/hora.

Se realiza aspirado nasofaringeo para virus respira-
torio mediante técnica de reaccion en cadena de la
polimerasa (PCR) (gripe A y B, VRS, SARS-CoV-2,
adenovirus, rinovirus, metapneumovirus y parain-
fluenza) con resultado negativo. Del mismo modo,
cultivo de frotis faringe para Streptococcus betahe-
molitico del grupo Ay de esputo sin deteccion de
bacilos acidorresistentes (BAAR) ni micobacterias.
Prueba de tuberculina negativa. Serologias: virus
de Ebstein Bar (VEB), citomegalovirus (CMV), toxo-
plasma, Mycoplasma pneumoniae, parvovirus B19,
rickettsia, borrelia, leptospira y SARS-CoV-2, nega-
tivas.

Ecografia abdominal y radiografia de térax sin ha-
llazgos. En la ecografia cervical se muestran multi-
ples adenopatias cervicales en diferentes cadenas
ganglionares, aumentadas de tamario, redondea-
das y con vascularizacion aumentadas. Presentan
aspecto inflamatorio, sin imagenes sugestivas de
abcesificacion. Se acompanan de trabeculacion con
aspecto flemonoso junto a edema subcutaneo.

Se solicita valoracion por el servicio de Otorrinola-
ringologia, que sugiere como primera opcion diag-
nostica patologia infecciosa, iniciandose antibiote-
rapia intravenosa con amoxicilina-clavulanico. A
las 48 horas, persiste la fiebre, mayor inyeccion
conjuntival sin secrecién (Fig. 2), labios mas fisura-
dos y mayor afectacion del estado general. Se rea-
liza de nuevo anamnesis a la familia, refiriendo la
asociacion de un exantema macular, generalizado,
no descamativoy autolimitado las primeras 24 ho-
ras del proceso febril (Fig. 3). En este momento, se

Figura 2. Conjuntivitis bilateral no purulenta
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Figura 3. Exantema macular confluyente en térax

4

plantea la posibilidad diagndstica de la enferme-
dad de Kawasaki (EK) incompleta, por lo que se ini-
cia tratamiento con inmunoglobulinas intraveno-
sasyantiagregante. A las 24 horas del tratamiento,
la paciente esta afebril, con mejoria del estado
general y del tamano de la adenopatia cervical. Se
realiza ecocardiograma, que es normal, sin presen-
cia de alteraciones coronarias. Las analiticas de
control previas al alta (Tabla 1) muestran unas ci-
fras mayores de VSG (120 mm/hora) y ferritina
(288 ng/ml) con normalizacién del resto de para-
metros.

Dado el diagnostico de EK incompleta y teniendo
en cuenta los ultimos parametros analiticos en-
contrados, se mantiene tratamiento con antiagre-

gante via oral hasta nuevo control analitico y eco-
grafico.

DISCUSION

La EK'es una vasculitis aguda sistémica, autolimita-
da que afecta fundamentalmente a los vasos de
mediano calibre. Constituye la causa mas frecuen-
te de enfermedad cardiaca adquirida en la infancia.
En nuestro pais, se estima que la incidencia anual
acumulada es similar a la encontrada en Estados
Unidos (20,8/100 000 nifios menores de 5 afos en
2006), prevaleciendo en menores de 5 afios.

Su etiologia es aun desconocida, aunque todo
apuntaaunarespuestainmunolégica inapropiada
a uno o mas desencadenantes en individuos gené-
ticamente susceptibles®?.

Su importancia se debe a que el 15-25% de los ni-
fios no tratados desarrollan anomalias coronarias
(AC) que pueden conducir a infarto de miocardio,
muerte subita o enfermedad isquémica cardiaca®.
De ahi que su diagndstico precoz sea de vital im-
portancia.

Su diagndstico se basa en la presencia de una serie
de criterios clinicos, cuya sensibilidad y especifici-
dad es baja. Tal y como muestra la Tabla 2, hay que
considerar EK en todo paciente con fiebre al menos
durante 5 dias y cuatro de los cinco criterios clini-
cos principales. En presencia de >4 criterios clinicos

Tabla 1. Evolucién de los parametros analiticos desde el ingreso hasta el alta del paciente

Ingreso 48 horas 72 horas Alta
Leucocitos (/ul) 19 800 14300 12 000 9500
Neutrdfilos (/ul) 16 600 11100 2600 7300
Hemoglobina (g/dL) 10,8 10,2 10,6 12,8
Hematocrito (%) 32,2 30,9 32,3 38,4
PCR (mg/dL) 102 78 32 07
PCT (ng/mL) 05 04 02
VSG (mm/hora) 120 95 120 120
Ferritina (ng/mL) 212,6 280 2882
Troponina (ng/mL) 91
NT-PRO BNP (pg/mL) 1364,3 4457
Dimero D (ug/L) 1390 696
Plaquetas (/pl) 346 000 434000 556 000 924000

PCR: proteina C reactiva; PCT: procalcitonina; VSG: velocidad de sedimentacion globular; NT-PRO BNP: fragmento N-terminal del péptido

natriurético tipo B.
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Tabla 2. Criterios diagnésticos para enfermedad de Kawasaki completa

Criterio principal

Descripcion/nota

1. Alteraciones de labios y/o mucosa oral

Eritema, fisuras, sangrado en los labios; lengua aframbuesada
con papilas prominentes; eritema de mucosa oral o faringea
sin exudados ni ulceraciones

2. Inyeccién conjuntival bulbar no supurativa

Tipicamente deja libre el limbo corneal.
Ocasionalmente, puede aparecer hemorragia subconjuntival y
queratitis punteada

3. Exantema maculopapular, eritrodermia difusa.
Puede ser urticariforme o micropustuloso

Sin vesiculas/bullas, petequias ni costras.
Es caracteristico que se acentle en regién perineal con
descamacion precoz

4. Eritema y edema de manos y pies en fase aguda y
descamacion periungueal en fase subaguda

Aveces la induracion es dolorosa.
En 1-2 meses pueden aparecer lineas de Beau (ranuras
transversales en la una)

5. Linfadenopatia cervical 1,5 cm de didmetro, generalmente
unilateral

Puede asociar edema retro/parafaringeo

trombocitosis

Apoyan el diagnéstico, marcadores de inflamacion elevados (PCR, VSG, PCT, leucocitosis con neutrofilia), hiponatremia e
hipoalbuminemia, transaminasas elevadas y piuria estéril. En la segunda semana desde el inicio de la fiebre es comun la

PCR: proteina C reactiva; PCT: procalcitonina; VSG: velocidad de sedimentacién globular.

Fuente: Barrios Tascon A et al.*

principales, especialmente si son eritema, edema o
hinchazén de manosy pies, el diagndstico se podra
hacer con 4 dias de fiebre (en casos puntuales y por
clinicos expertos, incluso con 3 dias de fiebre). No
todos los criterios tienen que estar presentes a la
vez. Se pueden haber resuelto en el momento de la
exploracién. En caso de no cumplir los criterios cli-
nicos de EK completa, la presencia de anomalias
coronarias confirma el diagnostico®.

Muchos pacientes no cumplen dichos criterios cli-
nicos, determinando lo que se conoce como EK in-
completa, que puede darse en un 15-20% de los
casos y donde la afectacion cardiovascular tam-
bién puede estar presente. De esta forma, se defi-
ne EK incompleta como todo cuadro febril sin cau-
sa conocida, que presenta menos de cuatro
criterios asociados a la fiebre, pero con caracteris-
ticas tipicas de la enfermedad®.

En estos casos, son ninos mas pequenos, que cum-
plen menos de cuatro criterios principales y cuya
aparicion se muestra de forma secuencial. Todo
ello conduce a un retraso en el tratamiento que
multiplica por 2,8 el riesgo de presentar AC®.
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En nuestro caso, destacd el aumento de reactantes
de fase aguda (leucocitosis, trombocitosis, PCR y
VSQ) y la anemia normocitica.

La linfadenopatia cervical como signo inicial de EK
es poco frecuente, siendo en nuestro caso el signo
fundamental que, junto a la fiebre elevada, hizo
pensar en foco infeccioso local o en el area otorri-
nolaringoldgica. El cuadro inicialmente parecia
una adenitis infecciosa, cuya evolucion torpida
hizo replantearse el diagndstico de EK.

Las formas de inicio a base de adenopatia cervi-
cal suelen presentar menor leucocitosis con mayor
desviacién a la izquierda, niveles mas elevados de
PCR y peor respuesta a la gammaglobulina. Una
celulitis cutanea en multiples localizaciones o que
inicialmente no responda a la antibioterapia con-
duce a realizar un diagnéstico diferencial con EK .

Ademas, la reanamnesis en nuestro caso fue funda-
mental, ya que el exantema inicial habia pasado des-
apercibido y la conjuntivitis bilateral fue purulenta,
por lo que no se habia tomado como criterio de EK.

En algunos casos de EK incompleta publicados,
predomina la presencia de exantema polimorfo o
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eritema palmo-plantar. Sin embargo, hay muy po-
cos casos de adenitis como sintoma inicial; el diag-
nostico se atraso a dias posteriores debido a la fal-
ta de respuesta a antibioterapia intravenosa®.

La fiebre sigue siendo un dato cardinal en la EK,
orientando el diagndstico cuando es persistente,
no cede con administracion de antipiréticos y han
sido descartadas otras causas.

Una vez diagnosticada de EK e iniciado el trata-
miento con altas dosis de inmunoglobulina intra-
venosa y acido acetilsalicilico, se observa la res-
puesta favorable de la paciente. A pesar de que
aproximadamente el 10-20% de los pacientes no
responde a este tratamiento, especialmente en la
presentacion “incompleta”*®.

Varios estudios soportan que los pacientes con EK
incompleta requieren mas dias de evolucion para
llegar a su diagnostico en comparacion con los ca-
sos tipicos, de manera que es importante llegar a
un diagnostico pronto, dado su alto potencial de
morbimortalidad de etiologia cardiovascular®. De
igual modo, se recomienda siempre la realizacion
de un ecocardiograma, teniendo en cuenta que no
debe demorar el comienzo del tratamiento médico
sila sospecha clinica es alta’.
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