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SUMMARY 
 
We present a rare association of Kawasaki disease in a two year old boy presenting with 
fever, a morbiliform rash and clinical signs of intestinal pseudo-obstruction. Our patient 
subsequently developed a giant aneurysm of the right coronary artery complicated with 
thrombosis. He presented fever again 48 hours after the first dose of Immunoglobulin and 
needed a second one with good results. These patients with giant coronary aneurysms have a 
greater risk of developing stenosis and myocardial infarction, and require anticoagulant 
therapy, frequent stress scans and coronary angiographies. Those who developed less severe 
disease need only antiplatelet therapy and less frequent cardiovascular tests. Patients with a 
normal echocardiogram after the acute phase of the disease are not treated. The long-term 
prognosis of this disease is uncertain, especially regarding the possible association with 
coronary disease in adult life. (Rev Med Hed 2002; 13: 114-122). 
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INTRODUCCIÓN 
 
Presentamos a un paciente varón de dos años de edad con Enfermedad de Kawasaki y 
secuelas cardiovasculares. Se presentó como un cuadro febril, signos abdominales sugestivos 
de un cuadro suboclusivo intestinal y un rash morbiliforme en el cuerpo. Durante su 
evolución inmediata los tramos iniciales de las dos arterias coronarias principales fueron 
aumentando de tamaño hasta convertirse la arteria coronaria derecha en un aneurisma gigante 
de 9.7 mm de diámetro, que desarrolló un trombo aunque sin mayores complicaciones. 
 
Debido a su compromiso cardiovascular, nuestro paciente presenta un gran riesgo de 
desarrollar estenosis coronaria, razón por la cual tiene que ser evaluado periódicamente. 
 
A pesar que la Enfermedad de Kawasaki es una enfermedad poco común, sin embargo, su 
forma de presentación y los signos y síntomas que presenta, la hacen confundirse con otras 
enfermedades más usuales, lo que hace que se demore o no se haga el diagnóstico a tiempo y 
poder así evitar secuelas tan importantes como el aneurisma gigante que presentó este 
paciente a pesar que el diagnóstico fue hecho con prontitud. 
 
Caso Clínico: 
 
Paciente varón de 2 años de edad, con historia de fiebre alta, dolor abdominal y constipación. 
Se inicia con dolor abdominal difuso tipo cólico, dos días antes de su ingreso y que fué 
aumentando en intensidad en las 24 horas previas a su ingreso. No eliminaba flatos y no había 



hecho deposiciones. No presentaba náuseas ni vómitos. En forma simultánea presentó fiebre 
de 39° C, temperatura que se mantuvo con altos y bajos hasta dos días y medio después de su 
ingreso. Recibió Ibuprofeno y metilbromuro de homatropina. 
 
Un día antes de su ingreso amaneció con los labios secos, eritematosos y agrietados, la lengua 
blanca enrojecimiento ocular sin secreción y un rash macular en las regiones retroauricular, 
periumbilical, inguinal y en la planta de los pies, que se extendió posteriormente al torso. 
 
Cuatro días antes de su ingreso había presentado aumento de volumen de los dedos de ambas 
manos, a predominio de las falanges dístales. 
 
Al examen, el niño presentaba el abdomen algo distendido, tenía dolor difuso y moderada 
resistencia a la palpación del hemiabdomen derecho. Los ruidos hidroaéreos estaban 
aumentados. El hemograma mostró leucocitosis con desviación izquierda y granulaciones 
tóxicas en ellos. Las radiografías, la ecografía y la tomografía de su abdomen mostraron 
dilatación de asas intestinales delgadas con algunos niveles hidroaéreos, que hicieron 
sospechar inicialmente en un cuadro suboclusivo intestinal. 
 
Se realizaron exámenes de sangre cuyos resultados se pueden apreciar en la tabla Nº1, además 
se le realizó hemocultivo y urocultivo. El paciente recibió Amikacina y Ceftriaxona. 
 
Al segundo día de hospitalización en vista de la persistencia de la fiebre a pesar del 
tratamiento antibiótico de amplio espectro se realizó un ecocardiograma que mostró ambos 
troncos coronarios con dilatación leve (2.5mm) sin evidencia de aneurismas. El 
electrocardiograma se encontraba dentro de límites normales y persiste así hasta la actualidad. 
 
La duración inicial de la fiebre fué de cuatro días y medio, de los cuales los dos primeros 
fueron antes de su ingreso. En el transcurso del quinto día de fiebre el paciente recibió 
Inmunoglobulina Humana 2 gms/ Kg por vía endovenosa y Acido acetilsalicílico 80 mgr/Kg/ 
al día por vía oral cada 6 horas. La fiebre desapareció al final de la infusión, para reaparecer 
48 horas después, por lo que fue necesario administrarle una segunda dosis de 
Inmunoglobulina, después de la cual el paciente se mantuvo afebril. 
 
La dosis alta de aspirina la recibió un total de 20 días, después de lo cual se comenzó a 
reducir hasta la dosis actual de 5mgr/Kg/día. 
 
En sus ecocardiogramas seriados (Figura Nº1), se notó que la dilatación coronaria derecha se 
había casi duplicado 7 días después del ecocardiograma inicial y ocho días después, se detecta 
el aneurisma sacular de la misma (Figura Nº2). 
 
Al mes del examen inicial el aneurisma de la coronaria derecha era gigante (9.7 mm) 
(diámetro de las coronarias mayor de 8 mm) (2) y se ha mantenido así hasta la fecha. En el 
ecocardiograma tomado seis meses después del primero se nota la presencia de un trombo que 
ocupaba el 40% del lumen del aneurisma derecho; desde ese momento hasta la actualidad el 
paciente recibe warfarina. El trombo se redujo en un 50% luego de 30 días y desapareció tres 
semanas después. 
 
Al paciente se le hizo un cateterismo cardiaco donde se corroboró la existencia del aneurisma 
sacular de la coronaria derecha proximal de 30 mm x 10 mm (Figura Nº3). 
 
El tronco de la coronaria izquierda también fue en aumento, pero nunca llegó a duplicar su 
diámetro inicial. La dimensión de la lesión de la coronaria izquierda, su rama principal y 
descendente anterior fue de 25 mm x 5 – 7 mm. No se vió estenosis de ninguna de sus ramas 
(Figura Nº4). 
 



DISCUSION 
 
El síndrome de Kawasaki es una enfermedad febril aguda caracterizada por ser una vasculitis 
sistémica, de etiología aún desconocida, que afecta mayoritariamente las arterias de mediano 
tamaño y cuyo diagnóstico se basa en los mismos criterios clínicos de hace 30 años (1,2). 
 
Sin embargo, signos clínicos inespecíficos, y presentaciones atípicas o incompletas, como 
ocurren en los más pequeños y en los mayores, hacen que el diagnóstico y su tratamiento 
temprano sean a veces difíciles. 
 
Es rara en neonatos y típicamente afecta a niños entre los 2 y 5 años de edad. El 13% son 
menores de 1 año y el 3% son menores de 6 meses de edad; el 80% de los casos ocurren en 
menores de 5 años de edad, y el 90% en menores de 8 años de edad, y hay casos descritos 
hasta la edad de 15 años (3,4). La incidencia en el sexo masculino es de 1.5 a 1 con respecto 
al sexo femenino (2). 
 
La incidencia de Kawasaki entre hermanos es mayor que en la población general (5), y hay 
casos reportados en madre e hija (6), en madre e hijo (7) y en padre e hijo (8). 
 
El reconocimiento de ella y su tratamiento temprano es esencial para minimizar la morbilidad 
y mortalidad y evitar las complicaciones vasculares en las arterias coronarias como los 
aneurismas coronarios y extracoronarios (9,10). 
 
El compromiso máximo de las arterias coronarias ocurre dentro de las 6 a 8 semanas 
posteriores al inicio de la fiebre (2). Hay también otras complicaciones que aparecen 
tempranamente en el curso de la enfermedad como la miocarditis, pericarditis, insuficiencia 
cardiaca, derrame pericárdico, insuficiencia mitral o aórtica, arritmias cardíacas, gangrena 
periférica secundaria a fenómenos tromboembólicos, taquicardia supraventricular, y 
dilatación de la aorta abdominal distal (9,11,12,13,14). 
 
Entre las complicaciones poco frecuentes figuran la anemia hemolítica autoimmune (15,16), 
la parálisis del nervio facial (17), colecciones subdurales bilaterales (18) y erupción psoriásica 
de la piel, que puede ser pustular y cuya apariencia puede confundir y retrasar el diagnóstico 
(19). 
 
El desarrollo de aneurismas coronarios puede ocurrir en el 20 a 25% de pacientes no tratados 
o tratados tardíamente (8 días después del inicio de la enfermedad) con immunoglobulina, 
cifra que disminuye hasta un 2 a 4% en aquellos tratados oportunamente (20). 
 
La ausencia o demora en el tratamiento con Immunoglobulina está relacionada con la edad 
del paciente al momento del diagnóstico; el 11% tenía menos de 1 año, el 11% entre 1 y 4 
años de edad, el 17% entre 5 y 9 años de edad, y el 38% entre los 10 y 14 años de edad (2). 
 
Aunque las complicaciones cardiovasculares ocurren en pacientes de todas las edades, los 
lactantes de 6 meses de edad o menores, los pacientes de 7 años o más y aquellos que no son 
diagnosticados y tratados en la fase temprana de la enfermedad son los que mayores 
probabilidades tienen de tener secuelas cardiovasculares (11, 21). 
 
La incidencia de pacientes con ectasia de las arterias coronarias (tamaño de las coronarias un 
poco más grande que lo normal) es de 24%, el 8% tienen aneurismas coronarios no gigantes 
(diámetro interno entre 4 y 8 mm), y menos del 1% tienen aneurismas gigantes (mayor de 8 
mm) (2). 
 
En los niños mayores hay una mayor dificultad en llegar a un diagnóstico, debido a la 
presencia de signos y síntomas adicionales e infrecuentes , como son los abdominales y 



articulares, una incidencia mayor de anormalidades de las arterias coronarias (21%) y un 
menor efecto de la Immunoglobulina endovenosa en la prevención de las secuelas cardiacas 
(22, 23). 
 
Los factores predisponentes de una mala respuesta a la administración de altas dosis de 
Inmunoglobulina en la enfermedad de Kawasaki son la edad del paciente, la fiebre 
prolongada antes del inicio de la Inmunoglobulina y valores elevados de ciertos exámenes de 
laboratorio tales como los niveles séricos de la proteína C reactiva, la bilirrubina total, la 
dehidrogenasa láctica y la gammaglutamyltranspeptidasa (24). A pesar de esto, no hay 
todavía un marcador confiable para identificar aquellos pacientes que serán resistentes a la 
Inmunoglobulina y que necesiten una terapia más avanzada como el intercambio plasmático 
(25, 26). 
 
Hay sin embargo, factores que sí pueden ayudar a identificar aquellos pacientes que tendrían 
mayores posibilidades de desarrollar lesiones coronarias. Estos factores son: un incremento en 
los leucocitos y en las formas jóvenes de los neutrófilos, en la Proteína C Reactiva, en la 
concentración de la Hemoglobina, los recuentos altos de las plaquetas y la persistencia de 
fiebre después de la administración de la Inmunoglobulina (10, 27). 
 
La resolución angiográfica de los segmentos arteriales aneurismáticos es del orden del 50% y 
ocurre en aquellos pacientes con un score de ASAI (28) bajo o con aneurismas pequeños. 
 
La persistencia de los aneurismas es de un 72% luego de un año y de un 41% a los 5 años de 
seguimiento. La regresión de ellos depende de la severidad de los mismos, de la rapidez del 
diagnóstico y del tratamiento inicial. El 80% de los aneurismas coronarios pequeños o 
medianos regresionan dentro de los primeros 5 años, mientras que los aneurismas gigantes no 
lo hacen generalmente (29). Por otro lado, hay aneurismas coronarios gigantes que persisten 
sin causar fenómenos obstructivos por más de 10 años; es en estos casos que el aneurisma 
casi siempre está en la coronaria izquierda (30). 
 
El grupo con aneurismas gigantes son los que a menudo desarrollan trombosis, estenosis 
progresiva, oclusión e infarto de miocardio (31,32). 
 
La obstrucción coronaria ocurre aproximadamente en el 30% de los casos, todos dentro de los 
4 años siguientes del inicio de la enfermedad. El 41.7% es en la arteria coronaria derecha y el 
15.4% en la izquierda. Las lesiones obstructivas son localizadas en un 90%, el resto son 
estenosis y oclusiones segmentarias. Estas últimas son más frecuentes en la arteria coronaria 
descendente anterior y en la coronaria derecha. La circulación colateral coronaria está 
correlacionada con una menor edad en el paciente (33). 
 
Después de 10 a 21 años de seguimiento, la incidencia de segmentos estenosados como 
secuela de los aneurismas coronarios de diverso grado es del orden del 19%. En aquellos con 
aneurismas gigantes el porcentaje de estenosis coronaria es de 46%. La incidencia de 
aneurismas sistémicos es de 2.2%, de enfermedad valvular el 1.2%, de enfermedad cardiaca 
isquémica el 4.7% y de Infarto de miocardio el 1.9%. 
 
La tasa de mortalidad asociada a la Enfermedad de Kawasaki es menor del 1%. La muerte 
ocurre con mayor frecuencia en las fases sub-aguda y convaleciente de ella. Durante estas 
etapas la inflamación vascular es más difusa y la trombocitosis contribuye al estado 
hipercoagulable existente (11). Sin embargo hay casos descritos de estenosis difusa de las 
arterias coronarias epicárdicas, sin la formación previa de aneurismas (34). 
 
En aquellos pacientes con Kawasaki y aneurismas coronarios gigantes, la perfusión 
miocárdica es aún anormal después de once años de su inicio. Este defecto se acompaña de 
una contractilidad anormal del mismo (35). Estos aneurismas gigantes también pueden 



romperse, causar taponamiento cardiaco y muerte súbita (36). 
 
Hay casos en que el transplante cardíaco es necesario debido a la ruptura de un aneurisma 
coronario gigante (37,38). 
 
Los pacientes, sin embargo, que inicialmente tienen angiogramas normales no desarrollan 
subsecuentemente anomalías cardiacas (39). 
 
Se necesita hacer en este grupo de pacientes, exámenes de estrés seriados con técnicas 
radioisotópicas para determinar la necesidad de efectuar una angiografía coronaria o 
intervenciones por cateterismo como el stent endovascular (40) o cirugía coronaria de by-pass 
(41). 
 
El 44% de pacientes con Kawasaki presentan discrepancias en el grado de elevación de la 
Proteína C Reactiva (PCR) y de la Velocidad de Sedimentación (VS), ya sea VS altas con 
PCR bajos o viceversa. El promedio del PCR es mayor en los días previos al décimo día de 
enfermedad. La VS no guarda correlación con el tiempo de enfermedad, razón por la cual se 
deben pedir ambos exámenes en estos pacientes (42). 
 
Las complicaciones gastrointestinales son excepcionales, y preferentemente se presentan 
como pseudo-obstrucciones en la etapa temprana de la enfermedad, como ocurrió con nuestro 
paciente y antes de las otras manifestaciones mayores de esta entidad. La cirugía debe ser 
reservada para aquellos pacientes con cuadro obstructivo intestinal completo y signos 
peritoneales (43). Hay casos reportados de intususcepción (1,44) y también de estenosis del 
yeyuno (45,46). 
 
En los casos que no responden al tratamiento convencional en la Enfermedad de Kawasaki se 
ha empleado una combinación de altas dosis de corticosteroides con Cyclosporina A (47). 
 
En casos de aneurismas coronarios gigantes complicados con trombosis, refractarios al 
tratamiento trombolítico usual, se utilizan inhibidores selectivos de la adenosina 5-difosfato 
de la vía de activación plaquetaria como el ticlopidine en asociación con la aspirina con 
buenos resultados (48). 
 
Los vasodilatadores coronarios y los betabloqueadores forman parte de la terapéutica en el 
grupo pequeño de pacientes con compromiso coronario severo (49). 
 
Dentro de las nuevas tentativas terapéuticas en esta entidad, está el Abciximab, un inhibidor 
de los receptores de la glicoproteina plaquetaria IIb/IIIa, que está asociado a una mayor 
regresión en el diámetro de los aneurismas (50). 
 
En conclusión, la enfermedad de Kawasaki es la causa más importante de enfermedad 
cardiaca adquirida en la niñez. A pesar del tratamiento con gamma globulina endovenosa, del 
2 al 4 % de pacientes presentan anormalidades coronarias. Aquellos con aneurismas gigantes 
(> 8 mm) tienen mayor riesgo de presentar estenosis, isquemia o infarto de miocardio, y 
requieren de una terapia agresiva de anticoagulación con un seguimiento frecuente, que 
incluya pruebas de estrés y angiografía coronaria. En contados casos el paciente tendrá que 
ser sometido a una intervención de By-pass coronario. Aquellos con enfermedad coronaria 
menos severa necesitan de terapia antiplaquetaria y pruebas de estrés menos frecuentes. Los 
pacientes con ecocardiogramas normales después de la fase aguda no son tratados, pero el 
futuro impacto de esta enfermedad es incierta sobretodo en la incidencia de la enfermedad 
coronaria en la edad adulta.(51). 
 
En nuestro paciente decidimos que no existía indicación para hacer algún tipo de «bypass» 
debido a la ausencia de obstrucción coronaria. La opción de hacer algún tipo de reducción de 



los aneurismas tampoco estaba indicada porque se consideró que la posibilidad de ruptura 
aneurismática era muy remota. Además el trombo había evolucionado favorablemente con la 
terapia anticoagulante y eso a su vez convertía a la opción quirúrgica en más riesgosa que el 
tratamiento anticoagulante instituido. 
 
La prueba de Rb-82 PET scan con dipyridamole en reposo y durante stress descartó la 
presencia de zonas de isquemia o infartos en reposo y durante el stress. 
 
El paciente se encuentra en muy buen estado general con un grado de actividad física casi 
normal, con las restricciones propias del paciente anticoagulado que lo predispongan a 
sangrado severo. Se está planeando un seguimiento con electrocardiogramas cada 3-6 meses y 
con ecocardiografias cada 6 meses y un Rb-82 PET scan en reposo y durante stress con 
dipyridamole cada dos años. 
 
Debido al compromiso cardiovascular ya existente, nuestro paciente tiene un gran riesgo de 
desarrollar estenosis coronaria dentro de los siguientes 1-3 años y le repetiremos la 
angiografía dentro de 2 ó 3 años o antes si aparecen signos o síntomas de insuficiencia 
coronaria. Continuará con Warfarina y Aspirina hasta su siguiente angiograma. No se ha 
descartado la posibilidad de que requiera tratamiento quirúrgico en un futuro. 
 
En resumen, este caso como el de otros, la sintomatología gastrointestinal (1,43,44,45,46) 
desvió nuestra atención hacia diagnósticos que involucraban al aparato digestivo. A pesar de 
la presencia de fiebre, del compromiso de los labios, de la lengua, el rash y la aparición 
anticipada del aumento de volumen de la falanges distales de las manos, signos todos ellos 
presentes en la Enfermedad de Kawasaki, el síntoma prevalente y el que más preocupaba era 
el dolor abdominal. En la mayoría de casos la sintomatología digestiva se presentaba antes de 
las otras manifestaciones mayores de esta entidad y no concomitantemente con ellas como en 
este paciente. Es más, generalmente es sólo en los niños mayores donde se ven estos signos y 
síntomas abdominales lo que hizo aún más difícil llegar al diagnóstico. 
 
Otro hallazgo que debe llamar nuestra atención es que el aneurisma gigante de la coronaria 
derecha lo presentó este niño en el quinto día de su enfermedad, cuando lo descrito es que 
este tipo de compromiso cardiovascular ocurra cuando el diagnóstico y tratamiento se hace 
después de los ocho primeros días de fiebre (20). 
 
Así mismo, esta secuela coronaria no ocurre generalmente a la edad que tenía este paciente, 
ya que aunque las complicaciones cardiovasculares ocurren en pacientes de todas las edades, 
los lactantes de 6 meses de edad o menores y los pacientes de 7 años o más son los que 
mayores probabilidades tienen de tener secuelas cardiovasculares (11,21). 
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