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Enfermedad de Kawasaki y Síndrome de Choque por Kawasaki  

La Enfermedad de Kawasaki (EK) fue descrita por primera vez en  1967 por el Dr 

Tomisaku Kawasaki quien describió 50 casos en 6 años de una enfermedad nueva 

que denominó “síndrome febril mucocutáneo linfonodular” que entonces se 

consideró una enfermedad autolimitada, sin embargo, posteriormente se 

describieron 10 casos de niños con muerte súbita que tenían como antecedente  

común EK,  documentándose en cuatro de las  autopsias la presencia de 

aneurismas coronarios con trombosis con histopatología  similar a la poliarteritis 

nodosa, de allí que algunos consideraban a la EK como parte del espectro de esta 

enfermedad (1). En 1976 el Dr Kato  documentó por angiografía coronaria que 

algunos niños con EK a pesar de no tener manifestaciones clínicas de enfermedad 

cardiaca presentaban aneurismas coronarios  describiéndose por primera vez una 

relación causal con esta nueva entidad (1,2). 

En 1978 el Centro de Control y Prevención de Enfermedades (CDC) de Estados 

Unidos  publica los criterios diagnósticos de la EK, modificando los originales de T. 

Kawasaki (3). En  1988 la Academia Americana de Pediatría (AAP) aprobó el uso 

de Inmunoglobulina Intravenosa  más ácido acetilsalicílico para el tratamiento de la 

EK y en el año 1993 la Asociación Americana del corazón (AHA) publicó los 

criterios diagnósticos y guía terapéutica de la EK  cuya última actualización fue en 

2017 (4). 

 

 



 
 

 

 

La EK está clasificada como una vasculitis sistémica que afecta 

predominantemente vasos de mediano tamaño (5),  se puede presentar a cualquier 

edad, siendo más frecuente entre los 6 meses y 5 años  con un pico alrededor de 

los 18 meses de edad. Tiene una incidencia en menores de 5 años tan alta como 

308 casos/100.000 habitantes en Japón e inferior en países como Estados Unidos 

19 casos/100.000, Italia 14.7/10.000, Inglaterra 4.5/100.000;  en los Hispanos  la 

incidencia reportada es de 11.1/100.000 (4,6,7). En Latinoamérica (Chile) se ha 

reportado incidencia de 10.4/100.000 (7) y en Colombia la serie más grande en la 

ciudad de Medellín reportó 125 casos en un periodo de 10 años (2006-2016) (8).  

La etiología de la EK continúa siendo desconocida, sin embargo, diversos 

aspectos clínicos y epidemiológicos sugieren una causa infecciosa, entre ellos,  su 

carácter auto limitado, la presencia de fiebre, exantema y adenopatía, síntomas 

usuales en infecciones virales; adicionalmente su patrón de presentación 

estacional: en Japón, el mayor número de los casos se ven en enero (mes más 

frío)  y otro pequeño pico en verano (mes con más precipitaciones); en ese país se 

han documentado 3 picos epidémicos en 1929, 1982 y 1986 (9,10). En Estados 

Unidos el pico es durante invierno  e inicio de primavera (11). 

La baja frecuencia de la enfermedad en lactantes pequeños y  adultos también 

está a favor de una etiología infecciosa, donde los lactantes  estarían protegidos 

por anticuerpos maternos (2) y la mayoría de los adultos tendrían ya inmunidad 

adquirida. Otro elemento que soporta un posible origen infeccioso es la ocurrencia 

de EK en hermanos de individuos afectados, los que se enferman la mayoría de 

las veces (54%) en los primeros 10 días del caso índice, lo que sugiere la 

exposición a un agente etiológico común (12). 

Se ha considerado que el agente infeccioso sea más un disparador en una 

persona genéticamente susceptible , que funciona como un  superantígeno 

activando de  manera no selectiva de células T, aumentando la   producción de 

citoquinas con un proceso inflamatorio secundario (10) .  Estudios han descrito la 

asociación con virus respiratorios (9% a 42%) como rinovirus, enterovirus, 

influenza, parainfluenza, adenovirus incluso ya descrito con cepas previas de  

 



 
 

 

 

coronavirus causantes del resfriado común  (cepas 229E, HKU1, NL63, OC43) (13).   

Toxinas como las producidas por Staphylococcus aureus o Streptococcus 

pyogenes, también se han postulado como agentes etiológicos  dado la similitud 

del brote de la EK con la eritrodermia  del síndrome de choque tóxico  al igual que 

la eficacia del tratamiento con Inmunoglobulina (IGIV). 

La Enfermedad de Kawasaki  clásica se caracteriza por presentar fiebre de más 

de 5 días de evolución  acompañado al menos de  4 de los siguientes síntomas:  

1. Cambios en las extremidades: En la fase aguda eritema de las palmas y 

plantas,   edema   difuso   de   las   manos   y   pies   y en la fase convaleciente 

descamación  periungueal. 

2. Exantema polimorfo que en algunos casos puede localizarse en periné  

3. Conjuntivitis no purulenta bilateral, que respeta el surco esclero corneal 

4. Cambios de     los  labios  y   mucosa oral: eritema,   labios  secos,  fisurados,  

lengua en fresa, eritema de la mucosa faríngea y oral. 

5. Linfadenopatía unilateral aguda no purulenta de más de 1,5 cm 

 

Un grupo de pacientes  presentan fiebre pero acompañada de menos de 4 de 

estas manifestaciones descritas denominándose  Enfermedad de Kawasaki 

incompleta  (EKI) que se presenta en nuestra población  en  el 19.2% (8) y tiene 

unos criterios definidos,    cuya utilidad  sirve para definir el tratamiento (4).  

La principal complicación de la EK son los aneurismas de las arterias coronarias, 

que se desarrollan en un 15 a 25% de los pacientes no tratados y a largo plazo 

pueden llevar a cardiopatía isquémica, infarto agudo de miocardio y muerte súbita, 

con una tasa de mortalidad total estandarizada en Japón de 1.25 (0.84-1.85) (14) 

Aunque la presencia de aneurismas coronarios es la manifestación cardiaca  más 

conocida y temida de la Enfermedad de Kawasaki, actualmente se sabe que la 

miocarditis es incluso más frecuente desde el punto de vista histológico en la fase 

aguda,  en la mayoría de casos  con un comportamiento subclínico; sin embargo, 

en un bajo porcentaje de pacientes con EK  puede presentarse disfunción del 

ventrículo izquierdo, con inestabilidad hemodinámica y requerimiento de soporte  

 



 
 

 

 

inotrópico (4). El Síndrome de Choque por Kawasaki (SCK) se presenta entre el 

4-7% (15,16 ) de los casos, definido como la presencia de cualquiera de las 

condiciones que ocasionen que los médicos  inicien reanimación hídrica, soporte 

vasoactivo o traslado a cuidado intensivo: hipotensión sistólica para la edad, 

disminución de la presión arterial sistólica mayor o igual al 20% de la basal o 

signos clínicos de mala perfusión (taquicardia, llenado capilar prolongado, 

extremidades frías, pulsos disminuidos, oliguria o cambios en el estado mental) no 

explicados por otras condiciones (15).  Se observa mayor presencia de  SCK en 

formas incompletas de EK, al igual que   mayor frecuencia de síntomas 

gastrointestinales, marcadores inflamatorios más altos, mayor riesgo de 

aneurismas, regurgitación mitral, disfunción miocárdica y resistencia a la 

inmunoglobulina (16). 

 

Síndrome Inflamatorio Multisistémico en niños y adolescentes 

Temporalmente relacionado al COVID 19  (MIS–C)  

A mediados de abril de este año se reportó en Estados Unidos un niño de 6 meses 

con cuadro clínico sugestivo de EK completa, síntomas respiratorios leves,  

radiografía tórax que mostró opacidades en hemitórax izquierdo y PCR en 

aspirado nasofaríngeo positiva para SARS-CoV-2, planteándose la posible 

asociación del virus con la EK (13). Simultáneamente  en época de plena pandemia 

por COVID-19 en el servicio de cuidados intensivos de un hospital pediátrico al sur 

del Támesis en Londres, se identificó una serie de pacientes (N=8)  con choque e 

hiperinflamación que compartían características clínicas similares al SCK y al 

síndrome de choque tóxico por Estafilococo o Estreptococo (17),  generando una 

alerta nacional  que llevó a que el Real Colegio de Pediatría y Salud Infantil del 

Reino Unido  reconociera esta nueva condición y en Mayo 1 la denominara 

“Síndrome inflamatorio multisistémico pediátrico temporalmente asociado con 

COVID-19” (PIMS-TS por sus siglas en inglés) estableciendo unos criterios 

preliminares (18) (Figura N° 1).  

 

 



 
 

 

 

Posteriormente   la alerta se hace mundial con descripciones en varias partes del 

mundo y nuevas definiciones por el CDC (19) (Figura N°2)  y el 15 de Mayo por la 

Organización Mundial de la Salud que lo denomina Síndrome Inflamatorio 

Multisistémico en niños y adolescentes Temporalmente relacionado al 

COVID-19  (MIS-C por sus siglas en inglés), definiéndolo como:   

Niños y adolescentes de  0 –19 años con fiebre  mayor o igual a tres días, 

elevación marcada de reactantes de fase aguda (VSG/PCR/procalcitonina)  y dos 

de los siguientes hallazgos:  

1.  Brote o conjuntivitis no purulenta o inflamación mucocutánea (boca, manos 

o pies) 

2. Hipotensión o choque  

3. Características de disfunción  miocárdica, pericarditis, valvulitis o 

anormalidades coronarias (incluyendo ecocardiograma o elevación de 

troponina/NT-proBNP) 

4. Evidencia de coagulopatía (por TP, TPT o dímero D elevado) 

5. Síntomas gastrointestinales agudos (diarrea, vómito o dolor abdominal) 

En  ausencia de otras etiologías infecciosas de   inflamación y con evidencia de 

infección por SARS-CoV-2 (RT-PCR, prueba de antígeno o serología) o probable 

contacto con pacientes con COVID-19 (20). 

 

Características clínicas del MIS-C reportadas en las diferentes series 

 

La primera serie de pacientes  con MIS-C fue informada por un hospital del Reino 

Unido,  que reportó el ingreso de pacientes  a la Unidad de Cuidado Intensivo 

Pediátrico UCIP con falla cardíaca, choque y respuesta inflamatoria aumentada, 

asociados a síntomas digestivos, respiratorios y manifestaciones similares a la EK  

(Kawasaki – like) quienes en un 63% presentaban  algún marcador positivo para 

SARS-CoV-2. El 80% de los pacientes reportados requirieron soporte inotrópico y 

50% ventilación mecánica. Como hallazgo de resaltar, varios de los pacientes 

reportados presentaban elevación del fragmento amino terminal del péptido  

 



 
 

 

 

natriurético tipo B (proBNP NT), sugiriendo que éste pudiera ser un marcador de 

utilidad para detectar pacientes en urgencias con compromiso más grave (17).  

 

En el norte de Italia, una de las zonas más afectadas por la pandemia,  

investigadores del Hospital de Bérgamo, evidencian un aumento en la incidencia 

de la EK de más  de 30 veces en los últimos tres meses en comparación con los 

cinco  años previos (periodo pre-pandemia). El 13 de mayo de 2020 reportan una 

serie de 10 pacientes con EK pero con un promedio de edad mayor a la usual (7.5 

años) con alta frecuencia de choque (50%), síntomas gastrointestinales (60%) y 

signos meníngeos (40%); el 100 % presentaba además marcadores inflamatorios 

elevados, hiperferritinemia en el 80% (307-3213 Ug/L),  linfopenia (80%) y   

trombocitopenia (90%), éstos últimos hallazgos contrarios a lo esperado en EK 

clásica (21). El 100% tenía al menos una prueba positiva para SARS-CoV-2 (PCR o 

serología).  

 

El 14 de mayo en el sitio de Internet medRxiv* se reportó  en formato pre 

publicación  una serie francesa  de 17 niños con EK diagnosticados en un periodo 

de 11 días (desde el 24 abril hasta el  7 de mayo 2020) explorando su posible 

asociación temporal con SARS-CoV-2 (22), al compararla con una cohorte de EK  

de presentación antes de la pandemia se encontró un aumento en la incidencia de 

EK de 13 veces. Se informó  mayor  proporción de EKI (53%) vs EK clásica (47%).  

De los criterios de EK, el brote y la conjuntivitis fueron los síntomas más 

frecuentes. Los pacientes reportados tenían una edad de presentación  mayor que 

la usualmente reportada en la EK (7.5 años), todos referían síntomas 

gastrointestinales  temprano en el curso de la enfermedad consistentes en dolor 

abdominal agudo asociado a vómito y diarrea en el 94%; adicionalmente se 

reportó una mayor frecuencia de manifestaciones neurológicas (29%) consistentes 

en cefalea, confusión y/o signos meníngeos. Estos pacientes tuvieron 

manifestaciones graves como miocarditis (71%)  con fracciones de eyección entre 

10 – 57%, elevación de la troponina (76%) y del péptido natriurético tipo B (BNP)   

 

http://medrxiv.org/cgi/content/short/2020.05.10.20097394
http://medrxiv.org/cgi/content/short/2020.05.10.20097394
http://medrxiv.org/cgi/content/short/2020.05.10.20097394


 
 

 

 

en el 65%, al igual que choque (65%). Todos los pacientes tenían  marcadores de 

inflamación altos dados por leucocitosis, elevación de la PCR y  procalcitonina. De 

13 pacientes a quienes se  hizo imagen pulmonar, el 38% presentaron hallazgos 

patológicos (vidrio esmerilado, sombreado irregular, y anormalidades 

intersticiales).  Catorce pacientes (82%) tenían evidencia de infección reciente por  

SARS-CoV-2 (PCR positiva  7/17, serología positiva IgG 14/16).  

 

Retrospectivamente  Belhadjer y colaboradores (23) analizan los casos de 35 niños  

en 12 hospitales de Francia hospitalizados por disfunción del ventrículo izquierdo o 

choque cardiogénico asociado a estado  inflamatorio multisistémico (MIS-C)  

relacionado con infección por SARS-CoV-2.  A diferencia de las series anteriores 

aunque los pacientes tenían  signos sugestivos de EK como brote, cambios en la 

mucosa oral, adenopatía cervical y meningismo ninguno cumplía los criterios para 

EK completa. Además de la alta frecuencia de síntomas gastrointestinales (83%) 

resaltan que todos los pacientes presentaban astenia importante. El 28.5% de los 

niños tenía fracción de eyección menor a 30% y un 17% además presentaba 

dilatación de las arterias coronarias. Todos tenían elevación de troponina y de NT-

proBNP o BNP. 

 En los últimos días se publica el primer informe del continente americano,  

específicamente en Nueva York  describiendo  una serie de 17 niños previamente 

sanos con MIS-C  que cumplían criterios para EK en un 47% y EKI  en un 29%,  

con un promedio de edad  de 5 años (1-12) un poco inferior al previamente 

descrito. De nuevo los síntomas gastrointestinales más frecuentes 88% y choque 

a la presentación en 76%, de estos el 65% tenía disfunción ventricular izquierda. 

Se observaron  síntomas respiratorios en el 41%  pero el 82% tenía 

anormalidades radiológicas  principalmente opacidades intersticiales bilaterales. 

Solo en el 47% se encontró PCR positiva para SARS-Cov-2 y el resto serología 

positiva (24).  

 

 

 



 
 

 

 

A pesar de la severidad  de los síntomas los pacientes tiene buena evolución 

clínica y se ha descrito una baja mortalidad, en la serie inicial inglesa reportan 1 

adolescente de 14 años que falleció por infarto cerebral (17) y hasta el 12 de mayo 

en el estado de Nueva York  había 102 casos en investigación con una mortalidad 

alrededor del 3%. 

 

Enfermedad de Kawasaki, MIS-C y SARS-CoV-2  ¿Existe relación? 

La alta incidencia en  época de pandemia Covid-19 y  la positividad de IgG SARS-

CoV-2 más que de PCR  hace pensar que este Síndrome Inflamatorio 

multisistémico pediátrico sea causado por una respuesta inmunológica luego de 

la infección  más que por la replicación viral; y por su similitud con la EK y el 

choque tóxico se plantea una respuesta inmunológica mediada por 

superantígenos. Mary Hongying Cheng y colaboradores (25) usando un modelo in 

sílico encontraron que el SARS-CoV-2 codifica un motivo de superantígeno (SAg) 

cerca de su sitio de clivaje S1 / S2,  similar  a la enterotoxina B estafilocócica  que 

interactúa con el TCR permitiendo una activación de las células T a gran escala 

con una producción masiva de citoquinas proinflamatorias a partir de células T y 

de macrófagos causantes de las manifestaciones clínicas.  

Como muchos pacientes cumplen criterios para EK o EKI  y por su semejanza con 

el choque tóxico además del manejo de soporte,  el tratamiento más utilizado ha 

sido la Inmunoglobulina Intravenosa (IVIG), en los reportes iniciales inglés, francés 

e italiano en un 100% y en Norte América 76%  a dosis de 2 gramos/kg  y en  

segundo lugar  uso de esteroides 57% (29-80%) con indicación de choque, 

activación macrofágica, presencia de inflamación coronaria o  por criterios de 

Kobayachi de riesgo de refractariedad a IVIG (17,21,22,24). 

 En reportes presentados en una reunión de expertos en el tema el 23 de mayo la 

Dra Dawn  Wahezi del “Children’s Hospital at Montefiore” (CHAM) en la  ciudad de 

Nueva York  describe 33 pacientes con MIC-S de los cuales solo el 39% cumplían 

criterios para EK los cuales fueron tratados casi todos con  IVIG (12/13),  a  



 
 

 

diferencia de los pacientes con MIS-C que no cumplían criterios de EK  de los 

cuales solo la recibió el  6%. El 40% de los pacientes de esta serie recibieron 

esteroides  distribuidos de forma similar en ambos grupos. En casos refractarios 

hay reportes de uso de Anakinra , Infliximab  y Tocilizumab (17,23,24). 

Conclusiones 

Recientemente se ha descrito un nuevo síndrome, el  MIS-C, el cual ha sido 

relacionado temporalmente con la infección por SARS-CoV-2, con un espectro 

sindromático que va desde el niño con fiebre, evidencia de inflamación sistémica,   

manifestaciones clínicas en piel, mucosas o tracto gastrointestinal, pasando por 

niños que cumplen criterios para EK o EKI  y en  su forma más grave pacientes 

con inflamación sistémica severa y características de choque y/o activación 

macrofágica.  

El MIS-C puede presentar algunas características clínicas diferentes a la EK 

clásica como son una edad de presentación mayor, alta frecuencia de síntomas 

gastrointestinales,  compromiso pulmonar, síntomas neurológicos y afección 

cardiaca más grave, dada por presencia de miocarditis en más de la mitad de los 

pacientes con choque secundario y necesidad de soporte inotrópico y ventilación 

mecánica en más de la mitad de los casos. Las diferencias entre el MIS-C y la EK 

clásica también se extienden a los  paraclínicos con presencia de linfopenia, altos 

porcentajes de trombocitopenia, hiponatremia, hiperferritinemia como probables 

indicadores de activación macrofágica; elevación de troponina y especialmente 

proBNP como marcadores de inflamación cardiaca.  

Es de recalcar que los niños con MIS-C no fueron reportados en los registros 

iniciales de Asia donde la prevalencia de EK es más alta, informándose 

principalmente en Europa y en la costa este de Norte América; se ha postulado 

que tal diferencia podría deberse a una mutación en D839 encontrada en una 

cepa europea de SARS-CoV-2 que mejora la afinidad del motivo SAg con el TCR;  

 



 
 

 

lo que podría explicar en parte el sesgo geográfico de MIS-C (25), asunto que 

todavía requiere mayor investigación. 

Todavía no ha sido posible establecer con certeza  si estos pacientes reconocidos 

en el contexto de la pandemia corresponden en realidad a casos graves de la 

misma EK del periodo pre pandemia o si se trata de un cuadro clínico de 

características similares pero no limitadas a la EK (Kawasaki – like), que en 

algunos pacientes puede tener presentación más grave (MIS–C) o si son 

entidades diferentes, como la tormenta de citoquinas que se describe en los 

adultos en la última fase de  la infección, con falla multiorgánica y características 

de activación macrofágica,  siendo aún un misterio por qué  los niños no hacen 

manifestaciones tempranas de la enfermedad (26) . 

Debido a que se trata de un síndrome de reciente descripción, es posible que con 

los nuevos reportes que se publican día a día en el transcurso de la pandemia, se 

pueda conocer con mayor profundidad las características clínicas de esta 

condición y aclarar la relación entre EK, MIS-C y SARS-CoV-2.  

Con la evidencia hasta ahora reportada se debe puntualizar que en todos los 

pacientes con EK o EKI deben hospitalizarse en aislamiento y hacerse búsqueda 

de SARS-CoV-2 tanto con PCR, pero principalmente con serología. En todos los 

casos debe insistirse en la rápida instauración de tratamiento con inmunoglobulina 

intravenosa como prioridad, independiente del aislamiento viral. Adicionalmente se 

sugiere realizar laboratorio para detectar marcadores que se han relacionado con 

choque como: conteo de linfocitos bajo, elevación de troponina, elevación de BNP 

o proBNP, hipoalbuminemia, elevación de ferritina y deshidrogenasa  láctica y, si 

ello es positivo, estar más alerta a las complicaciones. Al igual estar alerta a los 

pacientes que ingresen con signos de choque y miocarditis así no cumplan 

criterios de EK y en quienes tengan un proceso inflamatorio severo sin aislamiento 

de germen en hemocultivos.  Es mandatorio realizar tempranamente 

ecocardiograma para evaluar la función cardiaca y la presencia de aneurismas en  



 
 

 

todos los grupos de MIS-C. Por ahora no hay consenso del tratamiento de los 

pacientes con MIS-C que no cumplen criterios de EK más allá de manejo 

interdisciplinario y medidas de soporte, al respecto en la literatura se ha descrito el 

uso de esteroides, antibióticos, anticoagulación, inmunomodulación con IVIG y en 

ocasiones se ha recurrido a anakinra, infliximab y tocilizumab, sin embargo se 

requiere de más estudios que permitan aclarar la verdadera utilidad de estas 

medidas terapéuticas,  
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Figura N° 1.  Definición de caso PMIS por el Real Colegio de Pediatría y Salud 

Infantil del Reino Unido (RCPCH) 

 

 

 

 
  
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 
 

 

 

Figura N° 2.  Definición de caso MIS-C  por los  Centros para el Control y la 

Prevención de Enfermedades de Estados Unidos (CDC)   

 

           

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 


