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Se senala que el sindrome febril cutaneomucoso y de los ganglios linfaticos o sindrome
de Kawasaki es una afecclén recientemente reconocida, de causa no esclarecida hasta
ahora, y que afecta principalmente a lactantes vy, nifios pequefios. Se caracteriza por
fiebre de mis de una semana de duracién, conjuntivitis bilateral, labios seces, rojos
y fisurados, lengua enrojecida con papilas prominentes, inflamacién no purulenta de los
ganglios linfaticos cervicales y una erupcion polimarfa en la piel, primero de las extre-
midades y que después se extiende al tronco. En la convalecencia se produce una desca-
macién de la piel de la punta de los dedos de las manos y pies. También se han infor-
made, pero con menos frecuencia: diarreas, artritis o artralglas, meningitis, miocarditis,
pericarditis, aneurismas y trambosls en arterlas coronarias. E| prondstico es favorable,
excepto en el 1% al 2% de los pacientes que mueren en relacién, principalmente, con
lesiones cardiovasculares. En este trabajo se presentan dos casos que cumplen el criterio
clinico de sindrome de Kawasakl.
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Cuadro de texto


El sindrome febril cutaneomucoso v de los ganglios linfaticos fue des-
crito por primera vez en el Japon en 1967 vy posteriormente ampliado en
1974 por Kawasaki.'® Se caracteriza, fundamentalmente, por fiebre pro-
longada, conjuntivitis, fisuras labiales, adenopatias cervicales y exantema
seguido de una descamacién de la piel de la punta de los dedos de las
manos y de los pies.' En Japon se han descrito mas de 20 000 casos, pero
Kawasaki y colaboradores informan que también se han descrito casos en
Australia, Bélgica, Dinamarca, Francia, Hungria, Italia, Inglaterra, Kuwait,
Paises Bajos, Suiza y Turquia.* En los Estados Unidos se han informado
més de 650 casos,' incluso se ha descrito un caso en Costa de Marfil 5
En Cuba no conocemos que se hayan descrito casos semejantes, pero no
podemos negar su existencia como !o demuestran los dos casos gue a
continuacion presentamos y que tuvimos en 1981 en el hospital pediatrico
docente “Pedro Borras Astorga’, en Ciudad de La Habana.

y

Presentacidn de casos .

Casa [. Paciente: AM.O.; HCL: 704986; raza blanca: sexo: masculino: edad: 15 meses,
con antecedentes de alergia a la penicilina, que es visto en noviembre de 1981 por flebre
de 385°C seguida a las 24 horas por un eritema macular que comenzé por las extre-
midades y en las siguientes 36 horas se extendié rdpidamente por el tronco, acompanado
de enrojecimiento y edema de las palmas de las manos (figura 1) y plantas de los pies.
En estos momentos el hemograma mostré leucocitosis de 15 000 con polinucleosis de 73%
con ligera anemia de 99 g % de hemoglobina y una cifra de plaquetas de 163 000/mme. Se
le impuso tratamiento con eritromicina y aspirina. Al tercer dia, al continuar la fiebre, lo
traen de nuevo al cuerpo de guardia donde. ademds de lo anteriormente constatado, se
observan los labios rojos v fisurados, asi eomo un enrgjecimiente Intenso de la mucosa
bucal y lengua roja con papilas prominentes, congestién conjuntival bilateral sin secre-
cién y adenopatias cervicales bilaterales de mediano tamafo, por lo gque queda Ingresado
al constatarse en la radiografia de térax, ademés, un ligero moteado inflamatario en base
derecha pulmonar. Se Instituye tratamiento con cepordn. A la semsna los sintomas ¥
signos clinicos habian desaparecido, pero se mantenia la fiebre y leucocitosis por 15 dias.

Figura 1

Caso I: edema en estado de regresion de las palmas
de las manos.
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Entre los andlisis realizados se encontrd, de interés, eritrosedimentacidn elevada (76
mm,/hora) con exudados nasofaringeos con flora normal, y coprocultive, urocultive, asi
como hemocultivos negatives. El titule de antiestreptolisina fue de 50 UsTadd con proteina
C reactiva negativa; electroforesis de las proteinas con aumento de la x 2-globulina
{1.15 g%): Mantoux de 0 mm y el.resto de las investigaciones negativas, incluido el
telecardiograma. A los 10 dias de comenzado el cuadro, presenté una descamacién de la
punta de los dedos de las manos y de los pies (figura 2) que nos puso en la
sospacha del sindrome de Kawasaki y que durd alrededor de 10 dias. A los dos meses
de comenzado el cuadro, el nifio se encontraba asintomético vy eon resultados normales
en tres electrocardiogramas que se le realizaron.

Figura 2

Caso I: descamacldn periunguesl.de

s piel de los dedos del pie derecho.

Fisuras transverseles, sobre todo vi-
sibles en wia del tercer dedo.

Caso /I, Paciente: JP.L.; HCL: 705738; raza blanca; sexo: masculino; edad: 4 afios, con
antecedentes negativos y que fue visto por uno de nosotros (E. M. C.) dos semanas antes
de su Ingreso en diciembre de 1981 por fiebre de hasta 40"C que cedia a los antitérmicos
v que al dia despuds de comenzada la fiebre, presentd resh maculoso, primero en extre-
midades, que en 24 horas se extendié al tronco. Junto con una congestién conjuntival
bilateral y adenopatias cervicales bilaterales dm 2 a 3 em de tamafio, movibles, poco dolo-
rozas, de conslstencla eldstica. Tres dias después de comenzado el cuadro febril pre-
sentd fisuras labiales con lengua enrojecida con papllas prominentes v hepatomegalia de
214 om, de consistencia suave, lisa, no doloroga. Los signos desaparecieron en cinco dias,
excepto la fiebre, que tuvo una duracién de alrededor de dos semanas, a pesar del tra-
tamiento con penicilina. A los 15 dias de comenzado el cuadro, presenté descamacion
periungueal con surcos transversales en las ufias (figura 3). El leucograma: inicial mostrd
leucocitosis con polinucleosis (14 500 y 79%) con hemoglobina y plaguetas normales. La
leucocitosis y la polinucleosis desaparecieron. en una semana. Hemocultivo y coprocultivo
negativos, al igual que tres exudados nasofaringeos. El titulo de antiestreptolisina fue
normal (100 Us) v se constatd electroforesis de las proteinas con ligero aumento de la
z 2-globulina (098 g%) y de la - globulina [1,72%). El resto de |as investigaciones fueron.
normales, incluidos dos electrocardiogramas y un telecardiograma. Los estudios virols-
gicos estdn pendientes. Al mes y medio de comienzo del cuadro el nifio estd asintomético.

COMENTARIOS

Tanto el paciente del caso | como el -del Il presentaron los criterios
que se plantean para el diagnéstico de sindrome de Kawasaki (cuadro):
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CUADRO

PRIMCIPALES MANIFESTACIONES CLINICAS DEL SINDROME DE KAWASAKI EN

6000 PACIENTESL.2.68

Fracuencia

Manifestaciones principales* en %
— Fiebre de 1 a 2 semanas de duracién que no responde g5
— Congestidn conjuntival a8
— Alteraciones en labios y boca:

— sequedad, enrojecimiento y fisuras en labios a0

— congestidn difusa de la orofaringe 90

— prominencia de las papilas I[n%lales 77
— Alteraciones en las manos y pies:/

— enrgjecimiento de palmas y plantas 88

— edema Indurado 76

— descamacién de las puntas de los dedos (en convalecencia) 94
— Exantema polimorfo, sin vesiculas ni plstulas 92
— Inflamacién aguda, no supurada, en ganglios cervicales 75
Manifestaciones menos frecuentes
— Subictero o ligero aumento de las transaminasas 43
— Signos cardiovasculares a7
— Artralgias o artritis 37
— Dlarreas 3
— “Meningitis aséptica’ 6
Hallszgos de faboratorio clinfco
— Leucocitosis con polinucleosis 100
— Ligera anemia 87
— Eritrosedimeantacién acelerada a7
— Proteina C reactiva presenta a7
—ag-globulinas aumentadas a7
— Proteinuria con leucocituria 37
— Titulos normales de aureotreptolisina 18

* Para el diagnéstico son necesarias 5 de las 6 manifestaciones fundamentales,

fiebre proiongada, rash que comenzaba en extremidades y rapidamente se
extendia al tronco, fisuras labiales con lengua de frambuesa (con los exu-
dados nasofaringeos y titulos de antiestreptolisina normales), adenopatias
cervicales e inyeccidn conjuntival. Evolutivamente se constaté en ambos
pacientes, descamacién periungueal y surcos transversales en ufias. Tam-
bién en ambos pacientes se encontré leucocitosis con polinucleosis, eri-
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Figura 3

Caso N: descamacidn de la piel perlungueal de dedos
de la mano. Obsérvense surcos transversales en ufa
del dedo medio.—-

trosedimentacién elevada, y aumento de la « 2-globulina. La evolucién en
ambos, dos meses después, ha sido favorable, sin encontrarse alteraciones
cardiovasculares clinicas, en electrocardiograma ni en telecardiograma,
aunque no se les ha realizado angiografias coronarias,

REVISION DEL SINDROME

El sindrome de Kawasaki o sindrome febril cutaneomucoso y de los
ganglios linfaticos ha sido descrito, sobre todo, en lactantes y nifios me-
nores de 5 afos de edad,’"*%® aunque se ha informado en nifos de més
edad e inclusive en adultos.**

Causa u origen. Es desconocida, y se han planteado distintas causas:
infecciosas, toxicas y alérgicas® Con respecto a la causa infecciosa v,
a pesar de que se han descrito particulas 'que pudieran confundirse con
Ricketsias, en pacientes con el sindrome'® y se ha atribuido su causa a
distintos virus, entre ellos el de Ebstein-Barr,? no se ha podido demostrar
que tenga relacién con ningln téxico, sobre todo con el mercurio y el
cadmio. Por otra parte, aunque parece haber mayor predisposicién a fend-
menos alérgicos en pacientes con el sindrome y en sus familiares, tam-
poco se ha podido demostrar su relacién con alergenos, sobre todo, con
antibiéticos.®® En el Japén se ha tratado de correlacionarlo con personas
con el antigeno HLA Bw22, especialmente con el subtipo J; lo cual no
se ha comprobado en pacientes de origen caucdsico.®” Dos hechos han
llamado la atencién: el aumento de IgE en pacientes con sindrome de
Kawasaki (no corroborado por todos los autores) y el hallazgo histico
de vasculitis generalizada en ciertos casos mortales, semejante a lo en-
contrado en nifios con periarteritis nodosa.!’ Estos dos hechos hacen pensar
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a muchos que se trata de una respuesta inmunolégica anormal y no espe-
cifica a antigenos diferentes, ya sean infecciosos o téxicos.*5% Aunque
algunos autores'? piensan que el sindrome de Kawasaki y la periarteritis
nodosa (PAN) son una misma afeccién o que la prlmera evoluciona, en
sus formas graves, hacia una PAN, no se ha podido demostrar que la
PAN v el sindrome de Kawasaki sean entidades similares o no.

Resumiendo, podemos decir que su causa es aln un enigma, aungue
las teorias mas aceptadas son gque tenga una causa infecciosa, o que
sea una respuesta anormal a diferentes antigenos.

Cuadro clinico.!">%%13 Podemos dividirlo en: 1) manifestaciones funda-
mentales; 2) manifestaciones menos frecuentes; y 3) hallazgos de labora-
torio, como se puede ver en el cuadro, tomado de un estudio de 6000
pacientes por el Comité para la Investigacion del Sindrome de Kawasaki,
deL departamento de pedlatrla del Hospital Central de la Cruz Roja en
Tokio.

Las manifestaciones principales son:

1. Fiebre entre 38°C y 40°C, que precede a las otras manifestaciones en
1 a 4 dias, que dura generalmente mas de una semana (entre 5 y 20
dias) y que no responde a los antibidticos.

2. Hiperemia conjuntival bilateral, sin supuracion.

3. Alteraciones de la boca y labios: congestion difusa de la orofaringe:;
sequedad y enrojecimiento con fisuras de los labios.

4. Alteraciones de las manos y de los pies: enrojecimiento de las palmas
y plantas que a menudo se acompaina de edema endurado con cierto
grado de impotencia funcional. En la convalecencia, entre la segunda
y tercera semanas, aparece una descamacion de la piel en la punta
de los dedos de los pies y de las manos, que comienza alrededor de
las ufias, y que es un signo importante del sindrome. Con frecuencia
aparecen estrias transversales en las ufias que se pueden observar
hasta uno o dos meses después.

5. Exantema macular polimorfo de 5 & 30 mm, que aparece habitualmente
entre el tercer y quinto dias de comenzada la fiebre, comienza por las
extremidades vy se extiende al tronco en 48 horas. Las lesiones cuté-
neas pueden confluir, pero no se acompanan de vesiculas ni costras.
La erupciéon dura menos de una semana.

6. Inflamacion aguda, no supurativa, de los ganglios cervicales que llegan
a adguirir un tamaio de 1.5 em © mas.

Las manifestaciones menos frecuentes son:

—

Subictero o ligero aumento de la transaminasa.

)

2. Signos cardiovasculares: alteraciones del electrocardiograma (bajo vol-
taje de las ondas R; ondas T, planas; prolongacién de los intervalos PR
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o QT). Se han encontrado prolongacién de PR y QT con angiogramas
coronarios normales, por lo que los hallazgos electrocardiograficos
pueden sugerir no solo lesiones coronarias, sino también lesiones de
miocarditis perivasculares, lo que ha sido encontrado en necropsias.
También se ha encontrado desde el punto de vista cardiovascular:
ritmo de galope; ruidos cardiacos apagados; soplos cardiacos apicales
y arritmias, que generalmente aparecen entre la primera y la segunda
semanas de comienzo de la enfermedad. Mas raramente, se ha encon-
trado cardiomegalia mostrada en los telecardiogramas y aumento de la
dehidrogenasa lactica. Se insiste, por algunos autores, en la impor-
tancia de la palpacion de los troncos vasculares periféricos en busca
de aneurismas en ellos (tumores batientes y expansivos).

3. Diarreas.
4. Artralgias o artritis.
5. Proteinuria con leucocituria.
6. “Meningitis aséptica’.
7. Sindrome de hipertensién endocraneana y alteraciones de la conciencia.
8. Dolores abdominales.
Los hallazgos de laboratorio no son especificos. Se informan:
1. Leucocitosis con polinucleosis.
Anemia ligera.
Eritrosedimentacién acelerada.
Proteina C reactiva positiva.
Aumento de la @:-globulina.
Titulo de antiestreptolisina normal. .
Aumento de la IgE.
Aumento de la 1gG, IgM e IgA.

® N s e

Diagndstico: El diagnéstico positivo del sindrome, en ausencia hasta
ahora de una prueba de laboratorio especifica, se basard en la existencia
de 5 de las 6 manifestaciones principales anteriormente citadas.!®8

El diagnéstico diferencial se debera realizar con una gran variedad de
entidades: diferentes enfermedades virales exantematicas; escarlatina;
estafilococia cutdnea; leptospirosis; reacciones medicamentosas; artritis
reumatoidea juvenil; sindrome de Stevens-Johnson, acrodinia por intoxica-
cién mercurial; lupus eritematoso diseminado; sindrome de mano-pie-boca;
y periarteritis nodosa. Todas estas afecciones presentan algunas de las
manifestaciones del sindrome de Kawasaki, pero no 5 de las 6 manifesta-
ciones principales.

Evolucién, prondstico, letalidad y complicaciones.-%57:11.1% La evolucién
es habitualmente favorable, y la mayoria de las manifestaciones princi-
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pales desaparecen en una semana, excepto la fiebre que dura general-
mente mas de una semana al igual que las adenopatias cervicales. Sin
embargo, el prondstico depende, principalmente de las alteraciones car-
diovasculares que ocasionan la muerte entre el 1% al 2% de los pacientes
(cifras extremas entre 0.5% vy 2,8% segun distintos autores). Las alte-
raciones cardiacas que pueden conducir a la muerte (que puede ser si-
bital, aunque pueden aparecer en la primera semana del cuadro, en la
mayor parte de los pacientes se producen en las primeras tres o cuatro
semanas. Por otra parte no siempre las alteraciones cardiacas son perma-
nentes, ya que se describen casos de pacientes con regresion total de las
lesiones coronarias. Para algunos autores tendrian peor prondstico, con
mayores posibilidades de lesiones coronarias, aquellos pacientes peque-
fios que presentan fiebre prolongada, con eritema de mayor duracidn que
lo habitual, recidivante y eritrosedimentacién elevada mantenida.

A la autopsia de pacientes con Kawasaki se han informado pericardi-
tis, miocarditis, asi como infartos. También se han informado arteritis v
aneurismas en las arterias braquiales, renales, mesentéricas, iliacas y pul-
monares. También se han informado lesiones que recuerdan a la periarte-
ritis nodosa con aneurismas y trombosis coronarias. A la angiografia coro-
naria realizada en distintos estadios se han encontrado —segin autores
norteamericanos— en mas del 60% ce sus pacientes, alteraciones coro-
narias tales, como: aneurismas, estenosis, irreqularidades o tortuosidad
de las paredes de las arterias coronarias. Para algunos autores japoneses
se presentan aneurismas de las coronarias en tres de cada diez pacientes
con sindrome de Kawasaki. Mercer,* en Canad4d, describe en 4 de sus 10
pacientes, las siguientes complicaciones que requirieron cirugia: obstruc-
cion de la vesicula biliar, y distintos grados de necrosis en vesicula, hi-
gado, duodeno, yeyuno, dedos de las manos, testiculos, vejiga y estémago.

Las secuelas del sindrome son, sobre todo, cardiovasculares que pueden
conducir a muertes tardias o regurgitacion mitral por disfuncién del miscu-
lo papilar.

Tratamiento. Es sintomatico. Para algunos autores!! los salicilatos, los
esteroides y los antibiticos no tienen efecto sobre la evolucién de la
enfermedad, mientras que otros,'® recomiendan la aspirina en dosis de
50 mg/kg/24 horas durante varios meses como antiagregante plaquetario.
En los accidentes trombdticos se recomienda el empleo de anticoagulan-
tes: heparina, derivados cumarinicos o la misma aspirina.®

CONCLUSIONES

Se presentan dos casos que cumplen el criterio diagndstico del sin-
drome de Kawasaki, y se hace una revisién del mismo con la finalidad
de alertar a los pediatras de nuestro pais, acerca de la posible existencia
del sindrome entre nosotros, lo cual estuviera de acuerdo con la aparente
extension del cuadro a distintas naciones en los Gltimos afos.
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SUMMARY

Rojo Concepcion, M. et al. Mucocutaneous lymph node syndrome (Kawasaki disease).
Presentation of two cases and syndrome review. Rev Cub Ped 55. 1, 1983.

It is pointed cut that the mucocutaneous lymph node syndrome or Kawasaki disease,
is a recently known affection of unknown etiology hitherto most commoenly affecting
infants and young children. 1t is marked by fever, lasting more than a week; bilateral con-
juntivitis; dry, red and fissured lips; reddening of the tongue with prominent papillag; no
purulent inflammation of cervical lymph nodes and a polymorph skin eruption, first at
the extremities with further extension to the trunk. At convalescence a skin desquamation
of the tip of fingers and toes occurred. It has also been reported but less frequently, oc-
currence of; diarrhea, arthritis or arthralgia, meningitis, myocarditis, pericarditis, aneurysm
and thrombosis in the coronary arteries. Prognosls is favourable, except for 1% to 2%
of patients who died on account, mainly, to cardiovascular lesions. This paper deals with
two cases that verified clinical criterium for Kawasaki disease.

RESUME

Rojo Concepcitn, M. et al. Le syndrome fébrile muco-cutané et des ganglions lymphatiques
{syndrome de Kawasaki). A propos de deux cas et revue du syndrome. Rev Cub Ped 55:
1, 1983. .

Il est signalé que le syndrome fébrile mucc-cutané et des ganglions lymphatiques ou
syndrome de Kawasaki est une affection récemment reconnue, & étiologie encore mal
connue, et qui atteint notamment les nourrissons et les petits enfants. Il est carac-
térisé par la présence de fidvre d'une durée de plus d'une semaine, rougeur de la
langue avec augmentation du volume des papilles, inflammation non purulente des
ganglions lymphatiques cervicaux et une éruption polymorphe sur la peau, au début
siégeant aux extrémités puis s'étendant sur le tronc. Dans la période de convales-
cence, il se prodult une desgquamation de la peau du bout des dolgts des mains et des
pieds. Il a été aussi rapporté, mais moins fréquemment: diarrhées, arthrite ou arthralgies,
méningite, myocardite, péricardite, anévrysmes et thrombose des artéres coronaires. Le
pronostic est favorable, sauf dans 1% - 2% des cas, qui meurent notamment par des
lésions cardio-vasculaires. Dans ce travall il est présenté deux cas qul s'accordent au
eritére clinique du syndrome de Kawasaki.
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