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RESUMEN
La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis 
autoinmunitaria sistémica que afecta a los vasos pequeños 
y medianos. La complicación principal de la enfermedad de 
Kawasaki es el aneurisma de las arterias coronarias, cuyo 
riesgo es más alto si se retrasa el diagnóstico y el tratamiento. 
Si bien hasta la fecha se han presentado casos de EK completa 
e incompleta en diferentes tipos de enfermedades por 
inmunodeficiencia, no se ha informado acerca de la evolución 
clínica de la EK en pacientes con hipogammaglobulinemia 
(HG). En este artículo, se presenta un caso de diagnóstico de 
EK incompleta en un niño con HG transitoria de la infancia. 
También se resumen casos previamente informados de EK e 
inmunodeficiencia.
En el caso de una inmunodeficiencia, las infecciones recurrentes 
pueden ocultar la EK, lo que retrasa el diagnóstico y aumenta 
el riesgo de complicaciones. En pacientes inmunodeficientes, 
debe tenerse en cuenta la posibilidad de EK cuando la fiebre 
es prolongada.
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A propósito de un caso: enfermedad de Kawasaki incompleta  
en un niño con hipogammaglobulinemia
A case report: incomplete Kawasaki disease in a hypogammaglobulinemic child

INTRODUCCIÓN
La enfermedad de Kawasaki (EK), conocida 

como “síndrome de los ganglios linfáticos 
mucocutáneos”, es una vasculitis autoinmunitaria, 
sistémica, que afecta a los vasos pequeños y 
medianos, y que ocurre principalmente en los 
niños.1 La EK es la causa principal de cardiopatías 
adquiridas en los niños; aproximadamente el 
25-30% de los pacientes no tratados presentan 
aneurisma de las arterias coronarias.2 El uso de 
inmunoglobulina intravenosa (IGIV), aspirina y 
warfarina en los primeros 10 días del inicio de 
los síntomas reduce el riesgo de complicaciones 
en las arterias coronarias.3 El diagnóstico de la 
EK está basado en los criterios definidos por 
la Asociación Estadounidense del Corazón 
(American Heart Association). Algunos casos se 
diagnostican como EK incompleta si no cumplen 
con los criterios. Aunque clínicamente sean 
menos notables, las complicaciones vasculares 
también son posibles en la EK incompleta.4,5 
Algunos informes han indicado que, de por sí, la 
enfermedad de Kawasaki incompleta se asocia 
con la aparición de un aneurisma de las arterias 
coronarias debido al retraso en el tratamiento.6,7

La patogenia de la EK no es clara; la respuesta 
inmunitaria es diferente en la fase aguda y 
tardía de la enfermedad.8-10 Posiblemente, la 
hiperactivación y la disfunción del sistema 
inmunitario desencadenadas por un agente 
etiológico desconocido podrían resultar en 
un cuadro clínico sutil que diera lugar a la EK 
incompleta. Aún no se ha definido la evolución 
de este cuadro clínico más sutil en pacientes que 
además tienen HG.

La EK en pacientes con trastornos inmunitarios 
se ha informado con poca frecuencia en casos 
aislados de síndrome de Wiscott–Aldrich, 
síndrome de hiperinmunoglobulinemia E, 
granulomatosis crónica y deficiencia selectiva de 
IgA.11-14 Aún no se ha informado la repercusión de 
la HG en el inicio y la evolución de la EK.

Se incluye el caso de un niño de cuatro años 
con HG que presentó EK incompleta.
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Se expone este caso con el objetivo de destacar 
la importancia del diagnóstico temprano de la 
EK en un paciente con HG a fin de protegerlo del 
aneurisma de las arterias coronarias.

CASO
Un niño de cuatro años con amigdalitis y 

bronconeumonía recurrentes había recibido con 
anterioridad (6 meses antes) el diagnóstico de 
HG. Ingresó al hospital con síntomas de fiebre 
elevada (temperatura axilar de 40 ºC), que había 
comenzado el día anterior.

El examen físico fue normal, excepto por la 
lengua “aframbuesada”.

Las concentraciones séricas iniciales del 
total de IgG e IgA estuvieron por debajo de 
2 DE de las concentraciones adecuadas para su 
edad. El análisis del subconjunto de linfocitos 
fue normal. La respuesta inmunitaria a las 
vacunas antineumocócica y antitetánica, y las 
concentraciones de isohemaglutinina fueron 
normales. Se le había realizado un seguimiento 
con profilaxis de trimetoprima y sulfametoxazol, y 
las infecciones recurrentes estuvieron controladas 
durante el período de tratamiento de 6 meses. De 
acuerdo con la evaluación inmunológica, se le 
diagnosticó hipogammaglobulinemia transitoria 
de la infancia.

En e l  ingreso f inal ,  la  evaluación del 
laboratorio indicó un recuento de leucocitos 
de 24 600 µ/L, con un 76% de predominio de 
neutrófilos. El recuento de plaquetas fue de 
808 000 µ/L, y la velocidad de sedimentación y 
el valor de proteína C-reactiva fueron de 20 y 
12,2 (0-0,5), respectivamente. La serología del 
virus de Epstein-Barr, el citomegalovirus y el 
adenovirus fue negativa. Se obtuvieron cultivos 
de exudado faríngeo, de orina y de sangre, 
cuyos resultados fueron negativos. Se inició 
un tratamiento antibiótico de amplio espectro. 
Durante el seguimiento, tuvo conjuntivitis en el 
cuarto día, la fiebre disminuyó en el sexto día y, 
en el décimo día, se observó una descamación 
membranosa en la punta de los dedos de las 
manos y los pies. La fiebre persistió durante 
más de 5 días. El niño había cumplido 3 de 
los 5 criterios para la EK establecidos por la 
Asociación Estadounidense del Corazón6,7 y se 
le diagnosticó EK incompleta. No se detectó 
un aneurisma en la ecocardiografía. Se inició el 
tratamiento con IGIV, con una dosis de 2 g/kg, y 
con aspirina, 30 mg/kg/día. La dosis de aspirina 
se disminuyó y se interrumpió después de la 
resolución de los síntomas y la normalización de 

las proteínas de fase aguda. La ecocardiografía se 
repitió en el día 15, con resultados normales.

DISCUSIÓN
En este art ículo,  se incluye el  caso de 

un niño de 4 años con HG transitoria de la 
infancia que presentó EK incompleta a fin 
de destacar la dificultad del diagnóstico de 
la EK en situaciones de inmunodeficiencia. 
Anteriormente, se han informado casos de EK 
en diversas enfermedades de inmunodeficiencia, 
las que incluyen síndrome de Wiscott–Aldrich, 
síndrome de hiperinmunoglobulinemia E, 
enfermedad granulomatosa crónica (EGC) y 
deficiencia selectiva de IgA.11-14 Entre esos casos, 
un paciente con EGC que había presentado 
EK incompleta recibió tratamiento con IGIV 
en el día 18 y, lamentablemente, sufrió una 
arteriopatía coronaria. El caso de EGC había sido 
tratado en un inicio como si fuese linfadenitis 
cervical supurativa. En el paciente con deficiencia 
selectiva de IgA, el diagnóstico de EK se estableció 
el quinto día y se administró un tratamiento 
en intervalos con aspirina, ulinastatina y 
corticoesteroides, en lugar de la IGIV. No se 
detectó un aneurisma de las arterias coronarias. 
En el caso del síndrome de Wiscott-Aldrich, se 
diagnosticó la EK completa a los 6 meses de vida, 
con la normalización transitoria del recuento de 
plaquetas durante la evolución de la enfermedad. 
Este paciente había recibido tratamiento con IGIV, 
sin complicaciones. De todos los casos informados 
con anterioridad, solamente se produjo un 
aneurisma de las arterias coronarias en el paciente 
con EGC, lo que podría deberse al retraso en el 
tratamiento con IGIV.11-14

Aún no se ha comprendido cabalmente 
la patogenia de la EK. La hipótesis es que un 
posible agente infeccioso produce sustancias 
patógenas que se diseminan y se unen a las 
células endoteliales de los vasos sanguíneos 
de tamaño pequeño y mediano. El sistema 
inmunitario se activa para el control. En primer 
lugar, se hiperactivan anticuerpos y linfocitos 
T no específicos; luego, se produce citocina; y, 
finalmente, surge una lesión endotelial. En la 
resolución de la inflamación de los vasos, se 
liberan anticuerpos y linfocitos T específicos 
contra las proteínas patógenas, y comienza el 
proceso de reparación.8 Tanto la activación como 
la disfunción del sistema inmunitario ocurren en 
la fase aguda de la enfermedad.9

La EK incompleta también está asociada con 
el desarrollo de un aneurisma de las arterias 
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coronarias.8,9 Debido a que el diagnóstico de la 
EK incompleta es difícil de establecer, el daño 
vascular puede progresar antes del inicio del 
tratamiento. Se produce un aneurisma de las 
arterias coronarias en el 25-30% de los casos no 
tratados. El factor más importante para proteger 
al paciente de las complicaciones es el diagnóstico 
temprano y el inicio inmediato del tratamiento 
con IGIV, antes de que transcurran 10 días de la 
aparición de los síntomas.3

Rowley y col., plantearon que el agente 
et io lógico  de  la  EK ingresa  por  las  v ías 
respiratorias y estimula una respuesta inmunitaria 
inicial de las IgA e IgM; la respuesta de las 
IgG aparece más tarde durante la evolución de 
la enfermedad.10 La causa subyacente de la 
EK incompleta en el caso presentado puede 
ser  la  respuesta inmunitaria  incompleta 
debido a la hipogammaglobulinemia.  La 
hipogammaglobulinemia puede disminuir 
la respuesta inmunitaria relacionada con la 
patogenia de la EK, lo que puede ocasionar 
un cuadro clínico incompleto y el retraso en el 
diagnóstico, y en consecuencia, en el tratamiento.

En un estudio reciente ,  se  detectaron 
con cent rac iones  e l evadas  de  l in foc i t os 
B y de C3 en la EK, lo que puede indicar el 
predominio de una respuesta inmunitaria 
humoral con esta enfermedad.15 El porcentaje 
de linfocitos CD19+ estuvo marcadamente 
elevado en la EK completa, lo que demuestra 
que las reacciones inmunitarias mediadas por 
linfocitos B parecen ser el mecanismo subyacente 
principal. La baja manifestación de linfocitos T 
y la alta manifestación de linfocitos B podrían 
asociarse con la EK completa, mientras que 
la EK incompleta puede caracterizarse por 
una concentración más alta de linfocitos T.15 

Además, se hallaron concentraciones más bajas 
de linfocitos CD19+ en los pacientes sensibles al 
tratamiento con IGIV.15 Estos datos indican que 
las menores concentraciones de anticuerpos en 
nuestro caso podrían provocar la sensibilidad al 
tratamiento con IGIV y así lograr la protección 
contra el aneurisma de las arterias coronarias.

En conclusión, en los niños con HG, debe 
incluirse la EK en el diagnóstico diferencial de la 

fiebre alta prolongada, dado que el tratamiento 
de la EK conlleva el tratamiento inmediato con 
IGIV para prevenir la arteriopatía coronaria. 
Además, las concentraciones bajas de IgG pueden 
dar lugar a un cuadro clínico y una respuesta 
inmunitaria más sutil, y a la sensibilidad al 
tratamiento con IGIV. n
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