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Incidencia y características clínicas 
de la enfermedad de Kawasaki
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Objetivo
Conocer la situación de la enfermedad de Kawasaki en

nuestro medio.

Pacientes y métodos
Revisión retrospectiva de pacientes diagnosticados de

enfermedad de Kawasaki desde enero de 1999 hasta junio

del 2002 en la Unidad de Enfermedades Infecciosas del

Hospital La Paz (Madrid, España). Se analizó la sintomato-

logía, edad, sexo, estación del año, tratamiento realizado,

complicaciones cardiovasculares e incidencia de la enfer-

medad.

Resultados
Se revisaron retrospectivamente 45 enfermos diagnos-

ticados de enfermedad de Kawasaki desde enero de 1999 a

junio del 2002. El rango de edad estuvo comprendido en-

tre 4 meses y 13 años. Tenían igual o menos de 5 años

37 niños y 15, menos de 2 años. El síntoma más frecuente

fue la fiebre (98 %). Cinco enfermos desarrollaron lesión

coronaria. De ellos, cuatro tenían menos de 2 años y tres

habían sido tratados después de la primera semana del

inicio de la fiebre. Según la población infantil de nuestra

área sanitaria, la incidencia acumulada de la enfermedad

en menores de 5 años fue de 15,1 casos/100.000 ni-

ños # 5 años/año.

Conclusiones
La enfermedad de Kawasaki presenta en nuestro medio

una incidencia semejante a la comunicada en Europa y Es-

tados Unidos. Las complicaciones coronarias son frecuen-

tes en menores de 2 años o en niños tratados después de

una semana de fiebre.

Palabras clave: 
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INCIDENCE AND CLINICAL CHARACTERISTICS
OF KAWASAKI’S DISEASE

Objective
The aim of this study was to analyze the incidence and

clinical spectrum of Kawasaki’s disease in children attend-

ed in our hospital.

Patients and methods
Retrospective review of all children with Kawasaki’s dis-

ease evaluated in the Department of Infectious Diseases of

Hospital La Paz (Madrid, Spain) from January 1999 to June

2002. Information included clinical manifestations, age,

sex, seasonal occurrence, treatment, development of car-

diovascular abnormalities, and incidence rate.

Results
Forty-five patients with Kawasaki’s disease were ana-

lyzed during the study period. Age ranged between

4 months and 13 years. Thirty-seven children were aged

5 years old or less and 15 children were younger than

2 years. The most common symptom was fever in 98 % of

the patients. Five patients developed coronary aneurysms.

Of these, four were aged less than 2 years and three were

treated after the first week of onset of fever. The annual in-

cidence rate in our health area was estimated at 15.1 cases

per 100,000 children aged 5 years or less.

Conclusions
The annual incidence rate for Kawasaki’s disease in our

area was similar to that in Europe and the United States.

Coronary aneurysms were more common in children

aged less than 2 years and in patients who received treat-

ment after 1 week of the onset of fever.
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INTRODUCCIÓN
La enfermedad de Kawasaki es una arteritis sistémica

de etiología desconocida, cuyo diagnóstico es fundamen-
talmente clínico; éste, sin embargo, resulta complicado,
dado lo inespecífico de la mayoría de los síntomas y sig-
nos, sin que exista, además, ningún método biológico
que lo confirme precozmente1. No obstante, realizar el
diagnóstico en la fase aguda es muy importante por las
graves y frecuentes complicaciones que presenta la en-
fermedad, que pueden prevenirse en gran medida con un
tratamiento temprano2. Actualmente la enfermedad de
Kawasaki se considera la principal causa de cardiopatía
adquirida en los países desarrollados3.

En España existen numerosas e importantes publica-
ciones sobre la enfermedad, algunas muy recientes4,5.
Sin embargo, no se conoce ningún estudio sobre la inci-
dencia de la enfermedad en nuestro medio, y aunque al-
gunas de las publicaciones señaladas utiliza esta palabra
en su título, su uso tiene más bien el significado de acon-
tecimiento que no el de análisis epidemiológico, ya que
se trata más bien de una revisión4. Presentamos una se-
rie de 45 casos de enfermedad de Kawasaki diagnostica-
dos en nuestro centro en los últimos 3 años y medio, ana-
lizando las principales características clínicas de la
enfermedad y, especialmente, su incidencia.

PACIENTES Y MÉTODOS
Revisión retrospectiva de las historias clínicas de pacien-

tes menores de 14 años ingresados en la Unidad de En-
fermedades Infecciosas del Hospital Infantil La Paz de
Madrid con el diagnóstico de enfermedad de Kawasaki
desde enero de 1999 hasta junio del 2002. Se incluyen
en la revisión todos los casos que presentan cinco de los
seis siguientes criterios clínicos:

1. Fiebre sin considerar número de días.
2. Inyección conjuntival bilateral sin exudado.
3. Cambios no ulcerativos de la mucosa de la bucofa-

ringe.
4. Cambios en las extremidades con edema o eritema

de manos y/o pies o descamación desde zonas periun-
gueales.

5. Exantema polimorfo sin ampollas.
6. Linfadenopatía cervical de más de 1,5 cm.

Se excluyeron aquellos casos de enfermos con formas
incompletas y que no reúnen los criterios clínicos pre-
viamente descritos (1 de 46 pacientes en total). Se anali-
zaron los signos y síntomas que constituyen los criterios
diagnósticos de la enfermedad, así como la edad, sexo,
estación del año en que se presenta la enfermedad, ini-
cio y respuesta al tratamiento y desarrollo de complica-
ciones cardiovasculares, analizándose posteriormente los
datos con Excel. Se obtuvo información telefónica de
los datos de población infantil del Área Sanitaria 5 aten-
dida por nuestro hospital a través de La Gerencia de
Atención Primaria del Instituto Madrileño de la Salud. La
población pediátrica para el año 2000 fue de 87.856 ni-
ños menores de 15 años y de 33.965 niños de 5 o menos
años.

RESULTADOS
Se revisaron un total de 45 pacientes con enfermedad

de Kawasaki, 13 enfermos diagnosticados en 1999; 17, en
2000; nueve, en 2001, y seis en el primer semestre del
2002, con una media de casos diagnosticados por año
en nuestro hospital de 12,8. Tenían 5 años o menos
37 niños (82 %) y 15 niños, menos de 2 años (33 %). El
rango de edad fue de 4 meses a 13 años (fig. 1), siendo
la edad más frecuente entre los 12 y 24 meses de vida
con un 26% (12/45). Existía una mayor frecuencia de ca-
sos en invierno (56 %) y verano (20 %), seguido de pri-
mavera (13%) y otoño (11%). Respecto al sexo, la enfer-
medad fue más frecuente en varones que en mujeres,
con una relación de 3/1. Los síntomas más frecuentes
fueron la fiebre (98%), la inyección conjuntival (95%), el
exantema (95%), la afectación bucofaríngea (91%), cam-
bios en las extremidades (85%) y, finalmente, linfadeno-
patía cervical (44%).

Todos los enfermos fueron tratados con gammaglobu-
lina por vía intravenosa en dosis de 2 g/kg de peso en
perfusión de 12 h, 37 enfermos en la primera semana de
la fiebre y ocho después de la primera semana. Cinco en-
fermos (11 %) desarrollaron complicaciones coronarias
en la fase de convalecencia. Tres enfermos habían sido
tratados tardíamente, lo que representa el 37 % de los
enfermos tratados en la fase de convalecencia, y 2 ni-
ños, precozmente (el 5,4 % de los casos de ese grupo).
Cuatro niños con lesión coronaria tenían menos de
2 años, el 26,6 % de los niños de esa edad, y uno más
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Figura 1. Frecuencia por edades de la enfermedad de
Kawasaki.
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de 2 años, el 3,3% (fig. 2). Con el tratamiento específico
la temperatura se normalizó en 48 h en 42/45 enfermos
(93 %). Los otros 3 niños necesitaron más de una dosis
de gammaglobulina (2 enfermos 2 dosis, y uno, 3 dosis)
por persistencia de la fiebre, dos de los cuales desarro-
llaron aneurismas coronarios. De los 5 pacientes con al-
teraciones coronarias, cuatro eran varones. En 2 pacientes
persistieron las alteraciones coronarias a los 2 años de la
aparición de la enfermedad, en otro paciente se normali-
zó el ecocardiograma a los 2 meses, en otro paciente se
desconoce la evolución por cambio de lugar de residen-
cia y el último paciente es de reciente diagnóstico y habrá
que seguir la evolución.

Del total de los 45 enfermos estudiados, 23 pertenecían
a nuestra área sanitaria, 18 de los cuales eran de 5 años
o menos, lo que supone una media de casos de nuestra
área sanitaria para el período estudiado de 6,5 casos/año
para los menores de 15 años y de 5,1 casos/año para los
de 5 años o menos. Según esto, y sobre la población in-
fantil antes señalada en el Área Sanitaria 5 de Madrid, la
incidencia acumulada para el período 1999 a junio de
2002 de enfermos menores de 15 años es de 7,1 ca-
sos/100.000 niños/año y para los de 5 años o menos de
15,1 casos/100.000/año (tabla 1). 

La tasa de recurrencia de la enfermedad fue del 2% y la
mortalidad del 0%.

DISCUSIÓN
La enfermedad de Kawasaki es una arteritis sistémica

de etiología desconocida, que se cree que está mediada
por uno o varios agentes infecciosos o tóxicos que ac-
tuarían como superantígenos6, si bien muy recientemente
esta hipótesis se ha puesto en entredicho7. La enferme-
dad afecta especialmente a los niños, sobre todo menores
de 5 años, y es rara en adolescentes y adultos. Su inci-
dencia anual en niños menores de 5 años varía desde
60-90 casos/100.000 niños en Japón y 10 casos/100.000 ni-
ños en Europa y Estados Unidos8,9, aunque estudios re-
cientes encuentran un aumento de la incidencia en los úl-
timos años tanto en Japón10 como en Inglaterra11.

En España no existe demasiada información sobre ca-
suística de la enfermedad. Una amplia revisión de lo pu-
blicado en nuestro país entre 1973 y 1997 encuentra
238 casos de enfermedad de Kawasaki comunicados en
54 revistas españolas, pero no encuentra casos de nuestro
país publicados en revistas extranjeras12. La revisión reco-
ge tres grandes series de 38 casos13, 36 casos14 y 23 ca-

sos15. Más recientemente se han comunicado otras series
de 33 casos16 y 19 casos17, que ampliarían la casuística na-
cional. La mayoría de las series refieren una media de
2-3 casos diagnosticados al año, aunque algunas llegan
hasta 6 casos/año16. Creemos, no obstante, que esta fre-
cuencia de casos diagnosticados debe estar por debajo de
la realidad si es cierta nuestra experiencia. En 1993, pu-
blicamos una serie de 38 casos diagnosticados en nuestro
hospital, lo que suponía una media de 2,7 casos/año13.
A partir de esa fecha, dado el interés que la publicación
originó, comenzamos una búsqueda activa de la enfer-
medad en el servicio de urgencias, pasando en el período
1994-1998 a una media de 14 casos diagnosticados por
año (datos no publicados). El período siguiente (1999-ju-
nio 2002) que recoge esta serie es de 12,8 casos/año.
Bien es cierto que puede existir un sesgo en el número
de casos diagnosticados dadas las características de nues-
tra ciudad y de nuestro centro, ya que sólo la mitad de los
enfermos pertenecían a nuestra área sanitaria, lo cual in-
crementa el número de enfermos. Sin embargo, este mis-
mo sesgo seguramente está también presente en las otras
grandes series comunicadas, ya que pertenecen igual-

00

Figura 2. Complicaciones coronarias en la enfermedad
de Kawasaki.
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TABLA 1. Incidencia y número de casos de la serie

Total enfermos Enfermos Enfermos # 5 años 
N.º de niños # 5 años Incidencia 

Años de estudio
estudiados del área sanitaria del área sanitaria

del área sanitaria por 100.000 niños
(año 2000) # 5 años del área sanitaria

Enero1999-junio 2002 45 23 18 33.965 15,1
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mente a hospitales infantiles de referencia ubicados en
grandes ciudades españolas. Por lo tanto, creemos que
nuestra casuística se aproxima más a la realidad de la en-
fermedad en España. 

No obstante, sí resulta imprescindible contar sólo con
los enfermos del área asistida a la hora de calcular la in-
cidencia de la enfermedad. La incidencia anual acumula-
da en nuestra serie en niños de 5 o menos años es de
15,1 casos/100.000 niños. Esta prevalencia es muy pareci-
da a la incidencia anual más habitualmente encontrada en
países de nuestro entorno8. Muy recientemente se ha co-
municado una incidencia en Estados Unidos de 14-15 ca-
sos por 100.000 niños/menores de 5 años/año, lo que
coincide con lo encontrado por nosotros18,19. Existe, no
obstante, un ligero sesgo en nuestros datos. Nosotros
analizamos la población infantil de 5 años o menos, in-
cluyendo, por lo tanto, a los niños de 5 años, lo que no
ocurre en la mayoría de los estudios epidemiológicos que
cortan la edad en los 4 años y menores. Este defecto en
nuestros datos se debe a que el corte etario de los datos
de población de nuestra área sanitaria se encuentra en los
5 años, sin que puedan excluirse los niños de esta edad
de los datos generales. No obstante, aunque teóricamen-
te pueda existir un sesgo, la enfermedad de Kawasaki
ocurre en un 80-90 % en niños menores 5 años, por lo
que el número de niños de 5 años resulta insignificante.
De hecho, sólo 2 casos de nuestra área tenían esta edad.
Además, esto se puede contrarrestar con algún caso nues-
tro diagnosticado fuera del área, por lo que es muy posi-
ble que el número de nuestros casos pueda ser superior
al encontrado. Por lo tanto, creemos que la incidencia en-
contrada debe acercarse mucho a la incidencia real. Si es
así, dada la frecuencia encontrada en otros centros espa-
ñoles, pensamos que la enfermedad en España está infra-
diagnosticada.

La fiebre fue el síntoma más constante, en el 98 % de
los enfermos (un caso no refería fiebre). Hay que consi-
derar que muy recientemente algunos autores han pro-
puesto incluir a la fiebre como un síntoma más no obli-
gado y sin número de días1. Exantema e inyección
conjuntival se encuentran en igual porcentaje de casos
(95%), afectación bucofaríngea en el 91% y cambios en
las extremidades en el 85%, siendo la linfadenopatía cer-
vical el síntoma menos frecuente (44 %), lo cual coinci-
de con lo referido en otras series1,20. Alrededor de un
20-25% de los pacientes no tratados presentan alteracio-
nes coronarias, riesgo que se reduce a un 2-4% si se ad-
ministra gammaglobulina en los primeros días de la en-
fermedad2. Para evitar esta grave complicación es muy
importante la precocidad del diagnóstico y del tratamien-
to con gammaglobulina. El 82% de nuestros pacientes re-
cibieron tratamiento con gammaglobulina en la primera
semana de inicio de la fiebre y el 18% posteriormente. En
el primer caso sólo 2 enfermos tuvieron lesiones corona-
rias (5,4%), mientras que en el segundo grupo la presen-

taron 3 niños (37%). En nuestra serie la lesión coronaria
también es más frecuente en los niños más pequeños, ya
que 4 de los 5 casos complicados tenían menos de
2 años. Otra característica de mal pronóstico es la persis-
tencia de fiebre o de reactantes de fase aguda a pesar del
tratamiento inicial21, lo que obliga a la repetición de la
dosis de gammaglobulina o al uso de corticoides22. En
nuestra casuística 3 niños necesitaron más de una dosis
de gammaglobulina por persistencia de fiebre, leucocito-
sis o aumento de proteína C reactiva, dos de los cuales pre-
sentaron lesiones coronarias. Sin embargo, algunos estu-
dios encuentran que la administración demasiado precoz
de gammaglobulina puede hacer necesaria una segunda
dosis23. Dos de los 3 pacientes de nuestra casuística que
necesitaron nuevas dosis de gammaglobulina habían reci-
bido la primera dosis el primer día de la enfermedad. 

La tasa de recurrencia de la enfermedad en nuestro me-
dio es del 2%, similar a otras series1,20.
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