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Caso clinico

* Lactante mujer de 2 meses procedente de otro hospital por fiebre (>382)
de 14 dias de evolucidén

* Antecedentes personales:

-Embarazo sin incidencias. -Cuadro de deposiciones liquidas de 6 dias
_Parto eutdcico 39+6 SG. AEG. de evolucidn previo al inicio de la fiebre
-Familiares con sintomas similares

-Perinatal sin incidencias o
-Cede el cuadro 48 horas antes del inicio de

-Lactancia materna exclusiva la fiebre

La fiebre comienza a los 49 dias de vida

El primer dia de fiebre se acompana de exantema morbiliforme y lengua
“en fresa”

Aumento de RFA y resto de pruebas complementarias realizadas normales

No se realiza estudio cardiolégico B
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A su llegada al HGUA

* Exploracidn fisica

* Analitica sanguinea

Bioquimica:
-Triglicéridos 173 mg/dI
-GGT 594 U/L t
-Ferritina 433 ug/L
-PCR 24,84 mg/dI
-VSG 62 mm

-Albimina 2,202 mg/dL (¥#)

Las imadgenes no corresponden al paciente del caso clinico

Hemograma:

-Leucocitos 18,91 x 103/uL 1
-Neutrofilos 14,399 x 103/uL

-Plaquetas 160 x 103/uL (N)

Coagulacion:
-Fibrinégeno 518 mg/dl  re
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Estudio cardioldgico

PEDI 12-4 + Long. 0
X Long.

-Aneurisma cerca del ostium de ACD (Z-score +7.55)

-Aneurisma cerca del ostium de ACI (Z-score +5.29)

PEDI 12-4 + long. 0,371cm
§12-4

70Hz

Jcm

-Ectasia de ambas coronarias principales

-Ectasia de arteria circunfleja

Coronaria normal

Z-score <2

Dilatacidn/ectasia

Z-score 22y <2,5

Aneurismas
pequefios

Z-score 22,5 a <5

Aneurismas
medianos

Z-score 25 a <10
y diametro <8mm

Aneurismas
gigantes

Z-score 210 vy/o
didmetro >28mm

)

-Insuficiencia adrtica ligera e insuficiencia tricuspidea moderada

Se confirma el

diagnodstico de

Enfermedad de
Kawasaki
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[Enfermedad de Kawasaki]

Persiste Paciente de
fiebre >36 h alto riesgo

!

22 dosis _deIGIV Al IgIV+AAS I

Corticoterapia: Metilprednisolona 30 mg/kg/dia 3 dias
seguido de prednisolona via oral 1 mg/kg/dia durante 7 dias

Fracaso

mas

[ Médulo Hospitalizaciéon Pediatria ]

Autores:

Andrea Bailén Vergara, Macarena Reolid Pérez, Paciente de alto riesgo de coronariopatia:

Marta Marauez de Prado v Pedro J Alcala Minaaorre

- >10 dias con el cuadro
Fech e comsr o mptameniadin. Abil 2015 e - Persistencia de fiebre tras 36h de la infusion

Fecha ce dltima actualizacién: Febrero 2017 i
T Servicio de

Nivel de aplicacidn: R2 Pediatria

e - Coronariopatia al diagnéstico
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Inicio de tratamiento

Bajada de dosis de
corticoides

Reaparicion de la
fiebre
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Estudio cardioldgico

12-4 2017 + Long. 0,385cm 12-4 2017 + Long. 0,266 cm
$12-4
70Hz
6cm

g

2D

Coronaria normal |Z-score <2

F3
&
2
C

Dilatacion/ectasia [Z-score 22 y <2,5

Aneurismas Z-score 22,5a <5
pequefos

Aneurismas Z-score 25 a <10
medianos y diametro <8mm

Aneurismas Z-score 210 vy/o
gigantes diametro 28mm

-Aneurisma cerca del ostium de ACD (Z-score +8.77) -5e administra 22 dosis

de Inmunoglobulinas iv
-Aneurisma cerca del ostium de ACI (Z-score +4.71)

-Aneurisma en ADA (Z-score +7.65) y en A. circunfleja -Se decide traslado a

(Z-score +5.32) Hospital La Fe
(Valencia)

-Insuficiencia mitral, adrtica y pulmonar ligera e
insuficiencia tricuspidea moderada e
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Enf. Kawasaki resistente a IGIV

* Aproximadamente el 10 — 20% de pacientes persisten con fiebre o reaparece la
misma tras 36 horas de la primera dosis de IGIV

* Resistencia a IGIV = mayor riesgo de lesiones coronarias

* Lesiones coronarias al diagndstico = mayor riesgo de resistencia a IGIV

* Existen scores de riesgo de resistencia en poblacion japonesa - baja sensibilidad
en poblacién occidental

* No hay evidencia clinica establecida sobre el mejor manejo terapéutico de la EK
resistente a IGIV
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EK resistente a IGIV - Manejo terapéutico

* 22 dosis de Inmunoglobulina intravenosa (2gr/kg) - Nivel lla; Grado B de evidencia

Alternativa mas frecuentemente empleada
Estudios retrospectivos sugieren eficacia

No existen ensayos clinicos aleatorizados que demuestren su eficacia

* Corticoesteroides

Pauta larga prednisona 2mg/kg/dia — Nivel lib, Grado B de evidencia
Bolos metilprednisolona 30mg/kg/dia durante 3 dias — Nivel Ilb, Grado B de evidencia
Mejoran el prondstico coronario

No existen ensayos clinicos que comparen las dos pautas

* Infliximab (5 mg/kg IV en 2h) - Nivel Iib; Grado C de evidencia

* Otros: Anakinra, ciclosporina, plasmaféresis 5
*
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A su llegada al H. La Fe

* Estudio ecocardiografico urgente
Arteria coronaria izquierda y ADA dilatadas (Z-score +7.5)
Aneurisma sacular A. circunfleja (Z-Score +5.4)
Aneurisma fusiforme A. coronaria derecha (Z-Score +9.7)
* Analitica
Trombocitosis (1.430 x 1073/ul)
PCR 8,6 mg/dl
Ferritina 745 ng/ml

Tratamiento:

* Anakinra subcutdneo a 2 mg/kg/dia
* Anticoagulacion: Enoxaparina 1 mg/kg cada 12 horas
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Evolucion

A las 48 horas: empeoramiento del estado general, cutis marmorata y frialdad acra
* Hb:7,4g/dl > Transfusion CH - HTA, aumento de PCR, de troponinas y ProBNP

ECOCARDIOGRAFIA: Disfuncion moderada y dilatacién de VI = Traslado a la UCI-P

Disfuncion biventricular secundaria a aumento de postcarga (HTA)
Inicio de tratamiento con Milrinona iv = Inhibidor de la PDE-III
Control de TA: Nimodipino iv + Captopril vo + Hidralacina vo

Pauta rapida de descenso de corticoides

Buena evolucién hemodinamica posterior, con mejoria progresiva de la funcidon ventricular
y descenso progresivo de RFA
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Evolucion

* Vuelve a sala de hospitalizacion, donde permanece estable y con
negativizacion de RFA.

Se disminuyen de forma progresiva corticoides y antihipertensivos.

Por persistencia de trombocitosis, se anade al tratamiento doble
antiagregacion con clopidogrel.

* Ecocardiografia previa al alta:
Coronarias dilatadas, sin trombos.
Insuficiencia tricuspide ligera. No IM. Funcidn sistdélica normal.

* Tratamiento al alta:

* | Anakinra 20 mg/dia sc

Prednisolona en pauta descendente

AAS + Clopidogrel + Enoxaparina
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Evolucion

* Con las semanas de evolucion posteriormente se objetiva también
aneurisma axilar izquierdo, con el que se mantiene actitud expectante.

* Ecocardiografia a los 6 meses:

Coronaria izquierda aspecto ligeramente ectasico y coronaria derecha ectasia
uniforme desde origen con aneurisma fusiforme a nivel distal (Z-score 3.6)

Leve disminucion del aneurisma axilar.
* Tratamiento a los 6 meses:

Se suspende Anakinra.

Mantiene doble antiagregacion (AAS + Clopidogrel)
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Conclusiones

* La resistencia a IGIV en |la EK es una situacion a tener en cuenta y que se
relaciona con un peor prondstico cardiologico

°* No existe consenso sobre cual debe ser el tratamiento del grupo de
pacientes que no responden a la 12 dosis de IGIV

* Es necesario desarrollar mejores modelos predictivos para poblacidn
occidental que identifiguen a aquellos pacientes con riesgo de presentar
resistencia a IGIV

* Los pacientes con lesiones coronarias en el momento del diagndstico se
podrian beneficiar de una terapia inicial mas agresiva

* Los farmacos bioldgicos podrian ser una alternativa terapéutica a tener en
cuenta en este subgrupo de pacientes
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