Enfermedad de Kawasaki:
manejo de un caso complejo
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Presentacion del caso

« Lactante de 4 meses que acude trasladado desde el Hospital de Denia por
fiebre de 5 dias de evolucidon, exantema macular y edemas.

« Antecedentes: padre con artritis incapacitante. Resto sin interés.

« Exploracion fisica:
- Fiebre 40 °C.
- Regqular estado general, irritabilidad, quejido, edemas.
- Exantema macular generalizado y labios fisurados.

- Inyeccion conjuntival.
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Pruebas complementarias

Analitica de sangre:

« Leucocitos: 17.000/uL (Neutrofilos 53.9%, linfocitos 34.8%)
Plaquetas: 541.000/pL

Hb 8,9 mg/dl

PCR 14,9 mg/dI

PCT 1,05 mg/dl

Lactato 3,8 mg/dl

Panel respiratorio: negativo.

Coprocultivo: negativo.

Urocultivo: negativo. Sedimento: leucocituria.

Hemocultivo: cocos gram + en cadena.

Test estreptococo: negativo.
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Diagnostico diferencial

Sepsis estreptocdcica Enfermedad de Kawasaki
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Enfermedad de Kawasaki (EK)

Vasculitis de vasos de pequeio y mediano calibre: necrosis panmural mediada
por neutrofilos, hiperplasia intimal e inflamacion linfocitica subaguda.

Afecta nifios <5 afos como una enfermedad febril aguda y autolimitada y se
define por una serie de criterios:

Enfermedad de Kawasakl completa Enfermedad de Kawasak| Incompleta

Fiebre de al menos 5 dias + 2 ¢ 3 critenos clinicos +
PCR > 30 mg/l 6 VSG > 40 mnvh + al menos 3 de
los siguientas critenos de laboratorio

Fiebre de al menos 5 dias de avolucion + al menos
4 de los siguentes critenos clinicos

- Inyeccién conjuntival bilateral no exudativa. - Albdmina s 3 g/dl.

- Alteracionas de la mucosa bucal kBngua - Ansmia normocitica y normecrémica para la
aframbuesada, enantema, labios fisuradoes edad

- Exentema polimorfo - Elevacion de GPT

- Lesidén palmoplantar: entema, dascamacion. - Plaquetas > 450.000 f mm3 después da 7 dias.

- Adenopstia cenical > 1.5 ¢cm - Leucocitos > 15.000 / mm3.

- 10 células / campo en | sedimeanto da arina.

- Afecta principalmente a las arterias coronarias.
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Protocolo de tratamiento

Key recommendations for the treatment of Kawasaki disease (KD)

Kawasaki disease with clinical features of 3 < Kawasaki disease without clinical E
fea

high risk for poor outcome* P tures of high risk for poor outcome* />
IVIG
(good practice statement)

Fever persists or returns within 36 hours /
after completlon of IVIG mfuswn

Presentation

Disease status
decision point

D
O Assessed disease status

Treatment option
Conditional recommendation

ﬂr/pemsts or returns
\Wlthln 36-48 hours

Uhg'fadéd poantuon s“tatémem-_;

Treatment option
Strong recommendation

Daily monitoring for fever at

home for 1-2 weeks

* Clinical features of high risk for poor outcome are any of the following: Z score of 22.5 for left anterior

descendingor right coronary artery at the time of initial echocardiogram, age < 6 months
IVIG = intravenousimmunoglobulin; GC = glucocorticoid
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Tratamiento y evolucion

28/01: pico febril

*Ingreso en nuestra «2°ciclo Ig IV + 30 * Metilprednisolona 25
Unidad mg/kg/dia mg/kg/dia
+1° ciclo Ig 2g/kg IV + metilprednisolona

AAS 50mg/kg/dia

27/01: PCR:
1.42 mg/dl,
plaquetas:

715.000

*AAS 5mg/kg/dia +
clopidogrel

Traslado al Hospital de la Fe de Valencia
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Kawasaki resistente a inmunoglobulinas
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Agent Description Dose References
Most frequently administered
IVIG: Second Pooled polyclonal 2 g/kg IV 211
infusion IG
IVIG + IVIG + steroid IVIG: 2 g/kg IV + prednisolone 2 mg-kg™'-d™" IV 212
prednisolone divided every 8 h until afebrile, then prednisone
orally until CRP normalized, then taper over 2—3
wk
Infliximab Monoclonal Single infusion: 5 mg/kg IV given over 2 h 194, 213,
antibody against 214
TNF-a
Alternative treatments
Cyclosporine Inhibitor of IV- 3 mg-kg~1-d~1 divided every 12 h 215, 216
calcineurin-NFAT | PO: 4-8 mg-kg~1-d~" divided every 12 h
pathway Adjust dose to achieve trough 50-150 ng/mL;
2-h peak level 300-600 ng/mL
Anakinra Recombinant IL-1B | 2-6 mg-kg~"-d~" given by subcutaneous 217, 218
receptor antagonist | injection
Alkylating agent 2 mg-kg~1-d™11v 219
Cyclophosphamide | blocks DNA
replication
Plasma exchange | Replaces plasma Not applicable 220
with albumin
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Evolucion

 Afebril desde 28/01.

 01/02: Traslado
e Se inicia tratamiento con Infliximab.

» 03/02: Descamacion en los dedos
« Cumple criterios de enfermedad de Kawasaki completa.

« Estabilidad clinica y ecocardiografica, mejoria analitica.

« Alargo plazo:

* Aneurismas:
15% resuelven en 3 meses, la mayoria en 2 afnos.
Seguimiento cardioldgico a largo plazo, aunque hayan regresado.

Uso a largo plazo y potencialmente indefinido de AAS.

« La mortalidad a largo plazo entre pacientes afectos de la EK con

las cardioldgicas es mayor que la poblacion general.
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