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INTRODUCCION: ENFERMEDAD DE KAWASAK]

= Vasculitis sistémica, aguda y autolimitada

= Afecta a vasos de pequefio y mediano calibre

EPIDEMIOLOGIA

= 85% de los casos en < 5 afios (18-24 meses)

= Mas frecuente en raza asiatica y en varones (1,5:1)

= Incidencia estimada: 330/100.000 en Japony 5,4-15/100.000 en Europa :
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INTRODUCCION: ENFERMEDAD DE KAWASAK]

= Desconocida: origen o desencadenante infeccioso en pacientes con

predisposicion genética

DIAGNOSTICO

= Fiebre > 5 dias con 4 criterios clinicos

= Fiebre prolongada inexplicada con < 4 criterios clinicos si:

- Afectacion cardiaca compatible

« Elevacion RFA 'y 3 0 mas hallazgos de laboratorio e
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INTRODUCCION: ENFERMEDAD DE KAWASAK|

CRITERIOS CLINICOS CRITERIOS ANALITICOS

e Inyeccién conjuntival bilateral no * Elevacion PCR 2 4 mg/dl o VSG > 40 mm/h
supurativa * Anemia

» Alteraciones de labios y/o mucosa oral * Trombocitosis > 450.000 (> 7 dias fiebre)

* Exantema maculopapular polimorfo * Hipoalbuminemia (< 3 g/dl)

e Cambios periféricos de las extremidades * Elevacion ALT

 Linfadenopatia cervical > 1,5 cm de * Leucocitos > 15.000/mm3
didmetro e QOrina = 10 leucocitos/campo
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INTRODUCCION: ENFERMEDAD DE KAWASAK]

= Inmunoglobulinai.v.: 2 gr/kg en dosis Unica

« Enlos primeros 10 dias o mas tarde si persistencia de fiebre, actividad inflamatoria o aneurismas

« Hasta 20% de resistencia a la primera dosis

= Corticoides:

- De rescate en pacientes sin respuesta a IGIV o adyuvante en pacientes de alto riesgo

= AAS:
« Dosis antiinflamatoria (30-50 mg/kg/dia) hasta 48-72 horas afebiril

 Dosis antiagregante (3-5 mg/kg/dia) hasta 6-8 semanas < ® —
| Pediatria



AFECTACION CARDIACA

Causa mas frecuente de enfermedad cardiaca adquirida en paises desarrollados
Principal causa de morbimortalidad de la enfermedad a corto y largo plazo
Niflos < 6 meses 0 > 5 afos tienen mayor riesgo de aneurismas coronarios

Hasta 25 % de los pacientes no tratados presenta afectacion coronaria
El riesgo de anomalias coronarias se reduce a < 5% con el tratamiento
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AFECTACION CARDIACA

MIOCARDITIS =2

SHOCK
CARDIOGENICO =

INSUFICIENCIAS E>
VALVULARES

PERICARDITIS [E 2

= 50-70% de los casos
= Previo a |la afectacion coronaria
= Rapida respuesta al tratamiento

= Forma de presentacion en 5% de los casos

= Secundarias a inflamacién en fase aguda
= Insuficiencia mitral mas frecuente (25%)
= Transitorias en la mayoria de los casos

" 6-24% de los casos
= Leve y transitoria
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AFECTACION CARDIACA: ANOMALIAS CORONARIAS

Arteritis

necrotizante

Ectasia Aneurismas
coronaria ‘
Transitoria

(4-6 semanas) Trombosis

Vasculitis
subaguda/
cronica

Proliferacion
miofibroblastica
luminal

Estenosis
coronaria
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AFECTACION CARDIACA: ANOMALIAS CORONARIAS

Aparecen en la fase aguda de la enfermedad y marcan el prondstico

No producen sintomas, salvo que aparezca isquemia o rotura de aneurismas

Suelen aparecer en regiones proximales, con extension distal

Segun el tamafo: = Ectasia coronaria: z score =2 y<2,5
= Aneurismas pequefos: zscore=>2,5a<5
= Aneurismas medianos: z score 25 a < 10 y/o didmetro < 8 mm
= Aneurismas gigantes: z score 2 10 y/o didmetro > 8 mm

Segun la morfologia: saculares o fusiformes

Diagnostico: ecocardiograma +/- angio TC coronario, cardio RM, coronariografia .« ¢
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AFECTACION CARDIACA: ANOMALIAS CORONARIAS

TRATAMIENTO

= Importante tratamiento precoz con inmunoglobulinas

Alto riesgo de aneurismas:

- Edad < 6 meses

- Sexo masculino

. Alto riesgo - Kawasaki incompleto

- Elevacion marcada de RFA
- Retraso en el tratamiento

- Persistencia o reaparicion de la fiebre - Resistencia a 1GIV

= Asociar corticoides si:

- Enfermedad grave

= Infliximab: disminuye el proceso inflamatorio pero no las secuelas cardiacas

= Anakinra (anti IL-1): mejoria de las secuelas cardiacas a corto plazo ‘X e
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AFECTACION CARDIACA: ANOMALIAS CORONARIAS

= Prevencién de trombosis:
« Aneurismas pequefios: AAS 3-5 mg/kg/dia hasta desaparicién
« Aneurismas medianos: AAS + clopidogrel hasta disminucion de tamafio

- Aneurismas grandes: AAS + clopidogrel +/- HBPM hasta disminucion de tamafio

= Tratamiento trombosis:

- AAS + alteplasa + heparina i.v. +/- abciximab

- Cateterismo para restaurar el flujo

el
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AFECTACION CARDIACA: ANOMALIAS CORONARIAS

SEGUIMIENTO

El 15% de aneurismas

desaparece en los 3
= Valoracion cardioldgica al diagnéstico, a la 22/32y a la 62 semana  primeros mesesy la

mayoria en 2 afios
= En funcion de |la afectacion cardiaca:

- Ectasia: alta a los 12 meses, revision cada 2-5 afos si persiste ectasia
- Aneurismas pequefos/medianos: cada 6-12 meses hasta regresion o disminucion
- Aneurismas gigantes: semanal 6 semanas, posteriormente cada 1-2 meses el primer ano

= Prevencion de riesgo cardiovascular

= Valorar pruebas de estrés miocardico o angiografia coronaria ‘X e
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THE JOURNAL OF PEDIATRICS * www.jpeds.com ORIGINAL

ARTICLES

Treatment and Coronary Artery Aneurysm Formation in Kawasaki Disease:
A Per-Day Risk Analysis

Diana van Stijn, MD', Justin M. Korbee, MD', Stejara A. Netea, MD', Vera C. de Winter, MSc', Koos A. H. Zwinderman, MD,
PhD?, Irene M. Kuipers, MD, PhD**, and Taco W. Kuijpers, MD, PhD"*

Journal of the American Heart Association

ORIGINAL RESEARCH

Kawasaki Disease With Coronary
Artery Lesions Detected at Initial
Echocardiography

Ryusuke Ae @ MD, PhD; Ryan A. Maddox, PhD; Joseph Y. Abrams, PhD; Lawrence B. Schonberger, MD;
Yosikazu Nakamura, MD, MPH; Masanari Kuwabara @ MD, PhD; Nobuko Makino, MD, PhD; Koki Kosami @ MD;
Yuri Matsubara, MD; Daisuke Matsubara, MD, PhD; Teppei Sasahara, MD, PhD; Ermias D. Belay @, MD

La administracion de IGIV > 10 dias de
fiebre se relaciona con dos veces mas

riesgo de aparicion de aneurismas que su

administracion < 10 dias

Pacientes con retraso diagndstico o

presencia de aneurismas en el

ecocardiograma inicial tienen mayor riesgo
de resistencia al tratamiento con IGIV
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REVISION DE CASOS

37 pacientes pediatricos con diagndstico de enfermedad de Kawasaki
entre 2016y 2023 en el Hospital General Universitario de Alicante

— 14 PACIENTES 5 pacientes
o ninos CON AFECTACION <12 meses

5 ninas CARDIACA 3 pacientes
> 5 anos

1 shock 13 ectasias
cardiogénico coronarias
2 insuficiencias | 4 aneurismas L o —
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REVISION DE CASOS

HALLAZGOS ECOCARDIOGRAFICOS

= En 5 de los 14 pacientes el ecocardiograma inicial decide el tratamiento con IGIV

= Todos los pacientes con ectasia coronaria, insuficiencia valvular o disfuncion ventricular
presentan normalizacion ecocardiografica en la 62 semana (mayoria en la 22)

= Aneurismas:

« 4 pacientes (3 aneurismas medianos y 1 gigantes)
-« 3 estabilizacion del tamafo y 1 regresion

« No trombosis ni otras complicaciones ‘X @
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REVISION DE CASOS

TRATAMIENTO

IGIV
= 10/14 pacientes reciben el tratamiento con > 7 dias de fiebre
= 4/14 pacientes reciben el tratamiento con > 10 dias de fiebre
= 20/23 pacientes sin afectacion cardiaca reciben el tratamiento con < 10 dias de fiebre

= 7 pacientes precisan 2 dosis de IGIV

+ X0
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REVISION DE CASOS

TRATAMIENTO

Corticoides 9 pacientes, 7 de ellos resistentes a la 12 dosis de IGIV

JAVANS Todos los pacientes, 2 de ellos de forma indefinida por aneurismas

Doble antiagregacion 3 de los 4 pacientes con aneurismas
(clopidogrel) Se mantiene durante 1-2 afios

Biologicos 1 paciente recibe Infliximab y otro paciente Anakinra

+ X0
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CONCLUSIONES

La enfermedad de Kawasaki es la primera causa de enfermedad cardiaca adquirida

en paises desarrollados

El ecocardiograma es la prueba fundamental para el estudio de la afectacion

coronaria

La administracion precoz de inmunoglobulinas ha demostrado disminuir el riesgo de

afectacion coronaria

Se debe realizar un seguimiento cardiologico a largo plazo y adecuar el tratamiento al

resgo cardiovascular
T e
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