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PUNTOS CLAVE

* la enfermedad de Kawasaki (EK) es una entidad poco
frecuente que supone la principal causa de enfermedad
coronaria adquirida en la infancia en los paises desarro-
llados.

* Sudiagndstico se basa en la reunion de datos clinicos o
analiticos, carece de un signo o sintoma clinico patogno-
monico, ni una prueba que lo diagnostique, por lo que
precisa una alta sospecha clinica.

* Debe plantearse en el diagnostico diferencial de cuadros
mas frecuentes, y se debe plantear en todo cuadro febril
de 25 dias evolucion sin una causa que la justifique.

® Su diagndstico es poco probable si tras 7 dias de fiebre
no se produce elevacion de los reactantes de fase aguda
(proteina C reactiva [PCR], procalcitonina [PCT] o veloci-
dad de sedimentacion globular [VSG]) ni trombocitosis.

e Existen formas completas, incompletas y atipicas, por lo
que ante su sospechay en ausencia de justificacion para
cuadro febril, se debe plantear el tratamiento para dis-
minuir el riesgo de afectacion coronaria.

e Esfundamental lavaloraciény seguimiento cardioldgico.

® Antesusospecha, se debe pautar tratamiento en los pri-
meros 10 dias de la enfermedad para disminuir el riesgo
de afectacion cardiaca. También debe tratarse si se diag-
nostica mas tarde, si persiste la inflamacion sistémica,
manifestada por |a elevacion de reactantes de fase aguda
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(PCR 0 VSG), junto con persistencia de fiebre no atribui-
ble a otra causa o alteraciones coronarias.

* Llaprimera linea de tratamiento se basa en la adminis-
tracion de inmunoglobulinas (Ig) y acido acetilsalicilico
(AAS) a dosis antiinflamatorias. Pudiéndose asociar cor-
ticoides en las formas graves y en las de alto riesgo de
resistencia a las Ig.

* Enlareciente pandemia de SARS-CoV-2 se ha descritoen
nifos un cuadro inflamatorio sistémico con rasgos simi-
lares a Kawasaki asociando clinica digestiva, shock y ma-
yor elevacion de los reactantes de fase aguda.

RESUMEN

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica auto-
limitada. Su etiologia continua siendo desconocida. Supone la
causa mas frecuente de afectacion coronaria cardiaca adquirida
en la infancia (con riesgo de producir aneurismas coronarios,
infarto agudo de miocardio y muerte subita). Su diagnéstico se
basa en la reunién de criterios clinicos. Una cuarta parte de las
formas pueden ser incompletas. Su tratamiento consiste en la
administracién de inmunoglobulinas endovenosas con antia-
gregantes, que administrados en los 10 primeros dias de evolu-
cion de la enfermedad disminuyen el riesgo de afectacion car-
diaca a menos del 5%. Las formas refractarias precisan la
administracion de corticoides y/o otros tratamientos bioldgicos.
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MANIFESTACIONES CLINICAS*

Durante la pandemia de la COVID19 se han descrito casos
pediatricos con criterios clinicos similares a la enfermedad de
Kawasaki con/sin shock, y al sindrome del shock toxico en pa- Se describen tres fases clinicas: aguda, subaguda y convale-
cencia.

Fase aguda (primeros 10 dias):

cientes con infeccién pasada por SARS-CoV-2.

INTRODUCCION

La enfermedad de Kawasaki, conocida previamente como sin-
drome linfomucocuténeo fue descrita en Japdn por Tomisaku
Kawasakien 1967.Es una vasculitis aguda autolimitada de vasos
de mediano y pequeno calibre. Supone la causa mas frecuente
de enfermedad cardiaca adquirida en la infancia en los paises
desarrollados y la segunda causa de vasculitis en la infancia tras
la parpura de Schonlein-Henoch*2. Hasta un 25% de los pacien-
tes no tratados con inmunoglobulinas intravenosas (IgIV) desa-
rrollan alteraciones coronarias, que desciende al 4% de los trata-
dos?

Es mas frecuente en los paises asiaticos, alcanzando en Ja-
pon una incidencia de 265 por 100 000 menores de 5 anos, en
Estados Unidos se sitda en torno a 25 por cada 100 000 meno-
res de 5 afios® y en Europa en torno 5,4-15 por cada 100 000
menores de 5 anos.

En el 85% de los casos ocurre en menores de 5 anos, con una
maxima incidencia entre los 18 y 24 meses. Es menos frecuente
en menores de 3 meses y en mayores de 5 afios, teniendo estos
grupos mayor riesgo de desarrollar alteraciones coronarias.
Ocurre con mas frecuencia en varones 1,5:12.

ETIOLOGIA

La causa continuia siendo desconocida hoy en dia. Se trata de
una respuesta inmune que se cree que puede estar iniciada por
uno o varios desencadenantes transmisibles (apoyado por el
incremento estacional de casos, porque se presenta en ocasio-
nes de forma epidémica y la asociacion de fiebre, exantema,
adenopatia y mucositis como en otros cuadros infecciosos). Se
produciria una respuesta autoinmune contra la pared de los
vasos sanguineos en personas genéticamente predispuestas.
Su baja frecuencia en los primeros meses de la vida y en la edad
adulta, sugeriria que estos Ultimos estarfan inmunizados, y la
posibilidad de proteccion en primeros meses de la vida por tras-
ferencia de anticuerpos maternos via placentaria®
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® Fiebre: aparece en el 100% de los casos, su inicio deter-

mina el primer dia de enfermedad. Suele ser elevada (39-

40°C).

Afectacion de extremidades: edema doloroso en dorso

de manos y pies y eritema bilateral palmo plantar. Se

produce descamacion periungueal en fase subaguda. En

1-2 meses pueden aparecer lineas transversales en ufias

(lineas de Beau).

Afectacion ocular: aparece entre el 2-4.2 dia de fiebre en

el 90-95% de los casos. Consiste en hiperemia conjunti-

val sin exudado, con un halo circundante mas claro alre-

dedor el iris.

Exantema: polimorfo, confluyente sin vesiculas, ni cos-

tras, ni petequias. Con mas frecuencia es maculopapular

inespecifico (90-92%), aunque puede ser purpurico, urti-

carial, escarlatiniforme, eritrodérmico o similar al erite-

ma multiforme. Localizado en tronco, abdomen y extre-

midades. Puede ser mas intenso en region perineal, con

descamacion temprana.

Afectacion de labios y mucosas: eritema, sequedad, des-

camacion, fisuras, grietas o sangrado espontaneo (92%)

en labios. Lengua aframbuesada con papilas prominen-

tes. Puede asociar eritema orofaringeo sin exudados ni

ulceraciones.

Adenopatia (50-52%): suele ser unilateral, firme, fluc-

tuante, de localizacion cervical anterior y cldasicamente

mayor de 1,5 cm.

Otras manifestaciones clinicas menos frecuentes pue-

den ser a nivel:

— Genitourinario: uretritis con piuria estéril (hasta 60%).

— Articular: en la primera semana (30%).

— Digestivas: dolor abdominal, diarrea, vomitos y dilata-
cion (hidrops) vesicular (15%)

- Sistema nervioso: irritabilidad y somnolencia, menin-
gitis aséptica (25%) e hipoacusia neurosensorial.

— Otras: afectacion testicular, efusion pleural, nédulos
pulmonares, sindrome hemofagocitico.

Fase subaguda (dias del 11 al 25): desaparicién de signos

clinicos previos y aparicion de trombocitosis y descama-

cion periungeal a las 2-3 semanas de inicio de la fiebre.

Convalecencia (hasta el dia 60): hasta normalizacién de

reactantes de fase aguda y trombocitosis.
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS

No existen manifestaciones clinicas o pruebas diagndsticas
patognomonicas, se diagnostica por criterios clinicos, apoyan-
do su diagndstico los marcadores inflamatorios de laboratorio.
No todos los criterios tienen porque estar presentes a la vez. En
caso de no cumplir criterios de EK completa, pero tener anoma-
lias coronarias, se confirma el diagndstico. La normalidad car-
diaca en la primera semana no excluye el diagnostico.

e EKcompleta: fiebre >5 dfas y >4 criterios clinicos simul-

taneos o sucesivos (exantema, afectacion de extremida-
des, afectacion ocular, mucositis y adenopatia) (Tabla 1).
EK incompleta: fiebre >5 dias de causa inexplicable y 2
de los 5 criterios clinicos. La afectacion cardiaca puede
ser confirmatoria (Figura 1).
EK atipica se reserva para cuando hay manifestaciones
atipicas (nefritis, shock cardiogénico, sindrome hemofa-
gocitico secundario), independientemente sea completo
ono.

En caso de presentar fiebre y menos de 4 criterios clinicos
principales, con datos de laboratorio o cardiolégicos compati-
bles, considerar enfermedad incompleta o atipica.

Datos de laboratorio que sirven para apoyar el diagndstico:

Leucocitosis (215 000/mm?) con neutrofilia (10 000/
mm3).
Elevacion reactantes de fase aguda PCR (230 mg/I), PCT
0VSG (240 mm/h), tras administracion de las IglV la ele-
vacion de la VSG no se debe usar como seguimiento del
proceso inflamatorio, pues puede verse faltamente ele-
vada®.

Tabla 1. Diagnéstico de enfermedad de Kawasaki tipico o completo.

Fiebre 25 dias
+
4 criterios (no tienen que ser simultaneos)
¢ Inyeccion conjuntival no purulenta
* Exantema polimorfo
* Alteraciones labios-mucosa oral-faringea
* Alteraciones manos y pies: edema dorso, exantema
¢ Adenopatia laterocervical
La afectacion coronaria confirma el diagnéstico, aunque no se retinan
criterios
Datos de laboratorio que apoyan el diagnéstico:
¢ Elevacion marcadores infeccion: PCR, PCT o VSG. Leucocitosis con
neutrofilia

* Hiponatremia
¢ Hipoalbuminemia
¢ Hipertransaminasemia
¢ Piuria esteril
* Elevacion plaquetas a partir segunda semana
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Anemia normociticay normocromica durante el proceso
agudo y que se resuelve espontaneamente. Trombocito-
sis (>450 000) reactiva a partir del 7 dia que en casos no
complicados se normaliza en 4-8 semanas, aunque en
ocasiones en la primeras 2 semanas puede haber trom-
bopenia®.

Elevacion triglicéridos y disminucion colesterol.
Hiponatremia.

Elevacion transaminasas, GGT y bilirrubina en 40-67%
de los pacientes.

Hipoalbuminemia (<3 g/dl).

Liquido cefalorraquideo (LCR): meningitis aséptica, pre-
dominio de mononucleares, con glucosay proteinas nor-
males.

Troponinas y pro-BNP. Indicadores de dafio miocardico.

Resulta fundamental el estudio cardiolégico (electrocardio-
grafia [ECG] y ecocardiografia): que debe realizarse en el mo-
mento del diagnostico, pero nunca se debe demorar la adminis-
tracion de Ig a la espera de este. Segun los hallazgos puede
precisar coronariografia, angiotomografia computarizada (an-
gio-TAC) o resonancia magnética (RM) cardiaca.

La afectacion cardiologica en EK*:

* Miocarditis: casi universal (50-75%). Aparece antes de la
afectacion coronaria. Es transitoria con buena respuesta
a la medicacion antinflamatoria.

Afectacion coronaria: aparecen en el 25% de los pacien-
tes no tratados, y en hasta el 5% de los tratados. Marca
el pronostico y en el 50% regresa a la normalidad en 2
anos.

Shock cardiogénico: en el 5% es |la forma de debut. Suele
asociar trombocitopenia y coagulopatia. Ademas, tiene
mas riesgo de resistencia a IglV, afectacion coronaria y
disfuncién miocardica prolongada.

Valvulitis con insuficiencia mitral: 25% en fase aguda. En
relacion con los marcadores de inflamacién. No parece
persistir en la evolucion.

Insuficiencia adrtica: 1%. Su presencia se asocia a dilata-
cion coronaria.

Pericarditis:6-25%. Se asocia a fase aguda de enferme-
dad. Suele ser leve y transitoria.

Los siguientes hallazgos no son orientativos de EK: conjunti-
vitis exudativa, faringitis exudativa, Ulceras orales, exantema
vesicular, adenopatias generalizadas, esplenomegalia, leucope-
nia con linfocitosis o ausencia de trombocitosis y elevacion de
PCRy VSG mas alla del 7 dia de evolucion®®.
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Figura 1. Sospecha de Kawasaki incompleto.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL*S

Infeccion por virus: adenovirus, enterovirus, virus de
Epstein-Barr, parvovirus B19, herpes 6, sarampion.
Infecciones estafilocdcicas o estreptocécicas mediadas
por toxinas (escarlatina, sindrome del shock toxico).
Reacciones a farmacos (sindrome de Stevens Jonhson).
Colagenopatias (inicio sistémico de artritis idiopatica ju-
venil).

Fiebre manchada de las montanas rocosas, otras riket-
siosis o leptospirosis.

TRATAMIENTO EN FASE AGUDA

La aparicion de aneurismas a nivel coronario aparece en un
25% de los casos en la evolucidon natural, el tratamiento ade-
cuado en los 10 primeros dias de evolucién del cuadro (mejor
en los 7 primeros), disminuye el riesgo de desarrollar aneuris-
mas coronarios al 4% y de aneurismas gigantes al 1%.

La ausencia de diagnostico y tratamiento adecuado pone al
paciente en riesgo de muerte subita por infarto o aneurisma o
a padecer enfermedad coronaria asintomatica que se diagnos-
ticara al ser sintomatica habitualmente en la edad adulta.
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Factores de riesgo para desarrollar aneurismas coronarios®:
el retraso diagndstico, el retraso en el inicio del tratamiento, Ia
ausencia de respuesta al tratamiento, las formas incompletas
de presentacion, las edades extremas (pacientes <12 meses y
pacientes mayores) y puntuaciones elevadas en el score de Ha-
rada.

e Eltratamiento de la fase aguda consiste en la adminis-

tracion de inmunoglobulinas IV (IgIV) a dosis de 2 g/kg
en dosis Unica, en los primeros 10 dias de evolucion del
cuadro (a ser posible antes del 7 dia). Si el tratamiento se
administra antes del 5 dia de evolucion de enfermedad,
hay mas riesgo de ser poco eficaz y de precisar una nueva
administracion. Se deben administrar mas alla del dia 10
en diagnosticos tardios, si persiste elevacion de los reac-
tantes de fase aguda junto con afectacion coronaria o
persistencia de la fiebre.
AAS a dosis antiinflamatorias (30-50 mg/kg/dia, reparti-
dos en 4 tomas al dia), que se mantendra hasta perma-
necer al menos 48-72 horas afebril. Pautandose luego a
dosis antiagregantes (3-5 mg/kg/dia en dosis Unica), que
se mantendrd 6-8 semanas, suspendiéndose si la valora-
cion cardiaca es normal y los reactantes de fase aguda y
cifras de plaquetas normales?.
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* El uso de corticoides coadyuvantes de primera linea es
controvertido, pero cada vez hay mas bibliografia que
apoya su uso. Las gufas japonesas de EK contemplan su
uso como primera linea de tratamiento junto con IglV'y
AAS en pacientes con puntuaciones de alto riesgo para
resistencia inicial para las IglV, describiendo acortamien-
to de los sintomas, disminucion de la inflamacion y me-
jor pronostico coronario. En la actualidad fuera la pobla-
cion japonesa se puede considerar como terapia
preventiva en EK graves, en EK con alto riesgo de resis-
tencia a dosis inicial de IglV y como terapia de rescate
para pacientes que no responden inicialmente a las IgIV.
No pudiéndose contemplar su uso de forma sistematica
en todos los pacientes a dia de hoy?*.

Se considera fallo del tratamiento cuando la fiebre persiste
orecurre tras 36 horas de la finalizacion de la administracion de
las 1glV, 0 no hay reduccion del 50% del valor de la PCR. Esto
ocurre en 10-20% de los pacientes. No hay evidencia en que
tratamiento seria el mas apropiado en este caso?.

En estos pacientes también se han administrado corticoides
en diferentes pautas:

* Metilprednisona IV a 2 mg/kg/dia hasta desaparicion de
la fiebre y descenso de PCR. Después prednisolona/pred-
nisona oral a 2 mg/kg/dia hasta normalizacién PCR, con
descenso y retirada progresiva en 2-3 semanas.

e Administracién de bolos de metilprednisolona 30mg/
kg/dia durante 3 dias. Continuando con metilprednisolo-
na/prednisolona/prednisona IV/oral (segln situacion
paciente) a 2 mg/kg/dia, (se pasa a via oral cuando des-
aparece fiebre y desciende PCR) hasta normalizacion
PCR, descenso posterior hasta retirada en 2-3 semanas.

En pacientes refractarios a 2 dosis de IglV o corticoides o
afectacion hemodinamica grave se pueden usar tratamiento
biologicos:

e Infliximab: anticuerpo monoclonal anti TNF-alfa. Dosis
de 6 mg/kg dosis Unica infundida en 2 horas. Puede re-
petirse a la semana.

® Anakinra: inhibidor de la accion de la IL-1. 2-6 mg/kg/dia
SC durante 15 dias.

* Etanercept: proteina recombinante que bloguea la ac-
cion de TNF. 0,8 mg/kg/dosis IV semanal (3 dosis).

Anticoagulacion:

® En caso de aneurismas gigantes, precisan anticoagula-
cion asociando a las dosis antiagregantes de AAS anti-
coagulantes orales (warfarina o acenocumarol) o HBPM
en dosis terapéuticas.

Al'menos un 10-20% de los pacientes presentan a las 36 ho-
ras de la administracion de IglV persistencia o recidiva de la
fiebre, se denomina resistencia a las Ig, teniendo estos mas
riesgo de aneurismas coronarios. Estos son los pacientes que
tratan de identificar los diferentes Scores, pero que ain deben
ser validados para poblaciones no japonesas®.

Score de prediccion de resistencia a IglV de Kobayashi” con
una puntuacion >5. Sensibilidad del 86%. Especidad del 68%.
Validado para poblacion japonesa.

* Sodio <133 mEq/l: 2 puntos.

e AST>100U/I: 2 puntos.

* Diadeenfermedad al inicio tratamiento <4: 2 puntos®.

* Neutrofilos 280%: 2 puntos®.

® PCR210 mg/dl: 1 punto®.

e Edad <12 meses: 1 punto®.

* Plaguetas <300 000: 1 punto.

Para poblacion no japonesa, para tratar de predecir la resis-
tencia a IglV:

e FEdad <12 meses.

e Dilatacion coronaria previa al inicio del tratamiento.

EK que debuta con shock.

* EKcon sindrome de activacién macrofagico.

Todavia no hay un esquema para aplicar con suficiente evi-
dencia en el caso de la resistencia a las IglV, pudiéndose admi-
nistrar:

® UnanuevadosisdelglVa2g/kg.

* |glV més corticoides (metilprednisolona IV a 2 kg/kg/dia
cada 8 horas hasta quedar afebril, seguido de predniso-
na a2 mg/kg/dia hasta normalizacion de PCR, con pauta
de descenso oral durante 2-3 semanas)®.

e Infliximab.

La funcién miocardica suele recuperarse al mejorar la infla-
maciony las manifestaciones sistémicas, tras la administracion
de las IglV. En los casos en que se asocie shock e inestabilidad
hemodinamica suele precisar asociar drogas vasopresoras y
diuréticos.

Las principales complicaciones en la fase aguda pueden ser
la rotura de un aneurisma coronario, la trombosis de un aneu-
risma o un infarto agudo de miocardio. Si se sospechan por de-
terioro funcién ventricular, dilatacion progresiva coronaria, pre-
cisandeincrementar nivel de antiagregacion (afadir clopidogrel
al AAS).

Form Act Pediatr Aten Prim. 2021;14(1):14-21

©AEPap 2021 - Copia para uso personal, se prohibe la reproduccién y/o transmisién de este documento por cualquier medio o formato » www.fapap.es « ISSN | 2171-6811



Miguel Lafuente Hidalgo, et al. mm Diagnostico y tratamiento de la enfermedad de Kawasaki en la infancia

SEGUIMIENTO POSTERIOR

En seguimiento una vez pasada la fase aguda (4-6 semanas)
los pacientes se estratifican segun la afectacion coronaria que
presenten en cualquier momento de la enfermedad en diferen-
tes grupos de riesgo.

Si la valoracion cardioldgica a las 4-6 semanas es normal se
puede suspender el tratamiento antiagregante y recibir alta
cardiologica, presentado igual riesgo cardioldgico que la pobla-
cion general. Si aparecen lesiones el tratamiento y seguimiento
se debe individualizar segun los hallazgos?®.

Los pacientes que presentan aneurismas, estos se solucio-
nan espontaneamente a los 3 meses el 15% y la mayoria a los 2
afos, pero precisan seguimiento a largo plazo por riesgo de de-
sarrollar estenosis en la zona del aneurisma.

Tras la administracion de las IglV deben demorarse durante
11 meses la administracion de vacunas de virus vivos atenuados,
por menor eficacia de estas. Si por un contacto se tuvieran que
administrar, se deberia revacunar al transcurrir los 11 meses®.

Mientras se tome AAS como antiagregante no se debe admi-
nistrar ibuprofeno, pues antagoniza su efecto®.

Se recomienda la vacunacion del gripe estacional a todos los
pacientes >6 meses que han padecido un Kawasaki y toman
AAS como antiagregante, asi como a sus convivientes por el
riesgo de presentar un sindrome de Reye®.

Sindrome del shock en la enfermedad de Kawasaki

En la fase aguda de la EK no suele presentarse inestabilidad
hemodinamica salvo que se produzca un efecto adverso en la
infusién de IGIV. Se define sindrome de shock asociado a EK en
pacientes que precisan ingreso en UCI, perfusion de drogas va-
soactivas o necesidad de expansion de volumen:

* Hipotension arterial sistélica para la edad (1-28 dias: <60
mmHg, 1-12 meses: <70 mmHg; nifios de 1-10 anos: <
[70 + (2 x edad)] mmHg ; nifios >10 afos <90 mmHg.
Caida de la TA sistdlica 220 mmHg de la linea basal.
Signos clinicos de hiperfusion tisular (taquicardia man-
tenida, enlentecimiento del tiempo de revascularizacion
capilar, frialdad acra, oliguria o alteracién del nivel con-
ciencia no atribuible a otras causas).

Esta mas descrito en mujeres, pacientes con datos analiticos
con mayor inflamacién, con menor cifra de hemoglobinay pla-
quetas, disfuncion cardiaca sistdlica y diastdlica, mayor tasa de
resistencia a las IglV y mayor tasa de aneurismas coronarios. La
funcién cardiovascular se restablece, permaneciendo la disfun-
cion cardiaca diastolica durante la fase cronica del seguimiento
yen un 5% de los pacientes puede ser la forma de debut®.
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Sindrome inflamatorio multisistémico relacionado con la

infeccion SARS-CoV-2

Durante la pandemia mundial del SARS-CoV-2 los nifios me-
nores de 18 afios parecen tener unas tasas de infeccion por el
nuevo coronavirus mucho mas bajas que los adultos, lo que no
se sabe si representa una menor susceptibilidad a la infeccion
0 una mayor tasa de infeccion asintomatica. Y unos cuadros
mucho menos graves que los adultos.

Entre los diferentes paises se ha demostrado que las tasas
de infeccién severa o fallecimiento en nifios por COVID-19 son
bajas. A principios de mayo de 2020, en los picos pandemicos
de la COVID-19 se reportaron en pacientes pediatricos casos de
un sindrome inflamatorio sistémico de expresividad variable.
Este cuadro comparte datos clinicos y analiticos con la EK; el
sindrome del shock toxico o los sindromes de activacién macro-
fagica. Pudiendo evolucionar de forma grave con miocarditis y
shock cardiogénico. Este cuadro ha tratado de ser definido sin
llegar a un acuerdo de su definicion y manejo por diferentes
organismos como la OMS, la CDC o el RCPCH.

Este nuevo cuadro ha coincido temporalmente con la pande-
mia por SARS-COV-2, presentado la mayoria de los pacientes in-
feccion activa o reciente por dicho virus. La mayoria presenta
serologias IgG positivas y elevados marcadores de infecciony a
pesar de no estar clara la relacion etioldgica, parece que se debe
aunadesregulacion de la respuestainmunitaria desencadenada
por el virus, mas que a una accion patégena directa del mismo.

Un 78% presentaban evidencia de infeccién previa o activa
por SARS-CoV-2, todos presentaban fiebre y sintomas inespeci-
ficos como dolor abdominal, vomitos, diarrea, exantema o con-
juntivitis, con afectacion cardiaca y renal. Marcadores bioqui-
micos de inflamacién (elevacion PCR y ferritina), datos
bioguimicos de fallo cardiaco y un 50% criterios clinicos de en-
fermedad de Kawasaki. Ademas puede asociar linfopenia, coa-
gulopatia, hiponatremia, hipoalbuminemia, y elevacion de en-
zimas cardiacas, LDH yferritina®. Siendo este grupo de pacientes
algo mayores que en la enfermedad de Kawasaki y con marca-
dores de infeccidn algo mas elevados™. Se presenta en nifios
con una edad media de 9 afos, ligeramente mas frecuente en
varones, de etnia no caucasica y con sobrepeso. Se han presen-
tado 3 patrones clinicos

* Cuadro clinico con fiebre o dolor abdominal o exantema
o conjuntivitis e importa elevacion reactantes fase agu-
da o enzimas cardiacas.

Cuadro clinico compatible con miocarditis (disfuncion VI
y elevacion pro-BNP), shock séptico o toxico.

Cuadro clinico compatible con Kawasaki completo/in-
completo.
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Suelen responder bien a tratamiento con IglV, pero hasta un
20% ha precisado tratamiento antiinflamatorio adicional®**.

El principal tratamiento recibido fueron inmunoglobulinas
IV, corticoides y soporte hemodinamico. Se pueden beneficiar

de agentes anti-IL1%2"".

CUADERNO DEL PEDIATRA

Es fundamental un alto indice de sospecha de la enfermedad de Kawasaki, por ello se debe tener siempre en
mente. Ante cuadros febriles de mas de 5 dias sin explicacion, se debe vigilar la aparicion de sintomas clasicos
En caso de sospecha asegurarse de una adecuada valoracion clinica, incluyendo analitica y estudio cardiol6gi-
co, para instaurar si procede el tratamiento con IglV y AAS antes de los 10 dias de evolucion de enfermedad.
En pacientes tratados con IglV se deben demorar la administracion de vacunas de virus vivos atenuados du-
rante 11 meses tras la administracion de las inmunoglobulinas. Si por un contacto se debiera vacunar antes,
revacunar pasados esos 11 meses.

Mientras se esté en tratamiento antiagregante con AAS se debe evitar la toma de ibuprofeno. Y se debe vacu-
nar de la gripe al paciente y sus convivientes, por el riesgo de sindrome de Reye (se debe sustituir el AAS por
otro antiagregante tras la vacunacion).

En todo paciente pediatrico que haya pasado la infeccion por COVID-19, se debe estar al tanto si en las siguien-
tes semanas comienza con cuadro febril prolongado, asociado a sintomas de enfermedad de Kawasaki, clinica
digestiva o sintomas de shock, que se pueda tratar de un cuadro de sindrome inflamatorio multisistémico,

para su derivacion a un centro con cuidados intensivos y si procede un tratamiento precoz.
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