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DEFINICION

La Enfermedad de Kawasaki (EK) es una
vasculitis multisistémica, exantematica, febril,
de gran importancia ya que alrededor del 20%

de los nifos no tratados presentara
anormalidades de las arterias coronarias.

Pickering, L y col. Red Book : Enfermedades Infecciosas en
Pediatria 27 a . ed. 2007 pag. 511-515



EPIDEMIOLOGIA

Incidencia:
¢ Niflos de origen asiatico: 112/100.000 en < 5 afios
¢ Raza blanca: 9,1/100.000.
= EI 50% de los pacientes son < 2 afos y el 85% < 5 afos.

Los menores de 6 meses y > de 8 aflos tienen mayor riesgo
de afectacidn cardiovascular.

Relacion varon/mujer: 1,5 -1.7/1
Recidiva 3% de los casos
Mortalidad variable

Mayor incidencia en invierno / primavera.

Jane W. Newburger, Diagnosis, Treatment, and Long-Term Management of
Kawasaki Disease.. Pediatrics 2004:114,1708



ENFERMEDAD DE KAWASAKI
Criterios diagnodsticos

yeccién conjuntival dias
sin exudado

Adenopatia
cervical >1 .5cm

A W

Cambios en la extremidades Exantema

Cambios en las

cavidad oral

Newburger, J., Diagnosis, Treatment, and Long-Term Management of
Kawasaki Disease.. Pediatrics 20041141708
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Tomisaku Kawasaki y col. A New Infantile Acute Febrile Mucocutaneous Lymph Node Syndrome
(MLNS) Prevailing in Japan. PEDIATRICS Vol. 54 No. 3 September 1974, 271-276.




ENFERMEDAD DE KAWASAKT (EK)
Criterios diagnosticos

« EK completa: fiebre > 5 dias y al menos 4
del resto de las manifestaciones, s/#
explicacion alternativa para los hallazgos.

: EK incompleta: fiebre > 5 dias en
asociacion con 2-3 del resto de las
manifestaciones.

Pickering, L y col. Red Book : Enfermedades Infecciosas en
Pediatria 27 a. ed. 2007.pag. 511-515



cPor gué la EK plantea dificultad
diagnhostica en Pediatria?




cPor qué la EK plantea dificultad diagnostica
en pediatria? BT

« Etiologia desconocida.

= Similitud con enfermedades febriles
exantematicas.

« Grupo etario

» Formas de presentacion (incompletas,
atipicas, solapadas) de la enfermedad.



cPor qué la EK plantea dificultad diagnostica
en pediatria? g

¢ ¢Falta de conocimientos técnicos del
pediatra sobre mecanica?




cPor qué la EK plantea dificultad diagnostica
en pediatria? BT

¢ Similitud con enfermedades febriles
exantematicas.

« Grupo etario

« Formas de presentacion (incompletas,
atipicas, solapadas) de la enfermedad.




ETIOLOGIA DESCONOCIDA

= Etiologia infecciosa (toxinas derivadas de Estreptococo
y Estafilococo) que actuarian como dando
una perturbacion inmunorreqgulatoria, con activacion de
monocitos, macréfagos, células T helper, linfocitos B e
incremento de inmunoglobulinas.

Enfermedad de Kawasaki (EK) secundarios (30%) a
infecciones tanto virales como bacterianas.

Otra hipétesis sostiene la presencia de una respuesta
inmune exagerada mediada por Ig A.
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Infecciones confirmadas en EK

Amigdalitis Cultivo de fauces SBGA
Infeccion viral Serologia VEB, MV
> : : Aspirado nasofaringeo VSR, Influenza,
Infeccion respiratoria Rx torax Adenovirus, Mycoplasma
Infeccidn urinaria Urocultivo E. Coli, Klebsiella
Gastroenteritis Coprocultivo Rotavirus, Torovirus

Sepsis Hemocultivo Klebsiella

Benseler S. y col. Infections and Kawasaki Disease:

Implications for Coronary Artery Outcome.
Pediatrics 2005; 116:6 e760-e766




cPor qué la EK plantea dificultad diagnostica
en pediatria? BT

« Etiologia desconocida.

« Grupo etario

» Formas de presentacion (incompletas,
atipicas, solapadas) de la enfermedad.






ESCARLATINA

= 2- 8 anos

= Ojos: sin cambios
= Facies: Filatow

= Tonsilitis

« Exantema
maculomicropapular
eritematoso

- Lengua aframbuesada con
bordes eritematosos

= Signo de pastia




Sindrome Steven Johnson

sEdad: 3- 30 anos

=0 jos: secrecion
purulenta espesa con
formacion de
pseudomembranas

=Cavidad oral:
vesiculas, ulceracion y
formacion de
pseudomebranas.

=Labios: negros con
costras de sangre

=Exantema polimorfo
con vesiculas y costras

=Genitales: vesiculas y
ulceracion.



Sindrome estafilococico de la piel

escaldada

=Edad: < b afos

=Fascie: “aspecto
radiado™

»Mucosas: no
afectacion

=Exantema eritema
escarlatiniforme
doloroso al tacto
(periorificiales y
flexurales) con

ampollas fldcidas




SARAMPION =Edad: < 5 afios

=Qjos: secrecidn
ocular sin pus ni
pseudomembranas

=Cavidad oral:
vesiculas, ulceracion y
formacion de
pseudomebranas.

=Labios: enrojecidos

=Exantema polimorfo,
morbiliforme

sGenitales: no
afectados




cPor qué la EK plantea dificultad diagnostica
en pediatria? BT

« Etiologia desconocida.

= Similitud con enfermedades febriles
exantematicas.

» Formas de presentacion (incompletas,
atipicas, solapadas) de la enfermedad.
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Casos de EK segun grupo etario
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Melonari, P y col. Enfermedad de kawasaki: predictores clinicos y de laboratorio de
compromiso coronario. 7° Congreso Argentino de Infectologia Pediatrica. 2014




cPor qué la EK plantea dificultad diagnostica
en pediatria? BT

« Etiologia desconocida.

= Similitud con enfermedades febriles
exantematicas.

: Grupo etario



EK INCOMPLETO

Fiebre >5 dias y 2 6 3 criterios clinicos

4
L Evaluar al paciente ~_
Consistente con EK No consistente con EK
| Evaluar laboratorio AN
EK poco probable ——
S
PCR <30 mg/dl [ PCR >30 mg/dl
VSG <40 mm/h VSG >40 mm/h
v e \
Seguimiento diario < 3 criterios de > 3 criterios de laboratorio
laboratorio l
x, Tto y Ecocardiograma
Ecocardiograma

—
Negativo \

Dominguez S. Preventing Coronary Artery Abnormalities: A Need for Earlier Diagnosis and

Positivo @ —— Tto

Treatment of Kawasaki Disease. Pediatr Infect Dis. J. 2012
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Criterios de laboratorio suplementarios y ecocardiograficacos

el Diagndstico de EK incompleta de la American Heart Association.

Laboratorio

Ecocardiograficos

Albdmina < 3 g/dI Puntuacion Z de LAD > 2,5
Anemia para la edad Medidas de un segmento > 1,5 veces al segmento
adyacente
Elevacion de las Luz coronaria evidente irregulares
transaminasas

6 caracteristicas (si > 3 caracteristicas,

Plaquetas > 7 dias > positivo)
450.000/mm3 1-Brillo perivascular
2-Disminucion de la funcién del ventriculo
izquierdo

3-La regurgitacion mitral
4-Derrame pericdrdico
5-Estrechamiento arterial
6- Puntuacion ZRCA de2a 25

Leucocitos 215.000/mm3
Leucocitos en orina 210/cpo

Newburger, J., Diagnosis, Treatment, and Long-Term Management of
Kawasaki Disease.. Pediatrics 20041141708
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Por la sucesion de los sintomas, la EK se presenta mds como
una pelicula gue como una fotograftia, lo que sumado a lo
inespecifico de su comportamiento clinico, trae confusiones
en su diagnodstico, es por ello entonces que debe estar
siempre presente en el diagnostico diferencial de todos los
pediatras




CONCLUSIONES
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Metodologia
diagnéstica:
anamnesis,
sospecha
diagnostica, ex.
Fisico, de
laboratorio y
ecocardiograma




ESTUDIO MULTICENTRICO DE
ENFERMEDAD DE KAWASAKI EN NINOS
DE ARGENTINA

6 Centros en todo el pais
8 investigadores



ERMEDAD DE KAWASAKI ES UNA ENFERMEDAD
DE CAUSA DESCONOCIDA, AUTOLIMITADA

IL, QUE AFECTA PRINCIPALMENTE A LOS NINOS,
PRODUCE IMPORTANTES ALTERACIONES DE LOS
 SANGUINEOS.

intomas se detectan pronto, los niios afectados
a enfermedad se pueden recuperar complets
lazo de pocos dias. Pero si se deja si
jonar a graves complicaciones |
z0n.

forma de prevenir esta e
ted puede ayudar a su hijo apre
ficar sus sintomas y Signos cars

bre durante un minimo de ci
)S rojos o inyectados de sangre
Incion cutanea en el tronco.
lios y hoca enrojecidos y agrietados.
1gua inflamada o de fresa.

nos y pies hinchados y enrojecidos.
scamacion de Ia piel de manos, pie
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INFORMATE Y COMPA

POR UN CORAZON SANO PARA NUESTROS NINOS
















EK: un nuevo indicador de la afeccion
coronaria

Dellaire y col. Am Soc. Echocardiogr. 2012 Aug;25 (8).859-65.



REVISION BIBLIOGRAFICA

“ficacia del tratamiento al 5° dia de evolucion
Pediatric 2004).

Maximo pico inflamatorio en el 6° dia de fiebre

Dtros Factores de riesgo para lesion coronaria

- sexo masculino
-<de 1 aho

- Casos recurrentes
- Duracion de la fiebre luego del tto
- Albdmina < 3g/I

- Hto < 32.5%

- > % de neutrofilos (68%)

- Procalcitonina (3mg/ml)



» Factores de riesgo para aneurismas coronarios gigan
(Eur. J Ped 1999).

- sexo masculino

- > 7 anos

- €Casos recurrentes

- trombocitopenia, >PCR, hipokalemia
> Factor de riesgo para Kawasaki recurrente (Naka
- Edad entre 1y 2 afios (dentro de los 12 meses)




FVISION BIBLIOGRAFICA

Prediccion de falta de respuesta a Gammaglobulina (J Ped
2000)
- PCR > 10g/dl, LDH > 590U/(, Hb < 10g/l

Alternativas terapéuticas en Enfermedad de Kawasaki
Refractaria

ed Infections Disease. May 2004)
- Retratamiento con Gammaglobulina
- Corticoides
- Inmunosupresores (Ciclosporina A)

- Inhibidores FNT alpha






Por la sucesion de los sintomas, la
enfermedad de Kawasaki se presenta mas
como una pelicula que como una
fotografia, lo que unido a lo inespecifico de
su comportamiento clinico, trae consigo
confusiones en su diagnostico, sin embargo
este debe estar presente en el diagnostico
diferencial de cualquier exantema febril4.

El primer problema que plantea esta



» and Disorders With Similar Clinical Findings

» Viral infections (eg, measles, adenovirus,

enterovirus, Epstein-
» Barr Vil‘US) PEDIATRICS Vol. 114 No. 6 December 2

» Scarlet fever
» Staphylococcal scalded skin syndrome

» Toxic shock syndrome
» Bacterial cervical lymphadenitis



» Fiebre:

vV v v VvV

Moderada a alta (39 - 40°C)
Asociada a irritabilidad
El primer dia de fiebre es considerado el primer dia de la enfermedad.

La duracion de la fiebre en ausencia de tratamiento es de 1 a 2 semanas, pero puede prolo
a 3 0 4 semanas. Con el tratamiento adecuado, la misma remite en 24 - 48 hs.

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012



» 1) Afectacion ocular:

» Hiperemia conjuntival , mas evidente en la conjuntiva bulbar que palpebral

» Sin exudado

» Uveitis anterior frecuente

» 2) Cambios en los labios y cavidad oral:

» Labios: eritema, sequedad, fisuras, sangrado espontaneo o al tacto
» Lengua: aframbuesada

» Boca: eritema difuso de mucosa oral y faringea

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012



-3) Erupcion cutanea:

» Rash eritematoso polimorfo, maculo - papular no especifico, puede ser escarlatiniforme o similar
eritema polimorfo

» No presenta vesiculas ni bullas
» Se acentua con la fiebre y es cambiante

» La descamacion cutanea en la fase aguda se encuentra en el area perineal, afecta escroto en
y labios mayores en ninas.

-4) Cambios en las extremidades:

» Fase aguda: edema, eritema en palmas y plantas, sin godet, doloroso

» Fase subaguda: descamacion en colgajos

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012




) Adenopatia cervical:

>
>

Sintomas de afectacion multiorganica:

De >1,5 cm, habitualmente unilateral y dolorosa

Puede haber eritema cutaneo, pero no fluctuacion

>

vV v v v Vv

Digestivos: vomitos, diarrea, dolor abdominal, hidrops vesicular, ileo paralitico, hepatome
ictericia, elevacion de transaminasas, etc.

Urinarios: piuria estéril de origen uretral, proteinuria, insuficiencia renal aguda.
Respiratorios: miringitis, disfonia, rinorrea, tos, infiltrados pulmonares.
Articulaciones: artralgias y artritis.

Neuroldgicos: pleocitosis mononuclear en LCR, irritabilidad, paralisis facial.

Sangre: anemia leve, VSG elevada, plaquetopenia o hiperplaquetosis, leucocitosis, neutrof
del Tromboxano A2 y la PCR.

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012



FACTORES DE RIESGO

» Aneurismas coronarios:

» Edad < 27 meses
» VSG > 83 mm/h
» Hemoglobina < 10.3 g/dl

» Fiebre de mas de 9 dias

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012



FORMAS CLINICAS

» 1) EK TIPICA:
» Fiebre de 5 dias

» 4 de los 5 criterios menores

» 2) EKATIPICA:
Fiebre de 5 dias

Menos de 4 criterios menores

>
>
» Incidencia < 10% de los casos
» Mayor incidencia de aneurismas coronarios probablemente por demoras en el diagndstico y su evol;
>

Existen criterios de laboratorio que contribuyen al diagnostico de esta forma de la enfermedad.

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012




1) Fase Aguda:

Dura alrededor de 10 a 14 dias

Presenta las manifestaciones clasicas de la enfermedad

En esta etapa se presentan la miocarditis y pericarditis

2) Fase subaguda:

Desde la terminacion de la fiebre hasta el dia 25 de evolucidon de la enfermedad

Puede persistir irritabilidad, anorexia, hiperemia conjuntival, descamacion en dedos de mano:
artritis, artralgias y trombocitosis.

Los aneurismas coronarios se desarrollan en esta fase y el riesgo de muerte subita es elevado

3) Fase de convalecencia:

» Desde que desaparecen los signos clinicos hasta la normalizacion de los reactantes de fa

» Se extiende hasta 6 a 8 semanas después del inicio de la enfermedad.

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012



» LABORATORIO

vV vV VvV v v v v VvV v

Hemograma completo

VSG - PCR cuantitativa

Enzimas hepaticas (GOT, GPT, FAL,d GT)
Albuminemia - LDH

Bilirrubina directa, indirecta, total
lonograma

Perfil lipidico

Orina completa

CH50

Feritina

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012



» MICROBIOLOGIA

» Cultivo de fauces

» Serologia para CMV, VEB, Parvovirus B19

» Viroldgico de secreciones nasofaringeas.

» Cultivo de todo material donde se sospeche infeccion

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012



» ESTUDIOS CARDIOLOGICOS

» ECG

» Ecocardiograma doppler color: durante la fase aguda y a las 6-8 semanas de la misma.

Todos los pacientes con EK deben ser internados

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012



ammaglobulina:

» Unica dosis de 2 gr/kg en infusién de 12 hs

» Reduce la incidencia de aneurismas coronarios cuando se coloca antes del dia 10 de la enfermeda
debido a que el pico de liberacion de citoquinas se produce alrededor del 6° dia, la etapa mas op
para su infusion seria entre el dia 5°y 7°

» Deberan tratarse aquellos pacientes con diagndstico tardio (>10 dias) que persistan con fiebre
reactantes de fase aguda elevados o aneurismas coronarios.

» 2° dosis de gammaglobulina: pacientes que persistan febriles 48 hs posteriores a la 1° dosi
defervescencia clinica (Kawasaki resistente). En caso de persistir activa la enfermedad c
especialistas.

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012



- Acido Acetilsalicilico

» 80-100 mg/kg/dia VO cada 6 hs hasta 48 hs posteriores a la desaparicion de la fiebre

» Se reducira la dosis a 3-5 mg/kg/dia hasta la normalizacion de los reactantes de fase aguda en lo:
casos no complicados

» Los pacientes que desarrollen aneurismas deberan recibirlo hasta la desaparicion de los mism

- Anticoagulantes

» Su utilizacion quedara sujeta a cada caso en particular y segun criterio del especialista

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012



Condiciones de alta:

Pacientes que permanezcan afebriles luego de 24 hs de finalizado el tratamiento

Citar al consultorio de seguimiento a los 30 dias con ecocardiograma, hemograma completo, VSG y PCR

Los pacientes sin patologia cardiaca o con aneurismas
pequenos, finalizan su seguimiento con otro ecocardiograma
entre 6 meses a un ano del inicio de los sintomas

Los pacientes con patologia severa deben controlarse en forma
prolongada y de acuerdo a grupos de riesgo segun las
recomendaciones de la Academia Americana de Cardiologia.

Normas, procedimientos diagnosticos y terapéuticos. Hospital Notti. 2012
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=Fiebre de 5 dias o mas

Con la presencia de 4 6 mas de los siguientes criterios:

-Inyeccion conjuntival bilateral no purulenta

-Compromiso de la mucosa oral

-Exantema

-Compromiso de las extremidades

-Adenopatia cervical de 1.5 cm o mads, generalmente unilateral




(Pediatric Cardiology. 2004;

Pediatric 2004).

(J Korean Med Sci. 2004

(Pediatric Cardiology 20
- sexo masculino
- <de 1 ano
- Casos recurrentes
- Duracion de la fiebre luego del tto
- Albumina < 3g/l
- Hto < 32.5%
- > % de neutrofilos (68%)
- Procalcitonina (3mg/ml)



)

Ped 1999).

- sexo masculino

- >/ anos

- Casos recurrentes

- trombocitopenia, >PCR, hipokalemia
> (Nakamu
- Edad entre 1 y 2 anos (dentro de los 12 meses)




(J Ped 2000)

- PCR > 10g/dl, LDH > 590U/L, Hb < 10g/1

Infections Disease. May 2004)

- Retratamiento con Gammaglobulina
- Corticoides

- Inmunosupresores (Ciclosporina A)

- Inhibidores FNT alpha
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Antonio Berni. Campeones de barrio , 1954




