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VISTO:

El Expediente N© 03382-21;

CONSIDERANDO:

D\ QUE; los articulos Iy II del Titulo Preliminar de la Ley N° 26842 - Ley General de Salud dispone
ue la salud es condicion indispensable del desarrollo humano y medio fundamental para
Wlcanzar el bienestar individual y colectivo, y que la proteccion de la salud es de interés publico.
or tanto, es responsabilidad del Estado regularla vigilarla y promoverla;

Que, el segundo parrafo del articulo 5° del Decreto Supremo N° 013-2006-SA, Reglamento de
Establecimientos de Salud y Servicios Médicos de Apoyo, sefiala que “los establecimientos de
salud y servicios médicos de apoyo deben contar, en cada drea, unidad o servicio, con
manuales de procedimientos, guias de practica clinica referidos a la atencion de los pacientes,
personal, suministros, mantenimiento, seguridad y otros que sean necesarios, segun sea el
2§ caso”

Que, asimismo el inciso s) del articulo 37° del Decreto Supremo antes indicado, establece como
funciones del Director Médico, disponer la elaboracién del reglamento interno, de las guias de
practica clinica y de los manuales de procedimientos referidos a la atencién de los pacientes,
personal, suministro, mantenimiento, seguridad y otros que sean necesarios;

Que, mediante Resolucién Ministerial N° 302-2015/MINSA, se aprobd la Norma Técnica N° 117-
MINSA/DGSP-V.01 “Norma Técnica para la elaboracién y uso de Guias de Préctica Clinica del
Ministerio de Salud la misma que tiene como finalidad "Contribuir a la calidad y seguridad de las
atenciones de salud, respaldadas por Guias de Practica Clinica, basadas en evidencias
cientificas, ofreciendo el maximo beneficio y el minimo riesgo para los usuarios de las
restaciones en salud, asi como la optimizacion y racionalizacion del uso de los recursos”™

. segundad de la mmunoglobulma intravenosa en el tratamiento inicial de pacientes con
enfermedad de Kawasaki en la fase aguda N° 052-SDEPF y OTS-DETS IETSI-2016 del Seguro
Social de Salud, en el Hospital Nacional Docente Madre Nifio “*San Bartolomé”;

Que, con Memorando N° 0130.2021.0FSEG.HONADOMANI.SB, de fecha 10 de marzo de 2021,
el Jefe de la Oficina de Seguros remitié a la Jefa del Departamento de Pediatria la Guia Técnica
de Diagndstico y Tratamiento de Enfermedad de Kawasaki del Instituto Nacional de Salud del
Nifio — Brefia, aprobada con Resolucién Directoral N° 119-2019-DG-INSN;

Que, mediante Nota Informativa N° 145-2021-DP-HONADOMANI-SB, de fecha 12 de marzo de
2021, la Jefa del Departamento de Pediptn’a remite al Director General el Informe Técnico N°
09-2021-DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA.HONADOMANI-SB, en la cual concluyé que se ha
visto conveniente adoptar la Guia Técnica de diagndstico y tratamiento de Enfermedad de
Kawasaki, en ese sentido, por lo cual solicita se emita la Resolucién Directoral de adopcion de
Guia Técnica de Diagndstico y Tratamiento de Enfermedad de Kawas Imtrtutmﬂacnonal
de Salud del Nifio — Brefig; ,




Que, mediante Informe N° 027-J-OGC-2021-HONADOMANI-SB, de fecha 17 de marzo de 2021,
el Jefe de la Oficina de Gestién de la Calidad, recomendd a la Directora Adjunta, adoptar la Guia
Técnica de Diagndstico y Tratamiento de Enfermedad de Kawasaki del Instituto Nacional de
Salud del Nifio — Brefa;

Que, a través de la Nota Informativa N° 038-2021-DA-HONADOMANI-SB, de fecha 18 de marzo
de 2021, la Directora Adjunta emitié opinién favorable para la oficializacion de la Guia Técnica
de Diagnéstico y Tratamiento de Enfermedad de Kawasaki del Instituto Nacional de Salud del
Nifio — Brefia;

Que, mediante Memorando N° 063-2021-DG-HONADOMANI-SB, de fecha 22 de marzo de 2021,
el Director General solicité a la Oficina de Asesoria Juridica la proyeccion del acto resolutivo
correspondiente, para la aprobacién de adopcion de la Guia Técnica de Diagnéstico y
Tratamiento de Enfermedad de Kawasaki del Instituto Nacional de Salud del Nifio — Brefia, en el

-« .
Ofich de

u%; 4
Ge la 3 Hospital Nacional Docente Madre Nifio “San Bartolomé” y dejar sin efecto la Resolucion
%% Giided &/ Directoral N° 176-2020-DG-HONADOMANI-SB;
Voo™

Con la visaciones de la Direccién Adjunta, del Jefe de la Oficina de Gestion de la Calidad, de la
Jefa del Departamento de Pediatria y del Jefe de la Oficina de Asesoria Juridica del Hospital
Nacional Docente Madre Nifio “San Bartolomé”;

En uso de las facultades y atribuciones conferidas al Director General del Hospital Nacional
Docente Madre Nifio “San Bartolomé”, mediante Resolucién Viceministerial N° 020-2021-
SA/DVMPAS, y del Reglamento de Organizacién y Funciones del Hospital Nacional Docente
Madre Nifio “San Bartolomé”, aprobado mediante la Resolucion Ministerial N° 884-2003-SA/DM;

SE RESUELVE:

,m Articulo Primero.- Aprobar y Adoptar la Guia Técnica de Diagndstico y Tratamiento de
A s’“"n‘% Enfermedad de Kawasaki del Instituto Nacional de Salud del Nifio — Brefia, aprobada con
esolucién Directoral N° 119-2019-DG-INSN, en el Hospital Nacional Docente Madre Nifio “San
artolomé”, la misma que en anexo, forma parte integrante de la presente resolucién.

Articulo _Segundo.- Dejar sin efecto la Resolucién Directoral N° 176-2020-DG-
HONADOMANI-SB, de fecha 24 de noviembre de 2020.

Articulo Tercero.- Encargar al Departamento de Pediatria la difusién y cumplimiento en el
Hospital Nacional Docente Madre Nifio “San Bartolomé” de la presente resolucion, debiendo
informar a la Direccién Adjunta periédicamente.

Articulo Cuarto.- Encargar a la Oficina de Estadistica e Informatica, la publicacién de la
presente Resolucién a través del portal de la Institucién, en la Direccién Electrénica
www.sanbartolome.gob.pe.

Registrese, Comuniquese y Publiquese.
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RESOLUCION DIRECTORAL
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Visto, el expediente con Registro DG-008220-2019, que contiene el
Memorando N° 569-DIDAMP-INSN-2019 del Departamento de Investigacion,
Docencia y Atencion de Medicina Pediatrica;

CONSIDERANDO:
Que, los numerales II y VI del Titulo Preliminar de la Ley N° 26842, Ley General

de Salud, establecen que la proteccion de la salud es de interés plblico y por tanto
es responsabilidad del Estado regularla, vigilaria y promoverla;

Que, los literales c) y d) del Articulo 12° del Reglamento de Organizacion y
Funciones del Institutc Nacional de Salud del Nifio, aprobado por Resolucion
Ministerial N° 083-2010/MINSA, contemplan dentro de sus funciones el implementar
as normas, estrategias, metodologias e instrumentos de la calidad para Ia
iimplementacién del Sistema de Gestion de la Calidad, y asesorar en la formulacion de
# normas, guias de atencién y procedimientos de atencion al paciente;

Que, con Memorando N° 436-2019-DG/INSN, de fecha 02 de mayo de 2019, la
Direccién General emite opinidn favorable respecto a la “Guia Técnica de Diagndstico
y Tratamiento de la Enfermedad de Kawasaki”, elaborada por el Departamentc de
Investigacion, Docencia y Atencién de Medicina Pediatrica del Instituto Nacional de
Salud del Nifio;

Con la Visacion de la Direccién Adjunta, la Direccion Ejecutiva de Investigacion,
Docencia y Atencién en Medicina del Nifio y del Adolescente, la Oficina de Gestidn de
la Calidad, y la Oficina de Asesoria Juridica del Instituto Nacional de Salud del Nifio;

Y;

De conformidad con lo dispueste en la Ley N° 26842, Ley General de Salud, y
el Reglamento de Organizacién y Funciones del Instituto Nacional de Salud del Nifio,
aprobado con Resolucion Ministerial N° 083-2010/MINSA;

SE RESUELVE:

Articulo Primero. - Aprobar la “Guia Técnica de Diagnéstico y Tratamiento de
la Enfermedad de Kawasaki”, que consta de (24) folios, elaborada por el
Departamento de Investigacién, Docencia y Atencion de Medicina Pediatrica del INSN.
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Articulo Segundo. - Encargar a la Oficina de Estadistica e Informatica, la
\ Publicacién de la Guia Técnica de Diagndstico y Tratamiento de la Enfermedad de
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\Kawasaki” en la pagina web del Instituto Nacional de Salud del Nifio.

Registrese, Comuniguese y Publiquese.
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GUIA TECNICA DE DIAGNGSTICO Y TRATAMIENTO DE LA ENFERMEDAD
DE KAWASAKI

1) FINALIDAD:

Contribuir con el manejo adecuado de la enfermedad de Kawasaki y
disminuir su morbilidad asociada.

Optimizar la atencién del paciente pediatrico con enfermedad de
Kawasaki basado el acto médico en la evidencia cientifica vigente,
valorando los riesgos y beneficios de las diferentes opciones diagnosticas
y terapéuticas.

1)) OBJETIVO
Establecer criterios para el diagnéstico, tratamiento, alta y seguimiento
adecuado de la enfermedad de Kawasaki en el paciente pediatrico.
Objetivos especificos:
P - Establecer criterios para el diagnostico del paciente pediatrico con
enfermedad de Kawasaki.
- Establecer los criterios para el tratamiento de primera y segunda

AT linea del paciente pediatrico con enfermedad de Kawasaki.
£ . . e . -
i ,—:.;;mux""'} - Estandarizar los criterios de solicitud de exédmenes auxiliares en el
Wl 55 , e ;
'-\?%5{%@(:‘/ paciente pediatrico con enfermedad de Kawasaki.
. M

; - Estandarizar los criterios de alta y seguimiento en el paciente
/ pediatrico con enfermedad de Kawasaki
— - Optimizar el empleo de recursos y la calidad de atencion del paciente
con enfermedad de Kawasaki.

1t AMBITO DE APLICACION:

La presente guia ‘técnica es de aplicacion en los servicios
asistenciales de medicina del INSN-Brefia

iv) DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE LA ENFERMEDAD DE
KAWASAKI
Sindrome mucocutaneo linfonodular (Kawasaki) M303
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V) CONSIDERACIONES GENERALES:

5.1 Definicién:

La enfermedad de Kawasaki (EK) o sindrome mucocuténeo linfonodular es una
vasculitis aguda febril que afecta a vasos de pequefio y mediano calibre. Fue
descrita por primera vez en 1967 por Tomisaku Kawasaki'. Aungue se trata de
un proceso autolimitado que ocurre principaimente en la infancia, puede
producir complicaciones cardiacas con una significativa morbimortalidad *

5.2 Etiologia:

Aunque es una enfermedad que se conoce desde hace 50 afios, su etiologia es
todavia desconocida 25 Parecen estar involucrados factores genéticos (palses
asiaticos y antecedentes familiares), inmunolégicos (inicialmente se relacioné
con una respuesta inmune desencadenada por un superantigeno, pero
estudios actuales se decantan por una respuesta en cascada por un antigeno
convencional) 45 e infecciosos (predominio invernal, con posible relacién de
infeccion por virus o bacterias tales como el parvovirus B19, retrovirus, virus de
Epstein-Barr, virus del herpes humano, C. pneumoniae y Mycoplasma; asi
como los sindromes del shock t6xico estafilococico y estreptocdcico). Por todo
ello, se considera la base fisiopatolégica de la EK como una respuesta inmune
patolégica y estereotipada ante unc o varios factores ambientales o infecciosos
en individuos genéticamente predispuestos. 27

5.3 Fisiopatologia:

Una de las teorfas actualmente mas aceptadas sugiere que la enfermedad
puede ser causada por un agente infeccioso que se inhalaria e infectaria
células epiteliales bronquiales ciliadas de tamafio mediano® Estudios recientes,
basados en el anélisis de las grandes epidemias de EK en Japén, sugieren que
el agente causal podria ser un agente medicambiental transportado por vientos
troposféricos, posiblemente una toxina fungica®. Paralelamente, la alta
incidencia en las comunidades asiaticas y el mayor riesgo entre hermanos de
los casos, sugieren que los factores genéticos del huésped son importantes en
la patogénesis de la EK. Se han publicado algunos estudios de asociacion de

genoma compieq gGWAS) en EK® vy se. han_.LQentlfcado varios loci
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biolagicamente implicados en la inflamacion, la respuesta inmunitaria y el
estado cardiovascular. Asi, una hipdtesis razonablemente abierta, es que la EK
estd causada por un agente infeccioso atn por identificar, que produce
enfermedad solo en individuos genéticamente predispuestos, particularmente
asiaticos. Su rareza en los primeros meses de vida y en adultos sugiere un
agente al que estos Ultimos son inmunes y del cual los lactantes muy pequefos
estan protegidos por anticuerpos maternos pasivos.

5.4 Aspectos epidemiolégicos:

La enfermedad de Kawasaki es la segunda enfermedad vasculitica mas comun
de infancia después de la purpura de Henoch- Schonlein y la causa mas
comin de enfermedad cardiaca adquirida en nifios en los paises
desarrollados.10.11.14, La enfermedad tiene una distribucién mundial con una
preponderancia masculina, un sesgo étnico hacia los nifios asiaticos
(particularmente del Este asigtico), estacionalidad y ocasional epidemias. 12
La incidencia en Japén es de 138/100 000 en nifics menores de 5 afios,
mientras que en Estados Unidos es de 17.1 7 100 000, y en el Reino Unido de

8.1/ 100 00031415 | Variaciones en los criterios clinicos en la enfermedad de
’/ﬁ.bs Kawasaki, diferencias entre paises y los patrones de referencia regionales
fi & 'm‘f?.) pueden contribuir a explicar estas diferencias epidemioldgicas,
& _Dm,é Sin embargo, la mayoria de estas diferencias son probablemente el resultado
/ de las diferencias étnicas y raciales en susceptibilidad y exposicion a un
supuesto patégeno. Aproximadamente el 85% de los nifios con Kawasaki son
menores de 5 afios, con pico de incidencia por edad a los 18-24 meses, sin
embargo se han reportado en menores de 3 meses, 0 con mas de 5 afios pero
con menos frecuencia, aungue con mayor riesge de formacion de aneurismas
coronarios. %1418

5.5 Factores de riesgo asociado

5.5.1 Medio ambiente:

En los Estados Unidos la enfermedad de Kawasaki es mas comin durante el
invierno y principios de primavera, los nifios con la enfermedad superan a las
nifias en 1.5-1.7/1, y el 76% de los nifios afectados tienen <5 afios de
edadﬁ%JLJB_El numero _mayor de casos. se da en los meses de invierno y
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verano en Japon. Desde una perspectiva global, las regiones en el hemisferio
norte extratropical tienen picos estacionales en invierno, con menores casocs a
fines del verano y otofio.® Se ha reportado carencia de ciclo estacional en los
trépicos y en el hemisferio sur extratropical.

5.5.2 Estilos de vida:

El extracto socioeconémico alto y medio aito es el mas comprometido en los
EE.UU, mientras que en paises latinoamericanos como México, son los niveles
medio y bajo?. Se ha podido observar en los paises industrializados, que la EK
tiende a progresar en su frecuencia, desplazando a la fiebre reumatica, la que
disminuye, hecho corroborado en los EE.UU. desde 1984 a 19902

5.5.3 Factores hereditarios:

Un factor genético relacionado a desarrollar la enfermedad de Kawasaki es
sugerido por el riesgo incrementado en nifios asiaticos, en particular los
japoneses y ios coreanos, que persiste cuando los pacientes de estas etnias
migran a otros paises??; ademds del mayor riesgo relativo observado entre
hermanos de casos indices comparados con la poblacion general, de los
estudios de gemelos y de la bien documentados multicasos en familias 23 2425
Muchos genes han sido sugeridos previamente, ya sea como genes de
susceptibilidad para desarrollar la enfermedad o para aumentar el riesgo de
aneurisma coronario?. La mayoria de estos estudios sin embargo, no pudieron
identificar asociaciones genéticas definitivas.2” En contraste con el enfoque del
gen especifico, los estudios de asociacion del genoma (GWAS) tienen la
ventaja de identificar Genes asociados a enfermedades sin necesidad de
conocimientos previos sobre los mecanismos involucrades.?” Un numero de
GWAS de la enfermedad de Kawasaki han sido publicados antes.28-* De estos
estudios, varios polimorfismos de nucledtidos simples (SNP) asociados con la
susceptibilidad a Kawasaki, entre ellos ITPKC, ABCC4 y FCGR2A, CD40 y una
regién del gen cerca de FAM167A-BLK. Ademas, otros genes se han asociado
a la nula respuesta a la inmunoglobulina intravenosa (lglV) y riesgo de
aneurisma coronario incluyendo CASP3, FCGR3B y genes de la via de
sefializacion de TGF-R.3536 Es probable que muchos otros factores gengticos
ain no se hayan identificado® Esiudios complefos de secuenciacion del
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exoma aplicado a casos individuales de fenotipo de enfermedad de Kawasaki
tales como los aneurismas coronarios gigantes, podrian aclarar la contribucién
de las mas raras variantes genéticas en estos casos extremos. Asi, el estudio
de la contribucién genética en Kawasaki sigue siendo un &rea de intensa
investigacion en todo el mundo y aun esta en progreso.

vi) CONSIDERACIONES ESPECIFICAS:

6.1 Cuadro clinico:

6.1.1 Signos y sintomas:

La enfermedad de Kawasaki se caracteriza por una inflamacion sistémica de
los vasos de mediano calibre y de muiltiples érganos v tejidos durante la fase
febril aguda. La clinica es variable y depende de la afectacién: gastrointestinal
(dolor abdominal, vomitos, diarrea, hepatitis, pancreatitis), pulmonar
(neumonitis intersticial), meningea (meningitis aséptica, irritabilidad), cardiaca

@,rstﬂ

/[ ¥°B° \ }(coronariopatia, miocarditis, pericarditis, valvulopatia), urinaria (piuria estéril),
DEIDAEMNA | © . " . ) el , ;
&_—7/‘& musculoesquelética (artritis, ariralgias) y nédulos linfaticos (linfadenopatia)

s

37384 L a vasculopatia se produce en tres etapas: arteritis necrotizante, un
proceso autolimitado (primeras dos semanas), seguido de vasculitis subaguda
0 cronica, que en un pequefio porcentaje de casos puede perdurar durante
meses o anos y progresar a proliferacion luminal miofibroblastica 429

6.1.2 Interaccién cronolégica:

El diagnéstico de enfermedad de Kawasaki se basa en la presencia de criterios
clinicos'#40 que incluyen fiebre =5 dias asociada al menos a cuairo de los
siguientes hallazgos: rash polimorfo, cambios en las extremidades distales
(eritema y edema de manos o pies, descamacion periungueal a partir de la
segunda semana), cambios en mucosa oral (lengua aframbuesada, fisuracion,
eritema, sequedad), conjuntivitis bilateral no exudativa o linfadenopatia cervical
>1,5 cm (generalmente unilateral); en caso de presentar 24 criterios clinicos
{particularmente en presencia de eritema y edema de mancs y pies), puede
diagnosticarse enfermedad de Kawasaki con solo cuatro dias de fiebre. Estas
manifestaciones inflamatorias pueden presentarse de forma secuencial. Se
diagnostica enfermedad de Kawasaki completa o clasica cuando se cumple la
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definicién de caso, y enfermedad de Kawasaki incompleta en presencia de
ficbre prolongada con menos de cuatro criterios clinicos y hallazgos
ecocardiograficos o de laboratorio compatibles*.
A nivel cardiaco, la cronologia de la afectacion vascular puede describirse en
cuatro fases:
_ Dia 0 a 9: vasculiis de la intima coronaria con o sin pericarditis,
miocarditis, endocarditis, valvulitis o afeccion del sistema de conduccion.
- Dia 10 a 25: panvasculitis con formacién de aneurismas.
- Dia 28 a 30: granulacion y resolucién a partir de vasos mas pegquenos.

- Dia > 40: cicatrizacién y estenosis con fibrosis endocardica.

6.1.3 Gréfico:

‘l Fiehre 25 digs 32.6% fﬂ 15
 Airzrazion de la mucosa orofaringea G13%in=21
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6.2 Diagnaostico:

Los criterios diagnosticos de la Enfermedad de Kawasaki completo se
presentan en la tabla 1.4
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Tabla 1 Criterios diagndsticos para enfermedad de Kawa-
saki completa

Fiebre at menos durante 5 dias y £ de los 5 criterios
clinices principales. En presencia de > 4 criterios clinicos
principales, especialimente si ertema, edema o hitchazon
de manas y pies, el diagndstico se podra hacer con 4 dias
de fiebre {en casos puntuates y por clinicos expertos incluso
con 3 dias de fichre)

No tados los criterios tienen gue estar presentes a la vez.
Se pueden haber resuelto en el momento de la exploracion
En caso de no cumplir los criterios clinicos de EK completa,
la presencia de anomalias coronarias confirma el
diagnostico

{riterio principal Descripcién/nota

1. Alteraciones de labios y/0  Eritema, fisuras,

mucosa orat sangrado n las labios;
lengua aframbuesada
can papilas prominentes;
eritema de mucosa oral
o faringea sin exudagdos
ni ulceraciones

2. Inyeccion conjuntival bulbar Tipicamente deja libre

no supurativa el limbo corneal.
Ocasiohalmente puede
aparecer hemorragia
subconjuntival v
queratitis punteada

3. Exantema macutopapular,  Sin vesiculas/bullas,

eritrodermia difusa. petequias i Costras.

Puede ser urticariforme ¢ Es caracteristico que se

micropustuloso acentle en region
perineal con

descamacidn precoz
4. Eritema y edema de manos yA veces la induracion es

pies en fase aguda y dolorosa.

descamacitn periungueal en  £n 1-2 meses pueden

fase subaguda aparecer lineas de Beau
{ranuras transversales en
la uha}

5. Linfadenopatia cervical =  Puede asociar edema

1,5¢cm de diametro, retro/parafaringeo

generatmente unilateral

Apoyan el disgndstico, marcadores de inflamacién elevados
{PCR, V¥SG, PLT, leucocitosis con neutrofilia), hiponatremia
¢ hipoalbuminemia, transaminesas elevadas y piuria estéril.
En la segunda semana desde ! inicio de la fiebre es comin
la trombacitosis

PCR: proteina C reactiva; ¥SG: velocidad de sedimentacion glo-
bular.

Barrios Tascdn et al, Consenso nacional sobre diagndstico, tratamiento v
seguimiento cardiolégico de la enfermedad de Kawasaki.
Asociacién Espafiola de Pediatria, Anales de Pediatria, 2018, 83{(3)

Existen también criterios para enfermedad de Kawasaki incompleto que se

presentan en la figura=t-4
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PCR < 30 mgfl y V5G <40 mm/h PCR 230mgf y VSG = 40mim/h
|
| |
3 o mis dz los siguientes hallazgos
Reevaluacion cliriica y.analitics seriada - analiticos:
A ; g * 1. Anemia .
Ececardiograma si la fiebre persiste o NO
‘ 2. Plaguetas 2450.000 tras 7¢ dfz de fiebre,
aparece.descamacién periungueal S g/ dl ,
4. ALT elevada ‘
3
3 5. Leucocitos 2 15.000/mm
Tratar Si

6, Orina =10 leueocitos/campd
6
Ecocardiograma positivo
1: criterios ¢linicos en tabla 1. Los siguientes hallazgos NO orientan a EK: conjuntivitis exudativa,
faringitis exudativa, ulceras orales, exantema vesicular o bulloso, adenopatias generalizadas,

leucopenia con linfocitosis o esplenomegalia o VSG, PCR v plaquetas normales después del 72 dia de

enfermedad.
2: Si cumple cualguiera de:

- Zscore de descendente anterior izqulerda o arteria coronaria derecha 22.5.

- ldentificacion de aneurismas coronarios.

- >3 de otros datos sugestivos incluyende disminucién de Ia funcion del ventriculo
izquierdo, insuficiencia milral, derrame pericérdico, o Z store de la arteria coronaria
descendente anterior o coronaria derecha de 2 3 2.5.

3. Si el ecocardiograma es positivo se debe tratar en los primeros 10 dias del inicio de la fiebre o

después de!l décimo dia en caso de reactantes de fase aguds elevados,

Barrios Tascn et al, Consenso nacional sobre diagndstico, tratamiento y
seguimiento cardioldgico de Ia enfermedad de Kawasaki.
Asociacion Espafiola de Pediatria, Anales de Pediatria, 2018, 85(3}

Algunos pacientes con sospecha de enfermedad de Kawasaki no completan los

criterios diagnosticos pero presentan anormalidades coronarias como es el
casc _del ‘Kawasaki ineemple
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frecuentemente afectados por las formas incompletas y es importante un
correcto diagnéstico para iniciar el tratamiento precoz ya que tienen mayor
riesgo de desarrollar aneurismas coronarios que los nifios mayores.42

El término de “Kawasaki Atipico” deberia reservarse a pacientes que tienen
sintomas atipicos que no son comunes al Kawasaki clasicc como compromiso
renal, abdomen agudo quirtrgico y efusion pleural.

6.2.2 Diagnéstico diferencial:

Diagnéstico Diferencial

Infeccion por Adenovirus, parvovirus o herpesvirus
Sarampién

Escarlatina

Mononucleosis infecciosa

Sindrome de Steven-Johnson

Sindrome de Shock Toxico

Artritis idiopatica juvenil de inicio sistémico
Poliarteritis nodosa

Lupus eritematoso sistémico

Fiebre reumatica

Diagnosis and classification of Kawasali disease, Journa! of autoinmunity, 2014, 1-5

6.3 EXAMENES AUXILIARES

6.3.1 Laboratorio:

Una prueba de laboratorio especifica no existe. Sin embargo algunas se

realizan para ayudar al diagnéstico. EI hemograma puede mostrar leucocitosis
y aumento de los reactantes de fase aguda (Proteina C reactiva y VSG > 100
mm/h) y anemia normocrémica y normocitica. La trombocitosis (incluso > 1
milién/mm?® tipicamente se desarrolla en la segunda o tercera semana de
enfermedad. También se reporta aumento de enzimas hepaticas, alteraciones
en perfil lipidico (disminucion de colesterol y HDL y aumento de triglicéridos),
hipoalbuminemia, hiponatremia y mas infrecuente hiperbilirrubinemia. En la
orina se puede encontrar piuria estéril y en LCR pleocitosis con glucosa y
proteinas normales.*3

3

1] Ministeric instituto Nacional

8 | ery]] Ministerio |f instteso Nationet ae ]

CERTIFICO: Que o presente copia fptostatica es exactamente

igual ai original gue he tenido a i3 vista v gue he devusito en
este mismo acto al interesade

90 tave open
£y rikiE é@ﬁs

........................................

P 24 CARLOS ANTONIO CHAVEZ PASTRANA
Reg: N 3.2 GREATONS ol BRI




6.3.2 De examenes especializados
Ecocardiograma: Es la prueba de imagen de eleccion de la enfermedad de

Kawasaki para la evaluacién de las arterias coronarias, funcién ventricular,
derrame pericardico/pleural y regurgitaciones valvulares en la fase aguda de la
enfermedad. En la tabla 2 se plantea una guia de valoracion cardioldgica en
esta patologia teniendo en cuenta las anormalidades cardiologicas mas
comunes. %44

Electrocardiograma: La inflamacién que se produce a nivel cardiaco en la fase

aguda de la enfermedad de Kawasaki afecta mayoritariamente a las coronarias,
aungue también puede producirse un cuadro de inflamacion miocardica clinica
o subclinica y producir cambios en el electrocardiograma relacionados con la
afectacion miocérdica y/o la afectacién coronaria (tabla 2).
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De forma general, la ecocardiografia transesofagica, la coronariografia, la
resonancia nuclear magnética cardiaca o la tomografia axial computarizada no
estan indicados de forma rutinaria en el diagnéstico y manejo de la enfermedad
en fase aguda. Cuando el estudio ecocardiografico esta limitado, por ejemplo,
por presencia de trombos o estenosis, o nifios mayores y/o adolescentes en los
que la resolucion ecocardiografica no es adecuada, podria ser razonable la
realizacion de estudios de imagen mas avanzados sobre todo en aquellos
pacientes con anomalias coronarias graves a nivel proximal en los que es
necesario definir el lecho distal para tomar decisiones médicas.45. 46

6.4 MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD
RESOLUTIVA

6.4.1 Medidas generales y preventivas:

El tratamiento médico de primera linea en la Enfermedad de Kawasaki es la
infusion de inmunoglobulina intravenosa (Ig V). La eficacia de su uso en el
periocdo agudo para disminuir la prevalencia de aneurismas corcnarios ha sido
demostrada ampliamente. 47-4°

El paciente con diagnostico o sospecha de Enfermedad de Kawasaki debera
ser estabilizado hermodinamicamente y ser transferido a un Hospital 1l para su
evaluacion y tratamiento.

6.4.2 Tratamiento y efectos colaterales:

La gammaglobulina es el fratamiento de primera eleccién y es un producto
biolégico, consistente en una concentracion de inmunogloblulina G (al menos
95%) y ofras inmunoglobulinas humanas. Su mecanismo de accién ain es
desconocido. Se debe administrar tan pronto como sea posible en los primeros
10 dias de enfermedad o incluso mas tarde si se mantiene el cuadro febril de
origen desconocido, persistencia de la actividad inflamatoria constatada por el
aumenio de PCR o VSG o la presencia de aneurismas coronarios. El
tratamiento estandar es una infusion Gnica de 2 g/kg de Ig V9. Se debe iniciar
tratamiento conjunto con acido acetilsalicilico (AAS) 5 a dosis moderadas (30-
50 mg/kg/dia cada 6 h, VO) hasta que el pacienie esié 48-72 h afebril,

momento engue se cambia el AAS a dosis anfiagregante (3-5 mg/kg/dia en
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una dosis, VO) manteniéndose esta dosis hasta 6-8 semanas del inicio de Ia
enfermedad y hasta normalizacién de plaquetas, reactantes de fase aguda y
ecocadiograma normal.

A pesar de su actividad antinflamatoria, parece que el fratamiento con AAS no
reduce la frecuencia de aparicién de aneurismas coronarioé, sin embargo, en
los estudios que demostraron la eficacia de la IGIV, se utilizé como tratamiento
adyuvante, por lo que cldsicamente se asocia a su uso®2. Aproximadamente
entre 10-20% de los pacientes con EK, fienen fiebre persistente 36 h después
del tratamiento con IGIV y AAS®. En estos pacientes persiste la inflamacion y
la posibilidad de dafic coronario.

El uso de corticoides como fratamiento adyuvante de primera linea es
controvertido, pero cada vez hay mas estudios gue apoyan su uso %%, En la
tabla 3 se muestran los farmacos indicados en el tratamiento.

A continuacion se detallan las recomendaciones con niveles de evidencia*

Recomendaciones para el tratamiento inicial com Inmunoglobulina

endovenosa y acido acetilsalicilico

1. Pacientes con criterios de Enfermedad de Kawasaki completos y aquellos
que cumplan los criterios para Enfermedad de Kawasaki incompleto deberan
ser tratado con altas dosis de Inmunoglobulina endovenosa (2 g / kg
administrados come infusion endovenosa tnica) dentro de los 10 dias del inicio
de la enfermedad, pero tan pronto como sea posible después del diagndstico
{Clase I; Nivel de evidencia A).

2. Es razonable administrar Inmunoglobulina endovenosa (Ig V) a nifios que se
presentan después del décimo dia de enfermedad (es decir, en quien se omitié
el diagnésiico inicial) si tienen fiebre persistente sin oira explicacion o con
anomalias de la arteria coronaria junto con inflamacion sistéemica en curso, que
se manifiesta por aumento de la velocidad de sedimentacion globular o una
Proteina C reactiva > 3.0 mg / dL. (Clase lla; Nivel de Evidencia B).

3. Administracién de dosis moderadas (30-50 mg/kg/d) a dosis alta (80-100
mg mg/kg/d) de acido acetilsalicilico es razonabie hasta que el paciente esié
afebril, aunque no hay evidencia de que se reduzcan los aneurismas de la
arteria coronaria (Clase lla; Nivel de Evidencia C).
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4. La Inmunoglobulina endovenosa en general no debe adminisirarse a
pacienies mas alla del décimo dia de la enfermedad en ausencia de fiebre,
elevacion significativa de marcadores inflamatorios o anomalias en arteria
coronaria. (clase [ll; nivel de evidencia C).

5. La velocidad de sedimentacion globular aumenta con la terapia de
Inmunoglobulina endovenosa y por lo tanto no debe utilizarse para evaluar la
respuesta a dicho tratamiento. Una velocidad de sedimentacién globular
persistentemenie alta como (nico marcador no debe interpretarse como un
signo de resistencia a la Inmunoglobulina endovenosa. (Clase iil; Nivel de
evidencia C).

Recomendaciones para terapias complementarias para el Tratamiento
primario

1. Un pulso de Metiilprednisolona como dosis Gnica no debe administrarse junto
con Inmunogiobulina endovenosa como rufina en la terapia primaria para
pacientes con Enfermedad de Kawasaki (Clase lil; Nivel de evidencia B).

2. la administracion de un cursc mas prolongado de corticosteroides
(reduciéndolo en 2 a 3 semanas) junto con Inmunoglobulina endovenosa a 2 g /
kg y acido acetilsalicilico puede considerarse para el tratamiento de pacientes
de alfo riesgo con Enfermedad de Kawasaki aguda cuando el alto riesgo se
puede identificar en pacientes antes del inicio del tratamiento (Clase lib; Nivel
de evidencia B).

Recomendaciones para terapia adicional en el paciente resistente a IVIG

1. Es razonable administrar una segunda dosis de Ig IV (2 g / kg) a pacientes
con persistencia o fiebre recurrente al menos 36 horas después del final de la
primera infusion de Ig IV (Clase lla; Nivel de la evidencia B).

2. La administracion de pulso de esteroides (por lo general, metilprednisolona
20-30 mg / kg por via iniravenosa durante 3 dias, con o sin un subsiguiente
curso y disminucion gradual de prednisona oral) puede ser considerada como
una alternativa a una segunda infusién de Ig IV o para retratamiento de
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pacientes con Enfermedad de Kawasaki que han tenido recidiva o fiebre
recurrente después de Ig 1V adicional {Clase lib; Nivel de evidencia B).

3. La administracién por un perfodo mas largo con reduccién (por ejemplo, 2-3
semanas) de prednisolona o prednisona, junto con Ig IV (2 g / kg) v Acido
acetilsalicilico, puede ser considerado en el refratamiento de pacientes con
Enfermedad de Kawasaki que han tenido recurrencia o recrudecimiento de la
fiebre después del tratamiento inicial con Ig IV (Clase lib; Nivel de evidencia B).
4. La administracion de infliximab (5 mg / kg) puede ser considerado como una
alternativa a una segunda infusién de Ig IV o corticosteroides para pacientes
resistentes a Ig IV (Clase ilb, Evidencia Nivel C).

5. Se puede considerar la administracion de ciclosporina en pacientes con
Enfermedad de Kawasaki refractaria en quienes una segunda infusion de g [V,
infliximab, o un curso de esteroides ha fallado (Clase lib; Nivel de Evidencia C).
6. La administracion de inmunomoduladores monoclonales, terapia de
anticuerpos (excepto los bloqueadores de TNF-o), agentes citotoxicos o
(raramente) recambio plasmético (plasmaferesis) puede ser considerado en
pacientes altamente refractarios que no han respondido a una segunda infusion
de Ig IV, a un curso extendido de corticosteroides o al infliximab (Clase lib;
Nivel de Evidencia C).
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Tebla 3 Farmacos en i3 enfermedad de Kawasaki

Tratamiente fase aguda

Farmacos de primera linea

Rescciones adversas/precauciones

Farmacos Dosis

IGIV Dosis Unica: 2g/kg v

ARS Antiinflamatorio: 38-50 mg/kg/dia
cada 6 h, VO
Anciagregante:

3-5ma/kgrdia en una dosis, VO

Corticoides Diversas pautas:

- Metilprednisciona 20/mg/ ks dia Iv
durante 3 dias, posteriormense
metitprednisoiona, oradnisolona o
pradnisona 2mg/ke/diz IV 0 VO con retirada
progresiva segln evotucion

-Metiipredmisolona 2mgrkgsdia IV hasta aus
desaparszca fiebre y descenso PCR con
retirada progresiva seglin evolucion '

Férmecos de segunda linea (se recomienda supervisién por experto)

Infliximab émg/kaVenzh
12 doss {512 dosts administrar una dosts
por semana)

Ciclosporina 3 migfkgtdia IV cada 12h

4~8 mg/kg/dia VO cada 12h

Relacionados con una alta velocidad inicial de infusion,
5-15% de los cases: fiekre, escalofrios, cefalea, mialgias,
nauseas, vomitos. Burante o hasta 1-2 dias tras la
infusion. Puede aparecer una reaccion anafilactica en
nifios coi déficit de IgA debide a la formacian de
anticuerpos anti-iga por el receptor en una
administracion previa de IGIV, En estas casos deberia
elagirse un preparade con ta menor cantidad posible de
IgA. La vacunacion frente a variceta, sarampion,
parotiditis y rubeola deberia posponerse hasta 11 mesas
tras administracion IGIV

Ritmo de infuston: monitorizar slempre a prireera
infusion de IGIV en los primeres 30 min. Velocidad inicial
si el preparado es al 5%: 0,5 miskgshora en los primeros
30 min. Si es al 10%: 0,25 ml/kg/hora. Se podré
incrementar el ritmo da forma progresiva hasta alcarzar
un maximo que depende del preparado comercial
{consutzar prespecta). Habitualmente se administra en
12 h. La primera vez que se administra IGIV a un
paciente debe ser con uy preparado al 5%

A dosis antiinflamarerias puede producir salicilismo
¢cronico teve que se czracteriza par tinmitus y sordera.
Interrumpir tratamiento si apanacan estos sintomas.
Hipoprotrombinemia, rinitis, espasmo bronquial
parexistico, alteraciones y hemorragia gastrointestinates
L2 administracidn concomitante con ibuprofeno
antagoniza el efecta de inhibicién frreversible
plaquetaria d2 A4S, por 1o que el ibuprofens ro debe
utilizarse en estos pacientes

Precaucion si paciente presenta infaccidn activa por
virus varicela o gripe por riesgo de sindrome da Reve, Si
infeccion por virus de {a gripe en fase aguda EK se debe
evitar aspirina (utilizar paracetamol como antipiséticoy
atre antiagregante p. e, clopidogret durante al menas 2
semznas}). Se debe administrar la vacuna de grips con
virus inactivos en nifios> de 6 meses, En ¢aso de
<ontacto con varicels se debe suspender et AAS e iniciar
otro antiagregante, Después de la vacuna de varicela se
debe valorar sustinulr €l AAS por otro antiagresante
durante & semanas. No obstante, la dosis de 3-5mg/ ke/d
de AAS no se ha relationado ton sindrome de Reye
Acné, hipopotasemia., retencion hidrosatina, alcalosis,
debitidad, miopatia con atrofia muscular, cataratas,
aumento presion intracransat, HIA, osteoporosis,
sindrome de Cushing, supresidn suprarrenal, Glcera
péptica, intolerancia a la glucosa, hirsutismo,
amesorrea, infecciones, retraso crecimiento

tauy frecuentes {> 1/10): riesgo de infecciones, cefalea,
nauseas, delor abdominal.

Fracuentes (entre 1/10-1/160): neoplasias,
neutrepenia, leucopenia, anemir. Unfadenopatias,
sintomas alérgico respiratario, depresidn, insomnie,
conjuntivitls, hipotension, hipertensién, equimosis,
sofocos, enrojecimiento facial, disfuncidn hepatica,
urticaria, enupcidn, prurito, hiperhidrosis, sequedad,
cuténea, dermatitis flngica, eczema, alopecia,
artralgias, miatgia, dotor de espalda

Huy frecuantes {> 1/10): hiperlipidamia,
hipercotesterolemia, HTa, tamblores, cefalea,
insuficiencia renal

Frecuentes (entre 1/10-1/100): erupcion cutinea,
edemas, convulsiones, hirsutismo. hiperpatasemia,
hipomagnesemia, hiperuricemis, didbetes, colestasis,
Wiperplasia gingival, sindromes linfoproliferativos,
alteraciones hepaticas, gastrointestinates
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6.4.3 Signos de alarma:

Los pacientes con Enfermedad de Kawasaki son esiratificados en varios
grupos segun el grado de afectacion coronaria en cualquier momento de la
enfermedad. Los factores de riesgo de isquemia a tener en cuenta aparte del
tamafio del aneurisma son: Mayor longitud del aneurisma y localizacién distal,
ausencia de colaterales y obstruccion, antecedentes de trombosis, infarto
aguda de miocardio, revascularizacion o presencia de disfuncion ventricular. En
la figura 2 se establecen los criterios de Enfermedad Grave y Enfermedad de
Alfo Riesgo.
Figura 2
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Los sistemas de puntuacién evaltian un alto riesgo de falta de respuesta al
tratamiento con Ig IV. Cuando estos puntajes se usan en la pobiacién japonesa,
se caracterizan por una alta sensibilidad y especificidad.

La puntuacion de Kobayashi®® es la mas desarrollada e incluye factores de
pronéstico desfavorables donde falta de respuesta al tratamiento se relaciona
con un aumento del riesgo de anomalias de las arterias coronarias debido a
una inflamacion persistente.

IFRE

< 4 dias de enfermedad
Alanina aminotransferasa (TGP) = 100 U/L
Recuento de plaquetas < 300,000

PCR = 10 mg/dl

Edad < 12 meses

Sodio < 133 mmol/L

= 80% neutréfilos

Riesgo de Resistencia a inmunogiobulina 2 5 puntos

PSS SRR URE Signsset i uuiiocig

6.4.5 Criterios de alta:

A mayor afectacion coronaria, mayor riesgo de presentar isquemia por lo que el
tratamiento, alta y seguimiento sera diferente en los diferentes grupos como se
detalla en la tabla 4. Este calendario se inicia cuando finaliza la fase aguda (4-6

semanas) y el diametro de las coronarias no progresa. 44

6.4.6 Pronodstico:

El pronéstico esta determinado en gran medida por las secuelas cardiacas. Las
perspectivas para los pacientes con Enfermedad de Kawasaki que tienen
ecocardiografia coronaria normal o solo leve dilatacién en la evaluacion seis
semanas después del inicio de la enfermedad, es generalmente bueno. Sin
embargo, aquellos pacientes con dilatacion coronaria persistente y aneurismas

estan en riesgo de estenosis de la arteria coronaria o frombosis. 11.12
Se observa resolucion angiografica en 1 a 2 afios después del inicio de la
enfermedad en 50 a 70% de pacientes con aneurismas coronarios, sin

embargo los aneurismas gigantes nunca se resuelven completamente 57.58
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Tabla 4 Seguimiznto cardioldgico on Funcidn det riesgo en pacientes con EX

Rizsgo Seguimionto cardiotogica Pruebas en ol segul Wo f. ogico Tratsmiente no
farmacelogico y
racamendaciones de
afercicio fisica

1. Nunec atteracianes No procisa. Alta »las § AXS {3+5 mgrha) hosta tes 6 No si2 recomiends Limitar

coronarias semanys dal fnicio de la - NG necosaris. semanas det injclo de la la sctividod fisica més

{Zscore siempre <2} enfermedad. I 0 1 % enfermextad olid de 68 semanns

Puede considerarse revision S Erevencininchores Posteriormente na precisa
rirsgo cardiovascular
2 los 12 meses

2. Ectasla Alza a los 12 meses Valorar continuar con AAS

{25 stempre de 2 a <2,5) (S! persiste ectasia revision (3+5 make) si persiste

cada 2-5 aies) ectasia

3. Aneurisme pequesie {Z score »2,5 a<5)

3.1 Persisten By 12 meses {primer afio}, - Pruebas de estrés <11 afios: Nose
posteriormente una vez al miocirdico cada 2-3 ancs © & reromienda limitar 1
aio si siritomas de isquemia o ﬁ ::1 ;nr:f:zl:z’:m activided fisica mas alld

signos de Sisfuncibn Considarar estatings de 68 semanas
venuricular » 11 ofios; valoror limitar
- Valorar angfografia. cada la actividad fisica en

35 a0z funcidn de los resultados
- Prevencién factores riesgo de las pruebas de estrés
cardiovascular wiocardicoy de {a

3.2 Disminuyen 3 1-3 afios « Pruabas de estrés capacidad funcional det

dilatacion o normal mivchrdico cads 3-5 shes 0 pacienta

41 sintornas de isquemia o
signos da disfuncion
ventricutar

« \alorar angiografia si
isquemia inducible

» Prevension factores rieszo
cardicascutar

S aneurisma mediono (Z score +5 a <10 y diémetra maxime « 8 mm}

4.1 Parsisten 3:6-12 meses {primer alio). - Pruebas de gstrés « 11 afos: No se
6-12 meses miocardico cada 1-3 afos o 5 recomienda limitar la

4t sintomas de isquemin o AS e nctividad fisica mas atia

sigrios de disfuncisn Considerar d¢ &-8 semanas

vensticulyr : -

- Valozar angiografia- cada ::Koﬁ:::&%ﬂﬂ s > 11 afios: valorar limitar

2-5 ahos dob-\e antisgregsclon . ta actividad fisica en

« Prevencion factores rlesga | (elopicogrel} 5 persisten funcidn de los resuitados
o v c;rdiwm:ﬂar " de la; rs;maba;:x; estrés

4.2 Disminuye.a pequeno 0] - Prucbos do estris miecardicoy
@Euf.érdko cada 2-3 2605 0 ﬁ:::g; :?Z: [:naa i cap_acidad funcionat del
si sintemas da fsquemia o clopi 3 paciente
1 - pidagrel) si

signos.de disfuncion disminuyen .

ventricilar ¢ Cansiderar estatings Si anticoagulacion evitar

- Valorar angfografia eada deportes de contacto

35 anos

« Prevencion factores riesgo

cardiovaseular

4.3 Disminuye a 1-2 ahos - Pruebas de esteds

vilatacion o nomat miochrdico cxda 24 &fios o

si sintomas de fsquemia o
signes de disfuhcion
ventricular

- anglogreafin sl isquemia
inducible

- Pravencion factores rievgo
tardiovascuier

5. Aneurisma gigonte 2 score 10 ¢/6 = 8 mm)

5.1, Parsisten ; ;-‘3-6-9-12 meses [printer . ?.ruebasém w:a es;rés : 245 (3-5'mglhsg). Limitar la actividad
36 :;mes :& osi su::or::s dze Anticasgutacion con fuithdn forcior e los

5 : . resuttados de (as pruebas
G}g«‘mnﬁ o signos d:av a:er!a:\rmarul o HamW st de estrds miacsrdico y
" R b de la copacidad
- Valorar angiogrofia 3los disminuyen 3 thadisnos funclonal det poctente
6-12 meses y cada 1-5 anes Considerar 5 disminuyen
;:::;’;";::::‘”m nesga :’:;:nf conresicedn 56 anticoaguletion evitar

5.2. Disminuyen a 6-12 meses « Pruebas de estrés deportes dexenticso

medianos miocaMico cada o 0 st Carnsiderar doble

W < prenacion [AAS ~
signos de dtsruudu»n slepidognal}
ventricular anticoogulacion si
- Valorar angiografia cada persisten, y en lugar de
2-5 afios antfeoagulacion si
« Prevencién factores riesge <lisminuyen de tamaio o
cardiovasculdr regreson

5.3 Disminuyen a 6-12 mases - Pruabas de estrés

pequefios micchrdico: cada 1-2 anos & Congidrar wratamiento
st sintomas de isqueinia o con betabloqueantes
signns de disfuncion Considerar gstatinas
wventriculor

~Vatorar anglogratia cada
2:5 3oz

- Pravencice factores riesgo
cardiovascular
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6.5 COMPLICACIONES %°

La estenosis coronaria secundaria a proliferacion de la intima es una
complicacion progresiva en pacientes con aneurismas secundarios a
Enfermedad de Kawasaki. (Nivel de evidencia IV)

La prevalencia de estenosis sigue un crecimiento lineal en el tiempo, la mayor
proporcién de progresion de la estenosis ocurre en aquellos pacientes cuyos
aneurismas son mas grandes. {Nivel de evidencia IV)

El flujo turbulento causado por las lesiones vasculares facilita la trombosis
coronaria. (Nivel de evidencia IV)

El infarto al miocardio causado por una oclusién trombética, estenética o
ambas, es la principal causa de muerte. El riesgo mas alto de infario ocurre en
el primer afio a partir del inicio de ia enfermedad. (Nivel de evidencia IV)

Se han observado secuelas cardiacas tardias en individuos adultos con
antecedente de Enfermedad de Kawasaki como son: aneurismas coronarios en
ausencia de enfermedad aterosclerética generalizada. (Nivel de evidencia 1V)
Pueden presentarse aneurismas en ofras localizaciones diferentes a las
coronarias, las mas comunes son las arterias subclavia, braquial, axilar, iliaca,
femorales y ocasionaimente las renales y la aorta abdominal. (Nivel de
evidencia V)

En un estudio realizado en Japén (2009-2010) se reporté un total de 23,730
casos nuevos (10,215 femeninos y 13,515 masculinos). Entre los pacientes
evaluados, el 9.3% presentaron complicaciones agudas en las que se encontrd
dilatacion coronaria en 7,26%, lesiones valvulares en 1.19%, aneurismas en
1.04%, aneurismas gigantes en 0.24%, estencsis coronaria en el 0,03%, e
infarto de miocardic en el 0.01%. Secuelas cardiovasculares incluida la
dilatacion coronaria en 1.90%, aneurismas en 0,78%, lesiones valvulares en
0.29%, aneurismas gigantes en el 0,22%, estenosis coronaria en el 0,03%, y el
infarto de miocardio en el 0,02%. La tasa de incidencia de aneurismas gigantes
era aproximadamente tres veces mayor en hombres que en mujeres.50
Complicaciones no cardiovasculares observados en pacientes evaluados
fueron, la bronquitis / neumonia en 2.58%, , la encefalitis/encefalopatia en
0.09% y hematuria macroscopica en 0,04%. Las tasas de incidencia de
encefalitis/encefalopatia, miocarditis severa, vomitos, y diarrea fueron mayores
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En un estudio realizado por Kato y colaboradores encontraron que 55% de los

casos con aneurismas coronarios tenian regresion de fos mismos. La isquemia

miocérdica se observé en 4.7% vy el infarto en 1.9%. La mortalidad fue de 0.8%

de los casos. ¢

En pacientes con Enfermedad de Kawasaki se recomienda la busgueda

intencionada de complicaciones como aneurismas, estenosis y trombosis

coronaria, Isquemia e infarto miocardico.5*

6.6 CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRARREFERENCIA %°

6.6.1

Criterios de referencia al lil nivel de atencion:

Referir al 1ll nivel de atencion al paciente con Enfermedad de Kawasaki

en los siguienies casos:

Caso refractario.

Caso de resistencia a Inmunogliobulina endovenosa.
Deteccion de aneurismas coronarios gigantes o multiples.
Clasificacién de riesgo miocardico nivel ill, IVy V.
Comorbilidad
neoplasias).

(inmunosupresion, cardiopatias, nefropatias,
Antecedente de alergia a inmunoglobulina G no modificada
intravenosa.

Cuando no se cuente con las medidas de tratamiento especi’ﬁco

de la enfermedad (IGIV).

6.6.2 Contrarreferencia al | y Il nivel de atencion:

Contrareferir del Il al | nivel de atencién a pacientes con
Enfermedad de Kawasaki resuelto sin evidencia de aneurisma
coronario.

Contrareferir de lli a il nivel de atencion cuando se compruebe
resolucion de los aneurismas y las complicaciones (estenosis,

trombosis, isquemia o infarto).
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