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Resumen

Objetivo: El objetivo de este estudio es la
elaboracion de un protocolo para el diagnéstico y
el abordaje de la enfermedad de Kawasaki,
basado en la evidencia cientifica disponible.
Metodologia: Realizacion de wuna revision
sistematica para localizar, sintetizar y analizar la
evidencia cientifica disponible. Las bases de
datos interrogadas fueron: MEDLINE (mediante
OVID), EMBASE, Web of Science (WOS),
Epistemonikos database, Cochrane Library y
paginas web especificas de guias de préactica
clinica, con los términos “mucocutaneous lymph
node sindrome”, “Kawasaki disease” y “Kawasaki
syndrome”. Asi mismo, se realizé un cuestionario
telematico a pacientes y familiares. Con la
informaciéon localizada y las principales
cuestiones reflejadas por los pacientes, se
elaboraron una serie de recomendaciones. 168
recomendaciones se sometieron a votacion
mediante metodologia Delphi por un panel de
expertos multidisciplinar, implicados en la
atencioén a los pacientes de esta patologia.

Resultados: Se obtuvieron un total de 165
recomendaciones para el diagndstico, tratamiento
y seguimiento, con consenso del panel de
expertos. Dichas recomendaciones quedaron
recogidas en un protocolo asistencial, vy
graficamente en 2 algoritmos para facilitar al
personal sanitario la comprensién y aplicacion de
las recomendaciones seleccionadas.

Conclusiones: La enfermedad de Kawasaki
sigue siendo una enfermedad poco conocida,
pero controlable con un diagndstico, tratamiento
temprano y seguimiento adecuado. Para lo cual
se hace imprescindible la unificacion de criterios
en el manejo de estos pacientes. Los protocolos
clinicos son una valiosa herramienta que aporta
informacion a los profesionales y ayuda en la
toma de decisiones.

Palabras clave: enfermedad de Kawasaki,
sindrome mucocutaneo linfonodular, aneurisma
coronario, vasculitis, revisibn  sistematica,
participacion de pacientes, técnica delphi,
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encuestas y cuestionarios, algoritmos, protocolo
clinico.

Abstract

Objective: The aim of this study is to develop a
protocol for the diagnosis and management of
Kawasaki disease, based on the available
scientific evidence.

Methodology: A systematic review was carried
out to locate, synthesise and analyse the
available scientific evidence. The databases
searched were: MEDLINE (via OVID), EMBASE,
Web of Science (WOS), Epistemonikos database,
Cochrane Library and specific web pages of
clinical practice guidelines, with the terms
"mucocutaneous lymph node syndrome”,
"Kawasaki disease" and "Kawasaki syndrome”. A
telematic questionnaire was also administered to
patients and relatives. A  series of
recommendations were drawn up based on the
information collected and the main issues raised
by patients. 168 recommendations were voted on
using Delphi methodology by a panel of
multidisciplinary experts involved in the care of
patients with this pathology.

Results: A total of 165 recommendations for
diagnosis, treatment and follow-up were obtained,
with the consensus of the panel of experts. These
recommendations were set out in a care protocol,
and graphically in 2 algorithms to make it easier
for healthcare personnel to understand and apply
the selected recommendations.

Conclusions: Kawasaki disease remains a
poorly understood disease, but controllable with
diagnosis, early treatment and appropriate follow-
up. For this reason, it is essential to unify criteria
in the management of these patients. Clinical
protocols are a valuable tool that provides
information to professionals and helps in
decision-making.

Keywords: Kawasaki disease, mucocutaneous
lymph node syndrome, coronary aneurysm,
vasculitis, systematic review, patient participation,
delphi technique, surveys and questionnaires,
algorithms, clinical protocol.
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Introduccién

La enfermedad de Kawasaki (EK), también
conocida como  sindrome  mucocutaneo
linfonodular, es una vasculitis aguda autolimitada
de etiologia desconocida con rasgos clinicos
caracteristicos descritos por primera vez en nifios
japoneses en 1967*. Estos rasgos clinicos siguen
siendo el pilar del diagnéstico de la EK e incluyen
fiebre, conjuntivitis bilateral no purulenta,
erupcion cutanea, linfadenopatia cervical vy
cambios mucocutaneos®. Sin embargo, el
diagnostico puede ser dificil, ya que las
caracteristicas clinicas se solapan con muchas
enfermedades febriles pediatricas comunes y el
amplio espectro de presentaciones clinicas
incluye tanto caracteristicas clinicas incompletas
como presentaciones atipicas. Sin embargo, el
diagnostico y el tratamiento rapidos son
esenciales para reducir la importante morbilidad
cardiaca asociada a la EK®,

Es una enfermedad que suele aparecer en nifios
pequefios, estando por debajo de los 5 afios el
80% de los pacientes afectados, pero puede
presentarse a cualquier edad, incluso en
adultos”. Aungque esta enfermedad se ha
descrito en todo el mundo, el mayor niumero de
casos se ha notificado en los paises del noreste
de Asia, como Japén, Corea y Taiwan’. En
Espafia se desconoce la incidencia general, pero
se describi6 una incidencia en Catalufa de
8/100.000 nifios menores de 5 afios entre 2004-
2013°.

La complicacion més grave de la EK son los
aneurismas de las arterias coronarias (AAC). La
EK es la causa mas comun de cardiopatia
adquirida entre los nifios de los paises
desarrollados’ y un factor de riesgo de infarto de
miocardio en la edad adulta tempranaa. En un
metaandlisis reciente se identificaron cuatro
factores de riesgo para desarrollar AAC: el sexo
masculino, la resistencia a la inmunoglobulina
intravenosa (IglV), el tratamiento con IglV
posterior a 10 dias del inicio de los sintomas y el
aumento de los niveles de proteina C reactiva’.
De hecho, se ha observado que el tratamiento
temprano con IglV y con terapia adicional de
corticl:(c))steroides reduce el riesgo de AAC hasta el
58%"".

Disponer de protocolos clinicos sustentados en
una sélida base cientifica y consensuados por los
especialistas implicados constituye una valiosa
herramienta que aporta informacién a los

Rev. Ped. Elec. [en linea] 2022, Vol 19, N° 1. ISSN 0718-0918

profesionales y ayuda en el proceso de toma de
decisiones.

El consenso es crucial para desarrollar un
protocolo. La técnica Delphi se erige como un
método de consenso para abordar un tema
complejo, mediante un panel de expertos a través
de cuestionarios iterativos en las que las
respuestas de una encuesta se resumen y
comparten posteriormente para la consideracion
del grupo’. Ademas, en los Ultimos afios tanto a
nivel internacional como en nuestro contexto, la
participacion de pacientes surge como un
imperativo para incorporar la persg)ectiva,
experiencias e intereses de los pacientes1 .

El objetivo de este trabajo fue elaborar un
protocolo asistencial, para el diagnéstico y
abordaje de la enfermedad de Kawasaki, basado
en la evidencia disponible de literatura sobre
recomendaciones.

Material y método

Se realizaron una revision sistematica y una
encuesta a pacientes y familiares, y con sus
resultados se elaboraron wuna serie de
recomendaciones para evaluar por un panel de
expertos mediante metodologia Delphi.

2.1 Revisioén sistematica

Se realizd una revision sistematica mediante la
busqueda de las recomendaciones en guias de
practica clinica, informes de evaluacion de
tecnologias sanitarias, revisiones sistematicas,
metaandlisis, = documentos de  consenso,
posicionamientos y protocolos de Sociedades
Cientificas a través de una busqueda
bibliografica en las bases de referencias
MEDLINE (mediante OVID), EMBASE, Web of
Science (WOS), Epistemonikos database vy
Cochrane Library con los términos
“mucocutaneous  lymph  node  sindrome”,
“‘Kawasaki disease” y “Kawasaki syndrome’.
También se buscé en paginas web especificas de
guias de préactica clinica. Estas busquedas se
realizaron hasta febrero de 2020 (Anexo 1,
material suplementario).

Se leyeron a texto completo los documentos
seleccionados por dos autores (SBL y JMML) v,
en caso de discrepancias se resolvieron
mediante discusién y consenso. Se extrajeron de
su contenido las recomendaciones que incluian
los documentos, elaborando con ellas una lista,
integrando las redundantes que no aportaran
matices diferentes.
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Las GPC identificadas que cumplian los
criterios de seleccion preestablecidos se
evaluaron mediante el instrumento AGREE ||
con el objetivo de evaluar su calidad™. El
analisis se realiz6 de forma independiente por
2 evaluadores (LAC y JMML), que valoraron
cada uno de los elementos que componen los
seis dominios del instrumento. Se decidid
seleccionar como guias base a aquellas que
superasen al menos la puntuacion de 3 sobre
7 en la calidad global de la guia. Ademas, las
guias debian presentar un nivel de evidencia y
grado de recomendacién asociado a cada
juicio. La lectura critica de las revisiones
sistematicas se realizé independientemente
por parte de 2 investigadores (LAC y JMML),
utilizando la herramienta AMSTAR II**. Las
discrepancias fueron resueltas mediante
discusién y consenso.

Se siguieron las recomendaciones de
Humphrey-Murto, et al.*® para valorar la calidad
metodoldgica de los estudios que emplearan un
método de consenso.

2.2 Encuesta a pacientes

Con el objetivo de incorporar la perspectiva,
experiencia e intereses de las personas con EK y
sus cuidadores, en el disefio y desarrollo de este
protocolo, se conté con la participacion de
representantes de la asociacion de pacientes
Asenkawa (Asociacion Enfermedad de
Kawasaki). Se realiz6 una consulta a personas
de esta asociacion a través de un cuestionario
telematico mediante un muestreo intencional. Los
participantes fueron pacientes y familiares, de
diferentes regiones del territorio nacional, con
diagnéstico de EK (Anexo 2, material
suplementario).

2.3 Consenso de expertos mediante
metodologia Delphi

Como método de consenso usamos la técnica
Delphi para abordar el diagnéstico y manejo de la
enfermedad de Kawasaki. Tanto el nimero de
profesionales involucrados, el problema
abordado, el anonimato de las respuestas de los
participantes como el tiempo disponible para
realizar nuestro estudio, fueron adecuados para
su desarrollo.

Se contacté con nueve profesionales implicados
en la atencién a la EK desde distintos ambitos
asistenciales: Pediatria de Atencion Primaria,
Pediatria Hospitalaria, Medicina de Familia,
Cardiologia, Cardiologia Pediatrica, Inmunologia,
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Reumatologia e Infectologia Pediatrica. Este
abordaje multidisciplinar permite cubrir los
distintos puntos de acceso de atencién a los
pacientes con signos posibles de la enfermedad.
La seleccion de expertos se basé en la
experiencia con el diagndstico, tratamiento o
seguimiento de pacientes con EK (Anexo 3,
material suplementario).

Los participantes recibieron, junto a una carta de
presentacion, un primer cuestionario telematico,
el texto explicativo del proyecto y documentacion
de apoyo basada en la revision sistematica
realizada. Ademas, los participantes firmaron un
documento en el que se hacian explicitas las
relaciones que pudieran ser origen potencial de
conflictos de intereses (Anexo 4, material
suplementario). El cuestionario se disefié
sintetizando las recomendaciones provenientes
de la literatura y extraidas de 7 GPC****?!
de ellas dividida en dos publicaciones”‘lgg, 4
consensos®*?® y 18 revisiones sistematicas®™*.
Ademas, se incorpor6 informacion procedente de
las respuestas formuladas a los pacientes o
familiares. Las preguntas se formularon para ser
contestadas mediante una escala Likert de
importancia del 1 al 5 (1 = totalmente en
desacuerdo, 2 = en desacuerdo, 3 = neutral, 4 =
de acuerdo y 5 = totalmente de acuerdo). El
panelista debia anotar su puntuacién para cada
recomendacion. Se les concedid un plazo de 10-
15 dias para su devolucién.

El equipo de investigacion sintetizd6 las
recomendaciones en base al diagndstico,
tratamiento y monitorizacién en fase aguda, y en
el seguimiento a largo plazo y asesoramiento de
los pacientes con enfermedad de Kawasaki. La
encuesta fue pilotada previamente para
comprobar su claridad y comprensién por 2
clinicos ajenos al estudio.

Se considerd consenso en la aceptacién de la
recomendacion, si las votaciones de los
panelistas alcanzaban una mediana de 4 o
mas puntos y un rango intercuartilico relativo
(RIR) menor o igual a 0,40. El RIR evalla la
proximidad de las valoraciones de Ilos
expertos, cuantos mas bajos sean los valores
mas proximidad y por tanto mayor consenso.
Por otra parte, se establecio que se alcanzaria
un consenso en el rechazo de la
recomendacion, si la mediana de las
respuestas era de 2 o0 menos puntos y el RIR
menor o igual a 0,40. Por el contrario, aquellas
recomendaciones con  opiniones  muy
polarizadas, y por tanto con un grado de
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dispersion en las respuestas alto (RIR > 0,40),
serian incluidas en la segunda vuelta del
cuestionario.

Se estudiaron asimismo las aportaciones que
los panelistas hicieron a las diferentes
recomendaciones. A la vista de estos
resultados, se acordd la estructura del
cuestionario de la segunda ronda.

Se elabor6 el cuestionario de la segunda
ronda con las recomendaciones en las que no
se alcanzé consenso estadistico y aquellas en
las que se apreciaron que las puntuaciones de
las medianas eran similares, a pesar de ser
recomendaciones opuestas 0 ligeramente
enfrentadas. Se editd un cuestionario
especifico para cada uno de los panelistas en
el que se incluy6 para cada recomendacion un
estimador de centralizacion (mediana), y la
respuesta dada por ese panelista concreto en
la primera ronda. También se le pedia que, a
la vista de los resultados de la primera ronda,
volviese a puntuar las diferentes
recomendaciones. Se concedié una semana
para la cumplimentacién de este cuestionario.

Se incluyeron en el documento final todas
aquellas recomendaciones con una
puntuacion 24 en su mediana.

En la Figura 1 se ilustra esqueméaticamente los
pasos seguidos en la realizacibn de la
metodologia de consenso empleada.

Resultados

3.1 Resultados de la revision sisteméatica

Tras las dos fases de filtrado de los resultados de
la busqueda (por titulo y resumen, y por texto
completo) segln los criterios de inclusion y
exclusién preestablecidos, se incluyeron un total
de 30 documentos entre guiasz'A’le"Zl,
consensos®* y revisiones sistematicas®™*
(Anexo 5, material suplementario). A partir de
estos documentos se elaboraron los escenarios
gue se presentaron al panel de expertos. Los
resultados de las votaciones se utilizaron para la
elaboracion del protocolo.

La calidad de la evidencia de las ?uias evaluadas
fue de moderada®****** a alta'"'®?!. La mayoria
de las revisiones sisteméticas evaluadas
presentaban una calidad moderada®®3®3%*,
excepto una con calidad alta®’. En cuanto a los 4
consensos evaluados, 2 presentaban serias
limitaciones®* y otros 2 cumplian la mayoria de

los criterios®*?° que atestiguan su calidad.
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3.2 Resultados encuesta a pacientes

Segln la encuesta realizada a pacientes y
familiares atendidos en distintos centros del
Sistema Nacional de Salud en la que se
obtuvieron 65 respuestas (93,8 % padres/madres
o tutores y 6,2 % pacientes), las manifestaciones
clinicas ocurrieron en todos los casos antes de
los 4 afos. El diagndstico fue precoz en casi la
totalidad de los casos, si bien en algun caso se
demoré hasta los 3 meses. Los sintomas que
aparecen entre los criterios clasicos para el
diagnoéstico de la EK son los mas prevalentes, se
referenciaron otros que aparecieron
preliminarmente, pero con una frecuencia inferior
al 5%, como disminucion del apetito, vomitos,
diarrea, cansancio-decaimiento, dolor articular y
abdominal, dermatitis del pafal, artritis en las
caderas, descamacion escrotal, disnea, labios
agrietados, rinitis o rinorrea, picor en ojos y oidos,
tos e irritabilidad.

En la Tabla 1 se recogen las principales
caracteristicas que definen a la muestra
encuestada.

Debido al tamafio muestral reducido y a la
ausencia de respuestas no se pudo realizar una
asociacién estadistica entre el seguimiento con la
sintomatologia presentada, por lo que no se
establecio una relacion con la gravedad.

3.3 Resultados de las recomendaciones
Delphi

La encuesta planteada al panel de expertos
contenia 168 items o recomendaciones divididos
en 4 bloques: 1) recomendaciones diagnésticas
(35 items); 2) recomendaciones en el tratamiento
y monitorizacién en fase aguda de la enfermedad
de Kawasaki (71 items); 3) recomendaciones en
el seguimiento a largo plazo y asesoramiento de
los pacientes con enfermedad de Kawasaki (61
items), y 4) recomendaciones sobre la
enfermedad de Kawasaki procedentes de una
encuesta a pacientes (1 item) (Anexo 6, material
suplementario).

En la primera ronda se consensuaron 150 de los
168 items. Aquellos sin consensuar (Bloque 1: 9
items; Bloque 2: 5 items; Bloque 3: 4 items y
Bloque 4: 0 items), y 11 items en los que se
encontraron incompatibilidades en sus
enunciados y las votaciones fueron propuestos
para su reconsideracion en una segunda ronda.

Finalmente, se consensuaron todas las
recomendaciones excepto 3 (98,2%). Una
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recomendacién no consensuada se encontraba
en el bloque de diagnoéstico y 2 en el bloque de
tratamiento y monitorizacion en la fase aguda. Se
consensuaron globalmente con aceptacion de la
recomendacion 122 items (72,62%), 42 items
(25%) con consenso de la indeterminacion —
puntuacion de la mediana >2 y <4—, 1 item
(0,59%) con consenso en el rechazo de la
recomendacion y 3 items (1,79%) sin consenso.

Con estas recomendaciones consensuadas se
llegaron a las siguientes conclusiones incluidas
en el protocolo clinico y en dos algoritmos: los
signos iniciales que se pueden presentar son:
fiebre, cambios en las extremidades (agudos),
cambios en las extremidades (subagudos),
erupcion, afectacion conjuntival, cambios en
labios y cavidad oral y adenopatias cervicales.

Se puede realizar un diagnéstico de sospecha en
pacientes con presencia de fiebre, exantema e
inflamacion persistente En caso de presentar 4 o
mas signos de los anteriormente mencionados y
alteraciones en las pruebas diagndsticas,
estamos ante un diagnostico de enfermedad de
Kawasaki tipico.

Si en las pruebas diagnésticas (pruebas de
laboratorio, biomarcadores, ecocardiografia o
angiografia coronaria) no se hallan las
alteraciones esperadas, se recomienda el
seguimiento del paciente, con una posible
repeticion de dichas pruebas, hasta un nuevo
diagnostico o un mayor desarrollo clinico que
permita su confirmaciébn diagnéstica. En
cualquiera de los casos el estudio de los
pacientes con posible diagndstico de enfermedad
de Kawasaki debe completarse con
ecocardiografia coronaria, electrocardiograma y
analiticas sanguinea y urinaria.

En todos los casos, se debe de comenzar el
tratamiento inmediatamente tras el diagndéstico,
tanto en los pacientes con la forma completa,
incompleta o atipica.

Si la confirmacién diagnoéstica tiene lugar durante
los primeros 10 dias de la presentacion de la
sintomatologia, o si el paciente presenta fiebre,
indicadores inflamatorios 0 AAC
independientemente del dia del diagnostico, el
tratamiento de primera linea es IglV 2g/kg junto
con acido acetilsalicilico (AAS) a dosis
antiinflamatoria moderada (30 — 50 mg/kg/dia)
cada 6 — 8 horas, hasta pasadas 48 — 72 horas
tras la desaparicién de la fiebre.
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En los casos de alto riesgo de enfermedad
coronaria (pacientes menores de 12 meses o que
presentan aneurismas coronarios y/o periféricos
en el momento del diagnéstico) afiadir
metilprednisolona intravenosa (1,5 mg/kg/dia)
cada 12 horas durante 5 — 7 dias o hasta la
normalizacién de la proteina C reactiva.
Posteriormente se pasaria a prednisona (2
mg/kg/dia) con descenso progresivo durante 2 —
3 semanas.

En caso de presentar mejoria en 36-48 horas con
ausencia de fiebre y un descenso de la proteina
C reactiva del 50 %, se considerara que el
tratamiento con IglV ha sido efectivo y se
continuard con este tratamiento junto a la
administracion de AAS.

En caso de no presentar mejoria en ese tiempo,
se suministrara una segunda dosis de IglV 2
g/kg, junto a metilprednisolona y AAS. Si tras ello
el paciente mejora, se suprimird la
metilprednisolona, salvo en pacientes de alto
riesgo que se mantendra. Si no presenta mejoria
tras esta segunda dosis, se establece que el
paciente presenta resistencia a ésta, por lo que
deber4d ser tratado con AAS a dosis
antiinflamatoria junto con metilprednisolona e
infliximab. Se puede considerar la terapia con
ciclosporina, anticuerpos monoclonales, agentes
citotéxicos o plasmaféresis.

La medicacién del paciente en la fase subaguda
y convaleciente, asi como su seguimiento, vendra
condicionada por su nivel de riesgo, que
dependera de la presencia o ausencia de AAC
permanentes y del tamafio de los mismos en
funcion del Z-score. Las recomendaciones en
esta fase de la enfermedad se dividen en:
seguimiento clinico del paciente y
recomendaciones de habitos de vida. En el caso
de que el paciente presente mejoria o0
empeoramiento en las revisiones, el tratamiento y
el seguimiento deberan ajustarse a su nueva
situacion.

El protocolo se representd graficamente mediante
dos algoritmos, con el objetivo de facilitar al
personal sanitario la comprension y aplicacién de
las recomendaciones seleccionadas y adaptadas
a la practica de nuestro entorno, sobre como se
atendera al paciente que presente o0 tenga
sospecha de enfermedad de Kawasaki (Figuras 2

y 3).
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Discusion

Si bien la enfermedad de Kawasaki sigue siendo
una enfermedad poco conocida, se puede
controlar con un tratamiento y seguimiento
adecuados. Un diagnostico y tratamiento
tempranos pueden optimizar el pronéstico y
reducir las complicaciones asociadas de la
enfermedad de Kawasaki. Los avances en el
tratamiento y deteccién de la enfermedad de
Kawasaki muestran un futuro prometedor. Las
experiencias clinicas junto con el consenso de
expertos continuaran ayudando a guiar el manejo
adecuado de la enfermedad de Kawasaki.

El protocolo desarrollado y los algoritmos
presentados resumen las recomendaciones
procedentes de la literatura y consensuadas por
un panel de expertos con diferente experiencia
en el manejo y diagnéstico de la EK, para
abordar un enfoque multidisciplinar desde las
distintas areas asistenciales, junto a los
resultados de una encuesta a familiares o
pacientes voluntarios contactados a través de la
asociacion Asenkawa, que aunque no ha
permitido andlisis estadisticos ha aportado la
opinion de diversos afectados por la EK. El
objetivo del protocolo es difundir las mejores
practicas en el diagnostico, tratamiento y
seguimiento de pacientes con un trastorno con
multiples aristas, de modo que se pueda prevenir
la morbilidad y la posible mortalidad a largo
plazo.

Un total de 26 recomendaciones para el
diagnéstico y 95 para el tratamiento vy
seguimiento fueron aceptadas con acuerdo en la
aseveracion de la recomendacion. No obstante,
todas las decisiones clinicas deben adaptarse
especificamente a cada paciente  con
enfermedad de Kawasaki.

Debido al constante incremento del conocimiento
cientifico y los cambios en los sistemas de salud,
las técnicas de consenso seguiran
considerandose herramientas precisas para
involucrar a los profesionales en la evaluacion y
mejora de la calidad asistencial.

Ademas, desde una perspectiva complementaria,
los pacientes quieren ser corresponsables de su
salud y, por lo tanto, han adoptado un rol
diferente al tradicional, siendo necesario contar
con su opinidn para promover la participacion y la
toma de decisiones compartida. La importancia
del movimiento de defensa de los pacientes
aumenta de forma constante, a la vez que se
incrementa su capacidad real para involucrarse

Rev. Ped. Elec. [en linea] 2022, Vol 19, N° 1. ISSN 0718-0918

en las decisiones de cobertura y financiacién que
podrian tener un impacto sobre sus propios
tratamientos™*.
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MATERIAL SUPLEMENTARIO
Anexo 1. Estrategia de busqueda

Ovid MEDLINE(R) and Epub Ahead of Print, In-Process & Other Non-Indexed Citations, Daily and Versions(R) <1946 to|
February 04, 2020>

1 Mucocutaneous Lymph Node Syndrome/

2 (kawasaki adj (disease or syndrome)).ti,ab,kw.

3 lor2

4 exp guideline/ or Health Planning Guidelines/ or consensus/ or exp consensus development conference/ or exp Guidelines
as Topic/

5 (GUIDELINE or PRACTICE-GUIDELINE or Consensus-Development-Conference).pt.
6  ((rand adj method) or (modified adj delphi) or (guideline* or consens®)).ti.

7 4or5or6

8 3and7

9 meta-analysis as topic/ or meta-analysis/

10 (meta-anal* or meta anal* or metaanal*).pt,ot,ti,tw,sh.

11 9or10

12  ((review* adj3 literature*) not (report and (case* or patient*))).mp.

13 exp "review literature as topic"/ or "review"/ or (systematic* adj3 (review* or overview*)).mp,tw,pt. or (“review*" or|
"technical report*").pt.

14 12 o0r 13

15 1loril4

16 3and 15

17  limit 8 to yr="2014 -Current"
18 limit 16 to yr="2014 -Current"
19 17o0r18

EMBASE

#1. 'mucocutaneous lymph node syndrome'/exp

#2. (kawasaki NEAR/1 (disease OR syndrome)):ti,ab,kw

#3. #1 OR #2

#4. 'practice guideline'/exp OR ‘'health care planning'/exp OR ‘consensus'/exp

#5. 'rand method"ti OR ((rand NEAR/1 method):ti) OR ((modified NEAR/1 delphi):ti) OR guideline*:ti OR  consens*:ti,ab

#6. ‘clinical protocol'/de OR ‘consensus development/de OR 'delphi study'/de OR 'practice guideline'/de OR 'questionnaire'/de
OR 'total quality management'’/de OR 'validation process'/de

#7. #4 OR #5 OR #6

#8. #3 AND #7

#9. 'meta analysis (topic)/exp OR 'meta analysis'/exp

#10. ((meta NEAR/1 anal*):ti,ab,kw,it) OR metaanal*:ti,ab,kw,it OR 'meta anal*ti,ab,kw,it
#11. #9 OR #10

#12. 'systematic review (topic)'/exp OR 'systematic review'/exp

#13. (systematic* NEAR/3 (review* OR overview*)):ti,ab,kw,it

#14. #12 OR #13
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#15. #11 OR #14
#16. #3 AND #15
#17. #8 OR #16

#18. #17 AND (2014:py OR 2015:py OR 2016:py OR 2017:py OR 2018:py OR 2019:py OR 2020:py) AND  [embase]/lim NOT
([embase]/lim AND [medline]/lim)

#19. #17 AND (2014:py OR 2015:py OR 2016:py OR 2017:py OR 2018:py OR 2019:py OR 2020:py) AND  [embase]/lim NOT
([embase]/lim AND [medline]/lim) NOT (‘conference abstract'/it OR 'conference  review'/it OR 'editorial'/it OR 'letter'/it)

eb of Science (WOS)

#1  TS= (kawasaki NEAR (disease OR syndrome))

2 TS= (guidelin* OR consens*)

#3 TS=((systematic NEAR review) OR (metaanalis*) OR (meta NEAR analis*))

Ha4 #2 OR #3

#5 #4 AND #1 Refinado por: ANOS DE PUBLICACION: (2020 OR 2019 OR 2018 OR 2017 OR 2016 OR 2015

OR 2014 ) AND [excluyendo] Bases de datos: ( MEDLINE ) AND [excluyendo] TIPOS DE DOCUMENTOS: ( ABSTRACT OR
EDITORIAL OR MEETING )

Epistemonikos

(title:(kawasaki disease) OR abstract:(kawasaki disease))

Cochrane Library

1 MeSH descriptor: [Mucocutaneous Lymph Node Syndrome] explode all trees

2 (kawasaki NEXT disease):ti,ab,kw

#3 (Kawasaki NEXT syndrome):ti,ab,kw

#a #1 or #2 or #3 with Cochrane Library publication date Between Feb2014 and Feb 2020
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Anexo 2. Cuestionario empleado en la consulta a pacientes/cuidadores
Cuestionario para pacientes y familiares sobre su experiencia con la enfermedad de Kawasaki
El area de evaluacién de tecnologias sanitarias de la Consejeria de Salud de Andalucia (AETSA) colabora con el
Ministerio de Sanidad y Consumo, en los procesos de andlisis de los procedimientos terapéuticos y diagnosticos, mas
efectivos, eficaces y seguros para los pacientes en el sistema sanitario publico.
Como ya conocera, el objetivo del proyecto es elaborar un protocolo de atencidon comun para todo el pais (SNS) sobre
la atencion a los nifios con enfermedad de Kawasaki y su seguimiento. Para ello, necesitamos conocer de mano de los
pacientes y familiares su experiencia en el proceso asistencial con relacion a esta enfermedad.
Las respuestas estan referidas al ambito de la asistencia en el Sistema Publico.
La encuesta es andnima, por lo que se preservara en todo momento la identidad del encuestado de acuerdo con la Ley
Organica de Proteccion de Datos y Garantia de Derechos Digitales y al Reglamento Europeo de Proteccion de Datos -
Reglamento (UE) 2016/679.
El tiempo estimado para completarla es de unos 5- 10 minutos

Hay 20 preguntas en la encuesta.

Pregunta 1.- Mi relacién con la enfermedad es:
Por favor seleccione sélo una de las siguientes opciones:

[l Paciente
[l Padre/madre/tutor
[l Oftro

Pregunta 2.- Mi provincia de residencia, cuando se detect6 la enfermedad era:
Por favor, escriba su respuesta aqui:

Pregunta 3.- Edad aproximada al inicio de las manifestaciones clinicas:
Por favor, escriba su respuesta aqui:

Pregunta 4.- Edad en el momento del diagndstico:
Por favor, escriba su respuesta aqui:

Pregunta 5.- ¢ En qué fecha aproximada aparecieron las primeras manifestaciones o signos de la enfermedad?
Por favor, introduzca una fecha:
Dia / Mes / Afio

Pregunta 6.- Indicar cuéales fueron los primeros signos de la enfermedad:
Marque las opciones que correspondan
Por favor, marque las opciones que correspondan:

[1  Fiebre

Exantema

Ganglios Cervicales (En El Cuello)

Lengua Aframbuesada (Roja E Inflamada) O Labios Hinchados/ Enrojecidos
Ojos Enrojecidos

Inflamacién Palmoplantar

Otro:

OoOooood
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Pregunta 7.- Indicar donde acudieron al detectar los primeros sintomas: *
Seleccione una de las siguientes opciones
Por favor seleccione solo una de las siguientes opciones:

[J Pediatra del centro de salud
[1  Médico de familia del centro de salud
[J  Urgencias del hospital

[1  Urgencias de atencion primaria

[l Otro

Pregunta 8.- La sospecha de la enfermedad de Kawasaki nos la comunicaron en la fecha:
Por favor, introduzca una fecha:
Dia / Mes / Afio

Pregunta 9.- La sospecha de la enfermedad la realizaron tras las pruebas:
Marque las opciones que correspondan
Por favor, marque las opciones que correspondan:

[J  Pruebas De Laboratorio

Radiografias

Electrocardiografia

Ecocardiografia

SinPruebas, Por Las Manifestaciones Clinicas
No Lo Conozco

Otro:

I I

Pregunta 10.- Si antes de la confirmacion diagndstica le pusieron tratamiento, especifique cual:
Marque las opciones que correspondan
Por favor, marque las opciones que correspondan:

[]  Antibiéticos

Corticoides

Otros Antiinflamatorios

Aspirina

No Lo Sé

Ningun Medicamento, Solo Observar
Otro:

I s

Pregunta 11.- La confirmacién del diagndstico nos la hicieron en la fecha:
Por favor, introduzca una fecha:
Dia / Mes / Aio

Pregunta 12.- La confirmacién del diagndstico nos la hicieron tras la realizacién de las siguientes pruebas: *
Marque las opciones que correspondan
Por favor, marque las opciones que correspondan:

[1  Pruebas De Laboratorio
Radiografias
Ecocardiografia
Electrocardiografia

No Lo Conozco

Otro:

I [

Pregunta 13.- El tratamiento inicial lo indicaron en:

Marque las opciones que correspondan

Por favor, marque las opciones que correspondan:
[J  Centro De Salud

[1  Hospital (Pediatria General)
[J Cardiologia

[J Reumatologia

[1  Medicina Interna
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[ No Lo Sé/ No Recuerdo
[l Otro:

Pregunta 14.- El tratamiento inicial consistio en:
Marqgue las opciones que correspondan
Por favor, marque las opciones que correspondan:

[0 Antibi6ticos

[J  Aspirina

[J Corticoides

[J  Otros Antiinflamatorios

(1 Inmunoglobulina Intravenosa

[J  Tratamiento Biologico

[J  No Medicamentos, Solo Observar
[J NolLosé

[l Otro:

Pregunta 15.- El seguimiento se hizo (o se esta haciendo) por:

Marque las opciones que correspondan

Por favor, marque las opciones que correspondan:
[1  Pediatra De Centro De Salud

Médico De Familia De Centro De Salud

Pediatria Del Hospital

Cardiologia

Reumatologia

Medicina Interna

No Hay Seguimiento

Otro:

Oooooood

Pregunta 16.- Las citas para revision se hacen (o se hacian*) aproximadamente:
Seleccione una de las siguientes opciones
Por favor seleccione sélo una de las siguientes opciones:
[1  Semanalmente
Cada Mes
Cada Tres Meses
Cada Seis Meses
Anualmente
SinPeriodo Fijo
Otro

I

*En caso de que actualmente no se haga seguimiento

Pregunta 17.- El proceso de atencion finalizé con:
Seleccione una de las siguientes opciones
Por favor seleccione solo una de las siguientes opciones:

[1  Curacion

[J Secuelas

[J  Aln no ha finalizado (en seguimiento actualmente)

Pregunta 18.- En caso de secuelas, sefialar la opcién correcta:
Seleccione una de las siguientes opciones
Por favor seleccione solo una de las siguientes opciones:

[J  Transitoria

[J  Actual

Pregunta 19.- Si finaliz6 con secuelas describalas brevemente:
Por favor, escriba su respuesta aqui:
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Pregunta 20.- ¢ Que considera que hay que modificar y mejorar del circuito?
Por favor, escriba su respuesta aqui:

Muchas gracias por la participacion.
Gracias por completar esta encuesta.
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Anexo 3. Panel de expertos

Marisol Camacho Lovillo. Facultativa Especialista de Area. Inmunologia, Reumatologia e Infectologia Pediatrica.
Hospital Virgen del Rocio (Sevilla).

Agustin Caro Gémez. Facultativo Especialista de Area. Pediatria. Atencién Primaria Distrito Sanitario Sevilla Norte
(Sevilla).

Gabriel Joaquin Gomez Estrella. Médico especialista en Medicina de Familia y Comunitaria. Unidad de Gestién
Clinica de Morén (Sevilla).

Ascension Maria Gonzalez Trujillo. Médica especialista en Medicina de Familia y Comunitaria. Distrito Sanitario de
Huelva (Huelva).

Carlos Marco Cérdova. Facultativo Especialista de Area. Pediatria y Cardiologia. Hospital Universitario Virgen de
Valme (Sevilla).

Pedro Martin Mufioz. Facultativo Especialista de Area. Pediatria. Distrito de Atencién Primaria Sevilla (Sevilla).

Maria del Carmen Pinedo Gago. Facultativa Especialista de Area. Reumatologia Pediatrica. Hospital Universitario
Cruces (Vizcaya).

Judith Sanchez Manubens. Facultativa Especialista de Area. Pediatria. Hospital Sant Joan de Déu (Barcelona).

Israel Valverde Pérez. Facultativo Especialista de Area. Cardiologia Pediatrica. Hospital Universitario Virgen del Rocio
(Sevilla).

Anexo 4. Declaracion de intereses

Han declarado ausencia de conflictos de interés las siguientes personas: Lorena Aguilera Cobos, Soledad Benot
Lépez, Marisol Camacho Lovillo, Agustin Caro Gomez, Gabriel Joaquin Gomez Estrella, Maria Ascension Gonzalez
Garcia, Rebeca Isabel Gomez, Carlos Marco Cordova, Pedro Martin Mufioz, Juan Méximo Molina Linde, Maria del
Carmen Pinedo Gago e Israel Valverde Pérez.

Por otra parte, Judith Sdnchez Manubens ha manifestado ser Miembro del consejo asesor de la Asociacion
Enfermedad de Kawasaki (Asenkawa). Ademas ha participado en estudios sobre la EK liderados por el Dr. Jordi
Antén que han recibido financiacion desde la Sociedad Espafiola de Reumatologia Pediatrica, la Fundacié Daniel
Bravo Andreu y el Instituto Carlos lll. Asistencia a la entrega Premios FUNDEN.

Tras la evaluacion de la declaracion de intereses, se consideré que no habia conflictos de intereses con respecto al
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Anexo 5. Diagrama de flujo de seleccion de referencias

Referencias obtenidos en la
basqueda sistematica
n=2871

o——, > <

Articulos identificados
potencialmente relevantes
n=>52

Duplicados n=99
No tema n =166
Idioma n=28
Disefio o tipo de publicacién n =497
Objetivo del estudio n=29

o—— >

Documentos seleccionados

Estudios excluidos a texto completo (n = 22)

Revisiones sistematicas de calidad baja o
criticamente baja n=18
Tipo de publicacion n=3
No tema n=1

n=30
(7 guias en 8 documentos, 4
consensos y 18 revisiones
sistematicas)
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Anexo 6. Puntuacion de las recomendaciones tras el panel Delphi

Recomendaciones diagnoésticas en la (Nz‘lr\gzlode ewdenmad; (I;/I:Idlana RIR | CEmeErss
enfermedad de Kawasaki (EK) i
recomendacién grupo
Criterios clinicos de identificacion diagndéstica
Criterios diagnésticos de EK completa:
Fiebre durante 5 dias o0 mas acompafiada de 4 de | A—1lI 5 0 Consenso en la
los siguientes signos: (McCrindle et al) 2 aceptacion
- Conjuntivitis bilateral, bulbar, inyeccién
conjuntival sin exudados. A-ll Consenso en la
(McCrindle et al)? 5 0,2 4
) B ) aceptacion
- Linfadenopatia cervical, frecuentemente
>1.5 cm usualmente unilateral.
. . . . A-1ll , 5 0 | Consenso en la
- Eritroderma difuso o eritema multiforme. (McCrindle et al) ) aceptacion
- Labios rojos agrietados, lengua de fresa
o eritema difuso de la orofaringe. ATl 5 02 Consenso en la
. i 2 ! aceptacion
- Eritema y edema de las palmas de las (McCrindle et al) P
manos Yy las plantas de los pies en fase
aguda y descamacion periungueal en | a _j
fase subaguda. (McCrindle et al)® 5 0 | Consenso en la
’ aceptacion
A-1l
(McCrindle et al)® 5 0o | Consenso en la
’ aceptacion
Considerar el diagnostico ante cuatro de los signos | No consta — No consta
clinicos descritos anteriormente, si durante el | (RCIJSPC)™
periodo de la enfermedad, la ecocardiografia en 2-
D o la angiografia coronaria muestran aneurisma
en arteria coronaria (AAC) o dilatacion de esta. 4 0 Consenso en la
aceptacion
Debe considerarse el diagnéstico de sospecha | 4—-D
de EK en nifios con fiebre, exantema e | (de Graeff etal)®
inflamacion, persistentes durante mas de 4 dias. A o Consenso en la
aceptacion
Buscar intencionadamente otros signos y sintomas | lli(escala  Shekelle)—
cardiovasculares y no cardiovasculares que | C(escala Shekelle)
pueden estar presentes en nifios con EK, debido a | (IMSS)*
que su presencia puede corroborar el diagnéstico y
descartar otras posibles enfermedades.
4 025 Consenso en la
’ aceptacion
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Se puede diagnosticar una EK atipica si hay | Ill-A
fiebre, no explicada de otra manera, que dura =5 | (Marchesi et al)'®
dias, asociada con criterios de diagndsticos 4 0 Consenso en la
clasicos y manifestaciones no clasicas, con o sin aceptacion
AAC.
Se puede diagnosticar una EK incompleta, | Ill-A
cuando los pacientes con fiebre durante =5 dias, | (Marchesi et al)*®
presentan <3 de los criterios clinicos de la EK 4 0,25 | Consenso en la
completa, con o sin AAC. aceptacion
Considerar el diagndstico de sospecha de EKen | 2+ (escala NICE)-
aquellos menor de 6 meses de edad y adolescente | C(escala RCISPC)
con criterios clinicos incompletos para el | (IMSS)* 4 0 Consenso en la
diagndstico. aceptacion
La EK puede presentar compromiso articular | No consta —No consta
principalmente en articulaciones que soportan (Socied‘ad’ l,SArgentina 3 0 Consenso en la
peso. de Pediatria) indeterminacion
La EK puede presentar alteraciones en el sistema | No consta — No consta
genitourinario, presentandose principalmente como | (Sociedad  Argentina 4 0 Consenso en la
piuria estéril. de Pediatria)'® aceptacion
La EK puede presentar alteraciones en el sistema | No consta — No consta
nervioso: irritabilidad, somnolencia, meningitis | (Sociedad Argentina |
aséptica e hipoacusia sensorial. de Pediatria)™® 3 0,33 | Consenso en la
indeterminacion
Considerar como diagndsticos diferenciales | IV (escala Shekelle)—
enfermedades exantematicas por enterovirus, | D(escala Shekelle)
escarlatina, sindrome de piel escaldada vy (IMSS)21 4 025 Consenso en la
Sindrome de Stevens — Johnson. ’ aceptacion
Pruebas de imagen y electrocardiograficas para diagnéstico
Realizar ecocardiograma y electrocardiograma a | 1la—B
todos los pacientes ante la primera sospecha de | (de Graeff et al)®
EK. No retrasar el tratamiento en caso de no
disponibilidad o limitaciones técnicas lli(escala Shekelle) -
C(escala
Shekelle)(IMSS)*
B-1| 5 0 Consenso en la
(McCrindle et al)? aceptacion
Realizar ecocardiografia bidimensional y/u otras | V- A
técnicas de imagen asociadas para la evaluaciéon | (Marchesi et al)*’
cardiaca de los pacientes de EK.
Consenso en la
4 025 aceptacion
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Es frecuente la aparicion de taquicardia sinusal en | No consta — No consta
el electrocardiograma. También puede identificarse | (Sociedad  Argentina 4 0.95 Consenso en la
prolongacién de los intervalos PR y QT, trastornos | de Pediatria)'® ’ aceptacion
del segmento ST y de las ondas T.
Se recomienda realizar radiografia de térax como | Ill(escala Shekelle) —
parte del estudio cardiolégico integral de los | C(escala
pacientes con EK, con especial atencién a la | Shekelle)(IMSS)*
calcificacion de la pared arterial aneurismatica 3 0.33 _Consens_o en la
IIA-C ’ indeterminacion
(Sociedad  Argentina
de Pediatria)'®
Realizar tomografia computarizada cardiovascular, | VI-C
idealmente con un tomografia computarizada de | (Marchesi et al)*’
doble fuente (TCDF), en pacientes con EK para:
e  Confirmar AAC.
e  Detectar el AAC medio-distal.
e  Definir con mayor precisién el calibre y la 3 0 Consenso en la
morfologia de AAC. indeterminacion
. Identificar trombosis u oclusiones de las
arterias coronarias.
. Evaluar otros aneurismas, tanto centrales
como periféricos.
. Detectar la isquemia miocardica.
Realizar angiografia cardiovascular por RM en | VI-C
pacientes mayores de 8 afios con EK para: (Marchesi et al)*’
. Confirmar la AAC.
. Identificar otras dilataciones aneurismaticas.
e Evaluar la funcién sistdlica global/regional 3 033 Consenso en la
biventricular. ’ indeterminacion
e  Describir cualquier cicatriz miocardica con
aumento de contraste y visualizar la anatomia
de la arteria coronaria gruesa.
En los pacientes con EK con clasificacion de riesgo | IV (escala Shekelle)—
nivel | (sin cambios coronarios en cualquier etapa D(escal? Shekelle) Consenso en la
de _Ia er]fermedad_) no se recomienda realizar | (IMSS) 4 0 aceptacion
angiografia coronaria.
Recomendaciones de pruebas diagnosticas de laboratorio
Los datos de laboratorio son inespecificos en EKy | V—-B
sélo puede apoyar el diagnéstico en pacientes con | (Marchesi et al)*’ Consenso en la
criterios clinicos. 5 0,2 aceptacion
Hallazgos posibles en las pruebas de laboratorio:
. recuento de glébulos blancos normal o
elevado con predominio de neutréfilos No consta — No consta
e bajos niveles de sodio (McCrindle et al)®
e  elevacion de transaminasas
e anemia normocitica normocrémica, No consta — No consta
e  elevacion del recuento plaquetario, (Sociedad f\rgentina
e disminucion de los niveles de HDL, de Pediatria) Consenso en la
*  elevacion de troponina cardiaca, s_cC 4 0,25 aceptacion
. aumento de la  velocidad de (de Graeff et al)®®
sedimentacion globular (VSG)y proteina
€ react'ly a S . Il (escala Shekelle) —
. alteracion de  bilirrubina, albumina,
creatinina, ferritina y fibringeno ¢ (esca%lla NICE)
’ ) (IMSS)
En la segunda semana después de la aparicion de
la fiebre la trombocitosis es comun.
Realizar analisis general de orina. 3-C
(de Graeff et al)’® 4 o | Consenso en la
aceptacion
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Se recomienda realizar examen microscoépico del | Il (escala Shekelle)- C
sedimento urinario para la busqueda de piuria. (escala ”
Ewtc—;jr otptener Ite_i muestra [t)orf_sondaje vesical y el | Shekelle)(IMSS) . 0.5 Consenso en la
uso de tira reactiva para este fin. ) aceptacion
En caso de elevacion de marcadores inflamatorios | 4 — D
persistente durante mas de 5 dias y AAC o | (de Graeff et al)®®
dilatacién coronaria, sin explicacién aparente, no 4 0,25 Consenso en la
retrasar el diagndstico y tratamiento para EK. aceptacion
En todo paciente con sospecha de EK se | Il (escala Shekelle)—
recomienda realizar citometria hemética completa | C(escala Shekelle) 4 0 Consenso en la
con recuento plaquetaria y repetir en dos semanas. | (IMSS)# aceptacion
Andlisis de liquido cefalorraquideo para descartar | 4 — D
meningitis. (de Graeff et al)* 2 0,5 | Sinconsenso
Evitar la realizacién de forma rutinaria del estudio | Ill (escala Shekelle)—
de liquido cefalorraquideo para estudio citoquimico | C(escala Shekelle) Consenso en la
o cultivo. Se recomienda efectuarlo sélo en | (IMSS)* 4 0,25 >
S aceptacion
aquellos casos con sospecha de complicacion
infecciosa a nivel de sistema nervioso central.
Recomendaciones de biomarcadores
La proporcién de neutréfilos a linfocitos podria ser | 2a (escala OCEBM) —
un biomarcador para detectar el riesgo de | B (escala OCEBM)
enfermedad de Kawasaki resistente, | (Wu et al, 2020)*® 3 033 | Consenso en la
especialmente después del tratamiento inicial con ' indeterminacion
IgIV.
El péptido natriurético pro-cerebral N-terminal | 2a (escala OCEBM) —
(NTproBNP) es un biomarcador util para el | B (escala OCEBM) Consenso en la
diagnéstico de la enfermedad de Kawasaki. (Lin et al, 2015%; Yu et | 4 0,25 aceptacion
29
al, 20167)

La resistina puede desempefiar un papel | 2a (escala OCEBM) —
importante en la patogenia de la enfermedad de | B (escala OCEBM) Consenso en la
Kawasaki y, por lo tanto, puede usarse como | (Cai et al, 2020)% 3 0,33 | indeterminacion
biomarcador para su diagnostico.
La adiponectina puede desempefiar un papel | 2a (escala OCEBM) —
importante en la patogénesis de las lesiones de las | B (escala O%EBM)
arterias coronarias y, por lo tanto, p_uede_ ser | (Cai et al, 2020) Consenso en la
utilizado como biomarcador para distinguir lesiones 3 0,33 | . T

: h ) indeterminacion
de las arterias coronarias de lesiones de las
arterias no coronarias.
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Recomendaciones en el tratamiento y Nivel ge ;V'den%‘a (l;/leidlana RIR | CREETEE
monitorizacion en fase aguda de la enfermedad de r_ecomerrﬁa?:ién € g?upo
Kawasaki (EK)
Recomendaciones de tratamiento
Inmunoglobulina intravenosa (IglV)
Los pacientes con criterios diagndsticos de EK | A—1
completa y aquellos que cumplen con los criterios del | (McCrindle et al)?
algoritmo de EK incompleto deben ser tratados con
altas dosis IglV (2 g/kg) administrado como una Unica | la(escala Shekelle) —
infusién intravenosa dentro de los 10 dias de la | A(escala RCISPC) 5 0 Consenso en la
aparicién de la enfermedad, pero tan pronto como sea | (IMSS)* aceptacion
posible después del diagnéstico.
I-A
(Sociedad Argentina
de Pediatria)*®
Administrar IglV en infusion continua durante un | No consta - Ib(escala
periodo de 12 a 24 horas de la siguiente manera: En la | RCJSPC)
primera hora, vigilar signos vitales y datos de anafilaxia. | (IMSS)* 4 0,05 | Consenso en la
! aceptacion
Es razonable administrar IglV a los nifios con | B—lla
diagnéstico después del décimo dia de enfermedad, si | (McCrindle et al)?
tienen fiebre persistente sin otra explicacion vy
anormalidades de las arterias coronarias junto a la | No consta - C
inflamacién sistémica, identificada por la elevacién de la | (escala NICE)
VSG o proteina C reactiva (proteina C reactiva > 3,0 | (IMSS)*
mg/dL).
laescala RCJISPC) | 4 0 Consenso en la
- C (escala aceptaCIOFI
NICE)(IMSS)*
I-C
(Sociedad Argentina
de Pediatria)®
No administrar IglV a los pacientes mas alla del décimo | C -1l
dia de enfermedad en ausencia de fiebre, sin | (McCrindle et al)?
elevacié_n significativa de_ indicado_res inflamatorios, o Consenso en la
anormalidades de la arteria coronaria. 4 0,25 aceptacion
En los pacientes que no muestran mejoria después de | |- C
36-48 horas de la primera dosis de IglV (persistencia o | (Sociedad Argentina
recurrencia de fiebre o descenso insuficiente de | de Pediatria)®®
proteina C reactiva< 50%), se recomienda una segunda 4 0,06 Consen_sp en la
dosis de IglV de 2 g/kg (en 12 horas). aceptacion
En los pacientes con EK de més de 15 dias de | No consta — No
evolucién con aneurisma sin fiebre ni elevacién de | consta
reactantes de fase aguda, no se recomienda el | (IMSS)* 3 033 | Consenso en la
tratamiento IgIV. ’ indeterminacion
Acido acetilsalicilico (AAS)
Afadir al IglV en la fase aguda del EK, &cido | I-A
acetilsalicilico (AAS) a dosis antiinflamatoria, dividida | (Marchesi et al)*™’
en 4 tomas hasta 48 horas después de la desaparicion 4 0 Consenso en la

de fiebre.

C-lla
(McCrindle et al)®

aceptacion
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Deberia administrarse AAS a dosis antiagregante a los | C — |
pacientes a pesar de no disponer de pruebas | (McCrindle et al)? Consenso en la
diagnodsticas de AAC, hasta 4 o 6 semanas después 0 aceptacion
de la aparicion de la enfermedad.
Afadir al IglV, AAS en dosis antiinflamatoria por via | 1-C
oral (cada 6 horas) entre los dias 5 y 10 del inicio de la | (Sociedad Argentina
enfermedad. Esta dosis se mantiene hasta 72 h | de Pediatria)™
después de que el paciente ha permanecido sin fiebre y
desciende a dosis antiagregante durante 6-8 | 3—D
semanas, en pacientes sin evidencia de compromiso | (de Graeff)®
coronario. Los pacientes con alteraciones cardiacas 0 Consenso en la
deben recibirlo hasta que se resuelva el aneurisma o | Ill (escala Shekelle) aceptacion
disminuya el riesgo de trombosis. - A (escala
RCJSPC)(IMSS)*
I-A
(Marchesi et al)*’
Tratamiento con AAS a dosis antiinflamatoria hasta | 2A-C c |
que haya mejora de la sintomatologia. (de Graeff et al)® 0,33 in?jZfeerTnS%ai?éna
Si los aneurismas no persisten reevaluar la dosis de | 4—D 033 Consenso en la
AAS. (de Graeff)® ' indeterminacion
En pacientes con lesiones en arterias coronarias sin | No consta — No
isquemia, se debe continuar el tratamiento | consta 0 Consenso en la
antiagregante con AAS. (JCS Joint Working aceptacion
Group)*
Si hay intolerancia a AAS, cambiar por clopidogrel. En | No consta - No
casos de pacientes con aneurismas grandes, no | consta
gigantes, se pueden combinar AAS y clopidogrel. (Brogan et al)® Consenso en la
0 o
C—la aceptacion
(McCrindle et al)®
En pacientes con nivel de riesgo | (sin anormalidades | IV —D
en las arterias coronarias) y nivel de riesgo Il | (Marchesietal)”
(anormalidades en arterias coronarias que desaparecen
tras 8 semanas 0 menos), tratamiento con AAS durante | No consta - No 0.25 Consen_sp en la
las primeras 8 semanas y en cualquier momento hasta | consta ' aceptacion
la normalizacion de plaguetas y marcadores | (JCS Joint Working
inflamatorios. Group)*
En pacientes con EK con aneurismas de tamafio medio | VI-C
(25 mm y <7 mm o si z-score 27 y < 10) 0 en los que | (Marchesi et al)*”’
tienen aneurismas multiples y complejos, administrar 033 Consenso en la
dosis antiagregante de AAS, asociada a clopidogrel en ’ indeterminacién
una sola toma.
En pacientes con nivel de riesgo Ill (que muestran | No consta — No
aneurismas coronarios tras 30 dias 0 méas del comienzo | consta
de la patologia) o con aneurisma mediano (Z score 25a | (JCS Joint Working
<10 y didmetro maximo < 8 mm) continuar con los | Group)* 0 Consenso en la
medicamentos antiagregantes, como la AAS. aceptacion
No consta - No
consta
(Barrios et al)*
En pacientes con nivel de riesgo Il (un solo aneurisma | | - C
de un calibre pequefio-mediano entre +3 y +7 SD, en | (Marchesi et al)*’
una o mas arterias) administrar tratamiento con dosis 0 Consenso en la
antiagregante de AAS hasta la regresion completa de aceptacion
los aneurismas, confirmado por dos controles negativos
posteriores.
Anticoagulantes
Administrar AAS a dosis antiagregantes junto con | 2 -C
anticoagulantes orales (warfarina o acenocumarol), | (Sociedad Argentina 0.25 Consenso en la
para mantener el INR entre 2,0-2,5. de Pediatria)*® ’ aceptacion
C—|
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(McCrindle et al)®
En los lactantes o nifios mayores en los que la | VI-B
warfarina es dificil de ajustar, es razonable tratar los | (Marchesi et aI)17 c
) . ! onsenso en la
aneurismas gigantes con AAS y heparina BPM 4 0,25 -
- : aceptacion
(heparina de bajo peso molecular).
En pacientes de nivel de riesgo Il (con pequefios | C— Il Consenso en la
aneurismas de Z score 22,5 a <5) no esta indicada la | (McCrindle et al)® 4 0 o
: S ; . : aceptacion
anticoagulacion o tratamiento antiplaquetaria dual.
Afadir warfarina al AAS en pacientes con AAC de | IIB-C
tamafio medio, con historia de infarto agudo de | (RCIJSPC)™
miocardio o pacientes con historia de trombogénesis en Consenso en la
un AAC. Mantener INR entre 2,0 a 2,5. IIb(escala Shekelle) 4 0 aceptacion
— C (escala NICE) P
(IMSS)#
En pacientes con aneurisma mediano (Z score =5 a <10 | 7
y diametro maximo < 8 mm):
- Considerar anticoagulacion | No consta - No
(acenocumarol/heparina BPM) o  doble | consta 3 033 Consenso en la
antiagregacion (clopidogrel) si persisten los | (Barrios et al)® ! indeterminacién
aneurismas.
. Considerar  doble  antiagregacién  (con ?(;)nst;onsta No 3 0,33 .anfens.o en la
clopidogrel) si disminuyen. (Barrios et al)? Indeterminacion
En pacientes con nivel de riesgo IV (con uno o mas | No consta - No
aneurismas 27 SD, incluyendo aneurismas gigantes y | consta
miltiples, sin obstruccién) y nivel de riesgo V | (Marchesi et al)”’
(obstruccién de arterias coronarias detectada en
angiografia),  administrar tratamiento antiagregante | No consta — No 4 0.25 Consenso en la
(AAS + posible asociacion con clopidogrel en pacientes | consta ’ aceptacion
seleccionados) asociado a cualquier anticoagulante | (Barrios et al)?
(warfarina en los aneurismas gigantes o heparina BPM
en casos seleccionados).
Tratar a los pacientes de EK con aneurismas gigantes | II/ 1l - B
(28 mm), con o sin estenosis, con dosis antiagregante | (Marchesi et al)*”’
de AAS junto con warfarina (manteniendo el INR entre 4 0 Consenso en la
2.0-3.0). aceptacion
En presencia de aneurismas gigantes (z = 10mm), | 2B-C
afiadir Warfarina al AAS. En casos de nifios muy | (de Graeff)*® 4 0.5 | consenso en la
pequefios, la heparina BPM puede ser una alternativa. ' aceptacion
En pacientes con aneurisma gigante (Z score 210 y/o | No consta — No
28 mm) administracién de AAS a dosis antiagregante y | consta
anticoagulacién con acenocumarol o heparina BPM si | (Barrios et al)® Consen 0l
persisten las AAC gigantes o disminuyen a medianos. 4 0,25 agepsteacisgn en fa
Considerar este tratamiento si los AAC disminuyen a
pequefios, y retirar si regresan.
En los pacientes con EK y alto riesgo de trombosis, se | 3 (escala NICE) — C
recomienda el uso de la heparina no fraccionada en | (escala NICE)
bolo. Realizar los ajustes en las dosis para mantener un | (IMSS)* 3 033 Consenso en la
TTPa (Tiempo de Tromboplastina Parcial activado) ’ indeterminacion
entre 60 y 85 segundos.
En los pacientes con infarto agudo al miocardio o | 2++ (escala NICE) —
presencia de aneurismas y trombos intra-saculares, se | C (escala 3 033 Consenso en la
recomienda administrar estreptoquinasa en bolo. NICE)(IMSS)* ’ indeterminacién
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En caso de trombosis de las arterias coronarias con | C -1
oclusién real o inminente del lumen, debe administrarse | (McCrindle et al)?
tratamiento con trombolitico o realizar cateterismo 4 0 Consenso en la
cardiaco. Los medicamentos tromboliticos deben aceptacion
asociarse con AAS a dosis antiagregante y heparina a
baja dosis. Monitorizar por el riesgo de hemorragia.
El trombolitco de primera eleccion en nifios es | VI-A
alteplasa (forma recombinante del activador tisular del | (Marchesi et al)*® Consenso en la
plasminégeno) tPA, que debe asociarse con la dosis 4 0,25 aceptacion
antiagregante de AAS y heparina intravenosa.
En los pacientes con enfermedades coronarias con | VI-C
riesgo relevante y/o extraordinario de trombosis se | (Marchesi et al)*® Consenso en la
recomienda triple terapia con AAS, clopidogrel, y 4 0,25 aceptacion
warfarina/ heparina BPM. C-lb P
(McCrindle et al)®
Corticoides
Los pacientes con enfermedades coronarias de alto | |-B |
riesgo deben recibir la terapia inicial con IglV + AAS + | (Marchesi et al)*”’ 5 0,2 Consenso en la
corticoides y 1 pulso de metilprednisolona intravenosa. aceptacion
La metilprednisolona en una sola dosis pulsada no | B—Ill
deberia ser administrada con IglV como tratamiento de | (McCrindle et al)® 3* 0 Consenso en la
primera linea en pacientes con EK. indeterminacion
Administrar  IglV  inicial  mas metilprednisolona | IB-C Consenso en la
intravenosa para todos los pacientes con EK. (RCJISPC)™ 3,5% 0,28 | . A
indeterminacion
Se recomienda el uso de metilprednisolona en caso de | 2a—B
pacientes identificados de alto riesgo o en caso de | (de Graeff et al)®®
persistencia de fiebre, niveles altos de proteina C
reactiva y VSG, posterior a la primera dosis de IglV.
Se recomienda administrar en bolo durante 5-7 dias | 1- (escala NICE) — B 4 0.95 Consenso en la
hasta que se normalicen los niveles de proteina C | (escala ’ aceptacion
reactiva, tras ello pasar a prednisolona oral durante 2-3 | NICE)(IMSS)*
semanas hasta que los niveles de proteina C reactiva
sean normales. B-1lb
(McCrindle et al)?
En pacientes menores de 1 afio y/o en presencia de | 4—D ”
AAC afiadir tratamiento con corticoides a IglV y AAS (de Graeff) 4" 05 Sin consenso
Farmacos biolégicos
El etanercept se puede administrar en pacientes con | No consta — No
EK y miocarditis, en los que infliximab esta | consta
contraindicado, en forma adyuvante a la infusion de | (Sociedad Argentina | 3 0 Cznsens_o en la
IgIV. de Pediatria)™® indeterminacion
Tratamiento con bloqueantes de la TNFa (como | 2a—-C »s Consenso en la
infliximab) para pacientes con inflamacién persistente. | (de Graeff) 3 0,08 | ./ determinacion
Los inhibidores de TNF parecen no tener efecto | 2a (escala OCEBM)
cardioprotector en pacientes con enfermedad de | — B (escala OCEBM) Consenso en la
Kawasaki resistente a IglV ya que no se asocian con | (Xue etal, 2017)*® 4 0,25 aceptacion
reducciones en las tasas de anomalias de las arterias P
coronarias.
Administrar de abciximab junto al tratamiento estandar. | Il -C
Especialmente, en caso de trombosis significativa con | (Sociedad Argentina
alto rjgsgo de oclusi6n o sin inmediata amenaza de | de Pediatria)' Consenso en la
oclusion en fases tempranas de EK. VB 3 0,08 indeterminacion
(Marchesi et al)*®
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No hay suficiente evidencia para recomendar el uso de
Abciximab en los pacientes con EK. Debera valorarse

3 (escala NICE)- No
consta

Consenso en la

los riesgos y beneficios, asi como los costes para el (IMSS)* 35 0,28 | . determinacion

paciente y la organizacion.

Otros tratamientos

En pacientes con lesiones en arterias coronarias sin | No consta — No

isquemia, para la prevencién de atagues isquémicos y | consta

el tratamiento de la insuficiencia cardiaca, administrar | (JCS Joint Working

bloqueadores de canales de calcio, nitratos, B- | Group)® Consenso en la

L ; . 3 0 . Y

bloqueantes, inhibidores de la enzima convertidora de indeterminacion

angiotensina (enzima convertidora de la angiotensina),

y/o blogueadores de los receptores de la angiotensina

Il

Administrar tratamiento con beta-bloqueantes para | No consta — No Consenso en la

pacientes con una fraccion de eyecciéon menor del 40%. | consta 3 0,33 | . N
(Brogan et al)® indeterminacion

No es recomendable el uso de plasmaféresis, | IV (escala Shekelle)

citotoxicos ni anticuerpos monoclonales en el | — D (escala Consenso en la

) L 4 0,25 o

tratamiento inicial de la EK. Shekelle) aceptacion
(IMSS)*

El uso de farmacos antirreuméticos, como la | 4—-D

ciclosporina, la ciclofosfamida y el metotrexato, o la | (de Graeff)® 4 Consenso en la

donacién de plasma no estan recomendados, salvo
circunstancias especiales.

En pacientes de nivel de riesgo Ill (con pequefios
aneurismas de Z score 22,5 a <5) se indica:

- Administrar estatinas para la disminucion de

los lipidos. Se pueden considerar los efectos

7

"C—1lb

(McCrindle et al)?

Y
\ o
w
=

aceptacion

7

Consenso en la

leiotropicos.
P P 4 025 aceptacion
- La administracion de B-blogueantes no esta
indicada. C- . 2
(McCrindle et al) 3 033 Consenso en la
’ indeterminacion
En pacientes con aneurisma gigante (Z score 210y/o = | No consta — No
8 mm) considerar tratamiento con betabloqueantes y | consta 3 033 Consenso en la
estatinas si los AAC disminuyen a pequefios. (Barrios et al)? ’ indeterminacion
Administrar estatinas en pacientes con aneurismas | No consta - No
persistentes, en arterias coronarias con fraccion de | consta
eyeccion menor del 40%. En caso de requerir | (Brogan et al)® Consenso en la
implantacion de stents se podria afiadir al tratamiento 3 0 indeterminacion
farmacoldgico: Abciximab, Eptifibatide, inhibidores de la
ACE y atorvastatina.
El ibuprofeno y otros antiinflamatorios no esteroideos | B — Il
con potencial participacion en la via de la | (McCrindle et al)?
ciclooxigenasa puede ser perjudicial para los pacientes Consenso en la
' 4 0,25 P
que toman AAS por sus efectos antiagregantes. No consta - aceptacion
C(escala NICE)
(IMSS)*
La aterectomia rotacional es el procedimiento de | C-1IA
eleccion en los aneurismas calcificados que tienen | (Sociedad Argentina 3 0.33 Consenso en la
lesiones estendticas, aunque la experiencia en esta | de Pediatria)*® ’ indeterminacion
poblaciéon es muy limitada.
Se puede realizar cirugia de revascularizacion | B —IIA
A ) . Lo . . Consenso en la
coronaria en pacientes con cardiopatia isquémica | (Sociedad Argentina | 4 0 o
secundaria a EK. de Pediatria)*® aceptacion
En pacientes con lesiones coronarias isquémicas, | No consta — No
ademas de las instrucciones terapéuticas indicadas | consta c
- A ; A . . . onsenso en la
para pacientes sin isquemia, considerar el injerto | (JCS Joint Working | 3 0

aortocoronario o la intervencion coronaria percutanea.

Group)*

indeterminacion

Recomendaciones de pruebas de imagen para el seguimiento en fase aguda
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Se deben tomar imagenes de las arterias coronariasy | B —1
se debe realizar una evaluacién cuantitativa de las | (McCrindle et al)? 5 0.2 Consenso en la
dimensiones luminicas, normalizadas como ’ aceptacion
puntuaciones Z score ajustadas a la superficie corporal.
En pacientes sin complicaciones, repeticion de la | B—1
ecocardiografia dentro de la primera a segunda | (McCrindle et al)? Consenso en la
semana después del tratamiento, y dentro de la cuarta 5 0,2 aceptacion
a sexta semana.
En pacientes con anomalias importantes y evolutivas | B — |
de las arterias coronarias (Z score > 2,5) detectadas | (McCrindle et al)?
durante la enfermedad aguda, se debe realizar una Consenso en la
ecocardiografia més frecuente (al menos dos veces por 4 0,25 -
- ; P aceptacion
semana) hasta que las dimensiones luminicas hayan
dejado de progresar para determinar el riesgo y la
presencia de trombosis.
Recomendaciones pruebas de laboratorio para evaluar la respuesta a IglV
Determinar la resistencia IglV por los siguientes | 3—-C
resultados en sangre: bajo sodio, elevada bilirrubina, | (de Graeff)*® 35 0.28 Consenso en la
elevada ALT, bajo recuento de plaquetas, elevada ’ ’ indeterminacion
proteina C reactiva y baja albumina.
La VSG se acelera con la terapia IglV y por lo tanto, no | C -1l
debe utilizarse para evaluar la respuesta a la terapia | (McCrindle et al)? Consenso en la
IglV. El hallazgo Unico de una VSG persistentemente 4 0,12 o
h ) aceptacion
alta no debe ser interpretado como un signo de
resistencia a la IglV.
Recomendaciones de tratamiento adicionales en caso de pacientes resistentes a IglV
Es razonable administrar una segunda dosis de IglV | B-lla
(29/kg) a los pacientes con persistencia de fiebre | (McCrindle et al)® Consenso en la
después de 36 horas de la primera infusion de IglV. 4 0.25 aceptacion
En los pacientes con EK con resistencia al tratamiento | Ill (escala RCISPC)
inicial se recomienda una segunda dosis de IglV en | — B(escala RCJSPC) Consenso en la
dosis Unica de 1 g/kg en infusién continua de 12 a 24 (IMSS)21 3 0.33 indeterminacion
horas.
Terapia combinada con IglV y esteroides como | 1A-A
tratamiento de primera linea para pacientes que se | (de Graeff et al)®
sospecha que son resistentes a la IglV.
1+-A
(Marchesi et al)*® c |
45 022 onsenso en la
Ib (escala RCISPC) aceptacion
- B(escala
RCJSPC)
(IMSS)*
Uso de metilprednisolona de segunda linea para | 1-C
pacientes resistentes a la IglV. (Sociedad Argentina
de Pediatria)*®
IIB-B
(Marchesi et al)*® 45 0,22 | Consenso en la
aceptacion
Ib (escala RCISPC)
- B (escala
RCJSPC)
(IMSS)*
IglV inicial mas prednisolona para pacientes que se | IB—B 45 022 Consenso en la
sospecha que son resistentes a la IglV. (Marchesi et al)*® ’ ’ aceptacion
Pueden utilizarse farmacos biolégicos en pacientes de | Il - C
EK no respondedores a IglV. (Marchesi et al)*’ 4 0 Consenso en la
aceptacion
Administrar infliximab en pacientes resistentes alaIglV. | C—1llb 4 0 Consenso en la
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(McCrindle et al)® aceptacion
1l - C
(RCISPC)™
La evidencia que existe sobre infliximab en los | 2+(escala NICE)- B
pacientes con EK refractario, no estéa lo suficientemente | (escala NICE) .
: 21 3 0,66 | Sin consenso
sustentada, por lo que no se recomienda su uso | (IMSS)
generalizado.
En pacientes que no han respondido a una segunda | C —IIb
infusién de IglV, esteroides o infliximab, se puede | (McCrindle et al)®
considerar la  administracion de ciclosporina, 4 0.95 Consenso en la
inmunomoduladores  como terapia de anticuerpos ’ aceptacion
monoclonales (excepto los bloqueadores de TNF-a),
agentes citotéxicos, o el intercambio de plasma.
Actualmente, no se recomienda la utilizacion de | II-C Consenso en la
plasmaféresis en nifios refractarios a IglV, antes del | (Sociedad Argentina | 3,5 0,35 | . determinacion
desarrollo de lesiones en arterias coronarias. de Pediatria)*® indete
En pacientes que no han respondido a una segunda | lll(escala RCISPC) c
. 5 L N onsenso en la
infusién de IglV, contemplar la administracion de | — C(escala NICE) 3 0,33 | . determinacion
metotrexato y ciclosporina. (IMSS)* indete
En pacientes resistentes a IglV administrar Ulinastatina. | IIB—-C 25 0.4 Consenso en el
(RCISPC)™ ' ' rechazo
Recomendaciones en el seguimiento a largo plazo y S¢Y§ania df (l;/leeldlana RIR | CEmEETSE
asesoramiento de los pacientes con enfermedad de Grad d
Kawasaki (EK) elele e | grpe
recomendacion
Monitorizacién de EK a largo plazo
Emplear la escala de estratificacion de riesgo de isquemia | Il (escala
miocérdica para programar el seguimiento. Shekelle)
- C (escala
Shekelle) 4 0 Consenso en la
(IMSS)* aceptacion
C-I
(McCrindle et al)?
En los pacientes con EK se recomienda la blUsqueda | 4 (escala OCEBM)
intencionada de complicaciones, como: aneurismas, | — D(escala
estenosis y trombosis coronaria, isquemia e infarto de | Shekelle)
miocardio. (IMSS)* c
onsenso en la
4 0.25 aceptacion
No consta — No
consta
(Chowdhury et
a|)24
Ecocardiograma en pacientes con posible EK incompleta | 3—C
que presenten alteraciones de los parametros de | (Sociedad 5 0.2 Consenso en la
inflamacién en sangre. Argentina de ’ aceptacion
Pediatria)™®
Ecocardiograma en todos los pacientes con un | B-1l
diagnéstico de EK; después de 2, 4 y 8 semanas desde el | (McCrindle et al)?
inicio de EK en los casos no complicados, ya que la AAC
puede ser detectada en las semanas siguientes después | | -B
del diagnostico. cs Joint
Working Group)* 5 0.2 Consenso en la
’ aceptacion
2a(escala
OCEBM)
- C(escala
OCEBM)
(IMSS)*
Ecocardiograma a todos los pacientes 2 semanas | 1A—-B
después de la primera dosis de IglV. (de Graeff et al)® 5 0 Consenso en la
aceptacion
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Se debe realizar ecocardiograma a las 3 semanas en la | No consta — No
fase aguda y subaguda del EK sin aneurismas. consta
(Chowdhury et 3 o Consenso en la
al) indeterminacion
Ecocardiograma a todos los pacientes a las 6-8 semanas | 2A—C Consenso en la
del inicio de la patologia. (de Graeff et aI)25 5 0,2 aceptacion
Ecocardiograma semanal en pacientes que desarrollen | 2A-C
proceso inflamatorio o con alteraciones detectadas en el | (de Graeff et al)®® 4 0 Consenso en la
primer electrocardiograma. aceptacion
En pacientes de EK con AAC con fiebre persistente, | VI—A
funcion ventricular izquierda dafiada y regurgitacién mitral | (Marchesi et al)*®
leve/moderada o significativa, realizar ecocardiograma 2
veces por semana. 4 0,25 Consen_sp en la
’ aceptacion
En los pacientes con EK con clasificacién de riesgo nivel | | IV (escala
(sin cambios coronarios en cualquier etapa de la | Shekelle) c
. e g - . onsenso en la
enfermedad) se recomienda no limitar la actividad fisica | — D(escala | 4 0,25 aceptacion
después de 6 a 8 semanas de la enfermedad y programar | Shekelle) P
revision cardiovascular cada 5 afios. (IMSS)*
En ausencia de alteraciones coronarias (Z score siempre | No consta — No
<2), alta a las 6 semanas del inicio de la enfermedad | consta
aportando informacion sobre la prevencion de factores de | (Barrios et al)22 Consenso en la
riesgo cardiovascular. 4 0 aceptacion
En ausencia de alteraciones coronarias (Z score siempre | C—llIA
<2), no se requiere evaluacion cardiolégica adicional ni | (McCrindle et al)?
terapia farmacoldgica. Considerar revision a los 12 meses
con evaluaciones cardioldgicas (ECG y ecocardiograma), | No consta — No
presion arterial (PA), perfil lipidico e indice de masa | consta 4 0 Consenso en la
corporal (IMC). Promocionar habitos de vida saludable. (Marchesi et al)*® aceptacion
En pacientes con pequefio aneurisma que decrece hasta | . . .
Z score normal: /
B-lla
(McCrindle et al)?

- Evaluar cada 1 a 3 afios. No realizar la 4 0,25 Consenso en la
ecocardiografia a menos que haya evidencia de aceptacion
isqguemia inducible de miocardio o el paciente
tenga sintomas que sugiera isquemia o signos
de disfuncién ventricular.

- Evaluar la inductividad del miocardio | g _ 5
(ecocardiografia 0 resonancia magnética de (McCrindle et aly’ | 4 0 Consenso en la
estrés o PET) cada 3 a 5 afios, o si el paciente aceptacion
tiene sintomas que sugieren isquemia o una
disfuncién ventricular.

C-lla

- Considerar angiografia si hay evidencia de | (McCrindle etal)® | 4 0 Consenso en la
disfuncion ventricular o isquemia miocardica aceptacion
inducible.

En pacientes con EK con una clasificacion de riesgo nivel | No consta — No

Il (ectasia coronaria transitoria que remite o desaparece | consta c |
tras 6 u 8 semanas) se recomienda revisién cardiolégica | (Marchesi et al)*’ 4 0 onsenso en la
cada 3 a 5 afios sin realizar angiografia coronaria. En aceptacion
estos pacientes no limitar la actividad fisica después de 6 | No consta — No
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a 8 semanas. Promocionar habitos de vida saludable. consta
Jcs Joint
Working Group)*
IV(escala
Shekelle)
- D(escala
Shekelle)
(IMSS)*
Si hay ectasia (Z score entre 2y <2,5) dar de altaalos 12 | No consta — No
meses. Si persiste ectasia revision cada 2-5 afios. consta 3 0 Consenso en la
(Barrios et al)* indeterminacion
En pacientes con Z score entre 2 y <2,5, no se requiere | C—lla
evaluacién cardiologfa adicional ni terapia farmacolégica. | (McCrindle et al)?
Promocionar habitos de vida saludable, y control de la 3 0.33 Consenso en la
PA'y del IMC. ’ indeterminacion
En pacientes con dilatacion coronaria transitoria durante | No consta — No
la fase aguda, realizar seguimiento tras el inicio, a los 30 | consta
dias, 60 dias, 6 meses, 1 afio y 5 afios con la realizaciéon | (JCS Joint
de ECG, ecocardiograffa y si es necesario Rx térax. Es | Working Group)* 4 0,25 gggsggisgn en la
deseable un ECG de esfuerzo al final del proceso. Tras P
los cinco afios desde el inicio no se requiere seguimiento.
En pacientes con anormalidades transitorias en arterias | No consta — No
coronarias que desaparecen antes de las 8 semanas, se | consta
recomiendan evaluaciones cardiolégicas (ECG, | (Marchesi et al)*® 4 025 Consenso en la
ecocardiograma, control de la presion sanguinea) y ’ aceptacion
evaluacion del perfil lipidico a los 6 y 12 meses después
de la aparicion de la enfermedad.
En pacientes con dilatacién coronaria transitoria se | C—IIB
aconseja un seguimiento cada 5 afios durante al menos | (Sociedad Consenso en la
10 afios, que incluyan la evaluacién de los factores de | Argentina de | 4 0 aceptacion
riesgo cardiovascular. Pediatria)™®
En pacientes con un solo aneurisma de un calibre % % 7 7
pequefio-mediano entre +3 y +7 SD, en una o0 mas / /
arterias, se recomiendan: % %
- Evaluaciones cardiolégicas (ECG,
ecocardiograma, control de la presion | NO consta — No
sanguinea) y andlisis de sangre general cada | consta 18 4 0 Consenso en la
4-6 meses, dependiendo de la gravedad de las | (Marchesi et al) aceptacion
lesiones.
- Examenes cardiolégicos anualmente en los -
primeros 3 afios, luego cada 3-5 afios (hasta No consta No Consenso en la
los 18 afios) consta 4 0,06 aceptacion
: (Marchesi et al)*® P
- Evaluacién de la perfusién miocardica cada 2 cNgnsf:nSta - No
afios en pacientes por encima de los 10 afios . 18 Consenso en la
(ECG de estrés ylo ecocardiografia de estrés) | (Marchesi et al) 4 0,06 aceptacion
con la evaluacion del perfil de lipidos.
- Angiografia coronaria o angiografia TC si hay
isqguemia miocardica. No consta — No
consta 4 0,06 acggstzgisgn en la
(Marchesi et al)*® P
En pacientes con aneurisma pequefio (Z score 2,5 a <5): | ’//
- Seguimiento cardiolégico 6 -12 meses durante /
el primer afio, posteriormente una vez al afio.
- Pruebas de estrés miocardico cada 2-3 afios o
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si aparecen signos de isquemia o0 signos de
disfuncién ventricular. Valorar realizacién de

B -lla

Consenso en la

L ! . (McCrindle et al)> | 4,5 0,22 >
angiografia cada 3-5 afios. aceptacion
- Evaluar la inductividad de isquemia del
miocardio (ecocardiografia de estrés, MRI,
PET) cada 2 o 3 afios, o si el paciente tiene B—la
smtpmasdqufe sugieren '.Sqlljem'a 0 signos que (McCrindle et al)® 4 0.95 Consenso en la
sugieren disfuncién ventricular. ) aceptacion
- Considerar realizacién de angiografia cada 3 a
5 afios.
- Promocionar habitos de vida saludable, control
de PA e IMC.
B-lla Consenso en la
(McCrindle et al)? 4 025 aceptacion
C-—lib Consenso en la
(McCrindle et al)? 4 0,06 aceptacion
C-lla
) 2 Consenso en la
(McCrindle et al) 5 0,2 aceptacion
En pacientes con secuelas aneurismaticas, no hay | No consta — No
restricciones en las actividades de la vida diaria. En | consta
general se permite realizar ejercicio moderado, salvo en | (JCS Joint |
pacientes con aneurismas grandes que tienen prohibido | Working Group)* 35 0,28 | Consenso en la

realizar ejercicio moderado e intenso (si no se observan
cambios tras el segundo afo).

En pacientes con aneurisma pequefio (Z score 22,5 a <5)
que decrece hasta Z score normal, evaluar cada 1 a 3
afios:

indeterminacién

i

C-lla

Consenso en la

- Evaluar la PA, perfil de lipidos en ayunas, IMC, | (McCrindle et al)? 4 0 S
dietay actividad, al menos cada dos afios. aceptacion
C-lla
- Asesoramiento general en relacién con el estilo | (McCrindle et al)® Consenso en la
de vida saludable y la promocién de la actividad 4 0,25 | _centacié
- ptacion
en cada visita.
En el caso de pacientes con secuelas aneurismaticas, el | No consta — No
seguimiento debe realizarse con ECG de esfuerzo y una | consta
combinacién de técnicas de imagen (ecocardiografia, | (JCS Joint
escintigraffa miocardica de estrés, angiografia coronaria | Working Group)*
selectiva, ultrasonografia vascular, resonancia magnética,
angioresonancia  magnética, y tomografia  con 3 0,08 | Consenso en la

multidetector). Es deseable que los pacientes que
tuvieron aneurismas coronarios con un gran diametro
interno durante la fase aguda sean evaluados con
escintigrafia miocardica de esfuerzo cada 2-5 afios, por el
riesgo de isquemia miocardica.

indeterminacién
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En el caso de pacientes con lesiones coronarias con o sin | No consta — No
isquemia. Los pacientes deben ser seguidos de por vida, | consta
y los médicos deben disefiar el plan de manejo | (JCS Joint
personalizado. El seguimiento debe incluir un ECG de | Working Group)*
esfuerzo y una combinacion de técnicas de imagen
. . . . NP . Consenso en la

(ecocardiografia, escintigrafia miocardica de estrés, 4 0,31 aceptacion
angiografia coronaria selectiva, ultrasonografia vascular,
resonancia magnética, angioresonancia magnética, y
tomografia con multidetector). Los pacientes se evallan
generalmente cada 3-6 meses.
En pacientes con secuelas aneurisméaticas con o sin | No consta — No
isquemia, no hay restricciones en las actividades diarias. | consta
Se permite realizar ejercicio moderado (prohibicién de | (JCS Joint

. h - ; . 4 Consenso en la
competiciones deportivas de alto nivel) salvo en pacientes | Working Group) 4 0,06 o
con aneurismas grandes persistentes que tienen aceptacion
prohibido realizar ejercicio moderado e intenso.
En los pacientes con EK con una clasificacion de riesgo | IV(escala
nivel 1l (aneurisma coronario de tamafio pequefio o | Shekelle)—
mediano en una arteria coronaria principal) se | D(escala
recomienda la administracién de terapia antiagregante | Shekelle)
hasta la regresién del aneurisma. No limitar la actividad | (IMSS)*
fisica después de las 8 primeras semanas, salvo en el
caso de nifios de 11 afios o mas limitar si tienen una | No consta — No 4 0.06 Consenso en la
prueba cardiovascular de isquemia con estrés positiva. | consta ’ aceptacion
Evitar en todo caso los deportes de contacto y de alto | (Marchesi et al)*’
impacto. Evaluacion cardiologica anual con
ecocardiograma y prueba cardiovascular de isquemia con | C - lla
estrés cada 2 afios. Realizar angiografia coronaria en | (McCrindle et al)®
pacientes con isquemia miocardica.

El seguimiento de pacientes de EK con un nivel de riesgo
3 (pacientes con aneurismas pequefios de entre 2,5y 5
de Z score, tanto persistente como disminuido a Z
score<2,5):

- Angiografia coronaria cada 12 meses, prueba

de esfuerzo nuclear para inducir una situacion
de isquemia, cada 2 afios, y ecografia | No consta — No
coronaria anualmente. consta 3 0.33 Consenso en la
(Brogan et al)® ' indeterminacion
- Técnicas de imagen intravascular para
monitorizar el didmetro de vasos sanguineos.
) ] No consta — No c |
- Se basa en la prevenci6n y deteccién temprana | consta 35 0,35 | ~~ONSenso en la
de las trombosis y la promocion de héabitos de | (Brogan et al)® indeterminacion
vida saludable.
No consta — No
consta
(Brogan et al)®
. - 4 0.12 Consenso en la
- Con unos intervalos de seguimiento de 2 3(escala NICE)- ) aceptacion
semanas, 6 semanas, 6 meses y anualmente. C(escal? NICE)
(IMSS)
No consta — No
consta Consenso en la
(Brogan et al)® 4 0,06 aceptacion
En pacientes con nivel de riesgo Ill (que muestran | No consta — No
aneurismas coronarios tras 30 dias o mas del comienzo | consta
p . . N ] . Consenso en la
de la patologia) se permite realizar ejercicio sin | (JCS Joint | 3 0,33 indeterminacion
restricciones, promocionar habitos de vida saludables. Working Group)*
En pacientes con nivel de riesgo Ill (que muestran | No consta — No | 4 0,06 | Consenso en la
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aneurismas coronarios tras 30 dias o méas del comienzo
de la patologia), se recomienda realizar seguimiento
anual con ECG, ecocardiografia y radiografia de térax
hasta los 6-7 afios, y a partir de esa edad cada 3 afios
seguimiento con las mismas pruebas y ECG de esfuerzo.
Realizar seguimiento a los pacientes que tuvieron
aneurismas coronarios de gran diametro interno durante
la fase aguda con una combinacién de técnicas de
imagen (ecocardiografia, escintigrafia miocardica de
estrés, angiografia coronaria selectiva, ultrasonografia
vascular, resonancia magnética, angioresonancia
magnética, y tomografia con multidetector).

En todos los pacientes de EK de nivel de riesgo 3 |

(pacientes con aneurismas pequefios de entre 2,5y 5 de
Z score, tanto persistente como disminuido a Z
score<2,5):

- Monitorizacion de hipertensién e hiperlipidemia.

- Elaboracion de un protocolo personificado para
su familia, centro escolar y centro de salud,
facilitando una rapida intervencion ante una

consta
Jcs Joint
Working Group)*

No consta — No

consta
(Brogan et al)®

aceptacion

sospecha de un ataque cardiaco. 4 0,06 Consen_sp en la
aceptacion
No consta — No
consta s 4 Consenso en la
(Brogan et al) 0,06 aceptacion
Asesoramiento adecuado sobre la prevencion y las | No consta — No
consecuencias de un posible infarto de miocardio en | consta 4 0.06 Consenso en la
pacientes con EK con aneurismas coronarios gigantes. (Chowdhury et ’ aceptacion
a|)24
En pacientes con nivel de riesgo IV (con uno o mas | No consta — No
aneurismas 27 SD, incluyendo aneurismas gigantes y | consta
mltiples, sin obstruccién) y riesgo V (obstruccion de | (Marchesi et al)*’
! . ) " : Consenso en la
arterias coronarias en angiografia) personalizar la 4 0,06

actividad fisica segun la evaluacién anual de la actividad
miocérdica, siempre sin impacto fisico y evitando un estilo
de vida sedentario.

En pacientes con uno o mas aneurismas de 27SD,
incluyendo aneurismas gigantes y mudltiples sin
obstruccién:

- Evaluaciones cardiolégicas (ECG,
ecocardiograma, control de la PA) y analitica de
sangre cada 4 meses hasta una reduccién
estable de los aneurismas documentada por
dos controles negativos sucesivos. Después,
los controles de cardiologia y los analisis de
sangre deben realizarse anualmente con una
evaluacion anual de la perfusién del miocardio
(ECG de estrés, ecografia de estrés y/o prueba
de esfuerzo nuclear).

- La angiografia coronaria o la angiografia TC
coronaria en los primeros 6-12 meses Yy
después cuando esté clinicamente indicado.

No consta — No
consta
(Marchesi et al)*®

4 0,31

aceptacion

7

Consenso en la
aceptacion

No consta — No
consta
(McCrindle et al)?

4 0,06

Consenso en la
aceptacion
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En los pacientes con aneurismas grandes o gigantes en
expansion realizar ecocardiografia dos veces por semana
mientras las dimensiones se expandan rapidamente, y al
menos una vez por semana en los primeros 45 dias de la
enfermedad. Después se puede realizar mensualmente
hasta el tercer mes desde la aparicion de la enfermedad,
porque puede ser una causa primaria de morbimortalidad
que la tromboprofilaxis no se ajuste a tiempo con la
rapida expansion de los aneurismas.

En el caso de pacientes con obstruccion de arterias |

coronarias en angiografia:

- Evaluaciones cardiolégicas cada 3 meses con
ECG vy ecocardiograma + posible Holter-ECG;
evaluaciéon anual de perfusion miocardica (ECG
de estrés, ecografia de estrés y/o prueba de
esfuerzo nuclear).

- Angiografia coronaria o0 angiografia TC
coronaria para orientar las opciones de
tratamiento y, en caso de isquemia, angio-TC
de cuerpo entero.

- Angiografia coronaria o angiografia TC
coronaria en los primeros 6-12 meses, Yy
después cuando esté clinicamente indicado o
sugerido por pruebas no invasivas.

lla-C
(Marchesi et al)*®

No consta — No
consta

Consenso en la
aceptacion

4 0,06

7

Consenso en la

H 18
(Marchesi et al) 4 0,06 aceptacion
No consta — No
consta Consenso en la
(Marchesietal)® | 4 0,31 >
aceptacion
No consta — No
consta .
Marchesi et al
( ) B 0.25 Consenso en la

aceptacion

Recomendaciones de seguimiento en pacientes de Kawasaki adultos y embarazadas

En los pacientes adultos con antecedente de EK que
presentan angina de pecho, infarto de miocardio,
insuficiencia cardiaca o arritmia grave, se recomienda

3 (escala NICE)-
C(escala NICE)
(IMSS)*

Consenso en la

una evaluacion integral con procedimientos no invasivos 4 0 aceptacion

de 3 a 4 veces al afio y una angiografia coronaria, en

caso de gue se considere necesario.

En pacientes adultos con angina de pecho, infarto de | 3 (escala NICE)—

miocardio, insuficiencia cardiaca o arritmia grave, se | C(escala OCEBM) Consenso en la

recomienda proveer atencion integral de manera similar a | (IMSS)* 5 0.2 aceptacion

los pacientes con etiologias distintas de la EK.

En pacientes de nivel de riesgo Il (con pequefios | C—IlI

aneurismas de Z score 2,5 a <5) se recomienda | (McCrindle et al)’ Consenso en la

proporcionar una terapia apropiada para la edad en el 4 0,12 aceptacion

asesoramiento de la anticoncepcion y el embarazo.

En pacientes con nivel de riesgo IV (con uno o mas | No consta — No

aneurismas =7 SD, incluyendo aneurismas gigantes y | consta

mdltiples, sin obstruccién) y V (obstruccién de arterias | (Marchesi et al)*’

coronarias en angiografia), se recomienda ofrecer 4 0,25 Consen;p en la

asesoramiento para el embarazo en pacientes en aceptacion

tratamiento anticoagulante.

Se recomienda en las pacientes embarazadas con | 3 (escala NICE)-

antecedente de EK, realizar una valoracion cardiolégica | C(escala NICE) 4 0.25 Consenso en la
. .z oge P 21 , .z

durante el periodo de gestacion y planificar el seguimiento | (IMSS) aceptacion

segun los hallazgos encontrados.

En las mujeres con disfuncion cardiaca con fraccién de | 3(escala NICE) —

eyeccion ventricular izquierda (FEVI) aproximadamente | C(escala NICE) 5 0.2 Consenso en la

40-50% se recomienda la monitorizaciéon continua durante
el trabajo de parto.

(IMSS)*

aceptacion
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Se recomienda la realizacion de cesarea en embarazadas | 3 (escala NICE)-
con antecedentes de EK y signos y signos de isquemia | C(escala NICE) 3 0,33
cardiaca. (IMSS)*

Se recomienda realizar una monitorizacion con | 3 (escala NICE)-
electrocardiograma Holter y ofrecer tratamiento en las | C(escala NICE)
mujeres embarazadas con lesiones del miocardio, | (IMSS)* 4 0,25
disfuncion cardiaca o isquemia de miocardio que
presenten taquicardia ventricular.

Consenso en la
indeterminacién

Consenso en la
aceptacion

A continuacion, incluimos una recomendacion extraida de un cuestionario pasado a pacientes de EK o
familiares:

Recomendaciones sobre la enfermedad de Kawasaki (EK) procedentes de | Mediana | RIR | Consenso
una encuesta a pacientes
Proporcionar informacion y apoyo a los pacientes y/o familiares con enfermedad
de Kawasaki, que debe incluir:

. Qué es la enfermedad de Kawasaki.
Sintomas y signos de de la enfermedad de Kawasaki. 5 0,2
Coémo se diagnostica la enfermedad de Kawasaki.
Opciones de tratamiento.
Grupos de apoyo locales y cémo acceder a ellos.

Consenso en la
aceptacion
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Tabla 1. Caracteristicas de la muestra de pacientes o familiares encuestados.

Sintomatologia inicial

Sintomas Porcentaje de pacientes
Fiebre 96,90%

Exantema 61,50%

Ojos enrojecidos 60%

Lengua aframbuesada 49,20%

Ganglios cervicales 46,20%

Inflamacién palmoplantar 24,60%

Tratamiento previo diagnéstico

Tratamiento Porcentaje de pacientes
Antibidticos 53,80%

Antiinflamatorios 18,50%

Sin tratamiento farmacolégico 10,80%

Corticoides 6,20%

Antiagregantes 6,20%

Pruebas diagnosticas confirmatorias realizadas

Pruebas diagnésticas Porcentaje de pacientes
Pruebas de laboratorio 66,20%

Ecografia 60%

Electrocardiografia 29,20%

Radiografias 15,4%

Tratamiento tras diagnostico

Tratamiento Porcentaje de pacientes
Iglv 84,60%

Aspirina 67,70%

Corticoides 23,10%

Antibiéticos 9,20%

Unidad en la que se realiza el seguimiento

Unidad de seguimiento Porcentaje de pacientes
Cardiologia 86,20%

Pediatria hospitalaria 41,50%

Pediatria centro salud 21,50%

Reumatologia 18,50%

Tiempo entre cada revisién

Tiempo Porcentaje de pacientes
Cada 6 meses 23,10%

Anualmente 21,50%

Mensualmente 16,90%
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Trimestral 15,40%

Estado actual del paciente

Estado actual Porcentaje de pacientes
Curacion total 51,60%

Seguimiento actualmente 43,70%

Secuelas 4,70%

—
P2 Cuestionario de 168 recomendaciones
L= Valoracién segn escala Likert (1-5)
ﬂ_ J
ROUND
.I Primera ronda de valoracion del panel de expertos

Elaboracién de recomendaciones, ot )
: , Andlisis estadistico de la medianay RIR de la
b segun resultados de revision e
P, valoraciones. Estableciéndose como consenso en
g adenyms pist acuerdo una mediana 4 puntos y un RIR < 0,40, y
{ pacientesy B, como consenso en desacuerdo una mediana < 2 Juiciofinalredaccien de
& Identificacion de expertos

puntos y un RIR<0,40 f————— protocolo clinicoy elaboracié
de algoritmos

7" Elaboracién de un cuestionario especifico para cada
‘ H— ' evaluador con las recomendaciones en las que no se
= |l alcanz6 consenso estadistico, las medianas de las
o — " respuestasy la respuesta dada de ese panelista en la
primera ronda

ROUND }
\\ 2 Segunda ronda de valoracién del panel de expertos/

Figura 1. Etapas en la realizacién del estudio.
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TRATAMIENTO Y SEGUIMIENTO DE ENFERMEDAD DE KAWASAKI

~

Paciente con diagnéstico de enfermedad de Kawasaki tipico, atipico o incompleto

J

£Confirmacién
diagnéstica en los 10
primeros dias?

IglV 2g/kg en 1 infusién infravenosa
AAS dosis antiinflamatoria (30-50 mg/kgidia)
Alto riesgo enfermedad coronaria®: Afiadir
metilprednisolona 1.5 mg/kgidia cada 12 horas
2*dosis de IglV
NO (2a/kg) + AAS dosis
NO—»| anfiinflamatoria +
metilprednisolona
Continuar iratamiento AAS a i m?;"?;f:; e
dosis antiinlamatoria o
clopidogrel (siintolerancia)
hasta 48-72 horas después de of e
! la desaparicion de la fiebre® cMcjoria®?
Continuar con
metfilprednisolona en el caso NO
de pacientes de alto riesgo de
enfermedad coronaria®, Paciente resistente a Igiv. *
durante 5-7 dias. Tratamiento con AAS dosis
antiinflamatoria + corticoides
(metilprednisolona 1.5 mg/kg/dia
cada 12 horas durante 5-7 dias,
\ después prednisolona 2mg/kg/dia
{ Completar con descenso progresivo durante
[ rami < 2-3 semanas) + Infliimab.
segun nivel de Considerar terapia con
eSO ciclosporina, anticuerpos
monoclonales, agentes citotbxicos
o plasmaféresis.
Paciente SIN AAC
ounZscore <2.5
|- Realizar segunda ecocardiografia entre las semanas 2-4
|desde el diagndstico, ytercera entre las semanas 6-8.
<Tras 48-72 horas sin fiebre, cambiar a dosis de AAS Y
= , 0 clopidogrel {si a) |- Realizar ecocardiografia o angiografia ante evidencias de
durante las primeras 8 semanas o hasta la normalizacion isquemia o disfuncion ventricular en las pruebas
de los niveles de plaguetas y marcadores inflamatorios
Y - Revision al afio con seguimiento de factores de riesgo, y
- Enel caso de pacientes menores de 12 meses por alto |alta si no se detectan complicaciones . Realizar revisiones
riesgo de enfermedad coronaria o resisientes a lglV, tras el cardiovasculares cada 5 afios durante al menos 10 afios

tratamiento durante 5-7 dias con metilprednisolona cambiar
a prednisolona 2mg/kg/dia con descenso progresivo durante
2-3 semanas r { h
: ) - Promocionar habitos de vida saludables.

- NO limitar Ia actividad fisica después de 6-8 semanas.

4
Paciente con AAC g
< Afiadir a la medicacion del nivel anterior la administracion de Zscore > 2.5
estatinas. | / _\
- Debido al alto riesgo de enfermedad coronaria, fras el - Realizar ecocardiografia semanal hasta detenimiento de la
tratamiento duranie 5-7 dias con metilprednisolona cambiar a A [progresion
i 2magikg/dia con progresivo durante 2-3
Semanas. - Seguimiento de por vida. Evaluar anualmente hasta los 6-7
|afios, y después cada 3-5 afios con ecocardiograma,
- En pacienies con AAC Zscore =5 NO estd indicado la lelectrocardiograma, presion arterial, perfil lipidico e indice de
ion, ni el i io dual / LS Imasa corporal.
Paciente con AAC | Realizar angi ante signos de
Zscore » 5
- Si hay signos de isquemia: prueba de esirés cada 2-3 afios,
Y ~
- Afiadir a la medicacion del nivel anterior, terapia dual
ia: AAS (a dosis ) 1l hasta L -
regresion de aneurismas. v Promocionar habitos de vida saludables
A - En pacientes con secuelas aneurisméticas solamente se
permite el ejercicio moderado evitando deportes de contacto
yde alto impacto. En el caso de pacientes con aneurismas
Paciente con AAC gigantes persistente queda prohibido el ejercicio moderado e
Zscore > 7 TETED
- Elaborar un protocolo personalizado para su familia, centro
\escolar y centro de salud, para la identificacion de casos de
¥ infario

b4
Paciente coh trombosis
de arterias coronarias

- Realizar angiografia coronaria durante los primeros 6-12
Imeses, yevaluacion cardioldgica cada 3 meses con
€ i i yposible Holter.

TPacientes con alto riesgo de enfermedad coronaria: menores de 12 meses o que presentan aneurismas coronarios y/o periféricos en el momento
del diagnéstico

2Para valorarse una mejoria el paciente debe mostrar ausencia de fiebre y descenso de proteina C reativa = 50%

3Evitar la administracian de ibuprofena y ofros antiinflamatorios no estercideos

“4No utilizar los valores de VSG para evaluar la respuesta a la terapia IGIV.

Figura 2. Algoritmo de la secuencia de actuacion en el tratamiento y seguimiento de la enfermedad de
Kawasaki

Rev. Ped. Elec. [en linea] 2022, Vol 19, N° 1. ISSN 0718-0918



Revista Ped
Universidad de Chile
Facultad de Medicina

Departamento de Pediatria y Cirugia Infantil

iatria Electrénica

Servicio Salud Metropolitano Norte
Hospital Clinico de Nifios
Roberto Del Rio

Tabla 1.

Caracteristicas de la muestra de pacientes o familiares encuestados.

Sintomatologia inicial

Sintomas Porcentaje de pacientes
Fiebre 96,90%

Exantema 61,50%

Ojos enrojecidos 60%

Lengua aframbuesada 49,20%

Ganglios cervicales 46,20%

Inflamacién palmoplantar 24,60%

Tratamiento previo diagnéstico

Tratamiento

Porcentaje de pacientes

Antibidticos 53,80%
Antiinflamatorios 18,50%
Sin tratamiento farmacolégico 10,80%
Corticoides 6,20%
Antiagregantes 6,20%
Pruebas diagnosticas confirmatorias realizadas

Pruebas diagndsticas

Porcentaje de pacientes

Pruebas de laboratorio

66,20%

Ecografia 60%
Electrocardiografia 29,20%
Radiografias 15,4%

Tratamiento tras diagnostico

Tratamiento

Porcentaje de pacientes

Iglv 84,60%
Aspirina 67,70%
Corticoides 23,10%
Antibiéticos 9,20%
Unidad en la que se realiza el seguimiento

Unidad de seguimiento

Porcentaje de pacientes

Cardiologia

86,20%

Pediatria hospitalaria 41,50%
Pediatria centro salud 21,50%
Reumatologia 18,50%

Tiempo entre cada revisién

Tiempo Porcentaje de pacientes
Cada 6 meses 23,10%
Anualmente 21,50%
Mensualmente 16,90%
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Trimestral 15,40%

Estado actual del paciente

Estado actual Porcentaje de pacientes

Curacion total 51,60%

Seguimiento actualmente 43,70%

Secuelas 4,70%

Rev. Ped. Elec. [en linea] 2022, Vol 19, N° 1. ISSN 0718-0918



