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ACTUALIZACION

PROTOCOLO DE ATENCION Y MANEJO DE LA ENFERMEDAD DE KAWASAKI

Soledad Benot-Lépez', Lorena Aguilera-Cobos?, Juan Maximo Molina-Linde®.
! Servicio Andaluz de Salud. Sevilla, Espafia.

FPS, Sevilla, Espafa.

Anexo 6. Puntuacion de las recomendaciones tras el panel Delphi

? Area de Evaluacion de Tecnologias Sanitarias-AETSA, Fundacién Publica Andaluza Progreso y salud-

. . - Nivel de evidencia — | Mediana | RIR | Consenso
Recomendaciones diagnosticas en la Grado de | del
enfermedad de Kawasaki (EK) recomendacién grupo
Criterios clinicos de identificacion diagnéstica
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)? aceptacion
- Conjuntivitis bilateral, bulbar, inyeccién
conjuntival sin exudados. A-1 Consenso en la
(McCrindle et al)? 5 02 | aceptacion
- Linfadenopatia cervical, frecuentemente
>1.5 cm usualmente unilateral.
. . . . Al R 5 02 | 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 Y las plantas de los pies en fase
aguda y descamacion periungueal en | A _j
fase subaguda. (McCrindle et al)® 5 02 | 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
aceptacién
Debe considerarse el diagnéstico de sospecha | 4-D
de EK en nifios con fiebre, exantema e | (de Graeffetal)®
inflamacion, persistentes durante mas de 4 dias. A o Consenso en la
aceptacion
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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 diagnostico y
descartar otras posibles enfermedades.
4 025 Consenso en la
’ aceptacién
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 diagnésticos 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 diagnéstico 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
diagnostico. aceptacion
La EK puede presentar compromiso articular | No consta —No consta
principalmente en articulaciones que soportan | (Sociedad 1,GArgentina 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 exanteméticas por enterovirus, | D(escala Shekelle)
escarlatina, sindrome de piel escaldada vy | (IMSS)* 4 025 | Consenso en la
Sindrome de Stevens — Johnson. ’ aceptacion
Pruebas de imagen y electrocardiogréficas 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) 2 aceptacion
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Realizar ecocardiografia bidimensional y/u otras | V- A
técnicas de imagen asociadas para la evaluacién | (Marchesi et al)*’
cardiaca de los pacientes de EK.
4 025 Consen_sp en la
aceptacion
Es frecuente la aparicion de taquicardia sinusal en | No consta — No consta
el electrocardiograma. También puede identificarse | (Sociedad  Argentina 0.25 Consenso en la
prolongacién de los intervalos PR y QT, trastornos | de Pediatria)™® 4 ’ aceptacion
del segmento ST y de las ondas T.
Se recomienda realizar radiografia de térax como | lll(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 Consenso 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)*’
e  Confirmar la AAC.
e ldentificar otras dilataciones aneurismaticas.
e Evaluar la funcion sistolica global/regional 3 0.33 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 gualquier etgpa D(esca? 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
s6lo 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)®
. elevacién de transaminasas 4 0,25 Consen;p en la
e anemia normocitica normocrémica, No consta — No consta aceptacion
e  elevacién del recuento plaquetario, (Sociedad A\rgentina
e disminucién de los niveles de HDL, de Pediatria)
e  elevacion de troponina cardiaca,
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. aumento de la  velocidad de | 3-C
sedimentacién globular (VSG)y proteina | (de Graeff et al)®®
C reactiva,
e alteracién de bilirrubina, albumina, | Ill (escala Shekelle) —
creatinina, ferritina y fibrinégeno. C (escala NICE)
(ImMss)*
En la segunda semana después de la aparicién de
la fiebre la trombocitosis es comun.
Realizar analisis general de orina. 3-C
(de Graeff et al)®® 4 o | Consenso en la
aceptacion
Se recomienda realizar examen microscoépico del | Il (escala Shekelle)- C
sedimento urinario para la busqueda de piuria. (escala "
Evitar ner la m r r sondaje vesical | hekelle)(IM
e uests ot pondeie vesicaly f | Shelelel(MSS)™ | | | consenso en a
’ 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 diagnéstico y tratamiento para EK. aceptacion
En todo paciente con sospecha de EK se | Il (escala Shekelle)—
recomienda realizar citometria hematica 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 realizacion de forma rutinaria del estudio | Il (escala Shekelle)—
de liquido cefalorraquideo para estudio citoquimico | C(escala Shekelle) c |
o cultivo. Se recomienda efectuarlo sélo en | (IMSS)* 4 0,25 | “ONSeENso en la
S aceptacién
aquellos casos con sospecha de complicacion
infecciosa a nivel de sistema nervioso central.
Recomendaciones de biomarcadores
La proporcion 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
al, 2016%)
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 diagnoéstico.
La adiponectina puede desempefiar un papel | 2a (escala OCEBM) —
importante en la patogénesis de las lesiones de las | B (escala O%EBM)
ar_t(_erlas coronarias y, por lo ta_ntp, p_uede_ ser | (Cai et al, 2020) Consenso en la
utilizado como biomarcador para distinguir lesiones 3 0,33 indeterminacion
de las arterias coronarias de lesiones de las
arterias no coronarias.
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Recomendaciones en el tratamiento y Nivel ge ;wdencga g/leidlana RIR || Corserss
monitorizacion en fase aguda de la enfermedad de :ecomerZZagién € ?u o
Kawasaki (EK) grup
Recomendaciones de tratamiento
Inmunoglobulina intravenosa (IglV)
Los pacientes con criterios diagndsticos de EK | A—|
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) Consenso en la
L. 21 5 0 .
aparicion de la enfermedad, pero tan pronto como sea | (IMSS) aceptacion
posible después del diagndstico.
I-A
(Sociedad Aregentina
de Pediatria)”
Administrar IglV en infusién continua durante un | No consta - Ib(escala
periodo de 12 a 24 horas de la siguiente manera: En la | RCISPC)
primera hora, vigilar signos vitales y datos de anafilaxia. | (IMSS)* 4 0,05 | €onsenso en la
’ aceptacion
Es razonable administrar IglV a los nifios con | B—lla
diagndstico 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
inflamacion sistémica, identificada por la elevacion de la | (escala NICE)
VSG o proteina C reactiva (proteina C reactiva > 3,0 | (IMSS)*
mg/dL).
la(escala RCJISPC) | 4 0 Consenso en la
- C (escala aceptacion
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)?
clevackn scaa de ndcadores nfamatocs o s | oz Consenso en i
’ ’ aceptacién
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 Consenso en la

dosis de IglV de 2 g/kg (en 12 horas).

aceptacién
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En los pacientes con EK de méas 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)* 0,33 | 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 0 Consenso en la
de fiebre. C-lla aceptacion
(McCrindle et al)®
Deberia administrarse AAS a dosis antiagregante a los | C — |
pacientes a pesar de no disponer de pruebas | (McCrindle et al)? Consenso en la
diagnésticas de AAC, hasta 4 o 6 semanas después 0 aceptacion
de la aparicién de la enfermedad.
Afadir al IglV, AAS en dosis antiinflamatoria por via | 1-C
oral (cada 6 horas) entre los dias 5y 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 Consen_sp 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(c)igf:rrr]:i?\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
Colla aceptacién
(McCrindle et al)?
En pacientes con nivel de riesgo | (sin anormalidades | IV —D
en las arterias coronarias) y nivel de riesgo Il | (Marchesi et al)*’
(anormalidades en arterias coronarias que desaparecen
tras 8 semanas o0 menos), tratamiento con AAS durante | No consta — No 0.25 Consen_so en la
las primeras 8 semanas y en cualquier momento hasta | consta ' aceptacion
la normalizacion de plaquetas 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) o en los que | (Marchesi et al)*’
tienen aneurismas multiples y complejos, administrar 033 Consenso en la
dosis antiagregante de AAS, asociada a clopidogrel en ’ indeterminacion
una sola toma.
En pacientes con nivel de riesgo Ill (que muestran | No consta — No
aneurismas coronarios tras 30 dias o0 méas del comienzo | consta
de la patologia) o con aneurisma mediano (Z score 25a | (JCS Joint Working Consenso en la
<10 y didmetro méximo < 8 mm) continuar con los | Group)* 0 aceptacion
medicamentos antiagregantes, como la AAS. P
No consta — No
consta
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(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 4 0 Consenso en la
antiagregante de AAS hasta la regresién 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 c |
para mantener el INR entre 2,0-2,5. de Pediatria)* 4 0,25 onsenso en 1a
C_| aceptacion
(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 al)'’ Consenso en la
aneurismas gigantes con AAS y heparina BPM 4 0,25 aceptacion
(heparina de bajo peso molecular). P
En pacientes de nivel de riesgo Il (con pequefios | C—IIl Consenso en la
aneurismas de Z score 22,5 a <5) no estd indicada la | (McCrindle et al)? 4 0 aceptacion
anticoagulacion o tratamiento antiplaguetaria dual. P
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 o
— C (escala NICE) aceptacion
(IMSS)*

En pacientes con aneurisma mediano (Z score 25 a <10
y didmetro maximo < 8 mm):

V

\
o \
w
w
A

7

- Considerar anticoagulacion | No consta - No
(acenocumarol/heparina BPM) o doble | consta Consenso en la
antiagregacién (clopidogrel) si persisten los | (Barrios et al)® 3 indeterminacion
aneurismas.
- Considerar  doble  antiagregacién  (con lc\lgnstgonsta No 3 0,33 ﬁzzf:r?s; ai?ér!a
clopidogrel) si disminuyen. (Barrios et al)?
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)”’
(obstruccion de arterias coronarias detectada en
angiografia), = administrar tratamiento antiagregante | No consta — No 4 0.25 Consenso en la
(AAS + posible asociacién 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 | Il/ 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 2 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) administracion de AAS a dosis antiagregante y | consta
anticoagulacién con acenocumarol o heparina BPM si | (Barrios et al)®
. - L ) Consenso en la
persisten las AAC gigantes o disminuyen a medianos. 4 0,25

Considerar este tratamiento si los AAC disminuyen a
pequenos, y retirar si regresan.

aceptacion
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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 0.33 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 0.33 Consenso en la
recomienda administrar estreptoquinasa en bolo. NICE)(IMSS)* ’ indeterminacién
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-—lib

(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 Consen_sp en la
corticoides y 1 pulso de metilprednisolona intravenosa. aceptacion
La metilprednisolona en una sola dosis pulsada no | B—Ill
deberfa 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 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 2" 0.25 Consenso en la
hasta que se normalicen los niveles de proteina C | (escala ’ aceptacién
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 »s
AAC afadir tratamiento con corticoides a IglV y AAS (de Graeff) 4" 05 Sin consenso

*Puntuaciones obtenidas durante una tercera ronda de votaciones. Durante el proceso de
revision externa del Protocolo, se constataron ciertas discrepancias respecto a lo hallado en
la revision de la literatura y lo presentado al panel en los escenarios relacionados con el uso
de corticoides. Por este motivo, se solicitd en cinco escenarios relativos al manejo de los

corticoides.
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Farmacos biolégicos

El etanercept se puede administrar en pacientes con | No consta — No
EK y miocarditis, en los que infliximab esta | consta Consenso en la
contraindicado, en forma adyuvante a la infusién de | (Sociedad Argentina | 3 0 . N
IgIV. de Pediatria)™® indeterminacion
Tratamiento con bloqueantes de la TNFa (como | 2a—-C ” Consenso en la
infliximab) para pacientes con inflamacién persistente. | (de Graeff) 3 0,08 | i/ 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 et al, 2017)® 4 0,25 o
reducciones en las tasas de anomalias de las arterias aceptacion
coronarias.
Administrar de abciximab junto al tratamiento estandar. | Il -C
Especialmente, en caso de trombosis significativa con | (Sociedad Argentina
alto riesgo de oclusion o sin inmediata amenaza de | de Pediatria)*® Consenso en la
oclusion en fases tempranas de EK. 3 0,08 indeterminacion
VI-B
(Marchesi et al)"®
No hay suficiente evidencia para recomendar el uso de | 3 (escala NICE)— No
Abciximab en los pacientes con EK. Debera valorarse consta_ Consenso en la
los riesgos y beneficios, asi como los costes para el | (IMSS) 35 0,28 | ;i determinacion
paciente y la organizacion.
Otros tratamientos
En pacientes con lesiones en arterias coronarias sin | No consta — No
isquemia, para la prevencion de atagues isquémicos y | consta
el tratamiento de la insuficiencia cardiaca, administrar | (JCS Joint Working
bloqueadores de canales de calcio, nitratos, B- | Group)* 3 0 Consenso en la
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 Consen 0l
pacientes con una fraccion de eyeccion menor del 40%. ((:onsta ) 3 0,33 ingef:rr:icr)\aiiéna
Brogan et al
No es recomendable el uso de plasmaféresis, | IV (escala Shekelle)
citotoxicos ni  anticuerpos monoclonales en el | — D (escala 4 0.25 Consenso en la
tratamiento inicial de la EK. Shekelle) ’ aceptacién
(IMSS)*
El uso de farmacos antirreuméticos, como la | 4-D
ciclosporina, la ciclofosfamida y el metotrexato, o la | (de Graeff)® 4 0.31 Consenso en la
donacién de plasma no estan recomendados, salvo ! aceptacion
circunstancias especiales.
En pacientes de nivel de riesgo Il (con pequefios | . . .
aneurismas de Z score 22,5 a <5) se indica: /
- Administrar estatinas para la disminuciéon de
los lipidos. Se pueden considerar los efectos | C — lIb
pleiotrépicos. (McCrindle et al)® 4 025 | €onsenso en la
’ aceptacion
- La administraciéon de B-blogueantes no esta
indicada. C- . 2
(McCrindle et al) 3 033 Consenso en la
’ indeterminacion

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




Revista Pediatria Electronica

Servicio Salud Metropolitano Norte
Hospital Clinico de Nifios

Roberto Del Rio

Universidad de Chile
Facultad de Medicina
Departamento de Pediatria y Cirugia Infantil

En pacientes con aneurisma gigante (Z score 210y/o = | No consta — No
8 mm) considerar tratamiento con betabloqueantes y | consta Consenso en la
h ) P - . 2 3 0,33 | . o
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
eyeccién menor del 40%. En caso de requerir | (Brogan et al)® Consenso en la
implantacion de stents se podria afiadir al tratamiento 3 0 indeterminacion
farmacolégico: 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 9
gue toman AAS por sus efectos antiagregantes. No consta - aceptacion
C(escala NICE)
(IMSS)*
La aterectomia rotacional es el procedimiento de | C—IIA
eleccion en los aneurismas calcificados que tienen | (Sociedad Argentina 3 033 Consenso en la
lesiones estendticas, aunque la experiencia en esta | de Pediatria)'® ’ indeterminacion
poblacién es muy limitada.
Se puede realizar cirugia de revascularizacion | B —IIA
) ) . PR . . Consenso en la
coronaria en pacientes con cardiopatia isquémica | (Sociedad Aregemma 4 0 tacio
secundaria a EK. de Pediatrfa)® aceptacion
En pacientes con lesiones coronarias isquémicas, | No consta — No
ademas de las instrucciones terapéuticas indicadas | consta c |
para pacientes sin isquemia, considerar el injerto | (JCS Joint Working | 3 0 ~~onsenso en fa
) . e - . 4 indeterminacion
aortocoronario o la intervencion coronaria percutanea. Group)
Recomendaciones de pruebas de imagen para el seguimiento en fase aguda
Se deben tomar imagenes de las arterias coronariasy | B —1
se debe realizar una evaluacién cuantitativa de las | (McCrindle et al)? 5 02 Consenso en la
dimensiones luminicas, normalizadas como ’ aceptacién
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 c
. , . onsenso en la
ecocardiografia més frecuente (al menos dos veces por 4 0,25 aceptacion
semana) hasta que las dimensiones luminicas hayan P
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)? c
L . onsenso en la
IglV. El hallazgo unico de una VSG persistentemente 4 0,12 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 infusién de IglV. 4 0,25 aceptacion
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En los pacientes con EK con resistencia al tratamiento | Ill (escala RCISPC)
inicial se recomienda una segunda dosis de IglV en | — B(escala RCISPC) Consenso en la
dosis Gnica de 1 g/kg en infusién continua de 12 a 24 | (IMSS)* 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
RCJISPC)
(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 | II-C
EK no respondedores a IglV. (Marchesi et al)*’ 4 0 Consenso en la
aceptacion
Administrar infliximab en pacientes resistentes ala IglV. | C—Ilb ,
(McCrindle et al) A o Consen_sp en la
I _ c aceptacion
(RCISPC)™
La evidencia que existe sobre infliximab en los | 2+(escala NICE)- B
pacientes con EK refractario, no estéa lo suficientemente | (escala NICE) 3 066 | Sin consenso
sustentada, por lo que no se recomienda su uso | (IMSS)* ’
generalizado.
En pacientes que no han respondido a una segunda | C —IlIb
infusion 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 citotoxicos, o el intercambio de plasma.
Actualmc’-:‘nte_, no se recomlenc_ia la utilizacién de | Il -C _ Consenso en la
plasmaféresis en nifios refractarios a IglV, antes del | (Sociedad Argentina | 3,5 0,35 | . NN
) : ; 18 indeterminacion
desarrollo de lesiones en arterias coronarias. de Pediatria)
En pacientes que no han respondido a una segunda | lll(escala RCJSPC) Io |
infusién de IglV, contemplar la administracion de | — C(escala NICE) 3 0,33 ~~ONsenso en 1a
g . 21 indeterminacion
metotrexato y ciclosporina. (IMSS)
En pacientes resistentes a IglV administrar Ulinastatina. | IIB-C 25 0.4 Consenso en el
(RCJISPC)™ ' ' rechazo
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. . Nivel de [ Mediana | RIR | Consenso
Recomendaciones en el seguimiento a largo plazo y . .
. - evidencia — | del
asesoramiento de los pacientes con enfermedad de Grado de | grupo
ekl (59 recomendacion
Monitorizacién de EK a largo plazo
Emplear la escala de estratificacion de riesgo de isquemia | Ill (escala
miocardica 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)*
4 025 Consen_sp en la
No consta — No aceptacion
consta
(Chowdhury et
a|)24
Ecocardiograma en pacientes con posible EK incompleta | 3-C
que presenten alteraciones de los parametros de | (Sociedad 5 02 Consenso en la
inflamacién en sangre. Argentina de ’ aceptacién
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 02 | 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
Se debe realizar ecocardiograma a las 3 semanas en la | No consta — No
fase aguda y subaguda del EK sin aneurismas. consta
(Chowdhury et Consenso en la
al) 3 0 indeterminacion
Ecocardiograma a todos los pacientes a las 6-8 semanas | 2A-C Consenso en la
del inicio de la patologfa. (de Graeffetal)® | ® 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.

aceptacién
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En pacientes de EK con AAC con fiebre persistente, | VI—A
funcién ventricular izquierda dafiada y regurgitacion mitral | (Marchesi et al)*®
leve/moderada o significativa, realizar ecocardiograma 2
Consenso en la
veces por semana. 4 0,25 -
aceptacion
En los pacientes con EK con clasificacién de riesgo nivel | | IV (escala
(sin cambios coronarios en cualquier etapa de la | Shekelle)
h e T - Consenso en la
enfermedad) se recomienda no limitar la actividad fisica | — D(escala | 4 0,25 o
? aceptacion
después de 6 a 8 semanas de la enfermedad y programar | Shekelle)
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 0 Consenso en la
riesgo cardiovascular. 4 aceptacion
En ausencia de alteraciones coronarias (Z score siempre | C —lIA
<2), no se requiere evaluacion cardiolégica adicional ni | (McCrindle et al)?
terapia farmacolégica. 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:

V

7

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 o 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
disfuncion 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
tras 6 u 8 semanas) se recomienda revisién cardiolégica | (Marchesi et al)*’
cada 3 a 5 afios sin realizar angiografia coronaria. En
estos pacientes no limitar la actividad fisica después de 6 | No consta — No
a 8 semanas. Promocionar habitos de vida saludable. consta
Jcs Joint 4 0 Consenso en la
Working Group)* aceptacion
IV(escala
Shekelle)
- D(escala
Shekelle)
(IMSS)*
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Si hay ectasia (Z score entre 2 y <2,5) dar de alta a los 12
meses. Si persiste ectasia revision cada 2-5 afios.

No consta — No
consta

Consenso en la

(Barrios et al)* 3 0 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 realizacién | (JCS Joint Consenso en la
de ECG, ecocardiograffa y si es necesario Rx térax. Es | Working Group)* 4 0,25 aceptacion
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)*® a 0.25 Consenso en la
ecocardiograma, control de la presion sanguinea) y ’ aceptacion
evaluacion del perfil lipidico a los 6 y 12 meses después
de la aparicién 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 evaluaciéon de los factores de | Argentina de | 4 0 aceptacion
riesgo cardiovascular. Pediatria)™®
En pacientes con un solo aneurisma de un calibre | . 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
) = o N n - N
primeros 3 afios, luego cada 3-5 afios (hasta cc?ns(t:: sta ° 2 0.06 Consenso en la
los 18 afios). (Marchesi et al)*® aceptacion
- Evaluacion de la perfusion miocardica cada 2 | NO consta — No
afios en pacientes por encima de los 10 afios c&nSt?‘ feta® | 4 006 | Consenso en la
(ECG de estrés ylo ecocardiografia de estrés) | (Marchesi et al) . aceptacion
con la evaluacion del perfil de lipidos.
- Angiografia coronaria o angiografia TC si hay
isquemia miocardica. ch?ns(t::nSta - No . 006 | Consenso en la

En pacientes con aneurisma pequefio (Z score 22,5 a <5):

- Seguimiento cardiolégico 6 -12 meses durante
el primer afio, posteriormente una vez al afio.

- Pruebas de estrés miocéardico cada 2-3 afios o
si aparecen signos de isquemia o signos de
disfuncién ventricular. Valorar realizacién de
angiografia cada 3-5 afios.

7

(Marchesi et al)*®

B-lla
(McCrindle et al)?

i

4,5

aceptacion

/

Consenso en la
aceptacion
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- Evaluar la inductividad de isquemia del
miocardio (ecocardiografia de estrés, MRI,
PET) cada 2 o 3 afios, o si el paciente tiene
sintomas que sugieren isquemia o signos que B- IIa_ 5
sugieren disfuncién ventricular. (McCrindle et al) 4 025 | Consenso en la
’ aceptacion
- Considerar realizacién de angiografia cada 3 a
5 afios.
- Promocionar hébitos de vida saludable, control
de PA e IMC.
B -lla Consenso en la
(McCrindle et al)? 4 025 aceptacion
C-lb Consenso en la
(McCrindle et al)? 4 0.06 aceptacion
CM_(I‘lzriindI ta | s 0o | Consenso en la
(Mc eetal) ’ 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 indeterminacion
cambios tras el segundo afo).
En pacientes con aneurisma pequefio (Z score 22,5 a <5) | ? % 7
que decrece hasta Z score normal, evaluar cada 1 a 3
aﬁos Ylilliitiziziizid
C-lla |
- Evaluar la PA, perfil de lipidos en ayunas, IMC, | (McCrindle et al)? 4 0 Consen_sp en fa
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 promocion de la actividad 4 0,25 aceptacion
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 3 008 | Consenso en la
multidetector). Es deseable que los pacientes que ' indeterminacion
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.
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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 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

7

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)® ' indeterminacién
- Técnicas de imagen intravascular para
monitorizar el didmetro de vasos sanguineos.
] ] No consta — No c |
- Se basa en la prevencién 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)®
) o 4 012 Consenso en la
- Con unos intervalos de seguimiento de 2 3(escala NICE)- ) aceptacion
semanas, 6 semanas, 6 meses y anualmente. C(esca;? 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 . . s - . 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 » 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 ’ aceptacién
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

7

aceptacién

Consenso en la
aceptacién

No consta — No
consta
(McCrindle et al)?

4 0,06

Consenso en la
aceptacién
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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 y ecocardiograma + posible Holter-ECG;
evaluaciéon anual de perfusion miocardica (ECG
de estrés, ecografia de estrés y/o prueba de

lla-C
(Marchesi et al)*®

4 0,06

No consta — No
consta

7

Consenso en la
aceptacién

esfuerzo nuclear). . 18 Consenso en la
(Marchesi et al) 4 0,06 aceptacion
- 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 | NO consta — No
coronaria en los primeros 6-12 meses, y | consta 18 Consenso en la
después cuando esté clinicamente indicado o | (Marchesi et al) 4 031 | 2ceptacion
sugerido por pruebas no invasivas.
No consta — No
consta
(Marchesi et al)*® Consenso en la
4 0,25 o
aceptacion
Recomendaciones de seguimiento en pacientes de Kawasaki adultos y embarazadas
En los pacientes adultos con antecedente de EK que | 3 (escala NICE)—
presentan angina de pecho, infarto de miocardio, | C(escala NICE)
insuficiencia cardiaca o arritmia grave, se recomienda | (IMSS)* a 0 Consenso en la
una evaluacion integral con procedimientos no invasivos aceptacién
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 22,5 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 anticoncepcioén y el embarazo.
En pacientes con nivel de riesgo IV (con uno o mas | No consta — No
aneurismas 27 SD, incluyendo aneurismas gigantes y | consta
multiples, sin obstruccion) y V (obstruccion de arterias | (Marchesi et aI)17
coronarias en angiografia), se recomienda ofrecer 4 0,25 Consen_sp 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 age .. 21 , .z
durante el periodo de gestacion y planificar el seguimiento | (IMSS) aceptacion
segun los hallazgos encontrados.
En las mujeres con disfuncién cardiaca con fraccién de | 3(escala NICE) — Consenso en la
eyeccion ventricular izquierda (FEVI) aproximadamente | C(escala NICE) 5 0,2

40-50% se recomienda la monitorizaciéon continua durante

(IMSS)*

aceptacién
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el trabajo de parto.

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
indeterminacion

Consenso en la
aceptacion

A continuacién, 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 informacién 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
Como 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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