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PALABRAS CLAVE Resumen La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis aguda autolimitada que afecta a vasos
Enfermedad de de pequeno y mediano calibre y es la causa mas comUn de enfermedad cardiaca adquirida en
Kawasaki; ninos en nuestro medio. Hasta un 25% de pacientes no tratados desarrollan aneurismas coro-
Sindrome narios. Se sospecha que un agente infeccioso puede ser el desencadenante de la enfermedad,
linfomucocutaneo; pero aln se desconoce el agente causal. En base a la evidencia previa, se proponen reco-
Vasculitis; mendaciones para el diagnostico, tratamiento de la enfermedad aguda y manejo a largo plazo
Arteritis; de estos pacientes, con el fin de unificar criterios. El diagndstico debe ser rapido, basado en
Aneurisma coronario; algoritmos de facil manejo y con el apoyo de pruebas complementarias. Este documento recoge
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Introduccion

la indicacion de las técnicas de imagen disponibles, asi como la planificacion de las revisiones
cardioldgicas en funcion de la afectacion inicial. La inmunoglobulina intravenosa es la base
del tratamiento inicial. El papel de los corticoides aln es controvertido, pero cada vez hay
mas estudios que avalan su uso como tratamiento adyuvante. Un equipo multidisciplinar ha
elaborado un esquema con diferentes pautas de tratamiento en funcion de los factores de riesgo
al diagnostico, situacion clinica del paciente y respuesta al tratamiento previo, incluyendo
indicaciones sobre tromboprofilaxis en pacientes con afectacion coronaria. La estratificacion
del riesgo para el tratamiento a largo plazo es esencial, asi como las recomendaciones acerca
del proceder en funcion de la afectacion cardiologica inicial y su evolucion. Los pacientes con
aneurismas coronarios requieren un seguimiento cardiolégico continuo e ininterrumpido de por
vida.

© 2018 Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. en nombre de Asociacion Espafiola de Pediatria.

National consensus on the cardiological treatment and follow-up of Kawasaki disease

Abstract Kawasaki disease is a self-limiting acute vasculitis that affects small and medium-
sized vessels, and is the most common cause of acquired heart disease in children in our
environment. Up to 25% of untreated patients develop coronary aneurysms. It is suspected
that an infectious agent may be the trigger of the disease, but the causative agent is still
unknown. Based on the previous evidence, recommendations are proposed for the diagnosis,
treatment of acute disease, and the long-term management of these patients, in order to unify
criteria. The diagnosis must be quick, based on easy-to-use algorithms and with the support of
complementary tests. This document includes the indication of available imaging techniques,
as well as the planning of cardiological examinations based on the initial involvement. Intra-
venous immunoglobulin is the basis of the initial treatment. The role of corticosteroids is still
controversial, but there are studies that support its use as adjuvant treatment. A multidisci-
plinary working group has developed a scheme with different treatment guidelines depending
on the risk factors at diagnosis, the patient’s clinical situation, and response to previous treat-
ment, including indications for thromboprophylaxis in patients with coronary involvement. The
stratification of risk for long-term treatment is essential, as well as the recommendations on
the procedures based on the initial cardiological involvement and its progression. Patients with
coronary aneurysms require continuous and uninterrupted cardiological monitoring for life.

© 2018 Published by Elsevier Espafna, S.L.U. on behalf of Asociacion Espafiola de Pediatria.

Catalufia de 8/100.000 nifios menores de 5 afos’ durante el
periodo 2004-2013, similar a la incidencia en el Reino Unido
(8,4/100.000)'°.

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis aguda
autolimitada que afecta a vasos de pequeno y mediano
calibre. Actualmente es la causa mas comun de enferme-
dad cardiaca adquirida en nifos en paises desarrollados
y la segunda causa de vasculitis en la infancia, después
de la pUrpura de Schénlein-Henoch'. Aunque el proceso
inflamatorio se resuelve espontaneamente en la mayoria
de los pacientes, hasta un 25% de los pacientes no tra-
tados presentan afectacion de las arterias coronarias que
se reduce al ~4% en los nifios tratados con inmunoglobu-
lina intravenosa (IGIV) a altas dosis por un mecanismo auln
desconocido?®. Se sospecha que un agente infeccioso puede
ser el desencadenante de la enfermedad pero aun no ha
sido identificado el agente causal®. La EK es mas prevalente
en paises asiaticos, especialmente en Japon, donde la inci-
dencia ha ido en aumento hasta situarse en 265/100.000
niflos menores de 5 afos’; en Estados Unidos la inciden-
cia se sitia en torno a 25/100.000 nifios menores de 5
anos® y en Europa entre 5,4 y 15/100.000 nifios menores
de 5 afos’”-®. En Espafa se desconoce la incidencia gene-
ral pero recientemente se ha descrito una incidencia en

El 85% de los casos sucede en menores de 5 anos, con
maxima incidencia entre los 18 y 24 meses de vida. La EK
es menos frecuente en menores de 3 meses o mayores de 5
anos, siendo en ambos grupos mayor el riesgo de desarrollo
de aneurismas de arterias coronarias. La proporcion entre
varones y mujeres es de 1,5:1. Se ha observado una mayor
incidencia en los meses de invierno y primavera'’.

No se conoce la tasa de letalidad en nuestro medio, pero
la mayor mortalidad tiene lugar entre el dia 15 y 45 desde el
inicio de la fiebre, momento en el que coinciden la vasculitis
coronaria con trombocitosis y un estado de hipercoagulabi-
lidad.

En Espana se desarrolla en la actualidad el estudio
KAWA-RACE. Se trata de un estudio multicéntrico nacional
retrospectivo y prospectivo de los factores epidemiologicos,
clinicos, analiticos y microbiologicos determinantes de la
respuesta al tratamiento de la EK y el riesgo del desarro-
llo de aneurismas coronarios en pacientes menores de 14
anos. En su fase retrospectiva (2011-2016) se han reclutado
625 pacientes. Los resultados, pendientes de publicacion
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