aep
Asociac
Psgfal?tnld d

71 congreso C[ep

5, 63“3,«”402025

Factores de riesgo para la falta de respuesta al tratamiento y el desarrollo de
complicaciones en la enfermedad de Kawasaki.




Enfermedad de Kawasaki

« Vasculitis aguda que afecta a vasos de
pequeno y mediano calibre.

Edad <1 anoo
> 9 anos

¢, Principales complicaciones ?

- ANEURISMAS CORONARIOS

Retraso en
diagnostico e
inicio de
tratamiento con
[o]AV2

FACTORES de
RIESGO

Vada® (WL rr N e Qi -

para su desarrollo:

Inyeccion
conjuntival no

e purulenta

Alteracion

mucosa
e oral

Sexo
masculino

Ausencia de

respuesta inicial
alglVv

Polimorfismos
genéticos

Fiebre elevada > 5

dias s -
— — Cambio en W
‘ 2 4 criterios clinicos ‘ extremidades
(edema/descamacion)
Adenopatia Exantema
cervical Unica maculopapular y/o 4
>1cm R eritrodermia difusa =

> 14 dias de
fiebre

Alteraciones
analiticas
marcadas

RESISTENCIA a

Inmunoglobulinas iv:

- Persistencia de fiebre > 36
horas tras inicio IglV

- Reaparicion de fiebre entre

36h y 2 semanas tras IglV




Algoritmo terapeutico

Fulfills

criteria for KD or incomplete KD;

other explanations for presenting complaints unlikely

Refer to UpToDate topics on diagnosis of KD for
specific criteria and diagnostic algerithm

s the patient at high risk for IVIG resi

—_————

Yes

v

¥

1

Standard initial therapy:

aver 8 to 12 hours

echocardiographyf
PLUS

divided doses for 10 days,
1 ma/kg/day for 5 days) ¥

= Aspirin 30 to 50 mg/kg/day orally
in 4 divided doses; maximum
4 g/day (decrease dose to
3 to 5 mg/kag/day 48 hours after
resolution of fever; stop after
normalization of ESR) unless CA
abnormalities are detected on

Glucocorticoids (prednisalons
2 mgfkg/day IV or orally in 3

Standard initial therapy:

= IVIG 2 gfkg x 1 dese administered = IVIG 2 g/kg * 1 dose administered

over 8 to 12 hours

= Aspirin 30 to 50 mg/kg/day orally
in 4 divided doses; maximum
4 g/day (decrease dose to
3 to 5 mg/kag/day 48 hours after
resclution of fever; stop after
normalization of ESR) unless CA
abnormalities are detected on
echocardiography &

then
g

Fulfills criteria for KD or incomplete KD;
other explanations for presenting complaints unlikehy

Refer to UpToDate topics on diagnosis of KD for
specific criteria and diagnostic algorithm

Y

Is the patient at high risk for IVIG resistance?* 1

|
Yes

¥

1
No

Ld

v

¥

Persistence or recurrence of fever between
36 hours to 2 weeks after the start of the IVIG infusion?

Yes No
¥
| Rule out other causes of fever |

| Retreat with IVIG

2 gfkg x 1 dose§ |

Remains febrile 24 hours after
completion of second dose of IVIG?

|—|—|
Yes No
¥ ¥ ¥

Treat with a 15-day taper of
predniscne/prednisolone IV/oral | | Responded to treatment
starting with 2 mg/kg/day IV

v

Remains febrile 24 hours
after completion of a

course of glucocorticoids?

r
Yes

¥

No
v

Treatment options include twice-daily
prednisclone (IV then oral) for 15 days,
IV pulse methylpradnisclene, infliximab,

cydlosporine, anakinra, or cydophosphamide

Refer to UpToDate topic on refractory KD for details

Routine follow-up for KD

Vaencia™
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Standard initial therapy:

m VIS 2 gfkg x 1 dose administered
over 8 to 12 hours

®m Aspirin 30 to 50 mgfkg/day orally
in 4 divided doses; maximum
4 gfday (decrease dose to
3 to 3 mg/kglday 48 hours after
resolution of fever; stop after
normalization of ESR) unless CA
abnormalities are detected on
echocardiography &

PLUS

Glucocorticoids (prednisclone

2 magfkg/day IV or orally in 3
divided doses for 10 days, then

1 ma/ka/day for 5 days) ¢ 8

Standard initial therapy:

® IVIG 2 g'kg ¥ 1 dose administered
over 8 to 12 hours

® Aspirin 320 to 30 mg'kg/day orally
in 4 divided doses; maximum
4 gfday (decrease dose to
3 to 5 mg/kg/day 48 hours after
resclution of fever; stop after
normalization of ESR) unless CA
abnormalities are detected on
echocardiography £




Tabla 3. Scores de prediccion de falta de respuesta al tratamiento
Score de Egami: Si la puntuacion es = 3 es un paciente con alto riesgo de no respuesta al tratamiento.

Edad <6 meses 1 punto

Dias de enfermedad <4 1 punto Sensibilidad 78%
Recuento de plaquetas <300000 1 punto Especificidad 76%
PCR >8 mg/dL 1 punto

I\ee]qliggle oo

Score de Kobayashi: Si la puntuacién es 2 4 es un paciente con alto riesgo de no respuesta al tratamiento.

terapeutico: -

Dias de enfermedad <4 2 puntos

Scores po = 10Ul 2o

Porcentaje de neutréfilos 2 80% 2 puntos

predictores de PeR "
reSiStenCia Edad <12 meses 1 punto

Recuento de plaquetas < 300000 1 punto

Score de Sano: Si presenta mas de un factor seria un paciente de alto riesgo de no respuesta al tratamiento.

PCR =7 mg/dL
Bilirrubina total 20,9 mg/dL
GPT 2200 UILL
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Hospital Universitario Cruces 2003-2017

Estudio retrospectivo.

OBJETIVO:

- Descripcion de los casos de enfermedad de Kawasaki.

- Analizar las diferencias clinicas y analiticas entre los pacientes que respondian y los que no respondian al tratamiento inicial
con IGIV.

EPIDEMIOLOGIA: B e casos/edad
» 68 casos (4,6 casos/ano). Ligera tendencia a aumento.
* Relacion 1,3:1 hombres-mujeres.

* 45,6% < 2 ainos. 30
* Media de dias de sintomatologia al dx 5,34. 25
* T° media al diagnostico 39,3°. 20
15
CARACTERISTICAS CLINICAS: 10
Similares a otras series de pacientes. . I I
Sintomas mas frecuentes: . B I m - -
= AlteraC|0n mucosa Oral 91 ,2% 0-1 1-2 2_3 3_4 4_5 5_6 6_7 7_8 8_9 9_10 10_1111_1212_13 13_
- Exantema 89,7% afio afios afios afios afios afios afios afios afios afios afios afios afios 14
anos
W<
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Estudio retrospectivo. HUC

Hospital Universitario Cruces 2003-2017

TIPOS de ENFERMEDAD RELACION entre SCORES y
FALTA de RESPUESTA a IglV

100%
90% = NO respuesta (4 pacientes)
80% = Si respuesta (64 pacientes)
70% Tabla 7. Relacion entre Scores predictores de mala respuesta al tratamiento y falta de respuesta
60%
50% Respuesta
40% Sl NO Total rueba de Fisher. Valor d
0,
30% Harada <4 17 2 19 p 0’310
(0]
20% 24 47 2 49
10% Egami 3 38 2 40 p 0548
0% =3 26 2 28
KAWA-RACE Japon
Kobayash 4 30 1 31 p 0377
m Completo ®Incompleto/atipico ,
i 24 34 3 37
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Estudio retrospectivo.

Hospital Universitario Cruces 2003-2017

FACTORES ANALITICOS relacionados con FALTA de RESPUESTA a IglV

Tabla 10. Relacion entre datos analiticos y falta de respuesta al tratamiento
Valores medios

Respuesta No Respuesta Prueba de Fisher. Valor de p
Hemoglobina (g/dl) 11,3 11,1 0,716
Recuento leucocitario (n°/mm3) 22 821 18.975 0.827
Neutréfilos (%) 67.26 67.25 1,000 PCT > 12 ng/dI
Plaquetas (n®/mm3) 415.822 419.250 0,969 ggriizﬁ;ﬁ)ad 33%
Sodio (mEg/L) 134,47 134,75 0,879 Especificidad 80%
GPT/ALT (mU/ml) 102 109 0,939
PCR(mg/dl) 114 166 0,276
VSG (mm/h) 80 120 0,061
PCT (ng/dL) 6,04 19,25 0,018
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Estudio retrospectivo.

Hospital Universitario Cruces 2003-2017

FACTORES ANALITICOS relacionados con FALTA de RESPUESTA a IglV

Relacion entre Scores predictores de mala respuesta al tratamiento y falta de respuesta
Respuesta
Si NO Total Prueba de
PCT > 12 ng/dl Harada — +| <4 15 Egami + PCT: )
AUC 78% PCT ek
e ensibilidad: 75%

Sensibilidad 33% —) = 49

Especificidad 80% . Especificidad: 52%
Egami + 3 33
S VPP: 9%

=3
31 VPN: 97%
Kobayashi + 4 20 o5 p0O
PCT
24 42 45
W<
; o i
W"‘F _
a@]m { |\ ‘/4'\“;'; ,
5.6 37 de ko 2025 p l ‘M

Harada + PCT:
Sensibilidad: 50%
Especificidad: 23%
VPP: 4%

. VPN: 88%

)'679

! VPN: 96%

Kobayashy + PCT:
Sensibilidad: 75%
Especificidad: 34%
VPP: 7%




Estudio retrospectivo.

Hospital Universitario Cruces 2003-2017

Propuesta de

tratamiento :

inicial con IGIV +
corticoide

71 congreso cr@p
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IV.

VI.

Nifios menores a 1 aino

Pacientes diagnosticados con menos 5 dias de fiebre
Dilatacion coronaria en ecografia

PCT elevada (valor > 12 ng/dl)

VSG elevada (120mm/hr)

Pacientes que precisen ingreso en UCIP




Estudio retrospectivo.

Hospital Universitario Cruces 2003-2017

LIMITACIONES del ESTUDIO

- Estudio UNICENTRICO
« Estudio RETROSPECTIVO
 Estudio ESCASO TAMANO MUESTRAL, dificil obtener conclusiones significativas
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CONCLUSIONES

La epidemiologia de los datos clinicos y analiticos de esta serie son similares a los descritos en la literatura; excepto,
la falta de respuesta, el porcentaje de alteraciones coronarias agudas y la distribucion de los diferentes tipos de EK.

El nimero de casos de Kawasaki diagnosticados al afio tiene una ligera tendencia al alza en este hospital, probablemente
por una mayor sensibilizacion con la enfermedad.

El porcentaje de Kawasaki incompleto/atipico de esta serie es del 14,7%, mitad frente a otras series, probablemente
por una mayor sensibilizacion con la enfermedad.

En nuestra serie:
* No hemos encontrado relacion de los scores clasicos con la posibilidad de no respuesta al tratamiento inicial con

IGIV.
- El unico parametro analitico aislado que se asoci6 a la falta de respuesta inicial fueron los valores elevados de

PCT. Parametro que no se encuentra en ninguno de los scores clasicos de prediccidén de no respuesta al
tratamiento.




iiMUCHAS GRACIAS POR SU ATENCION!
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