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FL, 3 mesi di vita.
Peso 6,7 Kg (PC)

Presenta da 12 ore temperatura febbrile (39,5 °°°°C), in assenza di altri 
sintomi, inizialmente trattata con paracetamolo

Per tale motivo viene ricoverato presso un vicino PS, dove viene
somministrato steroide e si assiste a lieve riduzione della temperatura.

Viene trasferito nel nostro reparto per il persistere della febbre e 
ulteriori accertamenti.



Decorso (giorni 1-3)
Il piccolo presenta condizioni generali mediocri, 
sensorio torpido, irritabilità.
EO: obiettività toracica e cardiologica negative; 
addome globoso, modesta linfoadenomegalia 
laterocervicale
Rash polimorfo dal 3° giorno, centripeto.
Scarso miglioramento della temperatura febbrile 
con paracetamolo, più evidente dopo ibuprofene
Scarsa risposta alla terapia antibiotica



Esantema critico
EBV

CMV

Scarlattina

Kawasaki

Morbillo
Megaloeritema infettivo (Parvovirus)

Leishmaniosi

Sospetti…
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IgVena
Nurofen x 3

IgVena Steroide

Temperatura

Ceftriaxone
Ampicillina/Sulb.
Meropenem + Nebicina

Igvena: 15 gr (2 gr/Kg in 
1 giorno)



Hb PLT GB N PCR Alb

09/04 9 404.000 28.300 69 12,39

11/04 8,1 335.000 5320 83 24 2,5

12/04 7,7 265.000 7450 81 25 2,3

14/04 7,6 84.000 19.830 65 22 1,9 (C)

16/04 6,6 108.000 21.850 48 15,4 2,1 (C)

17/04 7,2 143.000 33.320 53 13,9

19/04 6,7 298.000 47100 41 14,6 2,1 (C)

Esami di laboratorio



Ecoaddome
Versamento peritoneale, modesta 

epatosplenomegalia

Puntato midollare / Studio delle 
sottopopolazioni linfocitarie

NEGATIVI per patologia oncologica
Midollo normo-cellulare

Ulteriori accertamenti

Dal II al VII Giorno…



Diagnosi?
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Ecocardio

Cuore di morfologia normale, fossa ovale in chiusura. 
Dotto di Botallo chiuso. Coronaria destra di calibro 
uniformemente regolare con modesta iperecogenicità
delle pareti, esplorabile per circa 2,5 mm dall’imbocco. 
Coronaria sinistra esplorabile fino alla biforcazione di 
aspetto regolare. Apparati valvolari di aspetto e 
flussimetria normali

Tachicardia ed ipercinesia con ispessimento delle pareti 
del ventricolo sinistro con modesto gradiente 
emodinamico. Piccola falda di versamento di circa 3 mm 
di diametro a livello della parete anteriore del ventricolo 
sinistro.



Mancata risposta alle IVIG

In relazione alla mancata risposta al trattamento 
con IVG e al persitere della sintomatologia si 
decide di somministrare Metilprednisolone per 
e.v., secondo protocollo (30 mg/Kg/die), da uno 
a tre giorni a seconda della risposta

“8-38% of children are unresponsive to initial IVIG 
treatment and at increased risk for CAL development“

Weng et al. Recent advances in the treatment of Kawasaki disease. J Chin Med Assoc. 2011 

Sindrome di Kawasaki

Nota un tempo come sindrome muco-cutanea dei 
linfonodi è una vasculite infantile delle arterie di 
media e piccola dimensione a eziologia sconosciuta.

Colpisce prevalentemente i bambini d'età inferiore ai 
4 anni con un picco al secondo anno.

Presenta riaccensioni ogni 2-3 anni e picco in inverno e 
in primavera. È la seconda vasculite più frequente nel 
bambino dopo la porpora di Schonlein-Henoch



Criteri clinici principali

Marchesi, RIAP 2012

Altri segni clinici

Marchesi, RIAP 2012
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Egami Scoring System (resistenza alle IGIV)

Età minore di 6 mesi 1
Giorni di malattia alla diagnosi >4 1
Conta piastrinica < 30.000 1
PCR > 8 mg/dl 1
ALT > 80 IU/L 2

Punteggio maggiore di 3 punti = 78% di refrattareità

Marchesi, RIAP 2012



RESULTS: 
Of a total of 129 patients, 107 patients (83%) completely responded to a single IVIG therapy and only 22 
patients (17%) required retreatment: 14 had persistent fever and 8 had recrudescent fever. There was no 
significant difference between the groups in age, gender distribution, and duration of fever to IVIG initiation, 
but coronary artery lesions developed significantly more often in the resistant group than in the responsive 
group (31.8% vs. 2.8%, p=0.000). Compared with pre-IVIG data, post-IVIG levels of WBC, percentage of 
neutrophils, CRP, and NT-proBNP decreased to within the normal range in the responsive group, whereas 
they remained high in the resistant group. Multivariate logistic regression indicated that neutrophil counts, 
CRP, and NT-proBNP were independent parameters of retreatment.
CONCLUSION: 
Additional therapy at an early stage of the disease  should be administered for febrile patients who 
have high values of CRP, NT-proBNP, and/or neutroph il counts after IVIG therapy.

RESULTS: One hundred fifty patients (75 pairs) were studied. The proportion of patients who 
received additional treatments among those given initial IVIG after days 10 was slightly lower than 
those treated earlier (12% vs 16%). The fractional changes in the white blood cell count, % 
neutrophils, and C-reactive protein were similar. Among all patients, the proportions of CALs during 
the convalescent phase were significantly higher in the late than in the early group (27% vs 1%). 
Among patients who had not developed CALs before initial treatment, the proportions with CALs 
during the acute phase were similar (8% vs 8%).

CONCLUSIONS: IVIG treatment ≥10 days after illness onset achieves resolution of inflammation 
but was found to be insufficient for preventing CALs.



Methods Patients with complete KD who were discharged from our hospital and followed up routinely 
between 2004 and 2011 were included in the study. The relevant data were collected using a 
standardized form. Results There were 49 children (27 boys, 22 girls), mean age: 2.14 years. A 
seasonal peak of the disease during spring and summer months was detected. Changes of the 
extremities and cervical adenopathy were the least commonly met criteria for the complete KD 
diagnosis. The mean time of starting treatment was 6.5 days from the disease onset. The majority of 
patients, 42/49, responded well to a single infusion of intravenous immunoglobulin (IVIG), while 7/49 
patients who had persistent fever despite initial therapy with IVIG needed additional treatment with 
either a second dose of IVIG(5), intravenous pulse of methyl prednisolone(1) or infliximab(1). Coronary 
artery abnormalities were detected echocardiographically in 17/49 patients. Most of them (15/17) 
developed transient dilatations which resolved by the 8(th) week of disease onset while only 2 
patients, despite early onset of treatment, developed coronary artery aneurysms which required 
coronary artery bypass grafts at a later stage. 
Conclusions Major epidemiologic features of KD detected among Greek children are similar to those 
reported in other populations. This study also demonstrates that significant cardiac complications 

may still occur following the disease even if it is diagnosed and treated early.
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Conclusioni

Il paziente è tuttora ricoverato presso la nostra 
U.O.
Dopo la terapia steroidia si è assistito a 
miglioramento della temperatura febbrile. E ’
ancora troppo presto per prevedere il decorso 
della patologia
E ’ necessario un lungo follow-up per il 
monitoraggio delle complicanze cardiologiche
Inserita l’aspirina (rischio/beneficio a favore del 
beneficio)


