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Diagnosi differenziale:
✓ Malattia di Kawasaki (KD) – Alcuni bambini  (40-50%) lungo lo spettro MIS-C 

soddisfano i criteri per KD completo o incompleto: 



MIS-C VS. KAWASAKI



I pazienti con test SARS-CoV-2 positivo (o con esposizione a un individuo con COVID-19) che 
soddisfano anche i criteri per KD completo o incompleto sono considerati affetti da MIS-C e 
sono trattati con un trattamento standard per KD.

MIS-C

▪ Bambini più grandi e adolescenti

▪ Incidenza maggiore bambini neri e 
ispanici 

▪ I sintomi gastrointestinali (in 
particolare il dolore addominale) sono 
molto evidenti

▪ La disfunzione miocardica e lo shock si 
verificano più comunemente

▪ I marcatori infiammatori (soprattutto 
CRP, ferritina e D-dimero) sono più 
elevati

▪ la conta assoluta dei linfociti e delle 
piastrine tende ad essere più bassa

KD classica

▪ Tipicamente neonati e bambini piccoli

▪ Incidenza maggiore nell'Asia orientale 
e nei bambini di origine asiatica

▪ Sintomi gastrontestinali meno evidenti

▪ La disfunzione miocardica e lo shock si 
verificano meno comunemente 

▪ I marcatori infiammatori (soprattutto 
CRP, ferritina e D-dimero) sono meno 
elevati

▪ la conta assoluta dei linfociti e delle 
piastrine tende ad essere più alta



Diagnosi differenziale:

✓ Lupus eritematoso sistemico (LES) - Il LES è una malattia multisistemica, che può
presentarsi all’esordio con una sintomatologia simile a quella della MIS-C. Tuttavia i
pazienti con LES hanno un più frequente coinvolgimento renale e del SNC; inoltre
l’esordio della malattia tende ad essere più subdolo e graduale rispetto alla MIS-C,
sebbene possano esistere delle forme acute, anche se molto più rare.



Diagnosi differenziale:
✓ Vasculite – Le vasculiti diverse dalla KD possono presentarsi con febbre,

eruzioni cutanee e marcatori infiammatori elevati. Una delle più frequenti
vasculiti in età pediatrica è la porpora di Schonlein-Henoch. Le eruzioni
cutanee osservate nella malattia associata a COVID-19 possono avere un
aspetto che può simulare la vasculite (p. es., lesioni simili all’eritema pernio
delle superfici acrali, a volte denominate "dita dei piedi COVID-19"), ma non
sono vasculitiche.



Diagnosi differenziale:

 Linfoistiocitosi emofagocitica (HLH)/sindrome da attivazione dei macrofagi
(MAS) – HLH e MAS hanno alcune caratteristiche in comune con MIS-C. HLH/MAS
sono sindromi da eccessiva attivazione immunitaria che possono verificarsi in bambini
precedentemente sani (spesso innescate da un'infezione) e in bambini con condizioni
reumatologiche sottostanti (malattia di Still- artrite idiopatica giovanile). La maggior
parte dei bambini con HLH/MAS presentano un coinvolgimento multiorgano, citopenie,
anomalie della funzionalità epatica e sintomi neurologici. Il coinvolgimento cardiaco e
gastrointestinale è meno comune e i sintomi neurologici sono più evidenti.









FIRST LINE THERAPY                  HIGH DOSE IVIG 



ADJUNCTIVE THERAPY                       LOW-MODERATE OR 
HIGH DOSE GLUCOCORTICOIDS

Methylprednisolone 1 mg/kg BID IV 

Metylprednisolone 30 mg/kg (max 1 g) IV pulse q1d for 1-3 days, 
followed by Metylprednisolone i.v./Prednisone orally, based on the 
severity of clinical/laboratory features

ConsiderDexamethasone 10mg/m2 q1d in case of sHLH or CNS 
involvement



SECOND LINE THERAPY                       ANAKINRA (ANTI-IL-1R) 

Anakinra: 4-6mg/kg q1d SQ in case of 

persistent disease activity 48 hours after

first-line treatment or in case of sHLH

Anakinra: 2mg/kg IV (max 100mg/dose) x 4/day

Anakinra: 2mg/kg (max 100mg) IV pulse followed by continuous

infusion at a total daily dose of no more than 12 mg/kg or 400mg in

adjunction to corticosteroids and IVIg in case of severe sHLH or

shock with cardiac failure



Large-spectrum antibiotics: while waiting for microbiology tests

Acetylsalicilic acid: 5mg/kg for at least 6-8 wks

Thromboprophylaxis with LMWH

RISK STRATIFICATION

D-Dimer > 5X normal values Other known pro-thrombotic factors

(current or prior VTE, severe LV dysfunction, 

large or giant CA aneurysms) 

Administer LMWH at treatment dose                   Enoxaparin 100 UI/kg BID



Eculizumab in case of acute kidney failure and

evidence of microangiopathy, consider treatment with eculizumab iv

Peso corporeo

paziente

Fase iniziale Fase di mantenimento

da 5 a < 10 kg 300 mg alla

settimana x 1

300 mg alla settimana 2;

poi 300 mg ogni 3 settimane

da 10 a < 20 kg 600 mg alla

settimana x 1

300 mg alla settimana 2;

poi 300 mg ogni 2 settimane

da 20 a < 30 kg 600 mg alla

settimana x 2

600 mg alla settimana 3;

poi 600 mg ogni 2 settimane

da 30 a < 40 kg 600 mg alla

settimana x 2

900 mg alla settimana 3;

poi 900 mg ogni 2 settimane

superiore a 40

kg

900 mg alla

settimana x 4

1200 mg alla settimana 5;

poi 1200 mg ogni 2 settimane



GRAZIE PER L’ATTENZIONE!


