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1. MI A KAWASAKI-KOR

1.1 Mi ez?

Errél a betegségrdl Tomisaku Kawasaki japan gyermekorvos (akirdl a
betegséget elnevezték) szamolt be eldszoér az angol nyelv(
szakirodalomban 1967-ben; gyermekek egy csoportjanal a kovetkez6
tineteket figyelte meg: laz, bdrkiutés, kot6hartya-gyulladas (voros
szem), enantéma (a torok és a szajlireg kivorosodése), a kéz- és labfej
duzzanata, és megnagyobbodott nyirokcsomdk a nyakon. A betegséget
el6szor,mukokutan nyirokcsomé szindrémanak" nevezték. Néhany
évvel késbBbb szivvel kapcsolatos szovédményekrél, példaul a
szivkoszoruér aneurizmajarol (az erek nagymértékd tagulatardl) is
beszamoltak.

A Kawasaki-kér (KD) egy akut szisztémas vaszkulitisz, ami azt jelenti,
hogy a vérerek falaban gyulladas Iép fel, amely a test barmelyik
(aneurizmava) fejlédhet. A gyermekek tobbségénél azonban csak az
akut tinetek jelennek meg szivszévédmeények nélkdl.

1.2 Milyen gyakori?

A Kawasaki-koér ritka betegség, de az egyik leggyakrabban el6forduld
gyermekkori vaszkulitisz (érgyulladas) a Henoch-Schénlein purpuraval
egyetemben. Kawasaki-kérrdl az egész vildgon beszamoltak, de
Japanban a leggyakoribb. Majdnem kizarélagosan csak a nagyon fiatal
gyermekek betegsége. A KD-ben szenved6 gyermekek kb. 85%-a 5
évesnél fiatalabb, és a betegség el6fordulasi gyakorisaga 18-24
hénapos korban a legmagasabb; 3 hdnaposnal fiatalabb és 5 évesnél
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idésebb gyermekeknél kevésbé gyakori, de 6k a szivkoszoruér-
aneurizma (CAA) fokozott kockdzatanak vannak kitéve. A betegség
gyakoribb a fidknal, mint a lanyoknal. Bar a KD az év barmelyik
szakaban diagnosztizalhatd, megfigyeltek némi szezonalis halmozddast,
kilonosen a tél végén és tavasszal.

1.3 Mi a betegség oka?

A KD oka tovabbra sem egyértelmd, noha a gyanu szerint a kivalté
esemény fertdzéses eredetd. A hiperszenzitivitas (tulérzékenység) vagy
eqgy téves immunreakcid, amit valdszinlileg eqgy fert6z6 agens (virus
vagy baktérium) idézett eld, fellobbanthat egy gyulladdsos folyamatot,
ami az erre genetikailag hajlamos egyének némelyikénél az erek
gyulladasahoz és karosodasahoz vezethet.

1.4 Orékletes ez a betegség? Miért van a gyermekemnek ez a
betegsége? Megelozhet6? Fert6zo-e?

A KD nem o6rokletes betegség, bar a feltételezések szerint genetikai
hajlam is szerepet jatszik a kialakulasaban. Nagyon ritka, hogy egy
csaladon belll egynél tobben is ebben a betegségben szenvednek. Nem
fert6z06, és nem terjed at egyik gyermekrél a masikra. A jelenleqi
ismeretek szerint nem megel6zhetd. El6fordulhat, bar nagyon ritkan,
hogy a betegség masodszor is megjelenik ugyanannal a betegnél.

1.5 Mik a f6 tunetei?

A betegség ismeretlen eredet(i magas lazzal kezdddik. A gyermek
altalaban ekkor igen ingerlékeny. A lazzal tarsulhat, vagy azt kdvetheti
kotéhartya-gyulladas (mindkét szem kivorosodése), gennyedzés vagy
valadékozas nélkll. A gyermeken kulonféle bérkittések jelenhetnek
meg, példaul a kanyardra vagy skarlatra jellemzé kiltések,
csalankilutések, papulak (b6rgdbok) stb. A bérkittés féleg a torzson és a
végtagokon, gyakran a pelenka helye korul jelennek meg, és a bér
kivoros6déséhez, hamlasahoz vezetnek.

A szdaj elvaltozasai kdzé tartozhatnak az élénkvoros, felrepedezett ajkak,
piros nyelv (sokszor ,epernyelvnek" hivjak) és a kivorosodott garat. A
betegség a kéz- és labfejet is érintheti: a tenyér és a talp megduzzadhat
és kivorosodhet. A kéz- és labujjak puffadtnak, duzzadtnak tdnhetnek.
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Ezeket a tineteket a bor jellegzetes hamlasa koveti a kéz- és labujjak
végén (a masodik-harmadik hét kortl). A betegek tobb mint felénél
megnagyobbodnak a nyaki nyirokcsomok; ez sokszor csak egyetlen,
legalabb 1,5 cm-es nyirokcsomét jelent.

Néha mas tlinetek is észlelhetdk, tobbek kozott izlleti fajdalom és/vagy
duzzanat, hasi fajdalom, hasmenés, ingerlékenység, fejfajas. Azokban
az orszagokban, ahol BCG védéboltast adnak (tuberkulézis ellen),
fiatalabb gyermekeknél a BCG-oltas hege korul a bdr kivorosodhet.

A sziv érintettsége a KD legsulyosabb tlinete a lehetséges hosszu tavu
szovodmeények lehetdsége miatt. Szivzorejre, ritmuszavarra és kéros
ultrahangleletre derilhet fény. A sziv kilonb6z6 rétegeinek
mindegyikében jelentkezhet bizonyos foku gyulladas, ami azt jelenti,
hogy szivburokgyulladas (perikarditisz), szivizomgyulladas
(miokarditisz) alakulhat ki, illetve a szivbillentylt is érintett lehet. A
betegség legfébb jellemzbje azonban a koszoruér tagulata, azaz
aneurizmaja (CAA).

1.6 Minden gyermeknél azonos a betegség?

A betegség sulyossdaga minden gyermeknél mas és mas. Nem minden
gyermeknél jelentkezik az 6sszes klinikai tinet, és legtobbjiknél a sziv
érintettsége sem alakul ki. Aneurizmak 100 kezelt gyermekbdl 2-6
esetében figyelheték meg. Egyes gyermekeknél (féleg 1 év alattiaknal)
a betegség nem teljesen kifejl6dott formai alakulnak ki, ami azt jelent,
hogy a jellegzetes klinikai tiineteknek csak egy része jelentkezik, és ez
megneheziti a diagnosztizalast is. Ezen fiatal gyermekekl egy részénél
aneurizma alakulhat ki. Oket atipusos KD-vel diagnosztizaljak.

1.7 Kiulonbozik-e a gyermekek és a felnéttek betegsége?
Ez gyermekkori betegség, noha ritkdn beszamoltak mar felnéttkori KD-
rél is.

2. DIAGNOZIS ES TERAPIA

2.1 Hogyan diagnosztizalhaté6?
A KD klinikai vagy ugynevezett ,betegagy melletti" diagndzis. Ez azt
jelenti, hogy a diagndzist kizardlag orvos altal végzett klinikai értékelés
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alapjan allitjak fel. Egyértelmd diagndzis akkor allithaté fel, ha az
ismeretlen eredetd magas laz legaldbb 5 napig fennall a kovetkezd
jellemzék koézul 4 vagy 5 mellett: két oldali konjunktivitisz (a szemgolyot
borité kotéhartya gyulladasa), megnagyobbodott nyirokcsomok,
bérkittés, a szaj és a nyelv érintettsége, elvaltozdsok a végtagokon. Az
orvosnak ellendriznie kell, hogy nem all-e fenn barmilyen mas
betegség, amellyel esetleg ezek a tinetek magyarazhaték. Egyes
gyermekeknél a betegség nem teljes formai jelentkeznek, ami azt
jelenti, hogy kevesebb a klinikai tinet, és emiatt a diagndzis felallitasa
nehezebb. Ez az Ugynevezett nem teljes KD.

2.2 Mennyi ideig tart a betegség?

A KD-nek harom szakasza van: akut szakasz (az els6 2 hét, amikor a laz
és az egyéb tlinetek megjelennek), szubakut szakasz (a masodiktél a
negyedik hétig, amikor a vérlemezkék szama elkezd emelkedni, és
aneurizmak alakulhatnak ki), valamint a felépulési szakasz, amikor
minden megvaltozott laborvizsgalati érték normalizalédik, és az
érrendellenességek egy része (példaul a CAA) rendezddik, vagy a
mértéke csokken.

Ha nem kezelik, a betegség kb. 2 hét alatt magatdl enyhulhet, de a
koszoruér-karosodas ugyanugy bekovetkezhet.

2.3 Mi a vizsgalatok jelentésége?
Jelenleg nincs olyan laboratériumi vizsgalat, amelynek segitségével a
betegség minden kétséget kizardéan diagnosztizalhatd lenne. A
diagndzis felallitasaban segithetnek bizonyos teszteredmények, igy
példaul az emelkedett vérsejtsillyedés (eritrocitaszedimentacids rata,
ESR), a magas CRP-szint, a leukocitézis (a fehérvérsejtek szamanak
emelkedése), az anémia (vérszegénység, azaz a vorosvértestszam
csOkkenése), az alacsony szérum albumin szint és az emelkedett
majenzimszintek. A vérlemezkék (a véralvadasban szerepet jatszo
sejtek) szdma altaldban normadlis a betegség elsé hetében, de a
masodik héten emelkedni kezd, majd nagyon magas értékeket ér el.
A gyermekeknél ajanlatos rendszeres vizsgalatokat, koztuk
vérvizsgalatokat is végezni a vérlemezkék szamanak és a
vérsullyedésnek a normalizalédasaig.

Kezdetben célszer( elektrokardiogram (EKG) és echokardiogram
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felvételeket késziteni. A koszorlerek alakjanak és méretének értékelése
révén az echokardiogram kimutathatja az erek tagulasat, azaz az
aneurizmakat. Koszoruér-rendellenességekkel kiizdé gyermek esetén
utankovetd echokardiogramra, valamint egyéb vizsgalatokra és
értékelésekre is sziikség van.

2.4 Kezelheto6-e, van-e ra gyogymaod?

A KD-ben szenvedd gyermekek nagy része gyodgyithatd, bar sajnos
néhany betegnél szivkomplikacidk |épnek fel a megfelel6 kezelés
ellenére is. A betegség nem megeldzhetd, de a koszoruér-
szovédmeények csokkentésének legjobb médja a korai diagnézis és a
kezelés miel8bbi elkezdése.

2.5 Milyen kezelések léteznek?

KD diagndzisa vagy gyanuja esetén a gyermeket kérhazba kell vinni,
ahol megfigyelés alatt kell tartani és folyamatosan ellendrizni kell az
esetleges szivérintettség megallapitasa érdekében.

A szivszovédmények gyakorisdaganak csokkentése érdekében a kezelést
a lehetd leghamarabb el kell kezdeni a diagndzis felallitasa utan.

A kezelés egyetlen nagy ddzis intravénas immunglobulin (IVIG) és
aszpirin adasabdl all. Ez a kezelés csOkkenti a gyulladast, és
nagymeértékben enyhiti az akut tineteket. A nagy dézisu IVIG a kezelés
elengedhetetlen része, mivel megel6zhetd vele a koszoruér-
rendellenességek kialakuldsa a betegek nagy hanyadanal. Noha igen
koltséges, egyelbre ez a leghatasosabb kezelési méd. A kulénleges
kockazati tényezOknek kitett betegeknél ezzel egy idében
kortikoszteroidokat is lehet alkalmazni. Az egy vagy két dézis IVIG-re
nem reagalé betegek szamdra egyéb terdpids lehetéségek is vannak,
példaul nagy dézisu intravénas kortikoszteroidok és bioldgiai
gyogyszeres terapia.

2.6 Minden gyermek reagal az intravénas immunglobulin
kezelésre?

Szerencsére a gyermekek tobbségénél csak egyetlen dézisra van
szUikség. Azoknal, akik nem reagalnak erre, még egy doézis IVIG-re vagy
kortikoszteroidokra lehet szilkség. Ritka esetben Uj molekuldkat,
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ugynevezett bioldgiai szereket is lehet adni.

2.7 Melyek a gydgyszeres kezelés mellékhatasai?

A IVIG terdpia altalaban biztonsagos és jél toleralhatd. Ritkan
agyhartyagyulladas (akut meningitisz) el6fordulhat.

IVIG terapia utan az él6 attenualt (legyengitett) virusos véddoltasokat el
kell halasztani. (Minden véddoltast egyeztetni kell a gyermekorvossal).
A nagy dozisban adott aszpirin hanyingert vagy gyomorémelygést
okozhat.

2.8 Milyen kezelés javasolt az immunglobulin és a nagy dozisu
aszpirin adasa utan? Mennyi ideig tartson a kezelés?

A |4z csillapodasa utan (altalaban 24-48 éra elteltével) az aszpirin
adagjat fokozatosan csokkentik. Az aszpirin adasat kis adagban folytatni
kell a vérlemezkékre kifejtett hatasa miatt, vagyis azért, hogy ne
tapadjanak 0ssze. Ez a kezelés segithet annak megeldzésében, hogy
trombuszok (vérrogok) képzddjenek az aneurizmakban vagy a gyulladt
vérereket belllrdl boritd hartyaban, ugyanis a vérrogok gatolhatjdk az
érintett terlletek vérellatasat (szivinfarktus, a KD legveszélyesebb
szovodmeénye alakulhat ki). Az alacsony dozisu aszpirin adasat addig
folytatjak, amig a gyulladasjelzd anyagok (markerek) szintje nem
normalizalddik, és az utankdvet6 echokardiogram normalis értékeket
nem mutat. Tartds aneurizmdak esetén aszpirint vagy mas alvadasgatlé
gyogyszereket kell hosszabb ideig alkalmazni orvosi felligyelet mellett.

2.9 A vallasom tiltja, hogy vért vagy vérkészitményeket kapjak.
Mi a helyzet a nem konvencionalis (nem szokvanyos), illetve
kiegészito terapiakkal?

Ennek a betegségnek a kezelésében nincs helye a nem szokvanyos
terapias médoknak. Az IVIG az igazoltan megfelel6 kezelés. Ha IVIG
nem adhatd, kortikoszteroidok is hatasosak lehetnek.

2.10 Ki vesz részt a gyermek orvosi ellatasaban?
A betegség akut stadiumaban és az utankdvetésben a gyermekorvos, a
gyermekkardioldgus és a gyermekreumatoldégus vehet részt. Azokon a
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helyeken, ahol nincs gyermekreumatoldégus, a gyermekorvos és a
kardiolégus k6zos feladata a betegek figyelemmel kisérése, féleg azoké,
akiknél a betegség a szivet is érinti.

2.11 Hogyan alakul hosszu tavon a betegség (milyen a
progndzisa)?

A betegek tobbségénél a progndzis kitlind, mivel normalis életet
élhetnek egészséges fejl6dés és novekedés mellett.

A koszoruér-rendellenességekkel kiizdd betegeknél a progndzis féként
az érszukulet (sztendzis) és az érelzarédasok (okkluzidk) kialakulasatdl
fligg. Eletlik korai szakaszdban ezeknél a betegeknél kardioldgiai
tinetek alakulhatnak ki, ezért el6fordulhat, hogy ellatasukrél
folyamatosan a KD-s gyermekek hosszu tavu kezelésében jartas
kardiolégusnak kell gondoskodnia.

3. MINDENNAPI ELETVITEL

3.1 Hogyan befolyasolhatja a betegség a gyermek és csaladja
mindennapi életét?

Ha a betegség nem érinti a szivet, akkor a gyermek és csaladja
normalis életet élhet. Jdllehet a Kawasaki-kéros gyermekek tébbsége
teljesen felépdl, eltelhet egy kis id6, mire a faradtsagérzésik és az
ingerlékenységlik megszunik.

3.2 Mi a helyzet az iskolaval?

A betegség megfeleld kontrollalasa - ami a jelenlegi gydgyszerekkel
altaldban megoldhatd - és az akut szakasz befejez6dése utan a
gyermeknek semmilyen problémat nem okozhat, hogy részt vegyen az
0sszes olyan tevékenységben, amelyben egészséges tarsai is. Az iskola
a gyermeknek olyan, mint a munka a felnéttnek: az a hely, ahol
megtanulhatja, hogyan legyen 6nalld, tettre kész egyén. A szil6knek és
a pedagégusoknak minden télik telhetét meg kell tennitik annak
érdekében, hogy a gyermek szamara lehetévé tegyék az akadalytalan
részvételt az iskolai tevékenységekben, nem csupan azért, hogy sikeres
legyen a tanuldsban, hanem azért is, hogy a tarsai és a felnéttek
egyarant elfogadjak és becsuljék.
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3.3 Mi a helyzet a sportolassal?

A sport nélklulézhetetlen eleme a gyermek mindennapi életének. A
terapia egyik célja, hogy a gyermekek - amennyire csak lehetséges -
normalis életet éljenek, és ne érezzék ugy, hogy kulénbdznek tarsaiktal.
Ezért azoknal a gyermekeknél, akiknél a betegség nem érinti a szivet,
semmilyen korlatozast nem kell bevezetni a sportolast vagy a
mindennapi élet mas tevékenységeit illetéen. Azoknal a gyermekeknél
azonban, akiknél koszoruér-aneurizma alakul ki, gyermekkardiolégussal
kell egyeztetni a versenyszer(l tevékenységekben valé részvételrdl,
féleg serdulékorukban.

3.4 Milyen étrendet kell kovetni?

Nincs bizonyiték arra vonatkozéan, hogy az étrend befolyasolna a kér
lefolyasat. A gyermeknek azonban altaldanossagban a koranak
megfeleld, kiegyensulyozott étrendet kell kdvetnie. A kelld mennyiséqgu
fehérjében, kalciumban és vitaminokban gazdag, egészséges,
kiegyensulyozott étrend minden, névésben 1évd gyermek szamara
ajanlott. A tulevést kerllnie kell azoknak a betegeknek, akik
kortikoszteroidokat szednek, mivel ezek a gyégyszerek fokozhatjak az
étvagyat.

3.5 Kaphat-e védooltast a gyermek?

Az IVIG terapia utan el kell halasztani az él6 attenualt virust tartalmazoé
véddoltasokat.

Az orvosnak kell minden egyes esetben eldontenie, hogy a gyermek
milyen véddoltdsokat kaphat. Osszességében a véddboltasok a jelek
szerint nem fokozzak a betegség aktivitasat, és nem idéznek eld sulyos
nemkivanatos hatasokat a KD-s betegeknél. A nem éI8 virusokat
tartalmazé Osszetett véddoltasok biztonsagosnak tlinnek a KD-s
betegeknél, még az immunszuppressziv szerekkel kezelteknél is, noha a
klinikai vizsgalatok tobbségében nem tudjak teljes korlen felmérni a
védooltasok altal okozott ritka nemkivanatos hatasokat.

A nagy ddézisban immunszuppressziv szereket kapd betegeknél a
kezel6orvosnak javasolnia kell az egyes kérokozdk elleni antitestek
koncentracidjanak mérését a véddoltas utan.
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