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Kawasakis sjukdom

1. VAD AR KAWASAKI

1.1 Definition

Sjukdomen beskrevs forsta gangen i engelsk medicinsk litteratur 1967.
Den japanske barnlakaren Tomisaku Kawasaki (sjukdomen ar uppkallad
efter honom) var den som forst beskrev tillstandet. Han identifierade ett
antal barn som insjuknade med feber, hudutslag, roda 6gon
(konjunktivit), rodnad i mun och svalg (enantem), svullna hander och
fotter samt forstorade lymfkortlar pa halsen. Forst kallades sjukdomen
for mukokutant lymfkortelsyndrom. Nagra ar senare sa rapporterades
komplikationer i form av vidgning av hjartats kranskarl
(kranskarlsaneurysm).

Kawasakis sjukdom (KS) ar en akut systemisk inflammation av
medelstora blodkarl (vaskulit), vilket kan orsaka utvidgning av framfor
allt hjartats kranskarl (kranskarlsaneurysm). De flesta barn som
insjuknar far emellertid inga hjartkomplikationer.

1.2 Hur vanlig ar sjukdomen?

KS ar en ovanlig sjukdom, men &r anda en av de vanligaste vaskuliterna
hos barn forutom IgA-vaskulit (tidigare kallad Henoch-Scholein purpura.
Kawasakis sjukdom finns over hela varlden, men betydligt vanligare i
Japan. Sjukdomen drabbar foretradesvis yngre barn. Uppskattningsvis
85% insjuknar fore 5 ars alder, med en topp mellan 18-24 manader.
Barn yngre an 3 manader eller aldre an 5 ar har ofta en atypisk
sjukdomsbild med samtidigt okad forekomst av kranskarlsaneurysm
Sjukdomen ar vanligare hos pojkar an hos flickor. Man ser en okad
forekomst av sjukdomen under vinter och var.
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1.3 Vad ar orsaken?

Orsaken till KS ar okand, men man spekulerar i att infektioner kan
utlésa sjukdomen. Vissa virus eller bakterier skulle kunna trigga igang
ett kraftigt immunsvar hos personer med en genetisk benagenhet,
vilket i sin tur leder till karlinflammation med risk fér skada pa
karlvaggen.

1.4 Ar sjukdomen arftlig? Varfér har mitt barn drabbats? Kan
sjukdomen forhindras? Ar sjukdomen infektios?

KS ar inte en arftlig sjukdom, aven om man misstanker att det finns en
genetisk benagenhet. Det ar valdigt ovanligt att syskon drabbas eller
att foraldrar haft sjukdomen. Sjukdomen ar inte infektios, dvs det finns
ingen risk att andra barn smittas. Idag kanner vi inte till nagot som kan
hindra att sjukdomen bryter ut. Det ar mycket ovanligt att sjukdomen
kommer tillbaka en andra gang.

1.5 Vilka ar symtomen?

Sjukdomen ger hog feber utan kand orsak. Barnen ar vanligen
allmanpaverkade och irritabla/missndjda. | anslutning till feberdebuten
ses ofta rodnad av ogonvitorna (konjunktivit) utan varbildning eller dkat
tarflode. Hudutslagen kan se valdigt olika ut och likna scharlakansfeber,
massling, nasselutslag etc. Hudutslaget finns framfor allt pa balen,
armar, ben och bldjregion med rodnad och flagnande hud.
Forandringarna i munhalan visar sig som réda spruckna lappar, rod
tunga (kallas ofta for smultrontunga) och rodnad i svalget. Hand- och
fotsulor kan ocksa drabbas med svullnad och rodnad. Fingrar och tar
kan se kuddiga och svullna ut. Efter 2 - 3 veckor noteras i typiska fall
flagande hud pa fingrar och tar. Mer an halften av patienterna har
atminstone en forstorad lymfkoértel pa halsen stérre an 1,5 cm.

Mer okaraktaristiska symtom kan vara ledsmarta, ledsvullnad,
buksmarta, diarré eller huvudvark. Hos BCG-vaccinerade (vaccination
mot tuberkulos) barn kan BCG-arret bli rott.

Paverkan pa hjartat ar de allvarligaste symtomen vid KS eftersom det
finns risk for livsldnga komplikationer. Blasljud, hjartrytmrubbningar och
ultraljudsférandringar kan pavisas. Hjartats olika delar kan drabbas av
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inflammation med risk for hjartsacksinflammation (perikardit),
inflammation av hjartmuskeln (myokardit) samt klaffpaverkan. Men det
som kannetecknar sjukdomen ar risken att att utveckla
kranskarlsaneurysm.

1.6 Ar sjukdomsbilden samma hos alla drabbade?
Svarighetsgraden varierar fran barn till barn. Alla barn far inte alla
symtom och endast ett fatal utvecklar hjartpaverkan. Aneurysm pavisas
hos 2 - 6 av 100 behandlade KS-patienter. Sarskilt yngre barn (under 1
ars alder) uppvisar en inkomplett bild med bara nagra av de
karaktaristiska symtomen, vilket férsvarar diagnossattning. Inkomplett
sjukdomsbild (benamnd atypisk KS) innebar en okad risk att utveckla
kranskarlsaneurys.

1.7 Ar sjukdomen annorlunda hos barn an hos vuxna?
Detta ar en sjukdom som drabbar barn aven om det finns ett fatal fall
beskrivna hos vuxna.
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