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Kawasakijeva bolezen

Razlicica

1. KAJ JE KAWASAKI

1.1. Kaj je to?

To bolezen je leta 1967 v angleski medicinski literaturi prvic opisal
japonski pediater Tomisaku Kawasaki (ime je bolezen dobila po njem);
opisal je skupino otrok z vrocino, koznim izpuscajem, konjunktivitisom
(rdecCe oci), enantemom (rdecina zrela in ustne sluznice), oteklino rok in
stopal ter povecCanimi vratnimi bezgavkami. Sprva so to bolezen
imenovali »limfonodularni mukokutani sindrom«. Nekaj let kasneje so
porocali tudi o zapletih kot so anevrizme (razsSiritve) srcnih zil.
Kawasakijeva bolezen (KB) je akutni sistemski vaskulitis. To pomeni, da
se lahko vnetje pojavi v steni katerihkoli srednje velikih krvnih zil v
telesu, ki se lahko tudi razsirijo (anevrizme). Najpogosteje so prizadete
koronarne zile. Anevrizmme se ne pojavijo pri vseh otrocih s to boleznijo.
Vecina bo imela akutne simptome brez zapletov na srcu.

1.2. Kako pogosta je ta bolezen?

KB je redka bolezen, vendar je skupaj s Henoch-Schoénleinovo purpuro
ena najpogostejsSih oblik vaskulitisa pri otrocih. KB je bila opisana po
celem svetu, najpogostejSa pa je na Japonskem. Vec¢inoma prizadene
mlajSe otroke. Priblizno 85% otrok s KB je mlajsih od 5 let.
Najpogostejsa starost, v kateri se bolezen pojavi, je 18-24 mesecey;
bolniki stari manj kot 3 mesece ali vec kot 5 let redkeje zbolijo, vendar
je tveganje za pojav anevrizme koronarnih arterij pri njih vecje. Bolezen
je pogostejsa pri deckih kot pri deklicah. Ceprav se lahko primeri KB
pojavijo v kateremkoli lethem Casu je znano, da se vcasih vec primerov
pojavi skupaj v sezoni, s povecCanim sStevilom primerov v pozni zimi in
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spomladi.

1.3. Kaj so vzroki bolezni?

Ceprav je vzrok za KB neznan domnevamo, da je posledica okuZbe kot
sprozilca bolezni. Preobcutljivostna reakcija ali motnja v imunskem
odzivu, verjetno sprozena z okuzbo (doloCeni virusi, ali bakterije), lahko
povzroci aktivacijo vnetnega procesa in pripeljejo do vnetja in posSkodbe
krvnih zil pri posameznikih z dolo¢eno genetsko nagnjenostjo.

1.4. Ali je bolezen dedna? Zakaj je moj otrok dobil to bolezen?
Ali jo lahko preprecimo? Ali je bolezen nalezljiva?

KB ni dedna, mozna pa je genetska nagnjenost. Zelo redko se zgodi, da
v eni druzini zboli vec kot en druzinski ¢lan. Ni nalezljiva in se ne Siri z
enega otroka na drugega. Trenutno ni znane nobene metode
preprecCevanja bolezni. Zelo redko se bolezen lahko pojavi dvakrat pri
istem bolniku.

1.5. Kaksni so glavni simptomi?

Bolezen se zacne z nepojasnjeno visoko telesno temperaturo. Otrok je
obicajno zelo razdrazljiv. Poleg vrocCine se lahko pojavi pordela oCesna
veznica brez gnoja ali izcedka. Otrok ima lahko razli¢ne vrste izpuscaja,
ki lahko spominja na oSpice ali Skrlatinko, koprivnico, buncice, itd.
IzpusSCaj veCinoma zajame trup in ude ter pogosto tudi predel koze pod
plenico. Kasneje se lahko pojavi rdecina in lusc¢enje koze.

Spremembe po ustih se kazejo kot svetlo rdece, razpokane ustnice,
rdec jezik (imenovan tudi "jagodni" jezik) ter pordelo zZrelo. Na rokah in
nogah se lahko pojavi oteklina, na dlaneh in stopalih pa rdecina. Prsti na
rokah in nogah lahko izgledajo nabrekli in otekli. Tem spremembam
sledi drugi ali tretji teden bolezni znacilno lus€enje na konicah prstov.
Vec kot polovica otrok bo imela povecane vratne bezgavke; obicajno je
poveCana samo ena vratna bezgavka, ki meri vsaj 1,5 cm.

Vcasih se lahko pojavijo Se drugi simptomi kot so bolecine in/ali otekline
sklepov, bolecine v trebuhu, driska, razdrazljivost in glavobol. V
drzavah, kjer Se cepijo otroke z BCG cepivom (cepljenje proti
tuberkulozi) lahko pri mlajsSih otrocih opazimo pordelo podrocje BCG
brazgotine na roki.
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Prizadetost srca je najresnejSi znak KB zaradi nevarnosti dolgotrajnih
zapletov. Ugotovimo lahko sréni Sum, motnje srCnega ritma in
nepravilnosti na ultrazvocnem pregledu srca. Vsi sloji srca lahko kazejo
doloCeno stopnjo vnetja, kar se kaze kot perikarditis (vnetje osrcnika),
miokarditis (vnetje sr¢ne misice) ali vnetje srénih zaklopk.
Najpomembnejsi zaplet pa je nastanek anevrizem srcnih zil.

1.6. Ali bolezen poteka enako pri vseh otrocih?

Bolezen poteka pri razlicnih otrocih razli¢no. Vsi bolniki nimajo vseh
klini€nih znakov in pri vecini otrok srce ni prizadeto. Anevrizme se
pojavijo samo pri 2-6 izmed 100 otrok, ki so zdravljeni. Pri nekaterih
otrocih (posebno pri otrocih mlajsih od 1 leta) se bolezen ne razvije v
polni klinicni sliki, kar otezi postavitev diagnoze. Nekateri od teh
majhnih otrok lahko razvijejo anevrizme. Pri njih postavimo diagnozo
atipicne KB.

1.7. Ali je bolezen pri otrocih razlicna kot pri odraslih?
To je bolezen otroSke dobe Ceprav so tudi redki opisi KB pri odraslih.

2. DIAGNOZA IN ZDRAVLJENJE

2.1. Kako postavimo diagnozo bolezni?

Diagnoza KB je klinicna diagnoza. To pomeni, da jo lahko postavi
zdravnik samo na osnovi klinicne ocene. Konc¢no diagnozo bolezni
postavimo, Ce je prisotna nepojasnjena visoka temperatura 5 ali veC dni
skupaj z 4 izmed naslednjih 5 znakov: obojestranski konjunktivitis
(vnetje membrane, ki pokriva oCesno zrklo), povecane bezgavke, kozni
izpuscaj, prizadetost ust in jezika ter spremembe na udih. Zdravnik
mora potrditi, da ni dokazov za kaksno drugo bolezen, ki bi lahko
potekala z enakimi simptomi. Nekateri otroci imajo lahko nepopolno
sliko bolezni, kar pomeni, da imajo prisotnih manj klini¢nih kriterijev kar
otezi postavitev diagnoze. V takSnem primeru recemo, da imajo
nekompletno sliko KB.

2.2. Kako dolgo bolezen traja?
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KB poteka v treh fazah: akutna faza traja prva dva tedna, ko je prisotna
vrocCina in ostali simptomi; sub-akutna faza traja od drugega do Cetrtega
tedna in zajema periodo v kateri pricne rasti Stevilo trombocitov (krvne
ploscice) in se lahko pojavijo anevrizme; in rekonvalescentna faza od
prvega do tretjega meseca, ko se laboratorijski izvidi normalizirajo in
lahko nekatere zZilne spremembe (kot so anevrizme koronanih arterij)
izginejo ali pa se zmanjsa njihova velikost.

Ce bolezen ni zdravljena se lahko tudi sama v 2 tednih umiri, okvare
koronarnih arterij pa ostanejo enake.

2.3. Kaksen je pomen preiskav?

Trenutno ni nobenega laboratorijskega testa, ki bi lahko pomagal pri
dokonc¢ni diagnozi bolezni. Skupek preiskav, kot so povisana SR
(sedimentacija eritrocitov), visoka vrednost CRP, levkocitoza (povisano
Stevilo belih krvnick), anemija- slabokrvnost (znizano Stevilo rdecih
krvnick), nizek serumski albumin in povisani jetrni encimi lahko
pomagajo pri postavitvi diagnoze. Stevilo trombocitov (krvne plos¢ice,
ki so pomembne za strjevanje krvi) je prve tedne bolezni normalno, v
drugem tednu pa zacne postopno narascati in lahko doseze zelo visoke
vrednosti.

Bolnike moramo natancno spremljati, klini¢no in laboratorijsko, dokler
se vrednosti trombocitov in SR ne vrnejo na normalo.

V zacletku bolezni je potrebno opraviti elektrokardiogram (EKG) in
ultrazvok (UZ) srca. Z UZ preiskavo srca lahko ugotovimo dilatacijo
(razsiritev) ali anevrizmo z oceno oblike in velikosti koronarne arterije.
Pri otroku s prizadetostjo koronarnih zil je potreben kontrolni UZ srca in
dodatne preiskave.

2.4. Ali znamo bolezen zdraviti/pozdraviti?

Vecina otrok s to boleznijo ozdravi, pri nekaterih pa se kljub pravilnemu
zdravljenju razvijejo zapleti s strani srca. Bolezni ne moremo prepreciti,
vendar pa lahko zmanjsamo zaplete na srcnih zilah z zgodnjo
postavitvijo diagnoze in ¢imprejSnjo uvedbo ustreznega zdravljenja.

2.5. Kako zdravimo to bolezen?
Otrok, pri katerem smo postavili konCno diagnozo ali sum na KB, mora
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biti sprejet v bolniSnico za opazovanje in spremljanje ter zaradi ocene
zapletov na srcu.

Da bi zmanjsali pogostnost zapletov s strani srca, moramo zaceti z
zdravljenjem takoj, ko postavimo diagnhozo.

Zdravljenje vkljuCuje en visok odmerek intravenskih imunoglobulinov
(IVIG) in aspirin. TakSno zdravljenje bo zmanjsalo sistemsko vnetje in
dramatic¢no ublazilo akutne znake bolezni. Zdravljenje z visokim
odmerkom IVIG je bistven del zdravljenja ker lahko zmanjsa pojav
koronarnih sprememb pri velikem delezu bolnikov. Ceprav je taksno
zdravljenje zelo drago zaenkrat ostaja najucinkovitejsa oblika
zdravljenja. Pri bolnikih s posebnimi dejavniki tveganja lahko simultano
uporabimo kortikosteroide. Bolniki, ki ne odgovorijo na enega ali dva
odmerka IVIG so lahko zdravljeni tudi z drugimi zdravili, vklju¢no z
visokimi odmerki kortikosteroidov in z biolosko terapijo.

2.6. Ali je uspeh zdravljenja z intravenskimi imunoglobuini
enak pri vseh otrocih?

Na sreco vecina otrok potrebuje le en odmerek . Tisti, ki na terapijo ne
odgovorijo, potrebujejo Se en odmerek ali pa zdravljenje s
kortikosteroidi. V redkih primerih je potrebno zdravljenje z novimi
molekulami, ki jih imenujemo bioloSka zdravila.

2.7. Kaksni so stranski ucinki zdravljenja?

Zdravljenje z IVIG je obicajno varno in ga otroci dobro prenasSajo. Redko
lahko pride do vnetja mening (asepticni meningitis).

Po terapiji z IVIG je potrebno cepljenje z zivimi oslabljenimi cepivi
odloziti. (Pogovorite se o vsakem cepljenju z vasim pediatrom). Aspirin v
visokih odmerkih lahko povzroci slabost ali zelod¢ne tezave.

2.8. Kaksno zdravljenje je priporocljivo po imunoglobulinih in
visokem odmerku aspirina? Kako dolgo naj zdravljenje traja?
Ko se vrocCina umiri (obicajno v 24-48 urah), odmerek aspirina znizamo.
Zaradi uCinka na krvne ploscice, trombocite, bolnik prejema nato nizek
odmerek aspirina dalj Casa. Aspirin preprecCuje zleplanje trombocitov in
je ucinkovit pri preprecevanju nastanka trombov (krvnih strdkov) v
anevrizmi ali v vneti zilni steni. Zaradi nastanka strdka v anevrizmi ali
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krvni zili bi lahko prislo do prekinitve krvnega pretoka v podrocje, ki ga
prizadeta krvna zila prehranjuje (srcni infarkt, najnevarnejsi zaplet KB).
Nizek odmerek aspirina vzdrzujemo do normalizacije vnetnih kazalcev
in normalnega izvida UZ srca. Otroci, pri katerih anevrizme vztrajajo,
morajo prejemati aspirin ali drugo zdravilo za preprecenvanje strdkov
pod zdravniskim nadzorom dalj Casa.

2.9. Vera mi prepoveduje uporabo krvi in krvnih produktov. Kaj
pa alternativho/komplementarno zdravljenje?

Pri tej bolezni nekonvencionalne oblike zdravljenje niso primerne. IVIG
so dokazano uspesna terapija izbire. V primeru, da IVIG ne moremo
uporabiti, je lahko ucinkovita tudi terapija s kortikosteroidi.

2.10. Kdo vse sodeluje v medicinski oskrbi otroka?

V akutni fazi bolezni in pri sledenju otroka s KB sodelujejo pediater,
pediatri¢ni kardiolog in pediatri¢ni revmatolog. Ce pediatri¢ni
revmatolog ni dosegljiv mora otroka spremljati pediater skupaj s
kardiologom, Se posebno tiste bolnike, pri katerih je priSlo do zapleta na
Srcu.

2.11. Kaksna je dolgorocna prognoza bolezni?

Za vecino bolnikov je prognoza odlicna z normalnim zivljenjem, rastjo in
razvojem.

Prognoza za otroke s trajno okvaro srcnih zil je odvisna zlasti od tega ali
se bo pri njih razvila zozitev (stenoza) in zapora (okluzija) krvne zile. V
tem primeru lahko pride do tezav s strani srca Zze zgodaj v zivljenju in bo
potrebno dolgotrajno spremljanje s strani kardiologa, ki ima izkusnje z
zdravljenjem in dolgoroCnim spremljanjem otrok s KB.

3. VSAKODNEVNO ZIVLJENJE

3.1. Kako bolezen vpliva na vsakodnevno zivljenje otroka in
druzine?

Ce bolezen srca ni prizadela, otrok in druzina obi¢ajno Zivita povsem
normalno Zivljenje. Ceprav vecina otrok s KB popolnoma okreva, lahko
traja kar nekaj Casa, da utrujenost in razdrazljivost povsem izzvenita.
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3.2. Kaj pa sola?

Ko je bolezen dobro kontrolirana, kar se obiCajno zgodi, Ce se za
zdravljenje uporabi predpisana zdravila, in je akutna faza bolezni mimo,
otrok ne bi smel imeti nobenih tezav pri aktivnostih, ki jih lahko izvajajo
tudi njegovi zdravi sovrstniki. Sola je za otroke kot delo za odrasle;
prostor, kjer se naucijo biti neodvisni in produktivni posamezniki. Starsi
in ucitelji jim morajo po svojih najboljSih moceh omogoditi, da sodelujejo
pri Solskih aktivnostih normalno, da so lahko uspesni v Soli in cenjeni
tako s strani sovrstnikov kot tudi odraslih.

3.3. Kaj pa sSport?

Za otroka so Sportne aktivnosti pomembne v vsakodnevnem zivljenju.
Eden od ciljev terapije je, da se otroku omogoci Cimbolj normalno
Zivljenje, kot je le mogoce in da se ne pocutijo drugacne v primerjavi s
svojimi sovrstniki. Pri otrocih, pri katerih se zapleti na srcu niso pojavili,
niso potrebne omejitve pri Sportu ali katerikoli drugi vsakodnevni
aktivnosti. Pri otrocih z anevrizmo srcnih Zil pa je potreben posvet s
pediatricnim kardiologom glede udelezbe pri tekmovalnih Sportnih
aktivnostih, Se posebno v najstniskem obdobju.

3.4. Kaj pa dieta?

Ni nobenih dokazov, da bi dieta lahko vplivala na bolezen. Na splosno
velja, da mora otrok uzivati normalno hrano za svojo starost. Za otroka,
ki raste, je priporoCena zdrava, uravnotezena dieta z dovolj beljakovin,
kalcija in vitaminov. Prenajedanja se je potrebno izogibati pri bolnikih, ki
so zdravljeni s kortikosteroidi ker lahko ta zdravila povecajo apetit.

3.5. Ali je otrok lahko cepljen?

Po zdravljenju z IVIG je potrebno odloziti cepljenje z zivimi oslabljenimi
cepivi.

Pri vsakem posameznem otroku se mora zdravnik odlociti katera cepiva
lahko otrok prejme. Na sploSno ne kaze, da bi cepljenja vplivala na
aktivnost bolezni in ne pozrocajo hudih nezelenih ucinkov pri bolnikih s
KB. Mrtva cepiva so v glavnem varna pri bolnikih s KB, tudi pri tistih, ki
prejemajo imunosupresivno terapijo, Ceprav v vecini raziskav niso mogli
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popolnoma oceniti tveganja za redke nezelene ucinke, ki bi se lahko
pojavili po cepljenju.

Pri bolnikih, ki so zdravljeni z visokimi odmerki imunosupresivov, je po
cepljenju potrebno preveriti koncentracijo specificnih zascitnih
protiteles za cepilni antigen.
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