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Kawasaki’s sygdom

Sygdommen blev beskrevet i 1967 af en japansk bgrneleege ved navn
Tomisaku Kawasaki. Han opdagede en gruppe bgrn med feber og udsleat,
conjunctivitis, enanthem (rgdme af sveelg og mundslimhinden), havelse af
haender og fodder samt forstgrrede lymfeknuder p@ halsen og kaldte initialt
sygdommen for mucocutant lymfeknudesyndrom. Nogle f& &r senere beskrev
man hjertekomplikationer i form af aneurismer (store udposninger af
blodkarrene) af koronararterierne.

Hvad er det?

Kawasaki's sygdom er en akut systemisk vasculitis, hvilket betyder, at der er
inflammation af blodkarrenes vaegge, som kan give anledning til dilatationer
(aneurismer), hovedsagelig i koronararterierne (de kar, der sgrger for
blodforsyningen til hjertet). Det er imidlertid ikke alle bgrn med denne
sygdom, der udvikler aneurismer. Hovedparten vil frembyde akutte symptomer
uden komplikationer.

Hvor almindelig er den?

Kawasaki’'s sygdom er en sjelden sygdom, men en af de almindeligste
vasculitis sygdomme i barnealderen sammen med Henoch Schdnleins purpura.
Den forekommer naesten udelukkende hos mindre bgrn. Ca. 80 ud af 100
patienter er under 5 ars alderen. Den er en lille smule mere almindelig hos
drenge end hos piger. Skgnt Kawasaki’s sygdom forekommer pa alle tider af
aret, er der dog nogen saesonvariation med et g@gget antal i de sene
vintermaneder og om foraret.

Hvad er arsagen til sygdommen?

Arsagen til Kawasaki’s sygdom er stadig uklar om end man misteenker en
infektigs genese. Et infektigst agens (virus eller bakterier) kan medfgre et
endret immunrespons, der kan taenkes at udlgse en inflammations reaktion
pa blodkarrene hos bestemte genetisk disponerede personer.

Er den arvelig?

Hvorfor har mit barn fdet sygdommen? Kan den forebygges? Er den smitsom?
Kawasaki's sygdom er ikke en arvelig sygdom, selv om man mistaenker, at der
er en vis genetisk disposition til den. Det er meget sjeeldent at mere end ét
familiemedlem far sygdommen. Den er ikke smitsom og kan ikke forebygges.
Det er muligt, men yderst sjeeldent at f& sygdommen 2 gange.

Hvad er hovedsymptomerne?

Sygdommen begynder med uforklaret hgj feber i mindst 5 dage. Som regel er
barnet meget irritabelt. Feberen kan veere ledsaget af, eller fulgt af

| 12/2003



conjunctival injektion (radme i gjnene) uden samtidig pussekretion. Barnet kan
have forskellige typer udslaet, som ved maeslinger, Skarlagens feber, urticaria
(neeldefeber), papler o.s.v. Hududslzttet involverer hovedsagelig kroppen
samt arme og ben og ofte bleomrddet. Forandringer i munden kan omfatte
lysergde laeber, rgd tunge (ofte kaldet jordbazertunge) og redme i svealget.
Heender og fodder kan ogsa veere involverede med haevelse og rgdme af
handflader og fodsaler. Disse symptomer fglges omkring 2. til 3. uge af en
karakteristisk afskalning omkring fingerspidserne og taspidserne. Mere end
halvdelen af patienterne vil have forstgrrelse af lymfekirtlerne pa halsen, ofte i
form af en enkelt lymfekirtel pa mindst 1%2 cm. Somme tider kan andre
symptomer optraede, sa som ledsmerter eller haevede led, mavesmerter,
diarré, irritabilitet og hovedpine.

Hjerteinvolveringen er den alvorligste manifestation af Kawasaki’s sygdom pa
grund af muligheden for komplikationer pa lang sigt. Hjertemislyde,
hjerterytme forstyrrelse og abnormiteter ved ultralyds-undersggelse kan
forekomme. Alle de forskellige lag i hjertet kan udvise en eller anden grad af
inflammation, hvilket betyder, at pericarditis (inflammation af hjertehinden),
myocarditis (inflammation i hjertemuskulaturen) og ogsa hjerteklap involvering
kan ses. Hovedmanifestationen af denne sygdom er imidlertid udviklingen af
koronararterie aneurismer.

Er sygdommen den samme hos alle bgrn?

Sveerhedsgraden af sygdommen varierer fra barn til barn. Ikke alle patienter
har alle kliniske manifestationer, og hovedparten af patienterne udvikler ikke
involvering af hjertet. Aneurismer ses hos kun 2 ud af 100 bgrn behandlet for
Kawasaki’s sygdom. Nogle meget sma bgrn (under 1 &r) har ofte inkomplette
former af sygdommen, hvilket betyder, at de ikke frembyder alle de
karakteristiske kliniske manifestationer hvilket ggr diagnosen vanskeligere.
Nogle af disse sma bgrn kan imidlertid alligevel udvikle aneurismer.

Er sygdommen hos bgrn forskellig fra sygdommen hos voksne?
Der er tale om en sygdom, der fgrst og fremmest optraeder i barnealderen.
Hos voksne vil sygdommen oftest have et anderledes klinisk billede.

Hvordan diagnosticeres den?

En sikker diagnose kan stilles, hvis der er uforklaret hgj feber i 5 eller flere
dage samt mindst 4 af de 5 fglgende symptomer: dobbeltsidig conjunctivitis,
forstgrrede lymfekirtler, hududsleet, mund- og tungeinvolvering samt
forandringer pa ekstremiteterne, uden at der er tegn pa andre sygdomme, der
kan forklare de pagaeldende symptomer. Hvis en sikker diagnose ikke er mulig,
kan en inkomplet form af sygdommen evt. overvejes.

Hvad er betydningen af laboratorieundersggelser?

Laboratorieundersggelserne er ikke specifikke for sygdommen, men afspejler
graden af betaendelsesreaktion. Markgrer for inflammationsreaktion er forhgjet
SR (senkningsreaktion) (saedvanligvis hgjere end ved andre lignende
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sygdomme), leukocytose (gget antal hvide blodceller), anaemi (lavt antal rgde
blodceller). Antallet af thrombocytter (blodplader involveret i blodstgrkning) er
sadvanligvis normale i den fgrste sygdomsuge, men begynder at stige i den
anden uge og kan nd@ meget hgje vaerdier. Patienterne bgr undersgges
regelmaessigt og laboratorieundersggelser foretages regelmaessigt indtil de er
normale. Elektrokardiogram (ekg) og ekkokardiogram bgr foretages pa
diagnosetidspunktet. Ekkokardiogrammet kan pavise aneurismer ved at vise
form og stgrrelse af koronararterierne. Safremt der er tale om koronarkar
abnormiteter er supplerende undersggelser og vurderinger ngdvendige.

Kan den behandles/kureres?

Hovedparten af bgrn med Kawasaki’'s sygdom kan kureres. Nogle patienter
udvikler imidlertid hjertekomplikationer trods anvendelsen af regelret
behandling. Sygdommen kan ikke forebygges, men den bedste made at
reducere hjertekomplikationerne pa, er ved at stille en tidlig diagnose og
pabegynde behandling med det samme.

Hvad er behandlingen?

Et barn med sikker eller misteenkt Kawasaki’s sygdom bgr indlaegges pa
hospital til observation og kontrol af mulig hjerteaffektion. For at mindske
hjertekomplikationerne bgr behandlingen startes s snart diagnosen er stillet.
Behandlingen bestar af Acetylsalicylsyre og i.v. Gammaglobulin, begge i store
doser. Begge behandlinger vil mindske den systemiske inflammation og fa de
akutte symptomer til gradvist at svinde. Hgjdosis Gammaglobulin er den
vigtigste part af behandlingen, fordi den er i stand til at forebygge
koronararterie abnormaliteterne hos en stor del af patienterne.
Corticosteroider (binyrebarkhormon) er i sjeeldne tilfeelde indiceret.

Hvad er bivirkningerne ved den medicinske behandling?

Behandling med Gammaglobulin tales saedvanligvis godt. Behandlingen med
Acetylsalicylsyre kan give anledning til mavesmerter som ved mavesar samt
forbigdende forhgjelse af leverenzymerne.

Hvor laenge skal behandlingen vare?

Hgjdosis Gammaglobulin gives én gang hos hovedparten af patienterne, men
undertiden er det ngdvendigt at gentage behandlingen. Acetylsalicylsyre i hgj
dosering gives sa leenge feberen er til stede og trappes derefter ned. Lavdosis
Acetylsalicylsyre fortsaettes pga. dets antikoagulerende effekt pa blodpladerne.
Dette betyder, at blodpladerne ikke klistrer sammen. Det er nyttigt at
forebygge dannelsen af thromber (blodpropper) i aneurismerne, eftersom
blodpropsdannelse i aneurismet kan fgre til hjerteinfarkt, den farligste
komplikation til Kawasaki’s sygdom. Et barn uden koronarkar forandringer vil
blive behandlet med Acetylsalicylsyre i nogle fa uger, men bgrn med
aneurismer vil fa det i leengere perioder.

Hvad med ukonventionel behandling?
Der er ingen plads for ukonventionel behandling af denne sygdom.
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Hvilken slags periodiske kontroller er ngdvendige?

Patienter med Kawasaki’'s sygdom skal have foretaget periodisk vurdering af
deres blodstatus og SR indtil de er normale. Gentagne ekkokardiogrammer er
ngdvendige for at vurdere om koronar aneurismer er til stede og for at falge
deres forlgb. Den hyppighed, med hvilken de skal foretages, afhaenger af
tilstedeveerelsen og stgrrelsen af aneurismet. De fleste aneurismer kan
forsvinde helt. Paediateren, den paediatriske kardiolog og den paediatriske
rheumatolog kan tage ansvaret for at folge bgrn med Kawasaki’s sygdom. Pa
steder, hvor en paediatrisk rheumatolog ikke findes, ma& en paediater sammen
med en kardiolog kontrollere patienterne, specielt hvis der har veeret
hjerteinvolvering.

Hvor laenge vil sygdommen vare?
Kawasaki’s sygdom har 3 faser:
1) akut, inkluderende de fgrste 2 uger, hvor feberen og de andre
symptomer er til stede.
2) subakut fra den anden til den fjerde uge, den periode hvor pladeantallet
begynder at stige og aneurismer kan optraede.
3) helbredelsesfasen fra den fgrste til den tredje maned, hvor alle
laboratorieundersggelser bliver normale, og blodkarabnormiteterne
(koronararterie aneurismer) kan svinde eller reduceres i stgrrelse.

Hvad er langtidsprognosen for sygdommen?

For hovedparten af patienterne er prognosen fremragende, idet de vil blive
raske og leve et normalt liv med normal vaekst og udvikling. Prognosen for de
patienter, der vedvarende har koronararterie abnormaliteter, afhaenger farst
og fremmest af risikoen for udvikling af forsnaevring eller tillukning af
koronarkar.

Nogle anbefalinger om dagliglivet - hvad med sport? kan barnet
vaccineres?

Det er anbefalet ikke at vaccinere disse patienter i 3-6 maneder efter
sygdommen, da bdde sygdom og Gammaglobulin behandlingen pavirker
immunsystemet, hvilket kan vare op til 6 maneder. Bgrn som ikke har udviklet
hjerteinvolvering har ingen form for restriktion hvad angar sport eller andre
daglige aktiviteter. Barn med koronararterie aneurismer bgr diskutere med en
paediatrisk kardiolog i hvilken udstraekning, de kan deltage i konkurrencesport.
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