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Kawasaki-Syndrom

Version von 2016

1. UBER KAWASAKI

1.1 Was ist das?

Diese Erkrankung wurde zum ersten Mal im Jahr 1967 von einem
japanischen Kinderarzt namens Tomisaku Kawasaki (nach dem die
Erkrankung benannt wurde) in der englischsprachigen medizinischen
Fachliteratur beschrieben. Er hatte eine Gruppe von Kindern
identifiziert, die Fieber, Hautausschlag, Konjunktivitis
(Bindehautentzindung), Enanthem (Rotung des Rachens und des
Mundes), geschwollene Hande und Fule sowie vergrolerte
Lymphknoten am Hals aufwiesen. Anfanglich wurde die Erkrankung als
~mukokutanes Lymphknotensyndrom" bezeichnet. Einige Jahre spater
wurde uber Herzkomplikationen wie Aneurysmen der Herzarterien
(starke Erweiterung der HerzkranzgefalSe) berichtet.

Das Kawasaki-Syndrom (KS) ist eine akute systemische Vaskulitis
(="Gefallentzindung"), d. h. es liegt eine Entzindung der
BlutgefaBwande vor, was in jeder mittelgrofsen Arterie im Korper, vor
allem in den Herzkranzgefalsen, zu Aussackungen (Aneurysmen) fuhren
kann. Allerdings treten bei den meisten Kindern nur die akuten
Symptome einer Allgemeinerkrankung ohne Herzkomplikationen auf.

1.2 Wie haufig tritt die Erkrankung auf?

Das Kawasaki-Syndrom ist zwar eine seltene Erkrankung, zahlt jedoch
zu den haufigsten Vaskulitiden im Kindesalter (neben Purpura Schonlein-
Henoch). Das Kawasaki-Syndrom kommt auf der ganzen Welt vor,
jedoch am haufigsten in Japan. Es handelt sich um eine Krankheit, die
fast ausschlielSlich bei kleinen Kindern auftritt. Ungefahr 85 % der
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Kinder mit Kawasaki-Syndrom sind junger als funf Jahre alt, mit einem
Haufigkeitsgipfel im Alter zwischen 18 - 24 Monaten. Patienten, die
junger als 3 Monate oder alter als 5 Jahre sind, sind seltener, weisen
jedoch ein hoheres Risiko fur Aneurysmen der Herzkranzgefalsen auf.
Die Krankheit tritt haufiger bei Jungen als bei Madchen auf. Obwohl
Kawasaki-Syndrom zu jedem Zeitpunkt wahrend des Jahres
diagnostiziert werden kann, kann es zu saisonalen Haufungen kommen,
d. h. es treten mehr Neuerkrankungen im Winter und Fruhling auf.

1.3 Was sind die Ursachen der Erkrankung?

Die Ursache fur Kawasaki-Syndrom ist nach wie vor unklar. Einige
Besonderheiten deuten darauf hin, dass dem Krankheitsausbruch eine
Infektion vorausgeht. Eine Uberempfindlichkeit oder eine fehlgeleitete
Immunantwort, die durch einen Infektionserreger (bestimmte Viren,
Pilze oder Bakterien) oder dessen Bestandteile ausgeldst wird, kann in
einen entzundlichen Prozess ubergehen, der bei bestimmten Menschen
mit entsprechender genetischer Veranlagung zu einer Entzindung oder
einer Schadigung der Blutgefalse fuhren kann.

1.4 Ist die Erkrankung vererbbar? Warum leidet mein Kind an
der Krankheit? Kann ihr vorgebeugt werden? Ist sie
ansteckend?

Kawasaki-Syndrom ist keine Erbkrankheit, obwohl eine genetische
Veranlagung vermutet wird. Es ist sehr selten, dass mehr als ein
Familienmitglied an Kawasaki-Syndrom erkrankt. Die Krankheit ist nicht
ansteckend und wird nicht von Kind zu Kind Ubertragen. Gegenwartig
gibt es keine bekannte Pravention (Vorbeugung). Es ist moglich, wenn
auch selten, dass es bei einem Patienten zu einer zweiten
Krankheitsepisode kommt.

1.5 Welches sind die Hauptsymptome?

Die Krankheit macht sich durch hohes Fieber bemerkbar, fur das es
keine Erklarung gibt. Das Kind weist in der Regel eine hohe Reizbarkeit
auf. Eine nicht eitrige Bindehautentzindung (Rotung beider Augen)
kann das Fieber begleiten bzw. darauf folgen. Das Kind kann
verschiedene Arten von Hautausschlag bekommen, wie z. B. Ausschlag
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durch Masern oder Scharlach, Urtikaria (Nesselsucht), Papeln usw. Der
Hautausschlag betrifft hauptsachlich den Rumpf und die Gliedmalen
und haufig auch die Windelzone und fuhrt zu Rotungen und schuppiger
Haut.

Zu den typischen Veranderungen im Mund gehoren hochrote, rissige
Lippen, eine rote Zunge (so genannte Erdbeerzunge) und ein geroteter
Rachen. Zu den Symptomen an Handen und Fullen zahlen
Schwellungen und Rotungen der Handflachen und FulBsohlen. Finger
und Zehen kdonnen aufgedunsen und geschwollen aussehen. Auf diese
Symptome folgt das Auftreten von schuppiger Haut rund um die Spitzen
von Fingern und Zehen (ungefahr in der zweiten bis dritten Woche).
Uber die Halfte der Patienten weist vergroRerte Lymphknoten am Hals
auf. Meistens ist es ein einziger Lymphknoten, der eine Grofse von
mindestens 1,5 cm annimmt. Es ist nicht selten, dass die Patienten
nicht alle typischen Symptome aufweisen. Dann wird von
~inkomplettem" oder , atypischem" Kawasaki-Syndrom gesprochen
(s.u., 1.6).

Manchmal treten weitere Symptome wie z. B. Gelenkschmerzen bzw.
geschwollene Gelenke, Bauchschmerzen, Durchfall, Gereiztheit oder
Kopfschmerzen auf. In Landern, in denen Impfungen mit BCG (Schutz
vor Tuberkulose) durchgefuhrt werden, weisen jungere Kinder eine
Rotung im Bereich der Impfnarbe auf.

Die Herzbeteiligung zahlt zu den schwerwiegendsten Symptomen des
Kawasaki-Syndroms, da sie mit dem Risiko fur langfristige
Komplikationen verbunden ist. Weitere Symptome umfassen
Herzgerausche, Rhythmusstorungen und Auffalligkeiten auf dem
Ultraschall. Alle Herzschichten kdnnen Entzindungen aufweisen, d. h.
es konnen Perikarditis (Herzbeutelentzindung), Myokarditis
(Entzundung des Herzmuskels) und auch eine Beteiligung der
Herzklappe auftreten. Doch das Haupterscheinungsbild dieser
Erkrankung ist die Bildung von Aneurysmen der Herzarterien.

1.6 Verlauft die Erkrankung bei jedem Kind gleich?

Der Schweregrad der Erkrankung ist von Kind zu Kind unterschiedlich.
Nicht bei allen Kindern treten klinische Symptome auf, und bei den
meisten Patienten kommt es nicht zu einer Herzbeteiligung.
Aneurysmen treten nur bei 2 bis 6 von 100 Kindern auf, die sich in
Behandlung befinden. Einige Kinder (vor allem Kinder unter einem Jahr)
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weisen haufig so genannte inkomplette Formen der Erkrankung auf
(s.0.). Das bedeutet, dass bei ihnen nicht alle moglichen klinischen
Merkmale vorhanden sind, was die Diagnose schwieriger macht. Bei
einigen dieser kleinen Kinder konnen dennoch Aneurysmen auftreten.
Bei ihnen wird die Diagnose atypisches Kawasaki-Syndrom gestelit.

1.7 Unterscheidet sich die Erkrankung bei Kindern und
Erwachsenen?

Obwohl es sich um eine Krankheit des Kindesalters handelt, gibt es
seltene Berichte Uuber Kawasaki-Syndrom bei Erwachsenen.
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