&

\F\-lf
Q{r paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

https://www.printo.it/pediatric-rheumatology/CZ/intro

Kawasakiho nemoc
Verze ¢ 2016

1. CO JE KAWASAKIHO NEMOC

1.1 Co je to?

Toto onemocnéni bylo poprvé popsané v anglické odborné literature v
roce 1967 japonskym pediatrem Tomisaku Kawasakim (po kterém bylo
pak toto onemocnéni pojmenované); popsal skupinu déti s horeckou,
vyrazkou, konjunktivitidou (zarudnuti oci), enantemem (zarudnutim
sliznic Ust a hrdla), otoky rukou a nohou a zvéetsenim lymfatickych uzlin
na krku. Pdvodné bylo toto onemocnéni oznacovano jako mukokutanni
lymfonodularni syndrom. Nékolik let poté byly popsany srdecni
komplikace, jako aneuryzmata koronarnich tepen (vyduté krevnich cév).
Kawasakiho nemoc (KD) je akutni systemova vaskulitida, coz znamena
zanét stény krevnich cév, kterd mize zpUsobit rozSireni (aneurysma)
kterékoliv stfedné velké tepny v téle, zejména vsSak postihuje véncité
(koronarni) tepny. U vétSiny déti se projevi zejména celkovymi pfiznaky,
bez postizeni srdce.ovSem

1.2 O jak casté onemocnéni se jedna?

KD je vzacna nemoc, presto vSak spolu s Henoch-Schonleinovou
pupurou patri k nejcasteéjsim vaskulitidam détského véku. Toto
Postihuje hlavné malé déti, priblizné 85% pacientd s timto
onemocnénim je mladsi 5 let s nejcastéjsim vyskytem ve véku 18-24
mésicl; pacienti mladsi 3 mésicl nebo starsi 5 let jsou postizeni méné
casto, ale maji zvysené riziko vzniku aneurysmat véncitych tepen (CAA).
Casté&ji jsou postizeni chlapci. Onemocnéni se m@ze objevit kdykoliv
béhem roku, je vSak popisovano nahromadeéni vyskytu koncem zimy a
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na jare.

1.3 Jaké jsou priciny této nemoci?

Pricina KD stéle z(Qstdva neobjasnénd, avsSak predpoklada se, ze
spoustécim faktorem by mohla byt infekce. Hypersenzitivita nebo
porucha imunitni odpovédi, vnikla patrné na zakladé bakterialni nebo
virové infekce, mize u geneticky predisponovanych jedincl spustit
zanétlivy proces vedouci k poskozeni cév.

1.4 Jedna se o dédicné c¢i nakazlivé onemocnéni? Pro¢ mé dité
onemocnélo? Lze nemoci predejit?

Kawasakiho nemoc neni dédicnad, i kdyz se predpoklada urcita
predispozice (vrozena vnimavost). K postizeni vice ¢lenl rodiny dochazi
velmi vzacné. Neni ani infekCni a neni ani nakazliva pro ostatni déti. V
soucasnosti vsak neni znama prevence. Ve velmi vzacnych pripadech
mUze dité onemocnét i dvakréat.

1.5 Jaké jsou hlavni priznaky

Nemoc je charakterizovana horeCkou bez zfejmé priciny. Dité je obvykle
velmi drazdivé. Teplota mUze byt doprovazena nebo néasledovana
zanétem spojivek (zarudnuti oci), bez hnisavé sekrece. Dité mUze mit
vyrazku charakteru spalnicek, spaly, kopfivky, papulek apod. Vyrazka
nejCasteji postihuje trup, koncetiny a Casto plenkovou oblast, a vede k
zarudnuti a pozdéji olupovani kilze.

Postizeni dutiny Ustni mGze zahrnovat jasné ¢ervené popraskané rty,
c¢erveny (tzv. malinovy) jazyk a zarudnuti hltanu. Ruce a nohy mohou
byt oteklé a zarudlé nejcastéji na dlanich a chodidlech. Prsty na rukou a
nohou mohou otékat. Pridavé se charakteristické olupovani kiize okolo
Spicek prstd (vétsinou v pribéhu 2.-3.tydne). Vice nez polovina déti méa
zvetsené kréni mizni uzliny; ¢asto se jedna o jedinou uzlinu vel.
presl,5cm.

Nékdy mohou byt pritomny symptomy jako bolesti a/nebo otoky kloubd,
bolesti bricha, prljem, drazdivost nebo bolesti hlavy. U mensich déti
o¢kovanych BCG vakcinou proti tuberkuléze mUze zduret a zarudnout
jizva po oCkovani.

Postizeni srdce je nejzavaznéjsi komplikaci KD, vzhledem k moznosti
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rozvoje dlouhodobych komplikaci. Mohou se objevit srdecni Selesty,
poruchy rytmu a odchylky pri vysetreni ultrazvukem. VSechny srdecni
vrstvy mohou byt postizeny urcitym stupném zdnétu, mize se tedy
vyskytnout perikarditida (zanét blany obalujici srdce), myokarditida
(zanét srdecniho svalu), nebo postizeni chlopni. Nicméné hlavnim rysem
tohoto onemocnéni je vznik aneuryzmat véncitych tepen (CAA).

1.6 Probiha nemoc u vsSech déti stejnée?

Zavaznost onemocnéni je individualni. Nékteré déti nemaji vSechny
zminéné priznaky a vétSina pacientl nevyvine srdecni postizeni.
Aneurysmata vidame u pouze 2-6 ze 100 IéCenych déti. U nékterych
déti, zejména u kojenct mladsich 1 roku, se vyvine nekompletni forma
nemoci, coz komplikuje stanoveni diagnézy. Nékteré z téchto déti maji
aneuryzmata. Oznacuji se jako pacienti s tzv. atypickou KD.

1.7 Lisi se néjak onemocnéni déti a dospélych?
Jednd se o onemocnéni détského véku. Jen vyjimecné byly popsany
pripady KD u dospélych.

2. DIAGNOZA A TERAPIE

2.1 Jak se toto onemocnéni diagnostikuje?

Diagndza KD je stanovena na zakladé klinického vysetreni |ékarem,
obvykle béhem pobytu ditéte v nemocnici. Definitivni diagndéza mUze
byt stanovena na zakladé pritomnosti horeCky bez zjevné priciny trvajici
déle nez 5 dni spolu s 4 z 5 nasledujicich projevi: oboustranna
konjunktivitida (zanét spojivek), zvétseni miznich uzlin, kozni vyrazka,
postizeni dutiny Ustni a jazyka a zmény na koncetinach. Lékar musi
vyloucit jinou pricCinu, kterd by vysvétlila pritomné projevy. Nékteré déti
maji tzv. nekompletni formu onemocnéni, pri niz nékteré z priznak(
mohou chybét (inkompletni KD). V takovych pripadech je stanoveni
diagndézy obtiznéjsi.

2.2 Jak dlouho toto onemocnéni probiha?
KD probiha ve 3 fazich: akutni, kterd zahrnuje prvni 2 tydny, kdy je
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nejCasteji pritomna teplota a dalsi symptomy; subakutni, od druhého do
¢tvrtého tydne, obdobi, kdy stoupa pocet trombocytl (krevnich
desticek) a mohou vznikat aneuryzmata; a faze rekonvalescence, od
prvniho do tretiho mésice, kdy se upravi laboratorni nalezy a nékteré
cévni abnormality vymizi nebo se zmensi.

NeléCena KD zpravidla ustoupi samovolné zhruba za 2 tydny, jejim
nasledkem vSak mUze byt trvalé poskozeni véncitych tepen.

2.3 Jaky je vyznam vysSetreni?

V soucasné dobé neexistuje laboratorni vysetreni, které by presvedcivé
pomohlo stanovit diagnézu KD. Voditkem je soubor testd, jako zvysena
sedimentace, CRP, leukocytoza (zvySeny pocet bilych krvinek), anemie
(nizky pocet Cervenych krvinek), nizky sérovy albumin a zvysené jaterni
enzymy. PocCet desticek (bunky ucastnici se srazeni) je béhem prvnich
dnd onemocnéni zpravidla normalni, ale od 2. tydne stoupa k velmi
vysokym hodnotam.

Krevni testy by mély byt opakovany v pravidelnych intervalech, dokud
se pocet desticek a rychlost sedimentace nevrati k normalu.

Mélo by byt provedeno vstupni elektrokardiografické (EKG) i
echokardiografické (ECHO) vysetreni. ECHO m{ze zhodnocenim tvaru a
velikosti véncitych tepen detekovat rozsireni nebo vyduté tepen. V
pfipadé postizeni véncitych tepen jsou nezbytné nasledné
echokardiografické kontroly a pripadné i dalsSi doplnujici vysetreni.

2.4 Lze toto onemocnéni lécit/vylécit?

VétsSina déti mlize byt vylécena; nicméné i navzdory spravné |écbé se
mohou u nékterych pacientd rozvinout srde¢ni komplikace. Onemocnéni
nelze predejit, avSak v€¢asné stanoveni diagndzy a zahajeni 1é¢by mlze
ucinné snizit riziko rozvoje koronarnich komplikaci.

2.5 Jaké jsou lécebné moznosti?

Dité s podezrenim na KD by mélo byt odeslano do nemocnice k
pozorovani, monitoraci a hledani pripadného postizeni srdce.

Abychom snizili riziko srde¢nich komplikaci, terapie by méla byt
zahdjena co nejdrive od stanoveni diagndzy.

Terapie sestava z jedné davky vysokodavkovanych, nitrozilné podanych




imunoglobulind (IVIG) a aspirinu. Tato protizanétliva |é¢ba dramaticky
zmirnuje akutni symptomy. Vysoké davky IVIG jsou nezbytnou soucasti
|éCby, protoze u velké Casti pacientl zabranuji postizeni véncitych
tepen. Navzdory vysoké ceneé je tato terapie nejefektivnéjsi metodou
|éCby. U pacientl s dalsimi rizikovymi faktory mohou byt soucasné
podany kortikosteroidy. Pacientlim, u kterych obtize neustoupi po 1-2
davkach IVIG, se podavaji kortikosteroidy ve vysokych davkach nebo
tzv. biologicka Iécba.

2.6 Reaguji vSechny déti na intravendzni imunoglobuliny?
Nastésti vétSina déti potrebuje pouze jednu davku. Pokud reakce neni
presvedciva, podava se opakovana davka nebo jsou pridany
kortikosteroidy. Ve vzacnych pripadech mize byt poddna biologicka
terapie.

2.7 Jakeé jsou vedlejsi ucinky lécby?

Terapie IVIG je obvykle bezpecna a dobre tolerovana. Vzacné se mize
vyskytnout podrazdéni (zanét) mozkovych blan (aseptickd meningitida).
Po podani IVIG by mélo byt odlozeno ockovani zivymi vakcinami
(Proberte kazdé ocCkovani s détskym |ékarem vasSeho ditéte). Aspirin ve
vysokych davkach mlze zplsobit nevolnost a brisni obtize.

2.8 Jaka terapie je doporucovana po imunoglobulinech a
vysokodavkovaném aspirinu? Jak dlouho trva lécba?
Jakmile poklesnou teploty (vétsinou do 24-48hodin), davky aspirinu jsou
postupné snizovany. Do normalizace hodnot desticek podavame aspirin
Vv nizké davce, coz brani jejich shlukovani. Tato |1écba je uziteCna v
prevenci vzniku tromb0 (krevnich srazenin) uvnitrf aneuryzmat nebo na
vnitrni sténé zanicenych cév. Pokud trombus vznikne, mUze tak ucpat
cévu a tim prerusit dodavku krve do oblasti zasobované danou cévou
(srdecni infarkt, nejzavaznéjsi komplikace KD). Podavani nizké davky
aspirinu by mélo pokracovat do normalizace laboratornich nalez( i
kontrolni echokardiografie. Déti s pretrvavajicimi aneuryzmaty by mély
dostavat aspirin nebo jinou antiagregacni terapii pri dlouhodobém
sledovani.
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2.9 Mé nabozenstvi mi nedovoluje prijmout krev nebo krevni
produkty. Co tfreba nekonvencni lécebné postupy?

Pri tomto onemocnéni neni misto na nekonvencni terapii. Podani IVIG je
prokazanou lécebnou metodou. Kortikosteroidy mohou mit efekt v
pripadé, ze IVIG nelze pouzit.

2.10 Kdo se podili na zdravotni péci o dité?

V pribéhu akutni faze a i nadsledném sledovani déti s KD se o dité stard
pediatr, détsky kardiolog a détsky revmatolog. Pokud neni détsky
revmatolog k dispozici, pacienti by méli byt monitorovani pediatrem ve
spolupraci s détskym kardiologem, a to zejména v pripadé postizeni
srdce.

2.11 Jaka je dlouhodoba prognéza tohoto onemocnéni?

U vétsiny pacientd je progndza vyborna, maji normalni zivot, s
normalnim rlstem a vyvojem.

Progndza déti s pretrvavajicimi abnormalitami véncitych tepen zavisi
hlavné na tom, zda vyvinou cévni zUzeni (stendzu) a uzavéry. Mohou
byt nachylini ke vzniku srdecnich priznakd v mladém véku a mohou
vyzadovat péci kardiologa se zkuSenosti v dlouhodobé péci o pacienty s
KD.

3. KAZDODENNI ZIVOT

3.1 Jak muze toto onemocnéni ovlivnit bézny Zivot ditéte a jeho
rodiny?

Pokud nemoc nepostihne srdce, dité a rodina obvykle vedou normalni
zivot. | kdyz se vétSina déti pIné uzdravi, preci jen mize chvilku trvat,
nez odezni pocit Unavy a podrazdénost.

3.2 A co skola?

Jakmile je nemoc po pouziti souCasné doporucované Iécby pod
kontrolou a dojde k Ustupu akutni faze onemocnéni, dité by nemélo mit
problémy zapojit se do veku primérenych aktivit stejné jako jeho zdravi
vrstevnici. Skola je pro déti je to samé jako pro dospélé prace: misto,
kde se udi, jak se stat nezavislymi a produktivnimi jedinci. RodiCe a
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ucitelé by méli vSmi moznymi zplsoby umoznit, aby se dité Gcastnilo
skolnich aktivit normalnim zplsobem. Cilem by mélo byt nejen vilastni
vzdélavani, ale i prijeti ditéte zpét do kolektivu vnimané vrstevniky i
dospélymi.

3.3 A co sportovani?

Sportovni aktivita je nedilnou soucasti kazdodenniho zivota kazdého
ditéte. Jednim z cill |é¢by je snaha umoznit détem vést pokud mozno
normalni zivot ve srovnani s ostatnimi vrstevniky. Proto déti, které
nevyvinou srdecni postizeni, nemaji zadna sportovni omezeni nebo
omezeni dennich aktivit. Nicméneé u déti s koronarnimi aneuryzmaty by
méla byt Ucast na sportovnich, zejména zavodnich aktivitach
konzultovana s détskym kardiologem, a to zejména v obdobi dospivani.

3.4 Je nutné drzet dietu?

Nejsou zadné dikazy, Ze by dieta ovlivnila toto onemocnéni. Obecné
plati, ze by déti mély mit normalni vyvazenou stravu s ohledem na vék.
Doporucuje se zdrava vyvazena strava s dostatkem bilkovin, vapniku a
vitaminU pro rlst a vyvoj ditéte. Prejidani by se mély vyvarovat hlavné
déti na terapii kortikosteroidy, u kterych mize byt chut k jidlu vlivem
téchto Iékl zvysSena.

3.5 Muze byt dité ockované?

Po terapii IVIG by mélo byt odlozeno oCkovani zivymi oslabenymi
vakcinami.

Rozhodnuti o oCkovani by mél udélat détsky |ékar podle individualniho
zhodnoceni situace ditéte. Obecné plati, Ze ockovani neplsobi nijak
vyznamneé na aktivitu onemocnéni a nema zavazné nezadouci Ucinky u
déti s KD. Nezivé vakciny jsou pro déti s KD bezpecné, vCetné téch na
imunosupresivni éCbé, i kdyz vétSina studii neni schopna posoudit
vzacné nezadouci ucinky.

U pacientd na vysokodavkovanych imunosupresivech by méla byt po
ockovani kontrolovana hladina vytvorenych protilatek.
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