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1. HVAD ER KAWASAKI

1.1 Hvad er det ?

Sygdommen blev fgrst beskrevet i engelsk medicinsk litteratur i 1967 af
den japanske bgrneleege Tomisaku Kawasaki (sygdommen har faet
navn efter ham). Han identificerede en gruppe bgrn med feber, udsleet,
conjunctivitis (rede gjne), enanthem (rgdme af sveelg og mund),
haevelse af haender og fadder og forstarrede lymfeknuder pa halsen.
Initialt kaldtes sydommen "mucocutant lymfeknude syndrom". Nogle f3
ar senere beskrev man hjertekomplikationer i form af aneurysmer
(store udposninger af blodkarrene) af koronararterierne
(kranspulsarerne).

Kawasakis sygdom er en akut systemisk vasculitis , hvilket betyder, at
der er beteendelse af blodkarrenes veegge, der kan udvikle sig til
udvidelse (aneurismer) af mellemstore arterier i kroppen, hovedsageligt
i koronararterierne. Dog vil hovedparten af bgrn kun vise de akutte
symptomer uden hjertekomplikationer.

1.2 Hvor almindeligt er det?

Kawasaki sygdom er en sjeelden sygdom, men en af de mest
almindelige vasculitis sygdomme i barnealderen, sammen med Henoch-
Schonleins purpura. Kawasaki's sygdom er beskrevet over hele verden,
selvom den er meget hyppigere i Japan. Den forekommer naesten
udelukkende hos mindre barn. Omkring 85% er yngre end 5 ar, med
den stgrste aldershyppighed omkring 18-24 maneder. Patienter yngre
end 3 maneder eller seldre end 5 ar er mindre almindeligt, men disse
bgrn har en gget risiko for aneurysmer (udposninger) af
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koronararterierne. Kawasaki sygdom er mere almindelig hos drenge end
hos piger. Selvom sygdommen kan forekomme pa alle tider af aret, er
der dog nogen saesonvariation, med et gget antal i de sene
vintermaneder og om foraret.

1.3 Hvad er arsagen til sygdommen ?

Arsagen til Kawasaki sygdom er stadig uklar omend man mistaenker en
infektigs oprindelse. Overfglsomhed eller uorganiseret immunrespons,
sandsynligvis udlgst af et smitstof (bestemte virus eller bakterier), kan
medfgre en betaendelsesreaktion pa blodkarrene hos bestemte genetisk
disponerede personer.

1.4 Er den arvelig ? Hvorfor har mit barn denne sygdom ? Kan
den forebygges ? Er den smitsom ?

Kawasaki sygdom er ikke en arvelig sygdom, selvom en genetisk
disposition mistaenkes. Det er meget sjeeldent at mere end ét
familiemedlem far sygdommen. Den er ikke smitsom og pa nuvaerende
tidspunkt er der ingen kendt forebyggelse. Det er muligt, men yderst
sjeeldent at fa sygdommen to gange.

1.5 Hvad er hovedsymptomerne ?

Sygdommen starter med uforklarlig hgj feber. Barnet er som regel
meget irritabelt. Feberen kan veere ledsaget af, eller fulgt af
konjunktival injektion (radme i gjnene) uden samtidig pus eller sekret.
Barnet kan have forskellige typer hududslaet, som ved maeslinger eller
skarlagensfeber, urticaria (neeldefeber), papler osv. Hududslaettet
involverer hovedsageligt overkroppen samt arme og ben, og ofte ogsa
bleomradet, hvilket giver radme og afskalning af huden.

Forandringer i munden kan omfatte lysergde, spraekkede leeber, rad
tunge (ofte kaldet jordbaertunge) og redme i sveelget. Haender og
fedder kan ogsa veere involverede med heaevelse og redme af
handflader og fodsaler. Fingre og taeer kan forekomme opsvulmede og
haevede. Disse symptomer faglges af en karakteristisk afskalning
omkring fingerspidserne og taspidserne (omkring 2. til 3. uge). Mere
end halvdelen af patienterne vil have forstgrrede lymfekirtler pa halsen,
ofte en enkelt lymfekirtel pa mindst 1,5 cm.
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Somme tider kan andre symptomer ses, sasom ledsmerter og/eller
haevede led, mavesmerter, diarré, irritabilitet eller hovedpine. | lande
hvor BCG vaccine gives ( mod tuberkulose), kan yngre bgrn fa redme af
omradet omkring vaccinationsarret.

Hjerteinvolveringen er den alvorligste manifestation af Kawasaki
sygdom grundet muligheden for langsigtede komplikationer.
Hjertemislyde, hjerterytmeforstyrrelse og abnormiteter ved ultralyds
undersggelse kan forekomme. Alle de forskellige lag i hjertet kan udvise
en grad af inflammation, hvilket betyder, at pericarditis (inflammation
af hjertehinden), myocarditis (inflammation i hjertemuskulaturen), og
0gsa hjerteklap involvering kan ses. Men seerkendet for denne sygdom
er udvikling af aneurysmer i koronararterierne.

1.6 Er sygdommen den samme hos alle bgrn ?

Sveerhedsgraden af sygdommen varierer fra barn til barn. Ikke alle bgrn
har alle kliniske manifestationer, og hovedparten af patienterne
udvikler ikke sygdom i hjertet. Aneurismer ses hos kun 2 til 6 bgrn ud af
100 bgrn behandlet for Kawasaki sygdom. Nogle bgrn (specielt dem
under 1 ar) har ofte inkomplette former af sygdommen, hvilket betyder,
at de ikke frembryder alle de karakteristiske kliniske manifestationer,
hvilket gar diagnosticeringen vanskeligere. Nogle af disse sma bgrn kan
alligevel udvikle aneurismer. De diagnosticeres som atypisk Kawasaki
sygdom.

1.7 Er sygdommen hos bgrn forskellig fra sygdommen hos
voksne ?

Dette er en sygdom der primeert optraeder i barndommen, men der
findes sjeeldne tilfaelde af Kawasaki sygdom i voksenalderen.

2. DIAGNOSE OG BEHANDLING

2.1 Hvordan diagnosticeres sygdommen ?

Diagnosen stilles af en laege ud fra en klinisk evaluering. 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, hududslaet, mund- og tungeinvolvering samt
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forandringer pa ekstremiteterne, uden at der er tegn pa andre
sygdomme, der kan forklare de pagseldende symptomer. Nogle barn
har feerre symptomer, hvilket gar diagnosticeringen svaerere. Disse
betegnes inkomplet Kawasaki sygdom.

2.2 Hvor leenge varer sygdommen ?

Kawasaki sygdom har 3 faser: akut, hvilket inkluderer de farste 2 uger,
hvor feberen og de andre symptomer er til stede. subakut, fra den 2. til
den 4. uge, perioden hvor pladeantallet begynder at stige og
aneurismer kan vise sig. helbredelsesfasen, fra den 1. til den 3. maned,
hvor alle de aendrede laboratorietests bliver normale igen, og
blodkarabnormiteterne svinder eller reduceres i stgrrelse.

Hvis ubehandlet kan sygdommen have et selvbegraenset forlgb pa
omkring 2 uger, men kan alligevel resultere i beskadigede
koronararterier

2.3 Hvilken betydning har laboratorie tests ?
Laboratorieundersggelser kan pa nuvaerende tidspunkt ikke alene stille
en endegyldig diagnose. Men en raekke tests kan hjeelpe med at stille
diagnosen, sasom forhgjet seenkningsreaktion (SR), forhgjet C-reaktivt
protein (CRP), forhgjet antal hvide blodlegemer, lav haeemoglobin (lav
blodprocent), lavt albumin i serum, forhgjede leverenzymer. Antallet af
blodplader (celler som betyder noget for blodstgrkningsevnen) er oftest
normal i den fgrste uge af sygdommen, men stiger i Igbet af anden uge,
ofte til et meget hgjt antal.

Bgrnene skal have foretaget gentagne undersggelser og blodpraver
indtil blodpladetallet og SR igen bliver normalt.

Der bgr tages et elektorkardiogram (EKG) og foretages en
ekkoundersggelse af hjertet. Ekkoundersggelsen kan aflsgre udvidelse
eller aneurysmer ved at vurdere form og stgrrelse af koronararterierne.
Safremt der pavises koronararterie forandringer er opfglgende
ekkoundersggelser af hjertet og supplerende undersggelser pakreevet.

2.4 Kan det behandles/kureres ?
Hovedparten af bgrn med Kawasaki sygdom kan kureres, men trods
regelret behandling kan nogle patienter udvikle hjertekomplikationer.
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Sygdommen kan ikke forebygges, men den bedste made at reducere
hjertekomplikationerne pa, er ved at stille en tidlig diagnose og
pabegynde behandlingen sa tidligt som muligt.

2.5 Hvad er behandlingen ?

Et barn med sikker eller misteenkt Kawasaki sygdom bgr indleegges pa
hospital til observation og kontrol for mulig hjertepavirkning.

For at mindske risikoen for hjertekomplikationerne bgr behandlingen
startes sa snart diagnosen er stillet.

Behandlingen bestar af en enkelt hgjdosis behandling med intravengst
immunoglobulin (IVIG) og acetylsalicylsyre. Dette vil mindske
inflammationen og fa de akutte symptomer til at svinde. Hgjdosis
immunoglobulin er den vigtigste del af behandlingen, da det er i stand
til at formindske risikoen for koronararterie abnormaliteterne hos en
stor del af patienterne. Trods den er dyr er det den mest effektive form
for behandling. Hos patienter med specifikke risikofaktorer kan samtidig
behandling med corticosteroider (binyrebarkhormon) gives. Patienter
der ikke responderer pa én eller to doser IVIG har andre muligheder,
herunder intravengs corticosteroider og biologisk terapi.

2.6 Har alle born effekt af IVIG

De fleste bgrn har kun behov for én dosis. De, som ikke responderer,
har muligvis behov for en dosis mere, eller dosis af corticosteroider. |
sjaeldne tilfeelde kan nye, sakaldte biologiske midler gives.

2.7 Hvad er bivirkningerne ved den medicinske behandling ?
Behandling med IVIG tales saedvanligvis godt. Sjeeldent kan der
forekomme beteendelse i hjernehinderne (aseptisk meningitis, dvs.
beteendelse uden bakterier eller virus).

Efter IVIG behandling bgr vacciner udskydes (tal med laegen om
vacciner). Acetylsalicylsyre i hgje doser kan give kvalme og
mavesmerter.

2.8 Hvilken behandling anbefales efter immunoglobulin og
hgjdosis acetylsalicylsyre ? Hvor laenge bor behandlingen vare
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?

Nar feberen aftager (som regel indenfor 24-48 timer) vil
acetylsalicylsyre dosis trappes ned. Lavdosis acetylsalicylsyre
fortsaettes grundet dets effekt pa blodpladerne, der gar, at disse ikke
klistrer sasmmen. Denne behandling er nyttig for at forebygge
dannelsen af tromber (blodpropper) i aneurismerne eller i indvendige
beteendte blodkar. Dannelsen af blodpropper i en aneurisme eller
blodkar kan afskeere blodforsyningen til de omrader, der forsynes af
blodkarrene, hvilket kan fgre til hjerteinfarkt, den farligste komplikation
til Kawasaki sygdom. Lavdosis acetylsalicylsyre fortsaettes indtil der er
normalisering af betaendelses markgrerne og der foreligger en normal
ultralydsskanning. Bgrn med aneurismer bar fa acetylsalicylsyre i en
laengere periode.

2.9 Min religion tillader mig ikke at bruge blod eller blod
produkter. Hvad med ukonventionel behandling ?

Der er ingen plads for ukonventionel behandling af denne sygdom.
Behandling med immunoglobulin har dokumenteret effekt.
Corticosteroider kan vaere effective safremt immunoglobulin ikke kan
bruges.

2.10 Hvem er involveret i behandlingen af barnet ?

Paediateren, den paediatriske kardiolog og den paediatriske rheumatolog
tager sig af behandlingen af bagrn med Kawasaki sygdom. Hvor en
paediatrisk rheumatolog ikke er tilgeengelig, bar paediateren og
kardiologen kontrollere patienterne, specielt ved hjerteinvolvering.
2.11 Hvad er langtidsprognosen for sygdommen ?

For stagrstedelen af patienterne er prognosen fremragende, idet de vil
leve et normalt liv med normal veekst og udvikling.

Prognosen for de patienter, der har vedvarende koronararterie
abnormaliteter, afhaenger hovedsaligt af udviklingen af forsnaevring
eller tillukning af koronarkar. De kan veaere tilbgjelige til at udvikle
hjertesymptomer tidligt i livet og har muligvis behov for at fglges af en
kardiolog, der har erfaring i langtidsbehandIlng af bgrn med Kawasaki
sygdom.
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3. DAGLIGDAGEN

3.1 Hvordan kan sygdommen pavirke barnets og familiens
dagligdag?

Hvis sygdommen ikke involverer hjertet, kan barnet og familien leve et
normalt liv. Selvom de fleste bgrn med Kawasaki sygdom kommer sig
fuldsteendig, kan det tage lidt tid, f@gr barnet ikke leengere fgler sig treet
og irritabel.

3.2 Hvad med skole?

Nar sygdommen er velkontrolleret, hvilket som regel er tilfeeldet, nar
der gives den tilgeengelige medicin, og den akutte fase er ovre, bgr
barnet ikke have nogle problemer med at deltage i de samme
aktiviteter som raske bgrn. Bade foraeldre og leerere skal gare alt hvad
de kan for at lade bgrnene deltage i normalt i skoleaktiviteterne

3.3. Hvad med sport?

Et af malene for behandlingen er at lade barnet have et sa normal liv
som muligt og betragte barnet pa lige fod med deres raske
jeevnaldrene. Bgrn som ikke har udviklet hjerteinvolvering har ingen
restriktioner hvad angar sport eller andre daglige aktiviteter. Men bgrn
med koronararterie aneurismer bgr diskutere med en paadiatrisk
kardiolog i hvilken udstraekning de kan deltage i konkurrencesport,
specielt i ungdomsarene.

3.4 Hvad med kosten ?

Der er ingen dokumentation for, at kosten har indflydelse pa
sygdommen. Generelt bgr barnet fa en normal, alderssvarende kost. En
sund afbalanceret kost med tilstraekkelige proteiner, kalk og vitaminer
er anbefalet.Overspisning bgr undgas hos patienter der far
corticosteroider, da denne medicin kan gge appetitten.

3.5 Kan barnet vaccineres?
Efter IVIG behandling bgr vaccinationer udseettes.
Laegen bgr afggre ud fra hvert enkelt tilfeelde, hvilke vaccinationer
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barnet kan fa. Generelt kan siges at vaccinationer ikke gger
sygdomsaktiviteten og forarsager ikke alvorlige bivirkninger hos
patienter med Kawasaki sygdom. Vacciner med draebte virus er sikker
at anvende hos patienter med Kawasaki sygdom, selv for dem der er i
immunhammende behandling.

Patienter i hgjdosis immunhammende behandling tilrades at fa
undersggt hvorvidt vaccinen slar an (specifikke antistofmalinger efter
vaccination).
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