&

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

www.printo.it/pediatric-rheumatology/LV/intro

Kavasaki slimiba
Versija 2016

1. KAS IR KAVASAKI SLIMIBA?

1.1. Kas ta ir?

So slimibu anglu medicinas literatira 1967. gada aprakstija japanu
pediatrs Tomisaku Kavasaki (slimibu nosauca vina varda). Vins
identificéja bérnus ar drudzi, adas izsitumiem, konjunktivitu (apsartusas
acis), enantému (rikles un mutes glotadas apsartums), roku un kaju
pietUkumu un palielinatiem kakla limfmezgliem. Sakotnéji to devéja par
~mukokutano limfmezglu sindromu". Paris gadus vélak tika
diagnosticetas sirds komplikacijas, pieméram, koronaro artériju
aneirismas (asinsvadu sieninu paplasinasanas).

Kavasaki slimiba (KS) ir akuts sistémisks vaskulits, kas izpauzas ar
asinsvadu sieninu iekaisumu, kurs var novest pie asinsvadu sieninu
dilatacijas (aneirismas), kas parasti attistas koronarajas artérijas.
Tomer, vairakumam béernu ar Kavasaki slimibu bus izteikti akutie
simptomi bez sirds slimibu komplikacijam.

1.2. Cik biezi slimiba sastopama?

KS ir reta slimiba, bet viena no visizplatitakajiem vaskulita veidiem
bérniem kopa ar Henoha-Sénleina purpuru. Kavasaki slimibas
saslimSanas gadijumi ir sastopami visa pasaulé, tomér ta daudz vairak
izplatita Japana. Si slimiba ir raksturiga maziem bérniem. Aptuveni 85%
bérnu, kas slimo ar KS ir jaunaki par 5 gadiem. Visbiezak slimiba skar
bérnus vecuma no 18-24 ménesiem. Pacienti, kuri ir jaunaki par 3
meénesSiem vai vecaki par 5 gadiem, ir sastopami reti, bet Siem
pacientiem ir paaugstinats risks saslimt ar koronaro artériju aneirismu
(KAA). Slimiba ir nedaudz biezak sastopama zéniem neka meiteném.
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Neskatoties uz to, ka KS tiek diagnosticeta jebkura gada laika, tomeér
tiek noverota neliela sezonalitate - slimibas gadijumu skaits palielinas
ziemas beigas un pavasarl.

1.3. Kadi ir slimibas celoni?

KS céloni ir neskaidri, tomér ir aizdomas par infekcijas agentu ietekmi.
Hipersensitivitate vai citi imunas sistémas traucejumi, kurus izsauc
infekcijas agenti (virusi un bakteérijas), var novest pie iekaisuma
saksanas, kurs izsauc asinsvadu iekaisumu un bojajumus, kuri parsvara
ir raksturigi genétiski predisponétiem individiem.

1.4. Vai ta ir iedzimta? Kapeéec berni slimo ar so slimibu? Vai no
tas var pasargaties? Vai ta ir lipiga?

KS nav iedzimta slimiba, tacu ir aizdomas, ka infekcijas izcelsmi
ietekmé genétiski mantota paaugstinata uznémiba pret slimibam. Loti
retos gadijumos gimené ar So slimibu slimo vairak ka viens gimenes
loceklis. ST slimiba nav lipiga un neizplatas no viena bérna uz otru.
Paslaik nav zinams ka pasargaties no Sis slimibas. Loti retos gadijumos
ir iespéjams, ka pacientam attistas otra slimibas stadija.

1.5. Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Slimiba sakas ar neizskaidrojami augstu drudzi. Bérni parasti ir viegli
aizkaitinami. Drudzi var papildinat konjunktivas infekcijas (apsartums
abam acim) bez acu puznoSanas vai sekrécijas. Bérnam var paradities
dazada veida adas izsitumi, pieméram, masalu vai skarlatina izsitumi,
natrene, papulas u.c. Adas izsitumi parasti atrodas uz kermena
augsdalas un uz ekstremitatém, biezi vien autinu vietas, radot
apsartumu un adas lobisanos.

Mutes izmainas var ietvert spilgti sarkanas un saplaisajusas lupas,
spilgti sarkana méle (saukta ari par ,,zemenu meli") un rikles
apsartums. Rokas un kajas var but pietukusas, plaukstas un pédas -
apsartusas. Roku un kaju pirksti var uztukt. Vélak sie adas bojajumi
parklajas ar krevelém uz roku un kaju pirkstiem (slimibas 2.- 3. nedela).
Vairak ka pusei pacientu ir palielinati kakla limfmezgli, parasti ir
palielinats tikai viens limfmezgls vismaz par 1,5 cm.

Dazreiz var paradities ar citi simptomi, tadi ka sapes locitavas un/vai
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pietukusas locitavas, védera sapes, caureja, aizkaitinajums,
galvassapes. Valstis, kuras poté BCG vakcinu (aizsardzibai pret
tuberkulozi), berniem var rasties apsartums ari BCG rétas vieta.
Sirdsdarbibas sarezgijumu saksanas ir visnopietnaka KS izpausme
sakara ar ilgtermina komplikaciju attistisanas iespéju. Var tikt konstatéti
sirds troksSni un aritmija. Visos sirds slanos var paradities dazadu stadiju
iekaisumi, ka pieméram, perikardits (sirds areja slana iekaisums),
miokardits (sirds muskulu iekaisums), ari sirds varstuli var tikt paklauti
iekaisuma riskam. Tomér galvena Sis slimibas iezime - koronaro artériju
aneirismas (KAA).

1.6. Vai slimiba visiem béerniem izpauzas vienadi?

Slimibas simptomi un izpausmes katram bérnam ir dazadas. Ne visiem
pacientiem ir visi kliniski apstiprinatie slimibas simptomi un lielakajai
dalai pacientu neattistas sirdsdarbibas traucéjumi. Aneirismas attistiba
tika novérota tikai 2 lidz 6 bérniem no 100, kuri sanem arstésanu.
Daziem bérniem (jaunakiem par 1 gadu) attistas nepilnigas slimibas
formas, kas nozime, ka bérnam nepiemit visi slimibai raksturigie
simptomi, kas apgrutina pareizas diagnozes uzstadisanu. Daziem
mazajiem béerniem var attistities aneirismas. Tas tiek diagnosticétas ka
netipiska KS izpausme.

1.7. Vai berniem ta ir atskiriga, salidzinajuma ar
pieaugusajiem?
Ar So slimibu parasti slimo bérniba, tomér retos gadijumos slimiba
sastopama arl pieaugusajiem.

2. DIAGNOZE UN ARSTESANA

2.1. Ka ta tiek diagnosticeta?

KS nosaka kliniski vai stacionari - diagnoze tiek noteikta, pamatojoties
uz arsta klinisko izvértéjumu. Diagnozi var noteikt, ja pacientam ir
neizskaidrojams drudzis, kas ilgst 5 vai vairak dienas, ka ar 4 - 5 talak
minétie simptomi: abpuséjs konjunktivits (acs abola membranas
iekaisums), palielinati limfmezgli, adas izsitumi, mutes un méles
apsartums. Arstam ir japarliecinas, ka ar Siem simptomiem nevar
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izskaidrot kadu citu slimibu. Daziem pacientiem attistas nepilniga Sis
slimibas forma, netiek diagnosticeti minimalie kliniskie kritériji, padarot
precizas diagnozes noteikdanu sarezgitu. Sie gadijumi tiek diagnosticét;i
ka netipiska KS izpausme.

2.2. Cik ilgi jaarstejas?

KS ir tris stadijas: akuta stadija (drudzis un citi slimibas simptomi), kura
ilgst pirmas divas nedélas; subakuta stadija, kura norisinas no otras lidz
ceturtajai nedélai, kad sak palielinaties trombocitu skaits un var
paradities aneirismas; atveselosanas stadija, kas norisinas no pirma lidz
treSajam ménesim, kad visi laboratoriskie izmekléjumi sak atgriezties
normas robezas un asinsvadu patalogijas (KAA) ir izzudusas vai
samazinajusas.

Ja slimiba netiek arstéta, ta var klut paslimitéjosa un péc 2 nedélam

Vo= =

2.3. Cik liela nozime ir parbaudem?

Sobrid nav zinami laboratoriski izmekl&jumi, kas varétu palidzét
diagnosticét So slimibu. Tomér tadu laboratorisku izmekléjumu veikSana
ka paaugstinats EGA (eritrocitu grim$anas atrums), augsts CRP limenis,
leikocitoze (palielinats leikocitu skaits), anemija (zems eritrocitu skaits),
zems albumina seruma limenis un paaugstinati aknu enzimi, var
palidzét diagnosticét So slimibu. Trombocitu skaits (Sunas, kas ir
saistitas ar asins recésanu) slimibas pirmaja nedéla ir normas robezas,
tacu slimibas otraja nedéla to skaits palielinas un Stnu skaits var
ievérojami parsniegt normas robezas.

Bérniem ieteicams regulari nodot asins analizes, lai kontrolétu
trombocitu skaita izmainas un EGA atgrieSanos normas robezas.
Slimibas sakuma stadija ir nepiecieSams veikt elektrokardiogrammu
(EKG) un ehokardiogrammu. Ar ehokardiogrammas palidzibu iespejams
diagnosticét koronaro artériju dilataciju (paplasinasanos) vai
aneirismas, kuru formu un izmeérus iespéjams izvértét péec
ehokardiogrammas rezultatiem. Gadijumos, kad bernam tiek
diagnosticéta koronara patalogija, nepiecieSami papildus
ehokardiogrammas izmekléjumi un papildu padzilinata slimibas izpéte.
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2.4. Vai slimiba var tikt izarsteta vai noversta pilniba?
Lielako dalu bérnu, kuri slimo ar KS var izarstét, tomér daziem
pacientiem attistas sirds komplikacijas, neraugoties uz pariezu
arstésanu. No slimibas nevar izsargaties, bet vislabakais veids, ka
samazinat koronaro komplikaciju iespejamibu, ir savlaiciga slimibas
diagnosticéSana un arstésanas kursa uzsaksSana.

2.5. Kada ir arstesana?

Bérni, kuriem jau uzstadita KS diagnoze vai arl ir aizdomas par KS, ir
jahospitalizé slimibas talakai novéroSanai un izmekléSanai , ka ari
iespéjamo sirds komplikaciju izmekléjumu veikSanai.

Péc diagnozes uzstadiSanas arstéSana jauzsak nekavéjoties, lai
samazinatu sirds komplikaciju rasanas risku.

ArstéSanu uzsak ar augstu aspirina un intravenozu imanglobulina (IVIG)
devu. Abi preparati samazinas iekaisumu un atvieglos akuto simptomu
izpausmes. Augstas imunglobulina (IVIG) devas ir terapijas pamata, jo
tas pasarga lielu pacientu dalu no koronaram anomalijam. Lai gan
imunglobulins ir loti dargs, tas joprojam ir visefektivakais arstéSanas
lldzeklis. Pacientiem ar riska faktoriem, arstésanai var nozimét
kortikosteroidu terapiju. Savukart pacientiem, kuru organisms nereagé
uz vienu vai divam imunglobulina (IVIG)devam, var tikt piemérotas citas
alternativas, ieskaitot intravenozi ievaditu augstu kortikosteroidu devu
un biologisko medikamentu terapiju.

2.6. Vai visi berni reage uz intravenozo imunglobulinu?
Lielakajai dalai bérnu ir nepieciesama tikai viena deva. Pacientiem, kuri
nereagé uz pirmo devu, var tikt nozimeéta otra deva vai kortikosteroidi.
Retos gadijumos tiek izrakstiti jauni biologiskie medikamenti.

2.7. Kadas ir medikamentu terapijas raditas blakusparadibas?
Imunglobulina (IVIG) terapija ir labi panesama. Retos gadijumos
noverojams meningits (aseptiskais meningits).

Péc imunglobulina (IVIG) terapijas ir jaatliek vakcinu (dzivo infekciju)
veikSsana. Turpmako vakcinu veikSanas grafiks japarruna ar bérna
pediatru. Aspirins augstas devas var izraisit sliktu dusu vai kunga
darbibas traucejumus.
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2.8. Kada arstesana ir ieteicama pec imunglobulina un aspirina
lietoSanas augstas devas? Cik ilgi jaarstejas?

Péc drudza samazinasanas (24 - 48 stundas) aspirina deva ir
jasamazina. Aspirins jalieto zemas devas, lai noverstu trombocitu
salipsanu kopa. ST arstésanas metode ir noderiga trombu (asins receklu
veidoSanas) novérSana aneirismas iekSpusé vai iekaisuso asinsvadu
sieninas, jo trombu veidoSanas aneirismas vai asinsvadu sieninas var
bloket asins piegadi, kas var novest pie sirds infarkta - KS smagakas
komplikacijas. Aspirins zemas devas tiek lietots lidz bridim, kad
normalizejas iekaisuma markieri un ehokardiogramma ir normas
robezas. Bérniem ar aneirismu tiek turpinata aspirina vai citu asins
pretsarecésanas medikamentu lietoSana arsta uzraudziba.

2.9. Mana religija man nelauj izmantot asinis saturosus
produktus. Ka ir ar netradicionalo arstesanu vai citam terapijas
metodem?

So slimibu nedrikst arstét netradicionali. IVIG ievadi$ana intravenozi ir
parbaudita un kliniski apstiprinata arstésanas metode. Kortikosteroidi
var but efektivs arstéSanas veids gadijumos, kad IVIG nedrikst tikt
izmantots.

2.10. Kurs ir iesaistits berna mediciniskaja aprupe?

Akuta slimibas stadija par bérniem rupejas pediatrs, bernu kardiologs
un bérnu reimatalogs. Arstniecibas iestadés, kur bérnu reimatalogs nav
pieejams, pediatrs kopa ar bérnu kardiologu uzrauga pacientus, 1pasu
uzmanibu pievérsSot bérniem, kuriem ir bijusi sirds darbibas traucéjumi.
2.11. Kada ir slimibas ilgtermina attistiba (prognoze)?
Lielakajai dalai pacientu slimibas prognoze ir |oti laba, tas nozimeé
atgrieSanos pie normala dzivesveida ar normalu augSanu un attistibu.
Pacientiem ar izteiktam koronaro arteriju anomalijam, prognoze
atkariga no asinsvadu sasSaurinasanas attistibas (stenoze) un asins
trombu veidoSanas (okllzijas). Pacientiem, kuri slimojusi ar KS, var
paradities sirdsdarbibas traucejumi, tapéc regularas parbaudes pie
kardiologa javeic ilgtermina.

6/8



3. IKDIENAS DZIVE

3.1. Ka slimiba ietekme berna un gimenes ikdienas dzivi?

Ja slimiba nav izraisijusi sirds darbibas traucejumus, tad bérns un
gimene var atgriezties normala ikdienas dzivée. Lai gan lielaka dala
bérnu, kas slimojusi ar Kavasaki slimibu, atveselojas pilniba, tomér var
paiet laiks lidz bérns vairs neizjut nogurumu un aizkaitinajums ir
mazinajies.

3.2. Ka ir ar skolas apmeklésanu?

AtbilstoSa slimibas kontrole ar musdienas pieejamajiem
medikamentiem sniedz iespéju bérniem piedalities visas skolas
aktivitates, kad slimibas akuta stadija ir beigusies. Skola bernam ir tas
pats, kas darbs pieaugusSajiem, ta ir vieta, kur vini macas klut par
neatkarigam un produktivam personibam. Vecakiem un skolotajiem ir
jadara viss iespeéjamais, lai berns piedalitos skolas aktivitates, justos
veiksmigs macibas, ka ari pienemts un ieredzéts gan klases kolektiva,
gan pieauguso vida.

3.3. Ka ir ar sportu?

Sports ir butiska ikdienas sastavdala jebkuram bérnam. Viens no
arstéSanas mérkiem ir sniegt bérniem iespéju atgriezties normala
dzives ritma un nejusties atskirigiem savu vienaudzu vidu. Tadél
bérniem, kuriem nav bijusas sirds komplikacijas slimibas laika, netiek
noteikti ierobezojumi sporta vai citas ikdienas aktivitatés. Tomér
pusaudzu vecuma pacientiem ar koronaras aneirismas diagnozi,
jakonsultéjas ar kardiologiem par pielaujamo slodzi uz sirdi sporta un
citu aktivitasu laika.

3.4. Ka ir ar uzturu?

Nav pieradijumu, ka speciala uztura ievérosana ietekmé slimibu.
Bérnam ikdiena ir jasanem pilnvértigs uzturs, atbilstoss vina/vinas
vecumam. Augosam bérnam ir ieteicams veseligs, labi sabalanséts
uzturs ar atbilstoSu olbaltumvielu, kalciju un vitaminu daudzumu. No
parésanas jauzmanas pacientiem, kuri lieto kortikosteroidus, jo Sis
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medikaments var palielinat apetiti.

3.5. Vai bernu drikst vakcinet?

Péc IVIG terapijas dzivo infekciju vakcinu veiksana ir jaatliek.
Arstéjosajam arstam ir jaizlemj, kuras vakcinas bérns var sanemt,
izvertéjot katru gadijumu atseviski. Tomer, vakcinaciju veikSana
neveicina slimibas aktivizésanos un neizraisa smagas blakusparadibas
KS pacientiem. KS pacienti var drosi lietot dzivo infekciju vakcinas, ari
tas, kas veidotas uz imunsupresivo medikamentu bazes. Tomer retu
vakcinaciju blaknes ir izpétitas nepietiekosi.

Pacientiem, kuri augstas devas lieto imunsupresivos medikamentus,
arstéjosais arsts iesaka parbaudit patogéno specifisko antivielu
koncentraciju péc vakcinas veikSanas.
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