.‘qlf &
Q{'? paediatric
[ ] . . rheumatology
] X europaan
X E society

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

Choroba Kawasakiego
Wersja 2016

1. CO TO JEST CHOROBA KAWASAKIEGO

1.1 Co to jest?

Chorobe po raz pierwszy opisat w 1967 roku w angielskiej literaturze
medycznej japonski pediatra Tomisaku Kawasaki (stad nazwa choroby).
Wytonit on grupe dzieci z gorgczkg, wysypkag skérna, zapaleniem
spojéwek (zaczerwienionymi oczami), zmianami na btonach sluzowych
(zaczerwienieniem gardta i jamy ustnej), obrzekami rak i stép i
powiekszonymi weztami chtonnymi szyi. Poczagtkowo choroba nazywana
byta, zespotem skérno-sluzéwkowo- weztowym". Kilka lat pdzniegj
doniesiono réwniez o zwigzanych z chorobg powiktaniach
kardiologicznych, takich jak tetniaki tetnic wiehcowych (duze
poszerzenie naczyh krwionosnych).

Choroba Kawasakiego (ChK) to ostre uktadowe zapalenie naczyn, co
oznacza stan zapalny sciany naczyn krwionosnych, ktéry moze
spowodowac poszerzenie (tetniaka) dowolnej sredniej wielkosci tetnicy
w organizmie, gtdwnie tetnic wiencowych. Jednak u wiekszosci dzieci
pojawiajg sie tylko objawy ostrego stanu zapalnego, bez powiktan
natury kardiologicznej.

1.2 Jak czesto choroba wystepuje?

ChK jest rzadka choroba, ale jednoczesnie, obok plamicy Schonleina-
Henocha, jest jednym z najczestszych schorzeh zwigzanych z
zapaleniem naczyn krwionosnych wieku dzieciecego. Choroba
Kawasakiego jest opisywana na catym Swiecie, chociaz najczesciej
wystepuje w Japonii. Dotyka niemal wytgcznie matych dzieci. Okoto 85%
dzieci z ChK ma mniej niz 5 lat, a najwiecej przypadkdédw zachorowania
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wystepuje w wieku 18-24 miesiecy. Pacjenci ponizej 3 miesiecy i
powyzej 5 lat zdarzajg sie znaczniej rzadziej, ale narazeni sg na wieksze
ryzyko zwigzane z powstawaniem tetniakéw tetnic wiehcowych (TTW).
Choroba czesciej wystepuje u chtopcéw niz u dziewczat. Mimo ze
przypadki ChK mogg zostac zdiagnozowane w ciggu catego roku,
zdarzajg sie sezonowe szczyty zachorowania przypadajgce na péZzna
zime i wiosne.

1.3 Jakie sa przyczyny choroby?

Przyczyna ChK pozostaje niejasna, cho¢ podejrzewa sie, ze to infekcja
jest czynnikiem wyzwalajgcym. Nadwrazliwosc¢ lub zaburzona
odpowiedz immunologiczna, prawdopodobnie wywotana przez czynnik
zakazny (pewne wirusy lub bakterie), moze uruchomic proces zapalny
prowadzgcy do zapalenia i uszkodzenia naczyh krwionosnych u
niektérych predysponowanych genetycznie oséb.

1.4 Czy choroba jest dziedziczna? Dlaczego moje dziecko
choruje na te chorobe? Czy mozna jej zapobiec? Czy choroba
jest zakazna?

ChK nie jest chorobg dziedziczng, ale podejrzewa sie istnienie pewnych
predyspozycji genetycznych. Niezwykle rzadko zdarza sie, aby w danej
rodzinie na ChK zachorowata wiecej niz jedna osoba. Choroba
Kawasakiego nie jest zakazna i nie przenosi sie z jednego dziecka na
drugie. Obecnie nie jest znana zadna metoda zapobiegania
zachorowaniu. Mozliwe jest, choc zdarza sie niezwykle rzadko, ze u
jednego pacjenta choroba wystgpi dwukrotnie.

1.5 Jakie sa gtéwne objawy choroby?

Choroba objawia sie wysokg gorgczkg o niewyjasnionej przyczynie.
Dziecko jest zazwyczaj bardzo drazliwe. W trakcie lub po ustgpieniu
gorgczki moze sie pojawi¢ zapalenie spojowek (zaczerwienienie obu
oczu), bez ropy czy wydzieliny. U dziecka moga sie pojawiac rézne
rodzaje wysypki skérnej, takie jak wysypka typowa dla odry czy
szkarlatyny, pokrzywka, grudki itp. Wysypka skérna pojawia sie gtéwnie
na tutowiu i kohczynach, a takze w miejscu noszenia pieluszki, co
prowadzi do zaczerwienienia i fuszczenia sie skory.
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Zmiany w obrebie ust mogg obejmowac jasnoczerwone, spekane wargi,
zaczerwieniony jezyk (zwany powszechnie jezykiem ,truskawkowym") i
zaczerwienienie gardta. Moga réwniez wystepowac objawy ze strony
dtoni i stép, z obrzekiem i zaczerwienieniem wewnetrznej strony dtoni i
podeszew stép. Palce u rgk i n6g moga by¢ obrzekte i spuchniete. Po
powyzszych objawach pojawia sie charakterystyczne tuszczenie sie
skéry wokoét opuszek palcéw dtoni i stép (okoto drugiego - trzeciego
tygodnia). U wiecej niz potowy pacjentéw wystepujg powiekszone wezty
chtonne szyi; zazwyczaj jest to pojedynczy wezet chtonny majacy co
najmniej 1,5 cm.

Czasami moggq sie pojawiac rowniez inne symptomy, takie jak bdl i/lub
obrzek stawdw, bdéle brzucha, biegunka, rozdraznienie i béle gtowy. W
krajach, gdzie podawana jest szczepionka przeciwko gruzlicy, u matych
dzieci moze sie pojawi¢ zaczerwienienie okolicy blizny powstatej po
podaniu tej szczepionki.

Zajecie serca jest najpowazniejszym z objawdéw ChK ze wzgledu na
mozliwos¢ wystgpienia dtugotrwatych powiktan. Mogg zosta¢ wykryte
szmery serca, zaburzenia rytmu i nieprawidtowosci w obrazie ECHO
serca. Wszystkie warstwy serca mogg by¢ w pewnym stopniu objete
stanem zapalnym, co oznacza, ze moze dojs¢ do zapalenia osierdzia
(btony otaczajgcej serce), zapalenia miesnia sercowego czy objawdw ze
strony zastawek serca. Jednak gtéwng cechg omawianej choroby jest
rozwoj tetniakéw tetnic wienhcowych (TTW).

1.6 Czy choroba przebiega tak samo u wszystkich dzieci?
Stopien nasilenia choroby jest indywidualny dla kazdego dziecka. Nie u
kazdego dziecka pojawig sie kliniczne objawy choroby, a u wiekszosci
pacjentow nie wystapig powiktania zwigzane z sercem. Tetniaki
wykrywane sg tylko u 2-6 na 100 dzieci poddanych leczeniu. U
niektdérych dzieci (zwtaszcza tych, ktére nie ukonczyty jeszcze 1. roku
zycia) czesto obserwowane sg niepetne formy choroby - oznacza to, ze
nie pojawiajg sie u nich wszystkie charakterystyczne objawy kliniczne,
co utrudnia postawienie diagnozy. U niektérych dzieci mogg sie
rozwing¢ tetniaki. Sg one diagnozowane jako przypadki nietypowej
formy ChK.

1.7 Czy choroba przebiega inaczej u dzieci i u dorostych?
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Jest to choroba dziecieca, chociaz znane sg nieliczne przypadki
wystgpienia ChK u dorostych.

2. DIAGNOZA | LECZENIE

2.1 Jak diagnozuje sie te chorobe?

ChK jest rozpoznawana klinicznie, na podstawie tzw. diagnozy
przytézkowej. Oznacza to, ze diagnoza jest stawiana wytgcznie na
podstawie oceny klinicznej przeprowadzanej przez lekarza. Ostateczng
diagnoze mozna postawic, jesli niewyjasniona wysoka goraczka,
trwajgca dtuzej niz 5 dni, wystepuje jednoczesnie z co najmniej 4
nastepujacymi cechami: obustronnym zapaleniem spojéwek (tj.
zapaleniem btony pokrywajgcej gatke oczng), powiekszonymi weztami
chtonnymi, wysypkg skérng, objawami ze strony ust i jezyka oraz
zmianami w obrebie konczyn. Lekarz musi sprawdzi¢, czy nie wystepujg
zadne oznaki innej choroby, ktéra wyjasniataby pojawienie sie tych
objawow. U niektérych dzieci wystepujg niepetne formy choroby, co
oznacza, ze majg one mniej objawow klinicznych, a prawidtowe
rozpoznanie staje sie trudniejsze. Takie przypadki okresla sie jako
niepetng ChK.

2.2 Jak dtugo choruje sie na te chorobe?

Choroba Kawasakiego przebiega w trzech fazach: ostrej, obejmujgcej
dwa pierwsze tygodnie, kiedy wystepuje goragczka i pozostate objawy;
podostrej, trwajgcej od drugiego do czwartego tygodnia, czyli w okresie,
w ktérym zaczyna rosnac liczba ptytek krwi i moga sie pojawic tetniaki, i
w fazie rekonwalescencji, przypadajgcej na okres od pierwszego do
trzeciego miesigca, kiedy to wszystkie laboratoryjnie badane
parametry, ktére ulegty zmianom, powracajg do normalnego stanu, a
niektdére zaburzenia naczyn krwionosnych (np. TTW) zanikajg lub
zmniejszajq sie.

Nieleczona choroba moze zanika¢ samoistnie po dwdch tygodniach,
pozostawiajgc uszkodzone naczynia wienhcowe.

2.3 Jakie jest znaczenie badan?
Obecnie nie istnieje zadne badanie laboratoryjne, ktére pozwolitoby
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jednoznacznie zdiagnozowac chorobe. Przydatne w stawianiu diagnozy
mogaq sie okazac¢ badania: podwyzszony wskaznik sedymentacji
erytrocytéw (OB), wysoki wskaznik biatka C-reaktywnego (CRP),
leukocytoza (zwiekszenie liczby krwinek biatych), niedokrwistos¢ (mata
liczba krwinek czerwonych), niskie stezenie albuminy w surowicy i
podwyzszone poziomy enzymoéw watrobowych. W pierwszych
tygodniach choroby liczba ptytek krwi (komoérek biorgcych udziat w
krzepnieciu krwi) utrzymuje sie zazwyczaj na normalnym poziomie, ale
zaczyna rosng¢ w drugim tygodniu, osiggajac bardzo wysokie stezenie.
Dzieci nalezy poddawac¢ okresowym badaniom i ocenia¢ wyniki badan
krwi, dopdki liczba ptytek krwi i OB nie powrdcg do prawidtowych
wartosci.

Nalezy wykona¢ poczgtkowe badanie elektrokardiograficzne (EKG) i
echokardiograficzne. Echokardiograf moze wykry¢ dylatacje
(poszerzenie) lub tetniaki naczyh wiehcowych poprzez ocene ich
ksztattu i wielkosci. W przypadku dziecka z wykrytymi
nieprawidtowosciami naczyh wiencowych konieczne bedzie wykonanie
badan echokardiograficznych i innych dodatkowych badah w okresie
rekonwalescencji.

2.4 Czy chorobe mozna leczy¢ lub wyleczy¢?

Wiekszos¢ dzieci z ChK mozna wyleczyd, jednak mimo zastosowanego
leczenia, u niektdérych pacjentéw dochodzi do powiktan
kardiologicznych. Chorobie nie mozna zapobiec, ale najlepszym
sposobem na ograniczenie tych powiktanh jest wczesna diagnoza i jak
najszybsze rozpoczecie leczenia.

2.5 Na czym polega leczenie?

Dziecko ze stwierdzong bgdz podejrzewang ChK powinno zostad
przyjete do szpitala na obserwacje i monitorowane w kierunku
wystgpienia objawdw ze strony serca.

Aby ograniczy¢ czestos¢ wystepowania powiktah kardiologicznych,
leczenie nalezy rozpoczg¢ zaraz po zdiagnozowaniu choroby.

Leczenie polega na dozylnym podaniu pojedynczej duzej dawki
immunoglobuliny (IVIG) i aspiryny. Zmniejsza to stan zapalny i znaczgco
tagodzi ostre objawy. Duza dawka immunoglobulin podawanych
dozylnie stanowi podstawowg czesc¢ leczenia, poniewaz u znacznego

5/9



odsetka pacjentéw zmniejsza ryzyko wystepowania nieprawidtowosci w
naczyniach wiehcowych. Mimo ze immunoglobulina jest bardzo droga,
pozostaje najskuteczniejszg forma leczenia. Pacjentom, u ktérych
wystepuja szczegdblne czynniki ryzyka, jednoczesnie mozna podac
rowniez kortykosteroidy. Pacjenci, ktérzy nie zareagujg na podanie
jednej lub dwéch dawek IVIG, mogg skorzystad z innych mozliwosci
leczenia, w tym duzymi dawkami dozylnych kortykosteroidéw i lekami
biologicznymi.

2.6 Czy wszystkie dzieci reaguja na dozylne immunoglobuliny?
Na szczescie wiekszosci dzieciom wystarczy podanie tylko jednej dawki.
Tym dzieciom, ktdre nie zareagujg na jedng dawke, mozna podac druga
dawke immunoglobulin lub dawki kortykosteroidéw. W rzadkich
przypadkach mozna poda¢ nowe czgsteczki zwane lekami
biologicznymi.

2.7 Jakie sa dziatania niepozadane leczenia
farmakologicznego?

Leczenie IVIG jest zazwyczaj bezpieczne i dobrze tolerowane.
Sporadycznie moze wystgpi¢ stan zapalny opon mézgowo-rdzeniowych
(aseptyczne zapalenie opon mézgowych).

Po zastosowaniu leczenia IVIG przez jakis czas powinno sie zaniechac
podawania zywych szczepionek atenuowanych. (Kazde szczepienie
nalezy oméwic¢ z prowadzacym lekarzem pediatrg.) Podana w duzej
dawce aspiryna moze powodowac¢ mdtosci i dolegliwosci zotgdkowe.

2.8 Jakie leczenie zaleca sie po immunoglobulinach i duzej
dawce aspiryny? Jak dtugo powinno trwac leczenie?

Po spadku gorgczki (zazwyczaj po 24-48 godzinach) dawka aspiryny
jest stopniowo zmniejszana. Kontynuuje sie podawanie matych dawek
kwasu acetylosalicylowego ze wzgledu na jego wptyw na ptytki krwi,
ktore nie sklejajg sie ze sobg. Leczenie to okazuje sie przydatne w celu
zapobiegania tworzeniu sie zakrzepéw (skrzepdéw krwi) wewnatrz
tetniaka lub wewnetrznej sSciany naczyn krwionosnych objetych
zapaleniem, gdyz powstawanie zakrzepow wewngtrz tetniaka lub
naczyh krwionosnych moze spowodowac odciecie doptywu krwi do
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obszardéw, do ktdérych doprowadzajg one krew (zawat serca jest
najniebezpieczniejszym z powiktah ChK). Mata dawka aspiryny
podawana jest do momentu unormowania sie markerow stanu
zapalnego i uzyskania prawidtowego wyniku badania
echokardiograficznego. Dzieci z utrzymujgcymi sie tetniakami powinny
pod kontrolg lekarza przez dtuzszy czas otrzymywac kwas
acetylosalicylowy lub inne leki przeciwzakrzepowe.

2.9 Moja religia zabrania mi stosowania krwi i produktéw
krwiopochodnych. Czy mozna stosowac leczenie
niekonwencjonalne lub uzupetniajace?

W tej chorobie nie ma miejsca na niekonwencjonalne metody leczenia.
Podanie dozylne immunoglobulin jest sprawdzong metodg leczenia. Jesli
nie ma mozliwosci zastosowania IVIG, mozna podawac kortykosteroidy.

2.10 Kto jest zaangazowany w opieke medyczna nad
dzieckiem?

W ostrej fazie choroby i w okresie rekonwalescencji dzie¢mi z ChK mogg
zajgc sie pediatra, kardiolog dzieciecy i reumatolog dzieciecy. Jesli nie
ma mozliwosci nadzoru ze strony reumatologa dzieciecego, stan
zdrowia pacjentow, zwtaszcza tych, u ktérych stwierdzono objawy ze
strony serca, powinni monitorowa¢ wspdlnie pediatra i kardiolog.

2.11 Jaki jest diugofalowy rozwdj (rokowanie) choroby?

Dla wiekszosci pacjentéw rokowanie jest doskonate, poniewaz beda oni
mogli prowadzi¢ normalne zycie, normalnie sie rozwija¢ i rosngc.
Rokowanie w przypadku chorych z utrzymujgcymi sie
nieprawidtowosciami naczyh wiencowych zalezy gtéwnie od zwezenia
naczyh krwionosnych (stenozy) i zatoréw (niedroznosci). Dzieci te mogg
by¢ podatne na dolegliwosci sercowe we wczesnym okresie zycia i by¢
moze bedg musiaty pozostawac pod opieka kardiologa doswiadczonego
w dtugoterminowej opiece nad dzie¢mi z ChK.

3. ZYCIE CODZIENNE
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3.1 Jak choroba moze wptynac na codzienne zycie dziecka i
jego rodziny?

Jesli choroba nie obejmuje serca, dziecko i jego rodzina zazwyczaj
prowadzg normalny tryb zycia. Chociaz wiekszos¢ dzieci z chorobg
Kawasakiego wraca do petni zdrowia, moze uptyngc troche czasu zanim
dziecko przestanie czu¢ sie zmeczone i drazliwe.

3.2 Czy dziecko moze chodzi¢ do szkoty?

Gdy choroba jest dobrze kontrolowana, tak jak zwykle dzieje sie, gdy
pacjenci przyjmujg aktualnie dostepne leki, i minie faza zaostrzenia,
dziecko nie powinno miec problemdw z uczestniczeniem we wszystkich
zajeciach, w jakich uczestniczg jego zdrowi rowiesnicy. Szkota dla dzieci
jest tym, czym praca dla dorostych - miejscem, w ktérym uczj sie, jak
by¢ niezaleznymi i twérczymi osobami. Rodzice i nauczyciele powinni
zrobic¢ wszystko co w ich mocy, zeby umozliwi¢ dziecku normalne
uczestniczenie w zajeciach szkolnych, nie tylko po to, by z
powodzeniem kontynuowato nauke, ale réwniez po to, by czuto sie
akceptowane i doceniane przez réwiesnikow i dorostych.

3.3 Czy dziecko moze uprawiac sport?

Uprawianie sportu jest bardzo waznym aspektem zycia codziennego
kazdego dziecka. Jednym z celdéw leczenia jest umozliwienie dzieciom
prowadzenia jak najbardziej normalnego zycia i sprawienie, by nie czuty
sie inne od swoich réwiesnikow. Stad tez dzieci, u ktérych nie pojawity
sie objawy ze strony serca, nie podlegajg zadnym ograniczeniom jesli
chodzi o uprawianie sportu czy wykonywanie normalnych codziennych
czynnosci. Natomiast dzieci cierpigce na tetniaki naczyh wiencowych
powinny zasiegngc¢ konsultacji kardiologa dzieciecego w zakresie
udziatu w zawodach sportowych, zwtaszcza w okresie dojrzewania.

3.4 Czy dieta ma wptyw na przebieg choroby?

Nie ma dowoddéw na to, ze dieta wptywa na te chorobe. Ogdlnie,
zywienie dziecka powinno by¢ zbilansowane i normalne dla jego wieku.
Dorastajgcym dzieciom zaleca sie zdrowa, zbilansowang diete z
odpowiednig iloscig biatka, wapnia i witamin. Pacjenci przyjmujacy
kortykosteroidy powinni unikac przejadania sie - leki te powoduja
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zwiekszenie apetytu.

3.5 Czy dziecko moze byc¢ szczepione?

Po zastosowaniu terapii z uzyciem IVIG przez jakis czas powinno sie
zaniecha¢ podawania zywych szczepionek atenuowanych.

Lekarz zdecyduje, jakie szczepionki mozna podac dziecku, w zaleznosci
od przypadku. Ogdlnie szczepienia nie wydajg sie zwiekszac aktywnosci
choroby i nie powodujg u pacjentéw z ChK powaznych dziatan
niepozgdanych. Ztozone szczepionki zabite wydajg sie bezpieczne dla
pacjentéw chorych na ChK, nawet tych leczonych lekami
immunosupresyjnymi, cho¢ wiekszos¢ badah nie jest w stanie w petni
oceni¢ rzadkich powiktah wywotanych tymi szczepionkami.

Pacjenci otrzymujgcy duze dawki lekéw immunosupresyjnych powinni
poradzic¢ sie lekarza prowadzgcego w kwestii pomiaru stezenia
swoistych przeciwciat po szczepieniu.
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