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1. CE INSEAMNA BOALA KAWASAKI

1.1 Ce este aceasta boala?

Aceasta boala a fost descrisa in literatura medicala engleza in anul
1967 de catre un pediatru japonez, doctorul Tomisaku Kawasaki (boala
poarta numele acestuia). Acesta a identificat un grup de copii cu febra,
eruptii cutanate, conjunctivita (ochi rosii), enantem (roseata gatului si a
mucoasei bucale), tumefierea mainilor si a picioarelor si ganglioni
limfatici mariti in zona gatului. Aceasta grupare de simptome a fost
initial denumita ,,sindromul mucocutanat al ganglionului limfatic".
Cativa ani mai tarziu, au fost raportate si complicatii cardiace, precum
anevrisme (dilatatii mari ale vaselor de sange) la nivelul arterelor
coronare.

Boala Kawasaki (BK) este o vasculita sistemica acuta, ceea ce inseamna
ca apare o inflamatie a peretilor vaselor de sange, care conduce la
formarea de dilatatii (anevrisme) ale oricarei artere de dimensiuni medii
din organism, mai ales ale arterelor coronare. Cu toate acestea,
majoritatea copiilor manifesta doar simptome acute fara complicatii
cardiace.

1.2 Cat este de frecventa?

Boala Kawasaki este rara, dar este in acelasi timp una dintre cele mai
frecvente vasculite ale copilului, alaturi de purpura Henoch-Schoenlein.
Boala Kawasaki este prezenta peste tot in lume, desi este mult mai
frecventa in Japonia. Este aproape exclusiv o boala a copilului mic.
Aproximativ 85% dintre copiii cu BK sunt mai mici de 5 ani, cu incidenta
maxima de la 18 la 24 luni; pacientii cu varsta mai mica de 3 luni sau
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mai mare de 5 ani sunt afectati mai rar, dar au un risc crescut de
anevrisme coronariene (AC). Este ceva mai frecventa la baieti decat la
fete. Desi cazurile de boala sunt diagnosticate pe tot parcursul anului,
exista anumite variatii sezoniere, cu o crestere a numarului de
imbolnaviri spre sfarsitul iernii si primavara.

1.3 Care sunt cauzele bolii?

Cauza bolii Kawasaki ramane neclara, desi se suspicioneaza o origine
infectioasa ca element declansator al bolii. O reactie de
hipersensibilitate sau un raspuns imunitar dereglat, probabil declansate
de un agent infectios (anumite virusuri sau bacterii), ar putea initia un
proces inflamator, care, la anumiti indivizi cu predispozitie genetica, sa
conduca la leziuni ale vaselor de sange.

1.4 Este o boala mostenita? De ce are copilul meu are aceasta
boala? Boala poate fi prevenita? Este contagioasa?

Boala Kawasaki nu este ereditara, dar se suspicioneaza existenta unei
predispozitii genetice. Este foarte rara situatia in care mai multi membri
ai familiei sa faca boala. Nu este infectioasa si nu se poate raspandi de
la un copil la altul. In prezent, nu exista nicio metoda de prevenire
cunoscuta. Este posibil, dar foarte rar, ca o persoana sa sufere si un al
doilea episod de boala.

1.5 Care sunt principalele simptome?

Boala prezinta febra mare inexplicabila (fara o cauza evidenta clinic).
Copilul este, de obicei, foarte iritabil. Febra poate fi insotita sau urmata
de infectie conjunctivala (inrosirea ambilor ochi), fara puroi sau secretii.
Copilul poate prezenta diferite tipuri de eruptii cutanate, asemanatoare
rujeolei, scarlatinei, urticariei (macule) sau papule etc. Eruptia cutanata
afecteaza, in principal, trunchiul si extremitatile si de multe ori zona
acoperita de scutec, ceea ce duce la roseata si exfoliere a
tegumentelor.

La nivelul gurii pot apare urmatoarele modificari: buze de un rosu-
aprins, crapate, limba rosie, denumita si "limba zmeurie"; roseata a
faringelui. Mainile si picioarele pot fi de asemenea afectate, cu
tumefierea (umflarea) si roseata palmelor si a talpilor. Degetele de la
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maini si picioare pot aparea pufoase si umflate. Aceste caracteristici
sunt urmate de o descuamare caracteristica a pielii din jurul varfului
degetelor de la maini si picioare (in jurul celei de-a doua sau a treia
saptamani de evolutie). Mai mult de jumatate dintre pacienti vor
prezenta marirea ganglionilor limfatici de la nivelul gatului; frecvent
este vorba de un singur ganglion cu diametrul de cel putin 1,5 cm.
Uneori pot apare si alte simptome, cum ar fi: durere si/sau tumefiere
articulara, dureri abdominale, diaree, iritabilitate si cefalee (dureri de
cap). in tarile in care se administreaza vaccinul BCG (protectie
impotriva tuberculozei), copiii mai mici pot prezenta inrosirea zonei
cicatriciale BCG.

Afectarea inimii este cea mai grava manifestare a bolii Kawasaki,
datorita posibilitatii aparitiei complicatiilor pe termen lung. Pot fi
detectate sufluri cardiace, tulburari ale ritmului cardiac si anomalii ale
ecografiei cardiace. Diferitele straturi ale inimii pot prezenta un anumit
grad de inflamatie, ceea ce inseamna ca se pot produce: pericardita
(inflamatia foitei care captuseste inima), miocardita (inflamatia
muschiului inimii) si leziuni ale valvelor cardiace. Cu toate acestea,
principala caracteristica a acestei boli este dezvoltarea de anevrisme
coronariene (AC).

1.6 Boala evolueaza la fel la toti copiii?

Severitatea bolii variaza de la un copil la altul. Nu toti copiii prezinta
toate manifestarile clinice si majoritatea pacientilor nu vor dezvolta
afectare cardiaca. Anevrismele sunt observate la doar 2 - 6% dintre
copiii care primesc tratament. Unii copii (in special cei sub varsta de 1
an) manifesta, de multe ori, forme incomplete ale bolii, ceea ce
inseamna ca acestia nu prezinta toate manifestarile clinice
caracteristice, ceea ce face diagnosticul mai dificil. Aceste cazuri sunt
diagnosticate ca boala Kawasaki atipica.Unii dintre acesti copii mici pot
dezvolta anevrisme.

1.7 Este boala la copii diferita de boala in cazul adultilor?
Aceasta este o boala a copilariei, desi exista si raportari rare ale bolii la
varsta adulta.
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2. DIAGNOSTIC SI TRATAMENT

2.1 Cum este diagnosticata boala?

Boala este diagnosticata clinic. Acest lucru inseamna ca diagnosticul se
face numai pe baza unei evaluari clinice de catre un medic. Un
diagnostic clar poate fi facut in prezenta febrei inexplicabile si cu valori
mari, care dureaza mai mult de 5 zile, impreuna cu 4 dintre 5
urmatoarele caracteristici: conjunctivita bilaterala (inflamatie a
membranei care acopera globul ocular), noduli limfatici mariti, eruptii
cutanate, afectarea gurii si a limbii si modificari la nivelul extremitatilor.
Medicul trebuie sa excluda orice alta boala care ar putea avea aceleasi
simptome. Exista copii care prezinta forme incomplete ale bolii, ceea ce
fnseamna ca acestia manifesta mai putine criterii clinice, facand
diagnosticul mai dificil. Astfel de cazuri sunt numite boli Kawasaki
incomplete.

2.2 Cat timp va dura boala?

Boala Kawasaki este o boala cu trei faze: acuta, care include primele 2
saptamani cand sunt prezente febra si alte simptome; sub-acuta, de la
a doua la a patra saptamana, perioada in care numarul de trombocite
incepe sa creasca si pot aparea anevrisme; faza de recuperare, de la
prima la a treia luna, cand toate testele de laborator modificate revin la
normal, iar unele dintre anomaliile vaselor sanguine (cum ar fi AC)
dispar sau regreseaza partial.

Daca nu este tratata, boala poate evolua auto-limitat timp de
aproximativ 2 saptamani, dar cu posibila afectare a arterelor
coronariene.

2.3 Care este importanta analizelor?

In prezent, nu exista niciun test de laborator, care poate ajuta la
diagnosticarea exacta a bolii. Un set de teste ce include: cresterea VSH-
ului (viteza de sedimentare a hematiilor), nivel mare al PCR (proteina C
reactiva), leucocitoza (cresterea numarului de celule albe din sange),
anemie (scaderea numarului de celule rosii din sange), albumina serica
scazuta si enzime hepatice crescute, poate ajuta la stabilirea
diagnosticului. Numarul trombocitelor (celulele implicate in coagularea
sangelui) este in general normal in primele saptamani de boala, dar
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incepe sa creasca in saptamana a doua, atingand nivele foarte inalte.
Copiii trebuie sa efectueze examenele clinice periodice, in paralel cu
testele de sange pana cand numarul trombocitelor si valoarea VSH se
normalizeaza.

Electrocardiograma (EKG) si ecocardiografia trebuie efectuate la
evaluarea initiala. Ecocardiografia poate detecta dilatarea (largirea) sau
anevrismele, prin evaluarea formei si marimii arterelor coronare. in
cazul unui copil cu modificari ale arterelor coronare, vor fi necesare
ecocardiografii de control, impreuna cu investigatii si evaluari
suplimentare.

2.4 Boala poate fi tratata/vindecata?

Majoritatea copiilor cu boala Kawasaki pot fi vindecati, insa unii pacienti
dezvolta complicatii cardiace in ciuda unui tratament adecvat. Boala nu
poate fi prevenita, dar cea mai buna modalitate de a reduce
complicatiile coronariene este stabilirea precoce a diagnosticului si
initierea prompta a terapiei.

2.5 in ce consta tratamentul ?

Un copil cu diagnostic cert sau probabil de boala Kawasaki trebuie sa fie
internat in spital pentru supraveghere si monitorizare in scopul
detectarii afectarii cardiace.

Pentru a reduce complicatiile cardiace, tratamentul trebuie initiat
imediat dupa stabilirea diagnosticului.

Tratamentul consta intr-o singura doza mare de imunoglobuline
intravenoase (IGIV) si aspirina. Acest tratament va diminua inflamatia,
reducand astfel decisiv simptomele acute. IGIV in doze mari reprezinta
o0 componenta esentiala a planului de tratament, deoarece, la un
procent mare de pacienti previne aparitia anomaliilor coronariene,.Desi
foarte scumpa, pentru moment ramane cea mai eficienta forma de
tratament. La pacientii cu factori de risc special, se pot administra
simultan si corticosteroizi. Pacientii care nu raspund la una sau doua
doze de IGIV au alte alternative terapeutice, inclusiv corticosteroizii in
doze mari pe cale intravenoasa si tratamentul cu agenti biologici.

2.6 Raspund toti copiii la tratamentul cu imunoglobuline
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intravenoase?

Din fericire, majoritatea copiilor vor avea nevoie doar de o singura doza.
Cei care nu raspund vor avea nevoie de o doua doza sau de doze de
corticosteroizi. in cazuri rare, pot fi administrate noi molecule numite
medicamente biologice.

2.7 Care sunt efectele secundare ale tratamentului
medicamentos?

Terapia cu IGIV este de obicei sigura si bine tolerata. Rareori, poate
aparea o inflamatie a meningelui (meningita aseptica).

Dupa terapia cu IGIV, vaccinarile cu micro-organisme vii atenuate
trebuie amanate. (Discutati fiecare vaccinare cu medicul pediatru.)
Tratamentul cu aspirina in doze mari poate provoca greata sau dureri
de stomac.

2.8 Ce tratament este recomandat dupa administrarea de
imunoglobulina si doze mari de aspirina? Cat timp ar trebui sa
dureze tratamentul?

Dupa scaderea febrei (de obicei in 24-48 ore), doza de aspirina va fi
redusa in mod progresiv. O doza mica de aspirina este de obicei
mentinuta datorita efectului sau asupra trombocitelor (impiedica
aderarea trombocitelor unele de altele). Acest tratament este util
pentru a preveni formarea trombilor (cheagurilor de sange) in interiorul
anevrismelor sau a invelisurilor interioare ale vaselor de sange
inflamate; formarea trombilor in interiorul unui anevrism sau vas de
sange poate duce la intreruperea alimentarii cu sange a zonelor irigate
de vasele sanguine (infarct miocardic, cea mai periculoasa complicatie
a BK). Administrarea dozei mici de aspirina este continuata pana la
normalizarea markerilor inflamatori si ecografie de control normala.
Copiilor cu anevrisme persistente trebuie sa li se administreze aspirina
sau alte medicamente anti-coagulante sub supravegherea unui medic
pentru perioade mai lungi.

2.9 Religia nu-mi permite sa folosesc sange si produse din
sange. Care sunt terapiile neconventionale/complementare?
Nu exista nicio posibilitate pentru aplicarea de tratamente
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neconventionale pentru aceasta boala. IGIV este tratamentul ce trebuie
ales. Corticosteroizii pot fi eficienti in cazul in care terapia cu IGIV nu
poate fi utilizata.

2.10 Cine este implicat in ingrijirea medicala a copilului?
Pediatrul, cardiologul pediatru si reumatologul pediatru pot avea grija
de faza acuta si de controalele copiilor cu BK. Acolo unde nu este
disponibil un reumatolog pediatru, pacientii trebuie sa fie monitorizati
de pediatru impreuna cu cardiolog, n special la acei pacienti care au
avut o afectare cardiaca.

2.11 Care este prognosticul (evolutia previzibila) pe termen
lung al bolii?

Pentru majoritatea pacientilor, prognosticul este excelent, vor avea o
viata normalaq, cu crestere si dezvoltare normala.

Prognosticul pacientilor cu anomalii persistente ale arterelor coronare
depinde in principal de aparitia ingustarii vasculare (stenoze) si
obstructii vasculare (ocluzii). Ele pot predispune la simptome cardiace
in copilarie si pacientul ar putea avea nevoie sa ramana sub
supravegherea unui cardiolog experimentat in ingrijirea pe termen lung
a copiilor cu BK.

3. VIATA DE Z| CU ZI]

3.1 Cum poate afecta boala viata de zi cu zi a copilului si a
familiei?

Daca boala nu implica o afectare cardiaca, copilul si familia vor duce, de
obicei, o viata normala. Desi cei mai multi copii cu boala Kawasaki isi
revin complet, ar putea trece ceva timp Thainte ca unui copil afectat sa
ii dispara senzatia de oboseala si iritabilitate.

3.2 Va afecta boala participarea copilului la activitatile
scolare?

Dupa ce boala este bine controlata, asa cum se intampla de regula
folosind medicamente disponibile in prezent, copilul nu ar trebui sa aiba
probleme in a participa la toate activitatile ca si colegii sai sanatosi.
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Pentru copii, scoala este echivalenta cu locul de munca pentru adulti:
un loc unde Tnvata cum sa devina persoane independente si productive.
Parintii si profesorii trebuie sa faca tot posibilul pentru a permite
copilului sa participe la activitatile scolare intr-un mod normal, si acest
lucru nu numai pentru a permite copilului sa aiba rezultate scolare
bune, dar si pentru a fi acceptat si apreciat atat de colegi cat si de
adulti.

3.3 Va afecta boala participarea copilului la activitatile
sportive?

Practicarea sporturilor este un aspect esential al vietii de zi cu zi a unui
copil sanatos. Unul dintre principalele obiective ale tratamentului este
de a permite copiilor sa desfasoare o viata normala si sa nu se
considere diferiti de colegii lor. Prin urmare, copiii care nu au dezvoltat
o afectare cardiaca nu vor avea nicio restrictie in privinta participarii la
activitatile sportive sau orice alta activitate din viata de zi cu zi. Cu
toate acestea, copiii cu anevrisme coronariene trebuie sa consulte un
cardiolog pediatru cu privire la participarea la activitati sportive, in
special in timpul adolescentei.

3.4 Copilul va trebui sa urmeze un regim alimentar special?

Nu exista dovezi care s& demonstreze c& dieta poate influenta boala. In
general, copilul trebuie sa respecte un regim alimentar echilibrat,
normal pentru varsta acestuia. Pentru un copil in crestere se recomanda
o dieta sanatoasa, bine echilibrata cu proteine, calciu si vitamine
suficiente. Supraalimentarea trebuie evitata la pacientii care iau
corticosteroizi, deoarece aceste medicamente pot creste pofta de
mancare.

3.5 Sunt permise vaccinarile?

Dupa terapia cu IGIV, vaccinarile cu micro-organisme vii atenuate
trebuie amanate.

Medicul va decide care sunt vaccinurile pe care copilul le poate face,
luadnd in considerare fiecare caz in parte. in general, vaccinarea nu pare
a creste activitatea bolii si nu provoaca reactii adverse severe la
pacientii cu BK. Vaccinurile compozite non-vii par a fi sigure pentru
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pacientii cu BK, chiar si pentru cei carora li se administreaza
medicamente imunosupresive, desi cele mai multe studii sunt in
imposibilitatea de a evalua pe deplin prejudiciul rar indus de vaccinare.
Pacientii carora li se administreaza medicamente imunosupresive in
doze mari ar trebui sa fie sfatuiti de catre medic sa isi masoare
concentratiile de anticorpi specifici pentru patogeni dupa vaccinare.
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