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Kawasakis sjukdom

1. VAD AR KAWASAKI

1.1 Definition

Sjukdomen beskrevs forsta gangen i engelsk medicinsk litteratur 1967.
Den japanske barnlakaren Tomisaku Kawasaki (sjukdomen ar uppkallad
efter honom) var den som forst beskrev tillstandet. Han identifierade ett
antal barn som insjuknade med feber, hudutslag, roda 6gon
(konjunktivit), rodnad i mun och svalg (enantem), svullna hander och
fotter samt forstorade lymfkortlar pa halsen. Forst kallades sjukdomen
for mukokutant lymfkortelsyndrom. Nagra ar senare sa rapporterades
komplikationer i form av vidgning av hjartats kranskarl
(kranskarlsaneurysm).

Kawasakis sjukdom (KS) ar en akut systemisk inflammation av
medelstora blodkarl (vaskulit), vilket kan orsaka utvidgning av framfor
allt hjartats kranskarl (kranskarlsaneurysm). De flesta barn som
insjuknar far emellertid inga hjartkomplikationer.

1.2 Hur vanlig ar sjukdomen?

KS ar en ovanlig sjukdom, men &r anda en av de vanligaste vaskuliterna
hos barn forutom IgA-vaskulit (tidigare kallad Henoch-Scholein purpura.
Kawasakis sjukdom finns over hela varlden, men betydligt vanligare i
Japan. Sjukdomen drabbar foretradesvis yngre barn. Uppskattningsvis
85% insjuknar fore 5 ars alder, med en topp mellan 18-24 manader.
Barn yngre an 3 manader eller aldre an 5 ar har ofta en atypisk
sjukdomsbild med samtidigt okad forekomst av kranskarlsaneurysm
Sjukdomen ar vanligare hos pojkar an hos flickor. Man ser en okad
forekomst av sjukdomen under vinter och var.
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1.3 Vad ar orsaken?

Orsaken till KS ar okand, men man spekulerar i att infektioner kan
utlésa sjukdomen. Vissa virus eller bakterier skulle kunna trigga igang
ett kraftigt immunsvar hos personer med en genetisk benagenhet,
vilket i sin tur leder till karlinflammation med risk fér skada pa
karlvaggen.

1.4 Ar sjukdomen arftlig? Varfér har mitt barn drabbats? Kan
sjukdomen forhindras? Ar sjukdomen infektios?

KS ar inte en arftlig sjukdom, aven om man misstanker att det finns en
genetisk benagenhet. Det ar valdigt ovanligt att syskon drabbas eller
att foraldrar haft sjukdomen. Sjukdomen ar inte infektios, dvs det finns
ingen risk att andra barn smittas. Idag kanner vi inte till nagot som kan
hindra att sjukdomen bryter ut. Det ar mycket ovanligt att sjukdomen
kommer tillbaka en andra gang.

1.5 Vilka ar symtomen?

Sjukdomen ger hog feber utan kand orsak. Barnen ar vanligen
allmanpaverkade och irritabla/missndjda. | anslutning till feberdebuten
ses ofta rodnad av ogonvitorna (konjunktivit) utan varbildning eller dkat
tarflode. Hudutslagen kan se valdigt olika ut och likna scharlakansfeber,
massling, nasselutslag etc. Hudutslaget finns framfor allt pa balen,
armar, ben och bldjregion med rodnad och flagnande hud.
Forandringarna i munhalan visar sig som réda spruckna lappar, rod
tunga (kallas ofta for smultrontunga) och rodnad i svalget. Hand- och
fotsulor kan ocksa drabbas med svullnad och rodnad. Fingrar och tar
kan se kuddiga och svullna ut. Efter 2 - 3 veckor noteras i typiska fall
flagande hud pa fingrar och tar. Mer an halften av patienterna har
atminstone en forstorad lymfkoértel pa halsen stérre an 1,5 cm.

Mer okaraktaristiska symtom kan vara ledsmarta, ledsvullnad,
buksmarta, diarré eller huvudvark. Hos BCG-vaccinerade (vaccination
mot tuberkulos) barn kan BCG-arret bli rott.

Paverkan pa hjartat ar de allvarligaste symtomen vid KS eftersom det
finns risk for livsldnga komplikationer. Blasljud, hjartrytmrubbningar och
ultraljudsférandringar kan pavisas. Hjartats olika delar kan drabbas av
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inflammation med risk for hjartsacksinflammation (perikardit),
inflammation av hjartmuskeln (myokardit) samt klaffpaverkan. Men det
som kannetecknar sjukdomen ar risken att att utveckla
kranskarlsaneurysm.

1.6 Ar sjukdomsbilden samma hos alla drabbade?
Svarighetsgraden varierar fran barn till barn. Alla barn far inte alla
symtom och endast ett fatal utvecklar hjartpaverkan. Aneurysm pavisas
hos 2 - 6 av 100 behandlade KS-patienter. Sarskilt yngre barn (under 1
ars alder) uppvisar en inkomplett bild med bara nagra av de
karaktaristiska symtomen, vilket férsvarar diagnossattning. Inkomplett
sjukdomsbild (benamnd atypisk KS) innebar en okad risk att utveckla
kranskarlsaneurys.

1.7 Ar sjukdomen annorlunda hos barn an hos vuxna?
Detta ar en sjukdom som drabbar barn aven om det finns ett fatal fall
beskrivna hos vuxna.

2. DIAGNOS OCH BEHANDLING

2.1 Hur stalls diagnosen?

KS ar en klinisk diagnos som stalls utifran den kliniska bilden och
baserar sig pa sarskilda kriterier. Diagnosen ar sakerstalld vid feber
utan annan forklaring i minst 5 dagar tillsammans med minst 4 av
foljande 5 symtom: (1) inflammation med rodnad av 6gonvitorna
(konjunktivit), (2) forstorade lymfkortlar pa halsen, (3) hudutslag, (4)
slemhinneférandringar i mun eller pa lappar, (5) féorandringar i huden pa
ben eller armar. Ingen annan forklaring ska finnas till symtomen. Vissa
barn uppvisar en inkomplett sjukdomsbild dar farre kriterier ar uppfyllda
vilket forsvarar diagnossattningen. Detta bendmns atypisk eller
inkomplett KS.

2.2 Hur lange pagar sjukdomen?
KS har tre sjukdomsfaser: (1) akut fas, som pagar i ca 2 veckor da feber
och de karaktaristiska symtomen upptrader; (2) subakut fas, fran andra
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till fjarde veckan da nivaerna av blodplattar (trombocyter) stiger och
kranskarlsaneurysm) kan utvecklas, (3) utlakningsfas, fran forsta till
tredje manaden da laboratorieproverna normaliseras och
karlforandringar laker eller minskar i storlek.

Om sjukdomen lamnas obehandlad sa ar symtomen évergaende inom 2
veckor men kranskarlsskador riskerar att finnas kvar.

2.3 Vilka blodprover bor tas?

Det finns inga prover som bekraftar diagnosen. Avvikelser i vissa
blodprover kan daremot starka misstanken till exempel 6kad sanka
(SR), hogt antal vita blodkroppar (leukocyter), 1agt blodvarde (anemi),
lagt serum-albumin och forhojda leverenzymer. Nivaerna av
blodplattarna (som bidrar till koagulation/blodlevring) ar i regel normala
forsta sjukdomsveckan men kan sedan bli kraftigt forhojda.

Man bor folja laboratorieproverna regelbundet till dess att trombocyter
och sankan normaliserats.

Hjartundersokning i form av EKG och ultraljudsundersdkning ska goras
nar diagnosen stalls. Vid ultraljudsundersdokningen beddms sarskilt
kranskarlen for att upptacka eventuell vidgning och formforandring
(aneurysm). Aven om det forsta ultraljudet &r normalt sa gérs
regelbundna uppfdljande undersdokningar enligt ett standardiserat
protokoll.

2.4 Kan sjukdomen behandlas/botas?

Majoriteten av barn med KD blir friska dven om nagra fa drabbas av
kranskarlsforandringar trots insatt behandling. Att sjukdomen bryter ut
kan inte forhindras men det ar viktigt for prognosen att diagnosen stalls
sa tidigt som mojligt och behandling startas.

2.5 Hur behandlas Kawasakis sjukdom?

Ett barn med misstankt KD ska remitteras och laggas in pa barnklinik
for observation och bor undersdkas med hjartultraljud.

FOr att minska risken for hjartkomplikationer ska behandling inledas sa
snart diagnosen stallts.

Behandlingen utgors av en enstaka hog dos intravendst
immunoglobulin (IVIG) och salicylsyra. Denna behandling ar




inflammationshammande och lindrar de akuta symtomen, ofta
dramatiskt. Den hoga dosen IVIG ar avgorande for att minska
forekomsten av kranskarlspaverkan. | vissa utvalda fall ges samtidigt
kortikosteroider (kortison). Patienter med utebliven effekt av en eller
tva doser IVIG behandlas med andra intravenosa lakemedel som
kortison eller biologiska lakemedel (enligt standardiserade protokaoll).

2.6 Har IVIG effekt pa alla patienter med KD?

De flesta barn har god effekt en enda dos IVIG. Barn med otillracklig
effekt behandlas med en andra IVIG-dos eller kortison. | sallsynta fall
behover biologisk lakemedelsbehandling ges.

2.7 Vilka lakemedelsbiverkningar forekommer?

Behandling med IVIG ar vanligen sdker utan svara biverkningar. En
sallsynt biverkan ar en 6vergdende inflammation av hjarnhinnorna
(aseptisk meningit, hjarnhinneinflammation utan bakterier eller virus).
Efter behandling med IVIG maste alla vaccinationer flyttas fram i tiden
(diskutera varje enskilt fall med barnlakare eller BVC).

2.8 Hur lange behandlar man med salicylsyra?

Tidigare behandlades med hoga doser salicylsyra tills febern forsvunnit,
men detta har man slutat med i Sverige enligt senaste
behandlingsprotokollet. Langtidsbehandling med salicylsyra ges i syfte
att forhindra uppkomst av sma blodproppar (thrombi) i inflammerade
blodkarl och eventuella aneurysm. Uppkomst av blodproppar kan
paverka blodflddet och orsaka hjartinfarkt som ar den farligaste
komplikationen till KS. Behandlingen med salicylsyra ges till dess att
inflammationsmarkorer vid provtagning normaliserats samt att
uppfoljande ultraljud av hjartat bedoms normalt efter 6-8 veckor. Vid
konstaterad uppkomst av kranskarlsaneurysm fortgar behandling med
salicylsyra eller blodfortunnande lakemedel betydligt langre.

2.9 Min religion tillater inte behandling med blod eller
blodprodukter. Finns det alternativ till IVIG?
Det finns ingen alternativa behandling vid denna sjukdom. IVIG ar
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evidensbaserat forstahandsval vid KS. Kortison kan ha effekt om IVIG
inte kan anvandas av medicinska skal.

2.10 Vem bor ansvara for den medicinska behandlingen vid
KD?

Barnlakare bor samverka med barnreumatolog och barnkardiolog kring
den akuta handlaggningen och uppféljningen. Uppfdljning pa
barnhjartmottagning ar extra viktigt vid konstaterad forekomst av
hjartkomplikationer.

2.11 Hur ar prognosen vid KD?

For de flesta barn sé ar prognosen utmarkt, helt utan
langtidskomplikationer.

FOr patienter som utvecklar kranskarlsférandringar sa beror pa
prognosen pa eventuell uppkomst av fortraningar i drabbade blodkarl
(stenoser). | sadana fall foreligger en 6kad risk att utveckla
hjartsjukdom tidigt i livet och dessa barn ska foljas av barnkardiolog
med erfarenhet av denna handlaggning.

3. VARDAGSLIVET

3.1 Hur kan sjukdomen paverka barnets och familjens
vardagsliv?

Utan hjartpaverkan sa brukar sjukdomen 6verhuvudtaget inte paverka
barnet och vardagslivet. Aven om de flesta barn tillfrisknar helt sa
brukar aterhdmtningen ta litet tid med trétthet och missndjdhet.

3.2 Paverkas skolgang?

Nar sjukdomen behandlats och den akuta fasen ar over brukar barnet
kunna aterga snabbt i ordinarie forskole- och skolverksamhet. Att inte
dréja for lange med denna atergang ar viktigt for att bibehalla
kamratrelationer och det sociala sammanhanget. Foraldrar och
skolpersonal kan initialt behdva erbjuda vissa anpassningar for att
mojliggbra atergang i skolverksamheten.

3.3 Hur tanka kring atergang i fysisk aktivitet?
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Fysisk aktivitet ar en viktig del i alla barns vardag. Malsattningen &ar att
drabbade barn snabbt ska kunna aterga till ett sa normalt vardagsliv
som mdjligt utan att behdva avvika fran jdmnariga. Barn med
genomgangen Kawasakis sjukdom utan hjartkomplikationer ska inte
beldggas med restriktioner utan snabbt kunna aterga i normal fysisk
aktivitet. Barn som daremot utvecklat hjartkomplikationer ska bedomas
regelbundet av hjartspecialist som under uppvaxten kan ge rad om
lamplig belastningsgrad.

3.4 Har kosten nagon betydelse?

Det finns inga belagg for att sarskild kost paverkar sjukdomsforloppet.
Barnet bor ata en normal véalbalanserad kost adekvat for aldern. Under
pagaende kortisonbehandling ar det rimligt att undvika alltfor kaloritat
kost pga risken for kraftig viktuppgang.

3.5 Kan barnet vaccineras?

Efter behandling med IVIG, sa bor alla vaccinationer skjutas upp ett par
manader da IVIG kan gora att vaccinationerna inte ger tillrackligt skydd
Behandlande barnlakare maste planera for fortsatta vaccinationer |
samrad med BVC. Féregaende vaccinationer anses inte kunna ha utlést
sjukdomen och det beddms inte finnas risk for att sjukdomen
aterkommer i samband med framtida vaccinationer.

Patienter som har mer langvarig behandling med immunsupprimerande
lakemedel bor foljas upp av barnlakare som bor overvaga att analysera
vaccinationseffekt med blodprov.
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