&

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

https://www.printo.it/pediatric-rheumatology/SK/intro

Kawasakiho Choroba
Verzia 2016

1. CO JE KAWASAKIHO CHROBA

1.1.Co je to?

Ochorenie prvykrat roku 1967 v anglickej odbornej literature popisal
japonsky pediater Tomisaku Kawaski, po ktorom bolo ochorenie
pomenované. Nasiel skupinu deti, ktoré mali teplotu, koznu vyrazku,
konjunktivitidu ("Cervené oci"), enantém (zaCervenanie sliznice hrdla a
dutiny ustnej), opuchy ridk a n6h a zvacsené lymfatické uzliny na krku.
Pbévodne sa ochorenie nazyvalo" mukokutanny uzlinovy syndrém". O
niekol'ko rokov neskoér boli popisané komplikacie na srdci - aneuryzmy
koronarnych artérii (rozSirenie vencovych tepien srdca).

Kawasakiho choroba je akutna systémova vaskulitida, pri ktorej je
pritomny zapal stien tepien stredného kalibru. Ten sa mo6ze vyvinut do
ich rozsirenia (aneuryziem) a to najma koronarnych tepien. AvSak u
vacsiny detskych pacientov sa ochorenie prejavi len akdtnymi priznakmi
bez komplikacii na srdci.

1.2 Ako casto sa to vyskytuje?

Kawasakiho choroba je zriedkavé ochorenie, ale spolu s Henochovou-
Schonleinovou purpurou je to najCastejsSia vaskulitida detského veku.
Kawasakiho choroba sa vyskytuje vo vSetkych krajinach sveta, i ked'
najcastejsSia je v Japonsku. Takmer vylucne sa jedna o ochorenie deti.
Priblizne 85% deti s Kawasakiho chorobou ma menej ako 5 rokov,
najvyssi vyskyt je medzi 18-24 mesiacom zivota. Pacienti mladsi ako 3
mesiace a starsi ako 5 rokov sa vyskytuju zriedkavejsSie, ale maju vyssSie
riziko vyvoja koronarnych aneuryziem. Ochorenie je Castejsie u
chlapcov ako u dievc¢at. Kawasakiho choroba sa méze prejavit
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kedykolvek pocas roka, i ked je zndma urcita sezénnost s vyssim
vyskytom koncom zimy a na jar.

1.3 Aké su priciny ochorenia?

Pricina Kawasakiho choroby nie je znama, predpokladd sa infekcia ako
spustac ochorenia. Hypersenzitivita (precitlivenost) alebo porucha
imunitnej odpovede, ktord je pravdepodobne spustend infekénym
Cinitelom (urcitymi virusmi alebo baktériami), m6ze u 0séb s genetickou
dispoziciou spustit zapalovy proces. Ten vedie k zapalu a poSkodeniu
ciev.

1.4 Je ochorenie vrodené? Preco ma moje dieta toto ochorenie?
Da sa mu predist? Je to infekcné?

Kawasakiho choroba nie je dedicné ochorenie, i ked sa predpoklada ista
geneticka dispozicia. Len vel'mi zriedkavo ochorenie postihuje viac ako
jedného clena rodiny. Nie je infekénd a neprenasa sa z jedného dietata
na iné dieta. Ochoreniu sa neda predchadzat. | ked to je zriedkavé,
mobze sa objavit aj druhy atak ochorenia u toho istého pacienta.

1.5 Aké su hlavné priznaky?

Ochorenie sa prejavi ako nevysvetlitelna vysoka horidcka. Dieta je
zvacSa vyrazne predrazdené. Horucku moéze sprevadzat alebo
nasledovat konjunktivitida (zapal oboch oci) bez vytoku a hnisu. Na kozi
dietata sa mbzu objavit rézne typy vyrazok, charakteru ako pri
osypkach, alebo sarlachu i zihlavke a podobne. Kozna vyrazka sa
objavuje najma na trupe, koncatinach a casto aj v plienkovej oblasti,
kde vedie k zaCervenaniu a oSupovaniu.

K zmendm v Ustnej dutine patria predovsetkym sytocervené
popraskané pery, Cerveny jazyk (¢asto oznaCovany ako " jahodovy") a
zaCervenanie hltana. Ruky aj nohy mo6zu byt opuchnuté a dlane a
plosky n6h mézu byt zacervenané. Prsty na rukach a nohach su
opuchnuté. Tieto zmeny vystrieda charakteristické osupovanie koze na
koncekoch prstov rdk a néh (priblizne 2-3 tyzdne od zaciatku
ochorenia). Viac ako polovica pacientov ma zvacsené lymfatické uzliny
na krku, Casto je zvacsena len jedna lymfatickd uzlina na minimalne 1,5
cm.
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Niekedy sa mo6zu vyskytovat aj iné priznaky ako bolesti a/alebo opuch
kibov, bolesti brucha, hnac¢ka, celkové predrazdenost a bolesti hlavy. V
krajinach , kde su deti ockované BCG vakcinou (oCkovacia latka proti
tuberkuléze) méze dojst k zaCervenaniu v oblasti jazvy po tomto
ocCkovani.

Postihnutie srdca je najzavaznejsim prejavom Kawasakiho choroby pre
moznost dlhodobych komplikacii. M6ze sa zistit Selest na srdci, poruchy
srdcového rytmu a abnormality pri ultrasonografickom vysSetreni srdca.
Zapalom moézu byt postihnuté vSetky vrstvy srdca, to znamen4, ze
moéze byt pritomna perikarditida (zdpal vonkajsieho obalu srdca),
myokarditida (zadpal srdcového svalu) a postihnutie srdcovych chlopni.
Avsak hlavnou komplikaciou ochorenia je rozvoj aneuryziem
koronarnych tepien.

1.6. Prebieha ochorenie u vsetkych deti rovnako?

Zavaznost ochorenia sa odliSuje od pripadu k pripadu. Nie kazdé dieta
ma vSetky klinické prejavy a vacsSina pacientov prekona ochorenie bez
postihnutia srdca. Aneuryzmy vzniknu iba u 2-6 deti zo 100, ktoré
dostali lieCbu. U niektorych pacientov (najma mladsSich ako 1 rok) su
typické neuplné formy ochorenia, to znamena, ze sa u nich nevyskytuju
vSetky typické priznaky. To robi diagnostiku choroby u tychto pacientov
narocnejsou. U niektorych z tychto malych deti sa vyvinu koronarne
aneuryzmy. Takdtu formu ochorenia oznacujeme ako atypicku
Kawasakiho chorobu.

1.7. Je ochorenie odlisné v detskom veku a u dospelych?
Kawasakiho choroba je ochorenie detského veku, boli vSak popisané aj
zriedkavé pripady vyskytu ochorenia v dospelosti.

2. DIAGNOZA A LIECBA

2.1 Ako sa to diagnostikuje?

Diagndza Kawasakiho choroby je klinicka. To znamena, ze je zalozena
vylu¢ne na klinickom zhodnoteni stavu lekarom. Definitivnu diagndézu je
mozné stanovit na zaklade pritomnosti nevysvetlitel'nej horucky
trvajucej viac ako 5 dni spolu so 4 z nasledujucich 5 znakov:
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obojstrannej konjunktivitidy ( t.j. zapalu ocnych spojiviek), zvacsenych
lymfatickych uzlin, koznej vyrazky, zmien na slizniciach dutiny Ustnej a
jazyka a zmien na koncatinach. Sucasne sa musi preverit, Ci nie je
pritomné iné ochorenie, ktoré by mohlo vyvolavat tie isté priznaky. U
niektorych deti s pritomné nelplné formy ochorenia, prejavujlce sa
len niektorymi priznakmi, o robi stanovenie diagndzy naroCnejsim.
Takéto formy sa oznacuju ako nekompletna Kawasakiho choroba.

2.2 Ako dlho ochorenie trva?

Kawasakiho choroba ma 3 fazy: akdtnu, v trvani prvych dvoch tyzdnov,
kedy je pritomna horicka a ostatné popisané priznaky; subakudtnu - od
2. do 4. tyzdnov, kedy dochadza k vzostupu poctu krvnych dosticiek a
md&zu sa objavovat aneuryzmy a faza rekonvalescencie, v trvani od
konca 1. do 3. mesiaca, kedy dochadza k uprave vsetkych zmenenych
laboratérnych parametrov a niektoré abnormality ciev (ako koronarne
aneuryzmy) vymiznu alebo sa zmensia.

Ak sa ochorenie nelieci, prebieha samolimitujico v priebehu 2 tyzdrov
a rovnako zanecha poskodenie koronarnych tepien.

2.3 AKky je vyznam vysSetreni?

V sucasnosti neexistuje laboratérne vySetrenie, ktoré by jednoznacne
dokazovalo toto ochorenie. Pri stanoveni diagndézy su napomocné testy
ako zvysena sedimentacia erytrocytov, vysoka hodnota CRP,
leukocytdza (zvySeny pocet bielych krviniek), anémia (znizeny pocet
Cervenych krviniek), nizka hladina albuminu a zvySené hodnoty
pecenovych testov. PocCet trombocytov (krvnych dosticiek) je normalny
v priebehu prvého tyzdna ochorenia, ale zacne sa zvySovat v druhom
tyzdni, kedy dosahuje velmi vysoké hodnoty.

Pacienti by mali absolvovat pravidelné vySetrenia vratane krvnych
testov az do obdobia normalizacie poctu trombocytov a sedimentacie.
V Uvode ochorenia je potrebné uskutocnit elektrokardiografické a
echokardiografické vysetrenie. Echokardiografia zhodnoti velkost a tvar
koronarnych tepien a tak umozni detegovat ich rozsirenia alebo
aneuryzmy. U deti s abnormitami na koronarnych tepnach su potrebné
kontrolné echokardiografické vySetrenia aj dalSie vySetrenia.
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2.4. Je ochorenie liecCiteI'né/ vyliecitel'né?

Vacsina deti s Kawasakiho chorobou sa vylieci. Ale u niektorych
pacientov sa vyvinie postihnutie srdca a to napriek primeranej lieCbe..
Samotnému ochoreniu sa neda predchadzat, ale najlepsim sp6sobom
ak znizit riziko koronarnych komplikacii je v€asné stanovenie diagnézy a
zacatie lieCby v ¢o najskorsom termine.

2.5. Ako sa ochorenie lieci?

Dieta s podozrenim alebo stanovenou diagnézou Kawasakiho choroby
vyzaduje nemocni¢nu starostlivost so sledovanim a monitorovanim
vyvoja stavu a malo by byt cielene vySetrené na moznost postihnutia
srdca.

Aby sa znizilo riziko rozvoja srdcovych komplikacii, by sa s lieCbou mal
zacCat Co najskor po stanoveni diagndzy.

LieCba pozostava z podania jednej vysokej davky intravendznych
imunoglobulinov ( IVIG) a acylpyrinu. Oba lieky vyznamne znizia zapal ,
¢o vedie k Ustupu akutnych priznakov. Vysoké davky IVIG su zasadnou
Castou lieCby, nakol'ko ich podanie znizuje vyskyt koronarnych
abnormalit u velkej Casti pacientov. Hoci je tato lieCcba velmi nakladna,
ostava najefektivnejSim spbésobom lieCby. U skupiny pacientov s
rizikovymi faktormi je mozné sicasne podéavat aj kortikosteroidy.
Pacienti, ktori nereagovali na jednu Ci dve davky IVIG, maju eSte iné
lieCebné alternativy vratane vysokych davok intravendznych kortikoidov
alebo biologickej lieCby.

2.6. Je liecba IVIG ucinna u vsetkych deti?

Nastastie vacSina deti potrebuje len jednu davku IVIG. Ti z pacientov,
ktori nereaguju na tato lieCbu, mézu vyzadovat aj podanie druhej davky
alebo kortikosteroidy. V ojedinelych pripadoch je mozné podat nové
molekuly, ktoré nazyvame biologicka liecba.

2.7. Aké mozu byt neziaduce ucinky liecby?

LieCba IVIG je zvycajne bezpecna a dobre tolerovana. V ojedinelych
pripadoch sa mo6ze vyskytnlt zapalové postihnutie mozgovych blan
(aseptickd meningitida).

Po podani IVIG by sa mali odlozit ockovania zivymi oC¢kovacimi latkami.
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(Konzultujte kazdé podanie vakciny so svojim pediatrom) Acylpyrin
mbze vo vysokych davkach spbsobit nevolnost a bolesti zaludka.

2.8 Aka liecba sa odporuca po podani IVIG a vysokych davkach
acylpyrinu? Ako dlho ma trvat liecba?

Po poklese teploty (zvycajne do 24-48 hodin) sa postupne znizi davka
acylpyrinu. Nizke davky acylpyrinu sa ponechavaju pre ich ucinok na
krvné dosticky, aby sa tieto nezrazali. Tato lieCba je uzito¢na najma ako
prevencia tvorby trombov (krvnych zrazenin) priamo v aneuryzmach
alebo v priebehu vnutornej vystelky zapalom postihnutych ciev.
Vytvorenie trombov v aneuryzme alebo zapalenej cieve vedie k
zastaveniu cievneho zasobenia danej oblasti a to vedie ku
komplikaciam ako infarktu myokardu - najnebezpecnejSej komplikacii
Kawasakiho choroby. Nizke davky acylpyrinu sa ponechavaju do
normalizacie zapalovych parametrov a normalneho kontrolného
echokardiografického nalezu. Pacienti s pretrvavajdcimi aneuryzmami
dostavaju acylpyrin alebo a iné lieky s protizrazanlivym ucinkom pod
lekdrskym dozorom dlhodobo.

2.9 Moje nabozenstvo mi nedovol'uje podanie transfuzie alebo
inych krvnych derivatov. Existuje nekonvencna, alternativna/
doplnkova liecba?

Neexistuje ind ako odporucana lieCba Kawasakiho choroby. IVIG su
liekom volby. Kortikosteroidy mo6zu byt Gc¢inné v pripade, ak nie je
mozné pouzit IVIG.

2.10 Kto sa o pacientov s Kawasakiho ochorenim stara?
Pediater, detsky kardiolég a detsky reumatolég sa mbzu postarat o
pacienta v akUtnom stadiu Kawasakiho choroby aj o jeho dalsSie
sledovanie. V pripade, ak nie je k dispozicii detsky reumatoldg, by
pacientov mal sledovat pediater v spolupraci s detskym kardiolégom a
to najma tych, u ktorych bolo postihnuté srdce.

2.11 Aky je dlhodoby vyvoj ( prognoza) ochorenia?

Pre vacsSinu pacientov je progndza vyborna, vratia sa k beznému zivotu
a vyvijaju sa a rastu normalne.

Progndza pacientov s pretrvavajucimi abnormalitami koronarnych
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tepien zavisi najma od vyvoja cievnych stenéz (zUzeni) a uzaverov
(okllzii). Kardialne priznaky sa mo6zu objavit uz vel'mi v€asne a tito
pacienti by mali ostat v dlhodobej starostlivosti kardioléga so
skusenostami s detmi s Kawasakiho chorobou.

3. KAZDODENNY ZIVOT

3.1 Ako moze toto ochorenie ovplyvnit kazdodenny zivot
pacienta a jeho rodiny?

Ak ochorenie nepostihne srdce, pacient aj jeho rodinu vedld normalny
zivot. | ked sa vacsSina deti s Kawasakiho chorobou zotavi Uplne, méze
byt potrebny nejaky ¢as kym dieta prestane byt predrazdené a
unaveneé.,

3.2 Skolska dochadzka

Ak je uz ochorenie pod kontrolou, o je vacsina pripadov pri pouZziti v
sucasnosti dostupnych liekov, a prejde akutna faza, dieta by malo byt
schopné pokracovat vo véetkych aktivitdch ako jeho rovesnici. Skola je
pre deti tym, €o praca pre dospelych: miestom kde sa stavaju
nezavislymi a produktivnymi osobnostami. Rodi¢ia a ucitelia by mali
dovolit detom zUclastriovat sa na Skolskych aktivitach v plnom rozsahu,
a to nie len v zaujme ich akademického uUspechu, ale aj pre pocit
uznania a ohodnotenia rovesnikmi a dospelymi.

3.3 Sportové aktivity

Sportovanie patri k zdsadnym strankam kazdodenného Zivota dietata.
Jednym z hlavnych cielov lieCby je umoznit dietatu v najvyssej moznej
miere viest normalny zivot, ako aj pocit, ze sa neodliSuje od svojich
rovesnikov. Preto nebudl mat pacienti, u ktorych nedoslo k postihnutiu
srdca, ziadne obmedzenia v Sportoch i inych beznych aktivitach. AvSak
deti s koronarnymi aneuryzmami by mali konzultovat detského
kardioléga ohladne Ucasti na Sportovych aktivitach najma v obdobi
dospievania.

3.4. Diétne opatrenia
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Nie su ziadne dbkazy o tom, ze by dietetické opatrenia ovplyvriovali
ochorenie. Vo vSeobecnosti sa odporuca, aby mali rastdce deti dobre
vyvazenu stravu s dostatkom bielkovin, vapnika a vitaminov. Najma
pacienti lieceni kortikosteroidmi by sa mali vyhybat prejedaniu lebo
tieto lieky zvysuju chut do jedla.

3.5. Mo6ze byt dieta ockované?

Po liecbe IVIG by sa mali odlozit o¢kovania zivymi oslabenymi
oCkovacimi latkami.

Lekdr by sa mal u kazdého pacienta individualne rozhodnut, ktoré z
oCkovacich latok mu mo6zu byt podané. Vo vSeobecnosti ockovania
nezvysuju aktivitu ochorenia a nevedu u pacientov s Kawasakiho
chorobou k neziaducim Ucinkom. Nezivé viaczlozkové oCkovacie latky
sa zdaju byt bezpecné aj u pacientov, ktori dostali imunosupresivnu
lieCbu, i ked vacsSina studii nedokaze u tychto pacientov Uplne zhodnotit
riziko zriedkavych neziaducich ucinkov navodenych ockovacimi latkami.
U pacientov po podani vysokych ddavok imunosupresivnych liekov sa
odporuca, aby u nich boli kontrolované hladiny protildtok po ockovani.
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