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Vazené kolegyné a kolegové,

Srpen 2019

v tomto Cisle laboratornich listd Vam pfinasime podrobnéjsi informace o Kawasakiho syndromu. Pfijemné
cteni.

KAWASAKIHO SYNDROM

Kawasakiho syndrom je mukokutanné-lymfonodalni onemocnéni, zpravidla doprovazené akutni vaskuli-
tidou postihujici pfedevsim koronarni cévy. Etiologie onemocnéni dosud neni jednoznacné objasnéna,
uvazuje se mimo jiné o podilu infekénim & imunitné zprostfedkovaném.

Tomisaku Kawasaki popsal na souboru 50 déti v roce 1967 syndrom akutni vaskulitidy s horeckou a exan-
témem nejasné etiologie, ktery se pivodné pokladal za benigni détské onemocnéni. O nékolik let pozdéji
bylo zaznamendano Umrti déti mladSich 2 let, které se z plvodniho onemocnéni uzdravily. U téchto déti
byly prokazany aneurysmatické zmény koronarnich arterii s kompletni trombotickou okluzi a infarktem
myokardu. Posléze bylo zjisténo diky zavedeni echokardiografického vy3etreni, Ze se témér u jedné Ctvrti-
ny nelécenych déti s Kawasakiho syndromem vyvijeji kardiovaskularni komplikace rdzného stupné, u 2%
pacientl dochazi k ndhlému amrti.

V Ceské republice je incidence odhadovana priblizné na 1,6/100 tis. déti do 5 let. Asijské dé&ti jsou posti-
Zeny 6x Castéji nez bélosské, maximalni vyskyt byl zjistén v Japonsku. TéméF 80% pacientu je mladsich
neZ 5 let s pfevahou chlapct (1,5 : 1). V Ceské republice byla vzhledem k nizké incidenci spise publiko-
vana kazuisticka sdéleni.

Nejvyssi vyskyt onemocnéni je v zimnich a jarnich mésicich. Tento sez6nni charakter onemocnéni a sou-
casné epidemicky vyskyt ve 3 - 5 letych cyklech nasvédcuje o moZné infekéni etiologii. Uvadi se mozna
souvislost streptokokové a EBV koinfekce ¢i HHV6 infekce. Objevily se i zpravy o novém koronaviru jako
plvodci syndromu, nicméné dalsi autofi tyto zpravy nepotvrdili. Nejnovéji se uvazuje o infekénim procesu
jako o spoustécim mechanismu.

V patogenezi se uplatiiuji akutni abnormity imunoregulace. Ty vedou k nérdstu poctu a aktivity CD4+,
CD68, CD8, oligoklonalnich IgA, cytokint IL-1, 2, 6, 18 a TNF-alfa, umoziujicich naslednou lyzu cévniho
endotelu protilatkami. Nékteré vyzkumy nevyloudily u€ast supertoxinu TSS-T1, ktery je produkovan kme-
nem Staphylococcus aureus. Ten byva kultivovan u déti postizenych Kawasakiho syndromem.

V prvnich deseti dnech onemocnéni dominuje generalizovana mikrovaskulitida. Vaskulitida s progresivni
fibr6zou intimy, medie a adventicie je nejvyraznéjsi v proximalnich segmentech a vétvenich koronarnich
arterii. V akutni fazi lze v poloviné pfipadl prokazat lehkou difuzni dilataci koronarnich arterii. Nej¢astéji
postizenym byva hlavni kmen levé koronarni arterie. U 20% nelécenych pacientl mizZe nalez pretrvavat
nebo progredovat v aneurysma riizné morfologie.

Akutni faze obvykle zacina nahle horeckami, doprovazenymi polymorfnim, nejcastéji morbilliformnim di
skarlatiniformnim exantémem, nepurulentni oboustrannou konjunktivitidou, kréni lymfadenitidou (obvyk-
le jednostrannou), rozpraskanymi rty, je erytémem bukalni sliznice s malinovym jazykem a tuhymi otoky
rukou a nohou.
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V prvnich dvou tydnech akutni faze je erytém a tuhy otok na rukou a nohou sdruzen s otokem proximal-
nich interfalangedlnich kloubd ruky. Pacient pocituje stalou bolest omezujici hybnost. V subakutni fazi,
mezi tfetim a ¢tvrtym tydnem, se u vétSiny nemocnych objevi deskvamace od hranice nehtovych lizZek,
Sifici se na dlané a plosky. Ojedinéle se maze vyskytnout pfechodny Raynaudliv fenomén. Vzacné se
u velmi malych déti miZe na koncetinach projevit gangréna prst.

Dale se mohou objevit znamky postiZzeni hepatobiliarniho systému, byvaji pfitomny artralgie nebo artriti-
dy, uretritida se sterilni pyurii, u chlapcl vzacné orchitida. Pfechodné mize dojit k postiZzeni NS s parézou
n. frenicus, n. facialis ¢i senzorineuralni poruchou sluchu.

Diagnosticka kritéria:

* Horecky trvajici déle nez 5 dni.

* Exantém na bfise, hrudniku a v genitalni oblasti.

* Nepurulentni oboustranna konjunktivitida.

» Zvét3ené kréni lymfatické uzliny.

* Rudé, suché, popraskané rty s malinovym jazykem.
» Otoky rukou a nohou se zarudlym koloritem.

Pro stanoveni diagnézy Kawasakiho syndromu musi byt splnéno minimalné 5 - 6 z vy3e uvedenych kritérii.
Ojedinéle se mohou objevit i pfipady s neldplnou manifestaci.

V laboratornich nalezech byva pritomna prechodna anémie, leukocytéza s neutrofilii a posunem doleva.
Pocet trombocytl stoupd ve 2. tydnu. Postupna normalizace trombocytézy, zvysené FW, CRP a alfa-1-anti-
trypsinu nastava v 6. az 8. tydnu onemocnéni. Na EKG nalezu je pfitomna sinusova tachykardie, prodlou-
Zeny PQ interval, sniZzend voltaZz QRS a oplosténi T vin. EKG je velmi dllezZité pro hodnoceni kardialnich
funkci a pfipadnych komplikaci. RTG nalezy jsou vétSinou nevyrazné. Koronarografie se provadi po odlé-
ceni subakutni faze pfi normalnich hodnotach FW a poctu trombocytl. Tato metoda presné zobrazi aneu-
rysmata, stendzy, okluze a pripadny kolateralni obéh. Alternativou miZe byt magneticka rezonance.

V¢asné zahajeni terapie je podminéno rychlosti stanoveni diagnozy. Je prokazano, Ze zahajeni terapie po
10. dnu trvani syndromu je provazeno vys3si frekvenci kardialnich komplikaci. Od pocatku onemocnéni se
podava kyselina acetylsalicylova a7z do normalizace laboratornich nalezl. Déle se podavaji intravendzni
imunoglobuliny (IVIG), nejlépe v jedné imunomodulacni davce. Teprve v pfipadé selhani opakovanych
davek IVIG jsou indikovany kortikoidy.

Svou incidenci patfi Kawasakiho syndrom mezi vzacna onemocnéni. Lze v3ak témérF s jistotou Fici, Ze ¢ast
nemocnych unika spravné diagnéze, zvlasté pacienti s neiplnou manifestaci. Tito pacienti jsou pak ve vys-
51 mife ohrozZeni kardialnimi komplikacemi. Je tudiZ nezbytné znat zakladni diagnosticka kritéria a speci-
fickou dynamiku tohoto onemocnéni, aby mohla byt v€as zahajena odpovidajici léCba.
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