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Choroba Kawasaki — dwukrotny nawrét choroby

u piecioletniej dziewczynki

The 5 years old girl with the second recurrence of Kawasaki disease
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Streszczenie

Choroba Kawasaki to uogélnione zapalenie naczyn kazdego kali-
bru, z tendencja do zajmowania naczyn wiencowych, prowadza-
ce do ich czynnosciowego i/lub strukturalnego uszkodzenia. Etio-
logia choroby jest nieznana. W artykule przedstawiono przypa-
dek 5-letniej dziewczynki, u ktérej stwierdzano 2-krotny nawrot
choroby. Rozpoznanie ustalono przy uzyciu kryteriéw klinicznych
i badan dodatkowych. Pacjentka byta leczona zgodnie ze stan-
dardami (IVIG i kwasem acetylosalicylowym), podczas trzeciego
epizodu choroby do leczenia dotgczono metyloprednizolon z do-
brym efektem terapeutycznym. Dziewczynka pozostaje pod stata
opieka Instytutu Reumatologii i Poradni Kardiologicznej IP CZD,
czuje sie dobrze, a w wykonywanym wielokrotnie badaniu echo-
kardiograficznym nie stwierdza sie cech patologii.

Wstep

Choroba Kawasaki to ostre, nekrotyzujace zapale-
nie naczyh duzego, sredniego i matego kalibru, z ten-
dencja do zajmowania tetnic wieficowych, prowadzace
do ich czynnosciowego i/lub strukturalnego uszkodze-
nia. Etiologia choroby jest nieznana. Chorobe pierwszy
opisat w 1967 r. Tomisaku Kawasaki jako ,,zesp6t wezto-
wo-skérno-sluzéwkowy”, pézniej nazwe choroby zmie-
niono dla upamietnienia japonskiego lekarza.

Summary

Kawasaki disease is a multisystem vasculitis of assorted sizes,
where the coronary vessels are involved, which results in functio-
nal and/or structural damage. The etiology of the disease is unk-
nown. In this article we described the case of a 5 year old girl,
who presented a recurrence of disease symptoms twice. The re-
cognition of the disease was based on clinical criteria and labo-
ratory tests. She was treated in accordance with the therapy
standards. (IVIG and acetylosalicilic acid). During the third recur-
rence, methyloprednisolon was used, to the good therapeuthic
effect. The girl is still in charge of the Institute of Rheumatology,
she felt comfortable. There is no pathological symptoms in repe-
ated echocardiography.

Epidemiologia

Choroba wystepuje gtéwnie u niemowlat i dzieci
do 5.roku zycia (76% wszystkich przypadkéw), ze
szczytem zachorowania miedzy 1. a 2. rokiem Zycia.
Czesciej choruja chtopcy niz dziewczeta (1,7 : 1) [1].

Najczesciej spotyka sie ja w populacji japonskiej,
roczna zapadalno$¢ w Japonii jest oceniana
na 112/100 tys. dzieci ponizej 5. roku zycia. Dzieci ra-
sy biatej choruja rzadko, rocznag zapadalnos¢ ocenia
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sie na 9,1/100 tys. wérdd dzieci ponizej 5. roku zycia
[2, 3]. W piSmiennictwie japofiskim podkresla sie za-
rowno czestos¢ nawrotéw choroby, jak i czestos¢ wy-
stepowania rodzinnego. Nawroty choroby oceniane
sa w Japonii na ok. 3%, z kolei przypadki z obcigzo-
nym wywiadem rodzinnym stanowig ok. 1% [4].
Stwierdza sie, Ze czesciej choruja dzieci, ktérych ro-
dzice chorowali na chorobe Kawasaki, a ryzyko wy-
stgpienia choroby u bliznigt wynosi 13% [4, 5].

Czestos¢ wystepowania choroby w Polsce nie jest
znana [6].

Klinika

Wobec braku swoistego testu diagnostycznego
rozpoznanie choroby Kawasaki opiera sie na kryteriach
klinicznych. Gtéwne kryteria kliniczne to goraczka
utrzymujaca sie powyzej 5 dni, ktéra nie ustepuje
po antybiotykach i Srodkach przeciwgoraczkowych,
oraz obecnos¢ 4 z 5 nastepujacych objawéw:

« obustronne zapalenie spojéwek bez wysieku,

e zmiany na konczynach (ostre: rumief dtoni i pode-
szew, obrzek rak i stép; podostre: ztuszczanie skory
palcéw rak i stép w okolicy okotopaznokciowej
w 2.-3. tyg. choroby) oraz zmiany w okolicy krocza,

* wielopostaciowa wysypka,

e zmiany na wargach i w jamie ustnej (przekrwienie,
obrzek, spekanie warg, jezyk malinowy, przekrwienie
bton Sluzowych jamy ustnej i gardta),

e powiekszenie weztéw chtonnych szyi, zwykle jedno-
stronne.

W badaniach laboratoryjnych czesto stwierdza sie:
leukocytoze z przesunieciem w lewo, umiarkowang
niedokrwistos¢, trombocytoze (osiagajaca najwyzsze
wartosci w 3.-4. tyg. choroby), podwyzszong 2-3-krot-
nie aktywnos$¢ aminotransferaz, hipoalbuminemie,
przyspieszony OB, zwiekszone stezenie biatek ostrej fa-
zy, jatowy ropomocz, proteinurie, a w ptynie mézgowo-
-rdzeniowym obraz aseptycznego zapalenia opon méz-
gowo-rdzeniowych z przewaga komdrek jednojadro-
wych i z prawidtowym stezeniem glukozy i biatka.

Najpowazniejszym powiktaniem choroby Kawasaki
s3 zmiany w tetnicach wieficowych. S3 to gtdwnie po-
szerzenia lub tetniaki tetnic wiencowych, ktére najcze-
sciej powstaja miedzy 10. a 28. dniem choroby,
u ok. 20-25% nieleczonych pacjentéw [7]. Obecnie cho-
roba Kawasaki jest uwazana za najczestsza przyczyne
nabytych choréb serca u dzieci i mtodych dorostych,
klasyfikujac sie przed goraczka reumatyczna [8, 9].

Opis przypadku

Piecioletnia dziewczynka, rodzice mtodzi, zdrowi,
cigza |, pordd |, poréd sitami natury, urodzeniowa masa

ciata 3340 g, dziecko ocenione na 10 punktéw w skali
Apgar. W okresie niemowlecym u dziewczynki stwier-
dzano alergie na biatko mleka krowiego i hipertrans-
aminazemie niewyjasnionego pochodzenia.

Dziewczynka po raz pierwszy byta hospitalizowana
w 2. roku zycia w szpitalu rejonowym, do ktérego zo-
stata skierowana w 5. dniu goraczki do 40°C, stabo re-
agujacej na srodki przeciwgoraczkowe. Dziewczynka
byta leczona ambulatoryjnie antybiotykiem z powodu
zapalenia gardta.

W dniu przyjecia do szpitala dziewczynka byta w sta-
nie Srednio ciezkim, w badaniu przedmiotowym stwier-
dzono: wysypke wielopostaciowa na tutowiu, przekrwio-
ne spojowki, obrzekniete rece, stopy, przekrwione,
obrzekniete i pekajace wargi, powiekszone wezty chton-
ne szyjne ($rednica 1 cm) oraz szmer skurczowy nad ko-
niuszkiem serca i w punkcie Erba 3/6 w skali Levina.

W badaniach laboratoryjnych z odchyleh od normy
stwierdzono: podwyzszone wskazniki stanu zapalnego:
OB - 71 mm/godz., stezenie CRP — 116 mg/l, w morfo-
logii krwi cechy niedokrwistosci —Hb 9,7 g/dl, w prote-
inogramie hipoalbuminemie, w badaniu ogélnym mo-
czu masywna leukocyturie oraz erytrocyturie. Posiewy
krwi i moczu byty jatowe, w posiewie z wymazu z gar-
dta - flora fizjologiczna.

W badaniu radiologicznym klatki piersiowej stwier-
dzono obustronne zageszczenia migzszowe, a w badaniu
echokardiograficznym (UKG) niedomykalnos¢ zastawki
mitralnej I/1l stopnia.

W rozpoznaniu réznicowym uwzgledniano: mono-
nukleoze zakazna, ptonice, goraczke reumatycznga,
MIZS i posocznice. Mimo stosowania antybiotykotera-
pii o szerokim spektrum, stan pacjentki pogarszat sie,
utrzymywata sie goraczka, obserwowano uogblnianie
sie wysypki oraz narastanie wskaznikéw ostrej fazy
(maks. OB — 140 mm/godz., CRP — 139 mg/l) oraz trom-
bocytoze (maksymalna liczba ptytek w 3. tyg. choroby
- 930 tys./ul).

W czwartej dobie hospitalizacji, a dziewiatej od mo-
mentu wystapienia pierwszych objawéw choroby, rozpo-
znano chorobe Kawasaki. Do leczenia zastosowano do-
zylne wlewy immunoglobulin (IVIG) 2 g/kg m.c. oraz
kwas acetylosalicylowy w dawce 80 mg/kg m.c. przez 14
dni, a nastepnie 3 mg/kg m.c. Uzyskano poprawe stanu
ogblnego, ustapienie wysypki oraz stopniowa normaliza-
cje laboratoryjnych wskaznikéw zapalnych. W pietnastej
dobie hospitalizacji zaobserwowano u pacjentki ptatowe
ztuszczanie naskorka okolicy okotopaznokciowe;.

W kontrolnym UKG wykonanym po 7 dniach stwier-
dzono niedomykalnos¢ mitralng | stopnia, a po 14 dniach
niedomykalnosé mitralna sladowa. Nie stwierdzono pa-
tologii naczyn wienficowych. Kontrolne UKG, wykonane
w Klinice Kardiologii Instytutu — ,Pomnik Centrum
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Zdrowia Dziecka” po 3 i 6 mies., nie wykazywato cech
patologii.

Po 10 mies. dziewczynka byta ponownie hospitali-
zowana w szpitalu rejonowym, do ktérego zostata skie-
rowana w 4. dniu goraczki. Pacjentka byta leczona am-
bulatoryjnie preparatem Augmentin z powodu podej-
rzenia infekcji uktadu moczowego.

W dniu przyjecia do szpitala stan chorej byt ciezki,
dziecko byto drazliwe, cierpiace. Z odchylen w badaniu
przedmiotowym stwierdzono: drobnoplamista wysypke
na tutowiu, przekrwione spojoweki, przekrwione i obrzek-
niete wargi, obrzekniete dtonie i stopy, obrzeki drobnych
stawow rak i prawego stawu kolanowego, szmer skurczo-
wy nad koniuszkiem serca i w punkcie Erba oraz béle
brzucha i biegunke. Badania laboratoryjne wykazaty na-
stepujace odchylenia od normy: OB — 65 mm/godz., ste-
zenie CRP — 100 mg/|, zwiekszone stezenie fibrynogenu,
leukocytoze z ,przesunieciem w lewo”, niewielkiego
stopnia niedokrwistos¢ niedobarwliwg, jatowy ropomocz.
W badaniu RTG klatki piersiowe] stwierdzono przywneko-
we zageszczenia migzszowe, a w badaniu echokardiogra-
ficznym niedomykalnos¢ mitralna | stopnia.

Mimo intensywnego leczenia — antybiotykoterapii,
nawadniania dozylnego — stan dziewczynki pogarszat
sie, obserwowano narastanie wskaznikow stanu zapal-
nego i trombocytoze. Rozpoznano nawrét choroby Ka-
wasaki, zastosowano leczenie standardowe: dozylne
wlewy immunoglobulin i kwas acetylosalicylowy, uzy-
skujac poprawe stanu ogblnego i normalizacje wskazni-
kéw ostrej fazy. W 7. dobie hospitalizacji wystapito pta-
towe ztuszczanie naskérka rak. W kontrolnym UKG ser-
ca obserwowano regresje zmian.

Kolejna, 3. hospitalizacja, podczas ktérej rozpozna-
no 2. nawrdt choroby, nastgpita po trzech latach
od pierwszego epizodu choroby Kawasaki, w 5. roku zy-
cia dziewczynki.

Pacjentka byta skierowana do Kliniki Pediatrii
w trzecim dniu goraczki (temperatura >40°C), z obja-
wami infekcji w uktadzie oddechowym, w 3. dniu lecze-
nia preparatem Augmentin. W chwili przyjecia do klini-
ki dziecko byto w stanie ciezkim, cierpiace, apatyczne.
W badaniu przedmiotowym stwierdzono: zapalenie
czerwieni warg, malinowy jezyk, zapalenie spojowek,
drobnoplamista wysypke na tutowiu oraz limfadenopa-
tie — powiekszone wezty chtonne podzuchwowe i szyj-
ne o srednicy 1,5 cm, z przewaga po stronie prawej,
spoiste, bez cech rozmiekania.

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono: wysokie
wyktadniki stanu zapalnego (OB — 96 mm/godz., steze-
nie CRP—138 mg/l), leukocytoze z ,,przesunieciem w le-
wo”, niewielkiego stopnia niedokrwisto$¢ niedobarwli-
w3a. Badanie radiologiczne klatki piersiowej wykazato
obustronne zageszczenia srédmigzszowe, a badanie
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EKG tachykardie zatokowa. Badanie UKG nie wykazato
zmian patologicznych.

W diagnostyce r6znicowej uwzgledniano m.in.:
uogblnione zakazenie, zakazenie wirusami hepatotropo-
wymi (HBV i HCV), a takze HIV, CMV, parvowirusem B 19,
choroby rozrostowe, uktadowe zapalne choroby tkanki
tacznej, guzkowe zapalenie tetnic oraz trzeci epizod cho-
roby Kawasaki. Badania serologiczne w kierunku zakaze-
nia wyzej wymienionymi wirusami oraz badania immu-
nologiczne w kierunku uktadowych zapalnych choréb
tkanki tacznej wypadty negatywnie. Posiewy krwi i mo-
czu byty jatowe. W wykonanej biopsji szpiku obraz pra-
widtowy. Ultrasonografia weztéw chtonnych wykazata
ich jednorodna strukture, a USG Srodpiersia i jamy
brzusznej oraz badanie przeptywéw aorty i tetnic nerko-
wych metoda Dopplera nie wykazaty cech patologii.

Mimo intensywnego leczenia — skojarzonej antybio-
tykoterapii, nawadniania dozylnego — stan pacjentki po-
garszat sie, obserwowano utrzymywanie sie goraczki,
narastanie wskaznikéw stanu zapalnego oraz trombocy-
toze. W 3. dobie hospitalizacji rozpoznano chorobe Ka-
wasaki — 3. epizod, pacjentce podano IVIG, uzyskujac po-
prawe stanu ogblnego i wynikéw badan laboratoryjnych.

Po 4 dniach u dziewczynki wystapito ponowne po-
gorszenie stanu ogélnego: goraczka, ogblne rozbicie,
rozdraznienie, bardzo silne béle gtowy, béle kostno-
-stawowe, przeczulica skéry oraz obrzeki stawéw
kolanowych. W wykonanych badaniach dodatkowych
stwierdzono OB - 152 mm/godz., trombocytoze
662 tys./ul. Badanie MR moézgu i angiografia tetnic
moézgu wykazaty prawidtowy obraz, a w USG stawow
kolanowych stwierdzono obustronne wysieki w za-
chytku nadrzepkowym. Ponowne zastosowanie IVIG
nie przyniosto oczekiwanego rezultatu. Podano mety-
loprednizolon 30 mg/kg m.c. w tzw. pulsach przez
3 dni, nastepnie prednizon per os, przez 6 tyg. Juz
po pierwszym ,pulsie” zaobserwowano u dziewczyn-
ki bardzo duza poprawe.

Obecnie dziewczynka pozostaje pod stata opieka
Instytutu Reumatologii i Kliniki Kardiologii IP CZD, czu-
je sie dobrze. Kontrolne UKG wykonywane wielokrotnie
nie wykazuje cech patologii. Wyniki badan laboratoryj-
nych sa w normie, nie stwierdzono w surowicy obecno-
ci RF, przeciwciat: anty-ds-DNA ANA, antyfosfolipido-
wych (aCL, LAC) ani pANCA i cANCA. Kontrolne badanie
ultrasonograficzne stawéw kolanowych nie ujawnito
cech procesu zapalnego.

Podsumowanie

W pismiennictwie japohskim czestos¢ nawrotéw
choroby Kawasaki ocenia sie na 3% [4]. Czestos¢ na-
wrotéw wsréd dzieci rasy biatej jest nieznana. U opisy-
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wanej pacjentki stwierdzano 2-krotny nawrét choroby.
Za kazdym razem rozpoznanie ustalano na podstawie
kryteriow klinicznych i wynikéw badah dodatkowych.
Dziewczynka leczona byta zgodnie ze standardami le-
czenia choroby Kawasaki, podczas 3. epizodu w lecze-
niu stosowano ,,pulsy” z metyloprednizolonu.

Zgodnie z wytycznymi Komitetu ds. Gorgczki Reu-
matycznej, Zapalenia Wsierdzia i Choroby Kawasaki
i Rady ds. Choréb Uktadu Sercowo-Naczyniowego
u Mtodocianych leczeniem z wyboru jest podanie IVIG
w ostrej fazie choroby (2 g/kg m.c.) tacznie z kwasem
acetylosalicylowym (80-100 mg/kg m.c. przez 14 dni,
a nastepnie 3-5 mg/kg m.c.) [10].

Przydatnos¢ stosowania glikokortykosteroidow
(GKS) nie jest do korica ustalona, a do niedawna byta
negowana [11]. Zaleca sie je u tych dzieci, ktére nie za-
reagowaty spadkiem goraczki na co najmniej 2 dozylne
wlewy IVIG [10]. Wyniki badah wskazuja, ze GKS moga
skréci¢ czas goraczki i wptynaé na obnizenie wartosci
parametréw zapalnych [10, 12]. Niejednoznaczny jest
wptyw GKS na czestos¢ wystepowania tetniakéw tet-
nic wiencowych [10, 12].

Dzieci po chorobie Kawasaki powinny by¢ objete
stata opieka kardiologiczna, poniewaz istnieje u nich
ryzyko rozwoju choroby niedokrwiennej serca juz
w okresie wczesnej mtodosci [13, 14].
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