KLIKATA CESTA K NECEKANE DIAGNOZE

exantém vymizel, doslo k olupovani kize na
prstech rukou a nohou (Obr. 3), chlapec ozil,
byl vesely, ¢ily, mél dobrou chut k jidlu. Po
8 dnech byla snizena davka ASA na udrzovaci
davku 3-5mg/kg/den v 1 davce, tuto jsme pak
ponechalina 6 tydn(. Kontrolni kardiologické
vysetfeni neprokazalo koronarni 1ézi. 11. den
jsme v laboratornim vysetfeni zaznamenali
trombocytdzu 666 x 10°, odeznivajici anémii
(Hb 106 g/I), témér se normalizovalo CRP,
transaminazy (ALT 0,71, AST 0,41 pkat/l) a GGT
(1,3 pkat/l). Trombocytdza ve fazi hojeni dopl-
nila mozaiku typickych pfiznakd Kawasakiho
syndromu.

Dvanacty den hospitalizace byl chlapec
propustén do domdci péce. Stav jsme uzavieli
jako Kawasakiho syndrom a chlapec byl zara-
zen do sledovani v kardiologické ambulanci.

Kawasakiho syndrom je druha nej¢asté&jsi
vaskulitida u déti po IgA vaskulitidé, jedna se
o generalizovanou vaskulitidu, postihujici cé-
vy stredniho kalibru, predilekéné koronérniho
fecisté. Nejvice se vyskytuje u asijské popu-
lace (112/100 tisic déti do 4 let — Japonsko).
Incidence v Ceské republice se pohybuje
kolem 1,6/100000 déti do 5 let. Typicky jsou
postizeny déti do 5 let, o néco ¢astéji chlapci
(1,5:1), u vétsich déti je vzacny, u dospélych
se nevyskytuje (1, 2).

Pfi¢ina neni zndma, vzhledem k sezén-
nosti (jaro, zima) a vékové vazbé je zvazova-
na mozna infekéni etiologie, infekéni agens
ovéem dosud nebylo nalezeno. Nékteré lite-
rarni zdroje uvédi souvislost s infekci HHV6
¢i koinfekci virem EB a streptokoky. Infekce
funguje patrné jako spoustéci mechanismus
abnormni imunitni reakce. Pfi této dochazi
k aktivaci cytokinové kaskady, k aktivaci a ke
zmnozeni CD8+ lymfocytd, CD68 makrofagu
a plazmatickych oligoklonalnich IgA. Cévni
sténa je postiZzena nasledovné - v prvni fazi
neutrofily a mononukleary infiltruji cévu, do-
chazi kedému endotelu a jeho lyze, otoku me-
die a rozvolnéni hladkych svalovych vldken.
V priibéhu nékolika tydnl dochazi pfi hojeni
k progresivni fibréze intimy, medie i adventicie
se vznikem stenéz (1, 2).

Akutni faze onemocnéni (1.-2. tyden) zaci-
né febriliemi, objevuje se exantém polymorfni

morbiliformni nebo scarlatiniformni, zejména

perigenitalné, na trupu i koncetinach, kréni
lymfadenopatie, jsou popraskané vyrazné
rudé rty, malinovy jazyk s prominujicimi fun-
giformnimi papilami, nejc¢astéji jednostranné.
Typicky je erytém a tuhy otok rukou a nohou.

V dalsi subakutni fazi (3.-4. tyden) dochazi
k deskvamaci kiiZze na ploskach nohou a na
dlanich. Mohou se objevit artritidy, atralgie,
parézy perifernich nervi, Raynauddv fenomén
na akrech koncetin, u nejmladsich pacientt
az gangrény prstQ. U chlapct byva pfitom-
na orchitida, uretritida, sterilni pyurie. U 30%
pacientl se vyskytuje symptomatologie ze
strany GIT - hydrops Zlu¢niku, prajmy, bolesti
bficha - nékdy az pod obrazem nahlé pfihody
bfisni (asi 4,6 % pacientd). Akutni apendiciti-
da spojena s Kawasakiho syndromem byva
vzacna, v literatuie jsme nasli asi 9 pfipad,
histologické nélezy byly rGzné, spolecné ale
bylo pretrvavani febrilii i po opera¢nim vy-
konu, a i pfes antibiotickou Ié¢bu. Typickd je
i zvy$enad drazdivost ditéte, mrzutost.

Z kardialnich projevi se v akutni fazi one-
mocnéni objevuje myokarditida se sinusovou
tachykardii, cvalem, oslabenymi srde¢nimi
ozvami. U tretiny pacientli se manifestuje
perikarditida. AZ u 20 % nelécenych pacientt
se vyvinou aneuryzmata koronarnich tepen,
predilek¢né v hlavnim kmenu levé koronarni
arterie, v proximalni ¢asti ramus interventri-
cularis anterior nebo pravé koronarni arterii.
Hrozi rizikem vzniku infarktu myokardu nebo
jsou tzv. giant aneuryzmata v priméru nad
8 mm, s vysokym rizikem vzniku okluzivniho
trombu. Ruptura je velmi vzacna, k infarktu
myokardu dochazi nej¢astéji béhem prvniho
roku po nemoci. P¥i EKG vysetieni u pacient
s Kawasakiho syndromem se objevuje sinu-
sova tachykardie, mGze byt prodlouzeni PQ,
oplosténi T viny, pfi infarktu pak elevace ST
ainverze T. Echokardiografie ma vyznam pro
posouzeni funkce levé komory, perikardialni-
ho vypotku a zhodnoceni proximélnich useku
koronarnich tepen - présvit nad 3 mm u déti
do 4-5 let a nad 4mm u déti starsich je hod-
nocen jako dilatovany. Echokardiografické
vysetieni se provadi vstupné, za 14 dnt a po
6-8 tydnech, pokud je nalez pozitivni, pak
jsou nutné casté;jsi kontroly (1, 2).

Pro stanoveni diagnézy Kawasakiho syn-
dromu je nutnd pfitomnost horecky, ales-
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pon 5 dn0 trvajici a splnéni dalsich kritérii.

O mozny Kawasakiho syndrom se jedna pfi
piitomnosti horecky a dalSich 2-3 pfiznakd.
Diagnoéza se opird zejména o klinicka krité-
ria, laboratorni nalezy jsou pomocné, byva
pfitomna leukocytdza s neutrofilii, anémie,
elevace CRP a zrychlend sedimentace, elevace
transaminaz, hypalbuminemie, charakteristic-
kym nalezem je trombocytéza objevujici se
kolem 10. dne a vrcholici 3. tyden, jsou zmény
v lipidovém spektru. V literatufe je také po-
pisovan HAR — pomér hladiny haptoglobinu
k apolipoproteinu Al (haptoglobin — protein
akutni faze, hladina se zvysuje pfi aktivaci
cytokinové kaskady, pfi poskozeni endote-
lu, apoA1 - soucdst HDL cholesterolu), ktery
je pfi tomto syndromu zvysen (pfi HAR>2 -
velmi suspektni Kawasakiho syndrom). HAR
se jevi jako perspektivni pomocny ukazatel
Kawasakiho syndromu zejména u neudplnych
forem nemoci (2, 3, 4).

Casné stanoveni diagnézy je klicové pro
Iécbu, nebot jeji zahdjeni do 10. dne trvani
nemoci vyrazné redukuje riziko kardialnich
komplikaci. U naseho pacienta byl IVIG podan
7.den febrilii. Lékem 1. volby je tedy v soucas-
nosti IVIG v 1 davce 2 g/kg, pii pfetrvavéni tep-
lot mozno opakovat za 24 hod. IVIG zkracuje
trvani febrilii a spolu s kyselinou acetylsalicylo-
vou (ASA) snizuje riziko koronarni léze. Pokud
|é¢ba IVIG neni Uspésnd, podavaji se pulzy
methylprednisolonu (30 mg/kg/den), u refrak-
ternich forem syndromu se uziva terapie cyk-
losporinem A, popt. infliximab (anti TNF a) (3).
ASA se poddavava v davce 80-100 mg/kg/den
ve 4 davkach, po Ustupu teplot se sniZuje na
udrzovaci antiagregacni davku 3-5mg/kg/
den v 1 dévce do normalizace laboratorniho
nalezu, poté je mozno ji vysadit. Pfi koronarni
|ézi se poddavd az do zhojeni koronarni léze.

Prognéza Kawasakiho syndromu je dobrd,
mortalita bez 1é¢by je cca 1%, pfi adekvatni
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