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Pienen lapsen kuumeilu
— voiko se olla Kawasakin tauti?

« Kawasakin tauti on etiologialtaan tuntematon pienten lasten systeeminen vaskuliitti.
* Vakavimpia komplikaatioita ovat sepelvaltimoiden aneurysmat. Tauti on yleisin syy lasten hankinnaisiin

sydansairauksiin.

* Diagnoosi on kliininen ja perustuu diagnostisiin kriteereihin.
+ Kawasakin tautia hoidetaan laskimoon annettavalla immunoglobuliinilla. Ennuste on hyva, mikali hoito

aloitetaan ajoissa.

Kawasakin tauti (KD) on saanut nimensd japani-
laiselta lastenldakarilta Tomisaku Kawasakilta
(1). Hin kuvasi vuonna 1967 potilassarjan,
johon kuului 50 lapsipotilasta, ja antoi niiden
yhteneviiselle taudinkuvalle nimen akuutti kuu-
meinen mukokutaaninen imusolmukeoireyh-
tymi (2). Tauti rauhoittui itsekseen, ja ennus-
tetta pidettiin hyvini. Esiintyvyyden seuraami-
seksi luotiin diagnostiset kriteerit, jotka ovat
nykyluokituksenkin pohjalla. Pian Japanissa kui-
tenkin raportoitiin Kawasakin taudin sairastanei-
den potilaiden dkkikuolemia. Ruumiinavauk-
sissa potilailla havaittiin sepelvaltimolaajentu-
mia. Niiden ymmarrettiin olevan yhteydessi tau-
tiin, ja se luokiteltiin vaskuliitteihin (3).

Potilastapaus

Perhe hakeutui terveyskeskuspiivystykseen
aiemmin terveen 5 kuukauden ikiisen poi-

Kawasakin taudin oireista suurin osa
sopii tavallisiin infektioihin.
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kansa kanssa kaksi piivii jatkuneen kuumeen
vuoksi. Pojalla oli ollut viikon ajan harvaksel-
taan pientd yskidi, mutta ei muita oireita. Labo-
ratoriokokeissa todettiin CRP-pitoisuuden ole-
van 29 mg/l ja leukosyyttien miirin 14,2 E9/L.
Virtsaniytteessi leukosyyttien miiri oli 33
E6/1. Oireiden tulkittiin johtuvan virtsatieinfek-
tiosta, ja poika kotiutettiin hyvikuntoisena.
Kefaleksiiniantibiootti aloitettiin suun kautta
annettuna.

Kuume jatkui kuitenkin korkeana, ja perhe
hakeutui uudelleen hoitoon seuraavana péivana.

Uutena oireena oli ilmaantunut vesiripulia.
Tulehdusarvot olivat samalla tasolla kuin edel-
liseni piivini. Viljelyvastauksen mukaan virt-
sassa kasvoi sekaflooraa. Antibioottihoito lope-
tettiin, ja lapsi kotiutui diagnoosina gastroente-
riitti.

Seitsemin piivin kuumeilun jilkeen potilas
sai lihetteen lastentautien péivystykseen. Vointi
oli selvasti huonompi, ja 16ydéksind todettiin
silmien sidekalvojen verestys, nielun punoitus
sekd vartalon laaja-alainen eksanteema. Kau-
lalla ei todettu poikkeavia imusolmukesuuren-
tumia eikd raajoissa 16ydoksii. Tulehdusarvot
olivat suurentunet: CRP-pitoisuus oli jo 110
mg/1 ja leukosyyttien miiri 18,4 E9/L. Syke oli
190/min. Lapsi otettiin infektio-osastolle, ja
suoneen annettava kefuroksiimihoito aloitet-
tiin. Kawasakin taudin kriteereistd tayttyivit
kuume ja kolme viidestd pddoireesta (taulukko
1). Sydamen kaikukuvauksessa todettiin tautiin
sopien sepelvaltimoiden tyvien laajentumat,
kaliiberin vaihtelua ja perikardiumnesteilya.

Hoidoksi aloitettiin immunoglobuliini 2 g/
kg/10 h infuusiona suoneen seki asetyylisali-
syylihappo 50 mg/kg/vrk jaettuna kolmeen
annokseen. Silmilidkirin tutkimuksessa 16y-
dokseni oli lievi iriitti, jonka hoidoksi aloitet-
tiin deksametasonitipat. Laboratoriokokeissa
todettiin natriureettisen propeptidin (ProBNP)
pitoisuudeksi 880 ng/1 (viitearvo alle 84 ng/l) ja
troponiini T:n (TnT) pitoisuudeksi 18 ng/1 (vii-
tearvo alle 15 ng/1).

Lapsi virkistyi nopeasti immunoglobuliini-
infuusion aikana, ja kuume laski. Thottuma ja
silmien verestys rauhoittuivat. Tulehdusarvot
alkoivat pienentyd, ja potilas kotiutui hyvikun-
toisena kolmen piivin osastohoidon jilkeen.
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Potilas oli kardiologin seurannassa, ja sepel-
valtimomuutokset normaalistuivat kolmessa
viikossa. Asetyylisalisyylihappoldikitysti jatket-
tiin annoksella 5 mg/kg yhteensi kahden kuu-
kauden ajan. Seurantakiynti lastentautien poli-
klinikalla ohjelmoitiin vuoden pdihin sairastu-
misesta.

Lasten toiseksi yleisin vaskuliitti

Kawasakin tauti on piiasiassa pienten lasten
akuutti korkeakuumeinen keskisuurten veri-
suonten vaskuliitti. Se on lasten toiseksi yleisin
vaskuliitti Henoch-Schénleinin purppuran jil-
keen. Sairastuneista 80 % on alle 5-vuotiaita, ja
tauti on noin 1,5 kertaa yleisempi pojilla kuin
tytoilld. Tautia tavataan kaikilla mantereilla,
mutta selvisti yleisin se on Iti-Aasiassa (4). Japa-
nissa vuosittainen ilmaantuvuus alle 5-vuotiailla
lapsilla on 265/100 000 (5). Linsimaisessa vies-
tossd vastaava luku on noin 10/100 000 ja Suo-
messa 11,4/100 000 (6).

Kawasakin taudin etiologia on edelleen arvoi-
tus, vaikka sitd on tutkittu lihes 50 vuotta. Jon-
kin tai joidenkin ulkoisten tekijoiden ajatellaan
laukaisevan immunologisen reaktion geneetti-
sesti alttiilla potilaalla. Laukaisevaa tekijad ei
tunneta, mutta sitd ajatellaan esiintyvin laajalti
ympiristossi, ja potilaan arvellaan altistuvan
sille ylahengitysteiden kautta. Taudin epidemio-
logiset piirteet ja kliininen kuva viittaavat infek-
tioalkuperddn (7), mutta patogeenii ei ole 16y-
detty eikd tarttumista potilaasta toiseen ole osoi-
tettu. Tautia kuitenkin esiintyy joskus ryppéini
samalla paikkakunnalla. Lisdksi ilmaantuvuu-
dessa on todettu vuodenaikavaihtelua: pohjoi-
sella pallonpuoliskolla tautia esiintyy eniten
tammi-maaliskuussa (8). Vanhemman tai sisa-
ruksen sairastaman Kawasakin taudin on
todettu suurentavan sairastumisriskii (9,10).
Varmuuden puuttuessa taudin aiheuttajaksi on
tarjottu ympéristotekijis, tavallista tai superan-
tigeenii seki vasta-ainevilitteistd mekanismia
(11,12).

Kawasakin taudissa aktivoituvat seka luontai-
nen ettd hankittu immuunijirjestelma. Akuu-
tissa vaiheessa voidaan todeta proinflammato-
risten sytokiinien seki neutrofiilien lisdantymi-
nen ja hankinnaiseen immuniteettiin liittyen
T- ja B-lymfosyyttien aktivoituminen (13).

Geneettiseen taustaan viittaa sairastumisris-
kin sdilyminen suurempana maastaan muutta-
neiden japanilaisten jilkeliisilld, vaikka muutto

TAULUKKO 1.

Kawasakin taudin kliiniset ja diagnostiset
kriteerit.

Kuume > 5 padivaa ja suljettu pois muut mahdolliset
sairaudet ja vahintdan 4 seuraavista 5 oireesta:

« Raajaloydokset (kimmenien tai jalkaterien punoitus ja/
tai turvotus tai subakuutissa vaiheessa ihon
kuoriutuminen)

* Monimuotoinen ihottuma

« Molemminpuolinen silmien sidekalvoverestys

« Huulien tai suun limakalvoldydds (punaiset, halkeilevat
huulet, mansikkakieli tai suun limakalvojen verestys)

 Kaulan alueen imusolmuketurvotus (= 1,5 cm,
toispuolinen)

Vahemmat oireet riittavat, jos todetaan taudille tyypillisia

sepelvaltimomuutoksia.

Oireet eivat valttamatta esiinny samanaikaisesti,
vaan riittdd, ettd ne ovat ilmenneet jossain vaiheessa
kuumeen aikana.

Muita Kawasakin taudin loydoksia

SYDAN JA VERENKIERTOELIMISTO
Sepelvaltimomuutokset

Suhteettoman nopea syke suhteessa kuumeeseenkin
Myokardiitti, perikardiitti (21)

Kammiofunktion ja sydanldppien hairiot (22)

Aortan tyven laajentuma

Elimiston muiden keskikokoisten suonten aneurysmat (16)

HENGITYSTIET
Peribronkiaaliset tai interstitiaaliset infiltraatit

TUKI- JA LIIKUNTAELIMISTO
Nivelkipu tai -tulehdus

MAHA-SUOLIKANAVA
Ripuli, oksentelu, vatsakipu
Hepatiitti, keltaisuus
Sappirakon turvotus
Haimatulehdus

KESKUSHERMOSTO

Voimakas artyisyys

Aseptinen meningiitti
Kasvohermohalvaus
Sensorineuraalinen kuulonalenema

VIRTSATIET
Aseptinen pyuria
Uretriitti, hydroseele

MUUT

Vaippa-alueen ihon kuoriutuminen
Retrofaryngeaalinen turvotus

Anteriorinen uveiitti (19)

BCG-rokotusarven punoitus ja kiinteytyminen

LABORATORIOLOYDOKSET

Suurentuneet tulehdusarvot

Neutrofiilien nuoruusmuotojen ylimaara
Lievd anemia

Hypoalbuminemia

Transaminaasiarvojen suurentuminen
Trombosytoosi taudin toisesta viikosta lahtien
Suurentuneet eteispeptidiarvot (20)
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KUVA 1.

Kawasakin taudin tavallisimpia oireita.

Raajaloydokset (A, B) ovat tavallisia taudin alkuvaiheessa ja havidvit yleensa kuumeen laskiessa. Kimmenten, sormien (E)
ja jalkapohjien hilseily on taudin mydhdisoire, jota esiintyy 2-3 viikon kuluttua taudin alkamisesta. Parin kuukauden kuluttua
kynsiin voi ilmaantua poikittaiset vaot, ns. Beaun linjat. Joskus kynnet irtoavat kokonaan.

lhottuma (C, D) on monimuotoinen, usein urtikariatyyppinen ja lehahteleva. Tavallisia l6ydoksia ovat lisaksi vaippa-alueen
ihon kuoriutuminen sekd BCG-rokotusarven punoitus ja turvotus. lhottuma ei yleensa kutia, ja rakkulat, petekiat seka bullat
ovat harvinaisia.

Silmien sidekalvoverestysta (F) esiintyy ldhes kaikilla potilailla. Se ilmaantuu tavallisesti 2-4 pdivan kuluttua kuumeen
alusta. Sarveiskalvon ympdristo on usein rauhallinen. Silmaladkérin konsultaatiosta on hyotyd, silld kahdelta potilaalta
kolmesta loytyy lievdoireinen anteriorinen uveiitti (19). Markdinen sidekalvotulehdus sen sijaan viittaa muuhun etiologiaan
kuin Kawasakin tautiin.

Suun alueen léydoksia (G) ilmenee 80-90 %:lla potilaista taudin alkuvaiheessa. Huulet punoittavat ja ovat kuivat seka
halkeilevat. Mansikkakieli ja diffuusi suun ja nielun limakalvojen punoitus ovat tavallisia. Nielun peitteet, rakkulat tai
haavaumat viittaavat muuhun etiologiaan.

Noin puolella potilaista on - tavallisesti toispuolinen - imusolmukesuurentuma kaulalla (H). Se on esiintyessaan yleensa
selva loydos: imusolmukkeet ovat suuria, lapimitaltaan yli 1,5 cm.

Sepelvaltimoaneurysmat (I) ilmaantuvat useimmiten oikeaan sepelvaltimoon (kuten kuvassa) tai vasemman eteen laskevan
haaran yldosaan.

Kuvat: HUS

\
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olisi tapahtunut sukupolvia aiemmin. Taudin
geneettinen tausta on kuitenkin monitekijdinen
ja selittdd vain osan sairastumisalttiudesta.
Mahdollisia altistavia geeneji tunnetaan tilla
hetkelld yli 60, ja niistd suurin osa liittyy elimis-
ton immuuni- ja inflammaatioreaktioiden sii-
telyyn (14). Suurin osa geenitutkimuksista on
tehty aasialaisilla viestoilld.

Taudin kulku on kolmivaiheinen. Se alkaa
korkeakuumeisella akuutilla vaiheella, joka kes-
ti4 hoitamattomana jopa 10-14 vrk. Alku on
ikillinen, ja kuume reagoi huonosti kuumeldi-
kitykseen. Akuutin vaiheen aikana ilmaantuvat
taudin kliiniset oireet. Lapset ovat selvisti kivuli-
aita ja drtyisid. Laboratorioloydokset sopivat
akuuttiin bakteeritautiin. Akuutissa vaiheessa
neutrofiilivaltainen nekrotisoiva tulehdusreaktio
tuhoaa etenevisti verisuonen seinimin raken-
teita adventitiaan saakka. Arteriitti heikenti4 val-
timoiden seinéimii altistaen aneurysmille.

Akuuttia vaihetta seuraa 2—4 viikon kestoinen
subakuutti vaihe. Lapset toipuvat kliinisesti, yleis-
vointi normaalistuu ja nikyvit oireet katoavat.
Kawasakin taudin merkittivin komplikaatio,
sepelvaltimoaneurysmat, ilmaantuvat juuri suba-
kuutissa vaiheessa, kun potilas on usein jo kotiu-
tunut. Verihiutaleiden mairi voi reaktiivisesti

TAULUKKO 2.

Epatyypillisen Kawasakin taudin selvittely
AHA:n suositusten mukaisesti (16).

Kuume =5 pdivaa ja 2-3 Kawasakin taudin oiretta tai
< 6 kk ikdisen imevdisen kuume yli 7 vrk ilman muuta
selitystd

Tutki CRP-pitoisuus ja lasko; jos normaalit niin seuranta

CRP-pitoisuus > 30 g/I tai lasko = 40 mm/h
Tutki PVK, ALB, ALAT, PLV

Loydokset

* Anemia

o B-Leukosyytit > 15 E9/I

o Trombosyytit > 450 E9/1 7 vrk:n kuumeen jalkeen
« Hypoalbuminemia

o ALAT-arvo suurentunut

« Virtsan leukosyytit > 10/nk

1. Jos kokeissa < 3/6 loydosta niin seuranta. Kuumeen
jatkuessa status ja laboratoriokokeet toistettava. Jos
ilmaantuu tyypillinen raajojen ihon kuoriutuminen,
tehtdvd sydamen kaikukuvaus.

2. Jos laboratoriokokeissa > 3/6 loydosta

TAI sydamen kaikututkimuksessa Kawasakin tautiin
sopivia loydoksia

— HOIDA.

ylittdd jopa arvon 1 000 E9/1. Verisuonten seind-
missid alkaa lymfosyyttivaltainen subakuutti
inflammaatio. Se saattaa jatkua kuukausista vuo-
siin limittyen taudin kolmanteen vaiheeseen,
luminaaliseen myofibroblastiseen proliferaatioon
(LMP). Tissd vaiheessa suonen sisilld tapahtuu
kudoksen myofibroplastista uudiskasvua mediaa-
lisen siledlihassolukon aktivoimana (15).
Toipumisvaiheen katsotaan alkavan, kun
lasko ja verihiutaleiden maira ovat normaalis-
tuneet. Se voi kestdd kuukausista vuosiin, ja sen
aikana verisuonissa tapahtuu paranemista ja
joskus arpeutumista. Aneurysman seinimin
myétiinen tromboosi tai luminaalinen myofib-
roblastinen proliferaatio voivat edeti suonen
stenoosiksi ja edelleen sydininfarktiksi.

Miten tunnistan Kawasakin taudin?

Oireet ja diagnostiikka

Diagnoosi on kliininen ja perustuu taudinku-
vaan (taulukko 1). Spesifistd diagnostista testid
ei ole. Diagnoosin asettamiseksi vaaditaan
vihintiin S piivii kestinyt kuume (> 38 °C) ja
nelji viidestd piioireesta. Vihemmiit oireet riit-
tavit, jos todetaan sepelvaltimomuutoksia (tau-
lukko 1). Nykysuositusten mukaan diagnoosin
voi asettaa jo ennen 5 kuumepdivin rajaa, jos
oireita on vihintiin nelji ja mukana on raaja-
oire (16). Viidestd pdioireesta (kuva 1) tavalli-
simmat ovat silmien sidekalvoverestys, suun tai
huulien alueen muutokset ja monimuotoinen
ihottuma. Lisiksi padoireisiin kuuluvat raajaléy-
dokset sekd noin puolella potilaista tavattava
kaulan imusolmukesuurentuma. Diagnoosia
tukevat lukuisat tautiin yhdistetyt liitinniisoi-
reet (taulukko 1).

Edellid esitellyn potilastapauksen lapsella
kaikki kriteerit eivit tdyttyneet. Tima viivastytti
diagnosointia, ja sepelvaltimomuutoksia ehti
kehittyi. Potilastapaus osoittaa Kawasakin tau-
din tunnistamisen vaikeuden: oireet sopivat
moniin tavallisiin infektioihin. Lapsen didin
mukaan lasta kiytettiin yhteensi 8 kertaa
terveydenhuollon vastaanotoilla ennen taudin
diagnosointia. Tyédiagnoosi ehti vaihtua use-
amman kerran ennen kuin diagnoosin varmis-
taneet sepelvaltimomuutokset todettiin. Potilas
olisi kuitenkin todennikéisesti hoidettu immu-
noglobuliinilla my6s ilman niitd muutoksia.
Iriittiloyd6s nimittdin tuki diagnoosia, ja
oletettavasti inflammaation merkit olisivat jat-
kuneet antibioottihoidosta huolimatta.
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TAULUKKO 3.

Kawasakin taudin hoito.

« Immunoglobuliini 2 g/kg i.v. 10 h infuusiona

« Asetyylisalisyylihappo 30-50 mg/kg 2-3 annoksena p.o.

« Rinnalle harkitaan heti metyyliprednisolonia 2 mg/kg/3
i.v., jos tauti on vaikea tai hoidon aloitus viivastyy (> 7
vrk kuumeen alusta)

Jos kuume jatkuu yli 36 h:n kuluttua immunoglobuliinihoi-
don paattymisesta:

« Uusitaan hoito 2 g/kg i.v.

« Rinnalle metyyliprednisolonihoito i.v.

CRP-pitoisuuden alettua pienentya selvasti, prednisolonia
siirrytddn antamaan vain aamuisin. Kuumeen laskettua
prednisolonilaakitys puretaan pienentdmalla annosta 5
pdivan valein 2-1-0,5 mg/kg p.o.

Kun potilas on ollut 2 vrk kuumeeton, asetyylisalisyylihap-
poladkitys pienennetadn annokseen 3-6 mg/kg kerran
pdivassa.

Jos hoitoihin ei saada vastetta, voidaan kayttaa infliksi-
mabia tai muita biologisia ladkkeita.

Erotusdiagnostiikka ja sudenkuopat

Kawasakin taudissa haasteena on diagnosoida ja
hoitaa lapsi — jonka oireista suurin osa sopii
tavallisiin infektioihin — ennen sepelvaltimo-
muutosten kehittymisti. Taudin tunnistaminen
voi olla vaikeaa siksikin, ettd oireet saattavat fluk-
tuoida ja osa niistd voi olla jo viistynyt hoitoon
hakeutuessa. Niin ollen huolellisen anamneesin
merkitys korostuu. Lisiksi on havaittu, etti kol-
masosalla potilaista on samanaikaisesti bakteeri-
tai virustautiin sopiva 16ydés, kuten keuhkokuva-
muutos tai nieluviljelyssi kasvava streptokokki,
miki voi vaikeuttaa diagnoosiin paisyi (17).
Korkeakuumeisen ihottuman voivat aiheuttaa
monet bakteeri- ja virustaudit, esim. stafylo-
kokki-infektiot (toksinen sokkioireyhtymad, scal-
ded skin -oireyhtymi), tulirokko, enterorokko,
tuhkarokko seki adeno- tai Epstein-Barrin
virus. Taudinkuva voi muistuttaa Kawasakin
tautia myds muissa vaskuliiteissd, Stillin tau-
dissa ja tietyissd lidkeainereaktioissa, kuten
Stevens-Johnsonin oireyhtymissi.
Epityypilliseksi tai epitiydelliseksi Kawasa-
kin taudiksi kutsutaan tilannetta, jossa kliiniset
kriteerit eivit tdyty (taulukko 2). Tilanne on
tavallisin ikdjakauman 4aripdissa eli alle 1-vuo-
tiailla ja yli 9-vuotiailla. Ndissd ikdryhmissi
sepelvaltimomuutokset ovat tavallisia ja kuollei-
suus tautiin yleisinti. Imeviisikiisilld tavalli-

simmat l6ydckset ovat kuume ja ihottuma, ja
puuttumaan jidvit useimmiten lymfadenopatia
ja raajamuutokset. Laboratorioloydoksissi ei ole
eroa ikiryhmien vililli (18).

Epityypillinen Kawasakin tauti on syyti ottaa
huomioon myds imeviisen aseptisen meningii-
tin tai pyelonefriitin yhteydessi. Edelld kuva-
tussa potilastapauksessakin todettu pyuria tar-
joaa helpon selityksen imevdisen kuumeelle,
jolloin muut 16ydokset voivat jaddd huomioi-
matta. Lisdksi ihottumaa seki silmien ja suun
punoitusta saatetaan pitdi lifikeainereaktiona
aloitetulle antibioottikuurille, ja tauti voi jaddi
diagnosoimatta.

Kun kaulan imusolmuketurvotus on huomat-
tava oire, lapsi saattaa paityd korvatautien osas-
tolle kaulan lymfadeniitin hoitoon. Kawasakin
tauti voi ilmentyai viljelynegatiivisena sokkina,
ja tauti onkin pidettivd mielessd, jos epdillyn
sepsiksen mikrobildikehoidolla ei saada vas-
tetta. Mikali taas vatsa-suolikanavaoireet hallit-
sevat, lapsi voi pdityi jopa kirurgiseen hoitoon.

Koska Kawasakin taudin inflammaatio rau-
hoittuu itsekseen, lapsi saatetaan kuumeen ja
oireiden helpotettua kotiuttaa ilman diagnoosia,
vaikka pahimmillaan hinelle on jo kehittynyt
sepelvaltimoaneurysmat. Viikon kuumeilleelle
alle 6 kk:n ikdiselle lapselle tulisikin aina tehdi
syddmen kaikututkimus, jos kuumeen etiolo-
giasta ei ole varmuutta.

Miten hoidan?

Tavoitteena on pysidyttid inflammaatioreaktio
nopeasti ja ehkdistd niin sepelvaltimomuutos-
ten kehittyminen. Diagnoosin viivistyminen
liittyy suurempaan riskiin muutosten synnylle,
ja kokonaan ilman hoitoa sepelvaltimoaneurys-
mia kehittyy neljasosalle potilaista.

Hoidon kulmakivi on suoneen annettu
immunoglobuliini (taulukko 3). Kriteerien tiyt-
tyessd tai selvissid tautiepiilyssd hoito tulisi
aloittaa viipymattd. Taudin komplikaatiot ovat
pahimmillaan fataaleja, ja ajoissa aloitettu
immunoglobuliinihoito on tehokasta ja vaara-
tonta (23). Jotta sepelvaltimomuutosten kehitty-
minen saataisiin ehkéistyi, hoito tulisi aloittaa
7-10 vrk:n kuluessa kuumeen alkamisesta.
Hoito on indisoitu myshemminkin, jos kuume
jatkuu eivitki tulehdusarvot pienene (miki ker-
too inflammaation jatkumisesta) (16). Rajut
oireet kertovat voimakkaasta inflammaatiosta ja
ovat huonomman ennusteen merkkeji. Tilloin
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TAULUKKO 4.

Kawasakin tautia sairastavan potilaan syddnseuranta riskitason mukaan.

Riskitaso

Ladkehoito

Urheilu

Seuranta

Koronaarikuvantaminen

1 Ei todettuja koronaarimuu-
toksia

2 Viahdiset, palautuneet muu-
tokset (kesto alle 8 viikkoa)

3 Yksittdisid, pienid tai
keskisuuria aneurysmia

4 Yksi tai useampi jatti-

ASA 6-8 viikkoa

ASA 6-8 viikkoa

ASA, kunnes
koronaarimuutokset
vdistyneet

ASA + varfariini

Urheilukielto 6-8 viikkoa

Urheilukielto 6-8 viikkoa

Urheilukielto 6-8 viikkoa, kiellon purku
rasituskokeen perusteella
Kilpaurheilukielto, kunnes sepelvaltimo-
muutokset hdavinneet

Urheilukielto 6-8 viikkoa, kiellon purku

Nelja viikkoa taudin alusta
(kaikukuvaus, EKG)

Yksi vuosi taudin alusta
(kaikukuvaus, EKG)

Vuosittain (kaikukuvaus, EKG,
rasitusergometria)

Vuosittain (kaikukuvaus, EKG,

TT tai angiografia 12 kuukau-
den kuluttua diagnoosista

TT tai angiografia 3-12

aneurysma tai lukuisia rasituskokeen perusteella rasitusergometria) kuukauden kuluttua diagnoo-
pienempid, ei ahtaumaa Kilpaurheilukielto, kunnes sepelvaltimo- sista
muutokset hdavinneet
ASA = asetyylisalisyylihappoldakitys, TT = tietokonekerroskuvaus
Lahde: Salo E. Kawasakin tauti. Kirjassa: Ojala T, Happonen JM, Jokinen E, Pihkala J, toim. Kaytdnno Helsinki: Ki Oy im 2017, s. 171 (26).

SIDONNAISUUDET

Heikki Tuikkala ja Eeva Salo:
Ei sidonnaisuuksia.
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tehokas hoidon aloitus on erityisen tirkedi (tau-
lukko 3) (8,24).

Suoneen annetun immunoglobuliinin teho
Kawasakin taudin hoidossa havaittiin vuonna
1984 (23). Sepelvaltimomuutosten ilmaantumi-
nen vihenee 25 %:sta 5 %:iin, ja my6s muut
kliiniset 16ydokset vdistyvit nopeasti. Hoidon
vaikutustapaa ei kuitenkaan tunneta.

Hoidolla ei ole vakavia haittavaikutuksia (25),
mutta tavallista on 1-2 vrk:n kuluttua ilmaan-
tuva lyhytkestoinen piinsirky, jonka hoidoksi
riittdd sirkyliadke. Infuusioreaktioina voi
ilmaantua kuumetta, ihottumaa, pahoinvointia
ja verenpaineen laskua (24), mutta ne useimmi-
ten helpottavat infuusionopeutta pienenti-
malla. Elivid taudinaiheuttajia sisiltivid rokot-
teita suositellaan annettavan vasta 6 kk:n kulut-
tua immunoglobuliinihoidosta.

Vaskuliittien hoidon kulmakivi ovat perintei-
sesti olleet kortikosteroidit. Kawasakin taudissa-
kin niiden hyéty ja turvallisuus on osoitettu
useissa tutkimuksissa. Kortikosteroideista hyo-
tyvit erityisesti potilaat, joilla on suuri riski
komplikaatioihin (27). Niiden hyodystd jo ensi-
linjan ladkkeeni on saatu ndytt6d japanilaisesta
vdestostd (28). Myos lansimaiselle potilaalle
tulee harkita metyyliprednisolonin aloittamista
primaarisesti immunoglobuliinin rinnalla, jos
diagnoosi viivistyy tai taudinkuva on vaikea
(29).

Asetyylisalisyylihapon (ASA) kayt6lla on pitkd
perinne sepelvaltimosairauksien hoidossa,
mutta niytto lidkkeen tehosta Kawasakin tau-
din sepelvaltimomuutosten ehkiisyssi on
vihiista.

Asetyylisalisyylihappoléikitys aloitetaan suu-
rella anti-inflammatorisella annoksella. Kuu-
meen laskettua siirrytidin pienempiin anti-
tromboottiseen annokseen (taulukko 3). Jos
sepelvaltimomuutoksia on todettu, lddkettd kay-
tetddn, kunnes sepelvaltimot normaalistuvat.
Tarvittaessa kiytetidin muuta antikoagulaatio-
hoitoa kuten varfariinia.

Moderneja biologisia ladkkeitd on tutkittu
pidasiassa immunoglobuliinihoidolle reagoi-
mattomien potilaiden sekundaarisessa hoi-
dossa. Infliksimabista on niytt6d inflammaa-
tion rauhoittamisessa, mutta sepelvaltimomuu-
tosten ilmaantumista silld ei ole pystytty vahen-
tdim4dn. Muita tutkittuja ladkkeitd ovat esimer-
kiksi etanersepti, anakinra, siklosporiini ja ator-
vastatiini (30).

Refraktaarinen Kawasakin tauti

Noin 10-20 % Kawasakin tautia sairastavista ei
saa apua primaarisesta hoidosta, ja kuume jat-
kuu tai uusii immunoglobuliinin annon jil-
keen. Nimai refraktaarisesta tautimuodosta kir-
sivit potilaat ovat kliinisesti merkittivd ryhmd,
silld riski sepelvaltimomuutosten kehittymiselle
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on heilld yhdekséinkertainen muihin verrattuna.
Potilailla, joille muutoksia on kehittynyt, on
myo6s suurempi riski my6hempain sydin- ja
verisuonisairastavuuteen (31).

Timin potilasryhmin tunnistamiseksi ja
optimaalisen hoidon 16ytimiseksi on tehty
intensiivisti tutkimusta. Japanissa immunoglo-
buliinihoidolle reagoimattomien potilaiden seu-
lontaan on kiytossi riskilaskureita, mutta
niisti ei ole todettu olevan hyotyi linsimai-
sessa viestdssd (32). Nykyisin hoitosuosituk-
sena refraktaarisessa Kawasakin taudissa on
immunoglobuliini-infuusion uusiminen ja
metyyliprednisolonin tai joskus infliksimabin
aloittaminen samanaikaisesti.

Seuranta ja ennuste

Yleensd immunoglobuliinihoito lievittdd nope-
asti potilaiden oireita, ja he voivat kotiutua
muutaman piivin kuluessa. Koska vakavat
sepelvaltimokomplikaatiot saattavat kehittya
vasta kotiutumisen jilkeen, sydimen kaikuku-
vausta suositellaan diagnoosivaiheessa seki 2
ja 6 viikon kuluttua taudin alkamisesta (tau-
lukko 4). My6s syddmen vajaatoiminta, rytmi-
hiiriot ja syddnlihastulehdus voivat oireilla
vasta kotiutumisen jilkeen. Kliinisti tutki-
musta suositellaan kontrollikiyntien yhtey-
dessi sekd vuoden kuluttua taudista.

Kawasakin tauti on kehittyneissi maissa ylei-
sin lasten hankinnaisten sydinvikojen aiheut-
taja. Taudin on todettu altistavan dkkikuole-
malle, syddninfarktille, vakaville kammioperii-
sille rytmihairicille ja vasemman kammion toi-
minnanvajaukselle aikuisidlld. Nuoren aikuisen
yllattien ilmaantuvan infarktin tai dkkikuole-
man taustalta voikin 16ytyd lapsuudessa diag-
nosoimatta jidnyt Kawasakin tauti (33). Suu-
rimmillaan sydaninfarktin riski on vuoden ajan
sairastumisesta (34).

Kawasakin tauti todetaan Suomessa noin
30-50 lapsella vuosittain. Vuodesta 1979 alkaen
tautiin tiedetidn kuolleen yhteensi 9 lasta, ja
kahdelle on tehty sepelvaltimoiden ohitusleik-
kaus. Immunoglobuliinihoito on kuitenkin
parantanut ennustetta selvisti. Kuolleisuus on
nykyisin noin 0,1 %.

Suurin kuoleman riski on aneurysmapoti-
lailla. Aneurysmien luokittelussa suositellaan
kiytettdviksi potilaan mittoihin perustuvaa
Z-score -luokitusta (31). Merkittavimmit riski-
tekijit mychemmille sepelvaltimotapahtumille

ovat miessukupuoli, resistenssi immunoglobu-
liinihoidolle ja suuret (Z-score > 10 tai suonen
lipimitta = 8 mm) aneurysmat (31). Pienet, lie-
visti laajentuneet aneurysmat palautuvat
useimmiten normaaleiksi, vaikka joissain tutki-
muksissa onkin havaittu, etti seinimien
rakenne jid pysyvasti paksummaksi ja jaykem-
miksi niiden kohdalla (35,36). Timi saattaa
lisdtd riskid ateroskleroosin varhaiselle kehitty-
miselle. Suurimmat aneurysmat ovat menetti-
neet verisuoniseinimirakenteensa sisimmit
kerrokset, eivitki voi normaalistua. Yli 8 mm:n
lipimittaisiin jattianeurysmiin liittyy merkittivi
repeytymisriski taudin ensimmaisten viikkojen
aikana ja mychemmin infarktiriski. Huonoin
ennuste on potilailla, joille on kehittynyt useita
aneurysmia tai jattianeurysmia (37,38).

Potilaat, joille on kehittynyt sepelvaltimo-
muutoksia, kuuluvat lastenkardiologin seuran-
taan. Tromboosien ehkiisyyn kiytetiin varfarii-
nia ja pienimolekylaarista hepariinia. Jos sepel-
valtimoihin kehittyy trombooseja, voidaan tar-
vita liuotushoitoa tai invasiivisia toimenpiteitd
kuten pallolaajennusta ja stenttausta tai jopa
ohitusleikkausta. Jos taas potilaalle ei kehity
sepelvaltimomuutoksia, seurannan voi nykytie-
don mukaan lopettaa vuoden kuluttua sairastu-
misesta.

Lopuksi
Kawasakin taudin diagnosointi voi olla vaikeaa,
erityisesti epityypillisessi taudinkuvassa. Diag-
nostiikka ei ole tismaillistd, mutta diagnoosin
varmistumista eli sepelvaltimomuutosten
ilmaantumista ei voi ji4d4 odottamaan. Niin
ollen on hyviksyttivi, etti osa potilaista voi
saada tarpeettoman hoidon.
Tutkimushaasteena on taudin etiologia. Pato-
geneesid ymmartdmalla voitaisiin sekd diagnos-
tiikkaa ettd hoitokeinoja kehittii spesifisem-
miksi. Tarkedd olisi my6s tunnistaa ja hoitaa
oikein refraktaarisesta tautimuodosta kirsivit
potilaat. Lisdi tutkimustietoa tarvittaisiin myos
taudin pitkdaikaisvaikutuksista ja potilaiden
myShemmisti sairastavuudesta, jotta seuranta
voitaisiin jdrjestdd optimaalisesti. @

Kiitos Pediatric Research Centerille kirjoitustyon
rahoittamisesta.
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Fever in a small child
— could it be Kawasaki disease?

Kawasaki disease (KD) is a systemic vasculitis occurring in small children and affecting predominantly medium
size vessels such as the coronary arteries. It is nowadays the most common cause of acquired heart disease

in children. KD has been known now for 50 years. The incidence is highest in Japan, at over 250 per 100 000
children <5 years of age per year; in Caucasian children it is much lower, at about 10 per 100 000 children <5
years of age. Despite intensive research the cause of the disease is unknown, and the long-term cardiovascular
risk remains to be ascertained. Coronary artery aneurysms (CAA) are the most serious complication.

Diagnosis is clinical and based on the diagnostic criteria. There is no confirmatory laboratory test. Intravenous
immunoglobulin (IVIG) is an effective treatment which lowers the incidence of CAAs from 25% to 5%. Some
children do not respond to IVIG and need repeated treatment combined with corticosteroids. Those patients are
at a higher risk of developing coronary artery changes.

According to current knowledge, the prognosis of the disease is good. Mortality is about 0.1%. Most patients do
not develop coronary changes. Small changes tend to improve by themselves. Long-term morbidity correlates
with the size of the CAAs. Large aneurysms may lead to stenosis and obstruction and need bypass surgery or
percutaneous interventions.

More research is needed of many issues around KD. The long term cardiovascular risk of patients without

coronary artery changes is unknown. Optimal treatment, accurate diagnosis and identification of high-risk
patients are essential questions still waiting to be answered.

LAAKARILEHTI 42/2018 VSK 73



