JAKA JE VASE DIAGNOZA? - ODPOVED

Kawasakiho choroba (KCH)

Komentar

Neni zdmérem autord sdéleni Siroce re-
ferovat o KCH, jejiz nékteré aspekty nejsou
doposud zcela objasnény. Proto spiSe jen
strukturovanou formou uvadime vybrané uda-
je. KCH je fazena mezi primarni vaskulitidy
s dominujicim postizenim cév malého prisvitu.
Epidemiologické data onemocnéni jsou dobfe
zpracovana predevsim v Japonsku (138,8 déti
s KCH/100000 déti <5 rokd/v r. 2001, resp.
151,2 déti v r. 2002; i pfesto, ze sezonni vyskyt
KCH nebyl jednoznaéné pozorovan, mensi
pocet nemocnych byl zaznamenan v obdobi
fijen-prosinec; chlapci:divky 1,4:1; frekven-
ce recidiv 2-3%; mortalita 0,1%) a USA (32
déti s KCH pochéazejicich z Asie, 17 déti afro-
amerického pivodu a 9 déti bilé rasy/100000
déti <5 rok(/kalendamni rok; chlapci:divky
1,6:1; mortalita 0,17 %, vrchol Umrti v pribéhu

15.-45. dne od zacatku horeCky; maximum
vyskytu KCH v zimnich mésicich a po¢atkem
jara). V industrializovanych zemich Evropy,
skytu KCH vsak bude asi podobna jako mezi
americkou bélodskou populaci (4). | v zemich,
kde Cetnost vyskytu déti s KCH je vy33i nez
v jinych oblastech svéta, je vSak na objektiv-
nich udajich dokladano, ze ¢ast z nemocnych
(az 30 %) neni diagnostikovana v¢as a zvySuje
se tak riziko komplikovaného priibéhu KCH (1).
Véasnou diagnostikou se pfitom rozumi ur-
¢eni KCH v priibéhu prvnich 10 dni jejiho
trvani. V tomto ¢asovém Useku ma byt 1é¢ba
KCH zahajena, nebot je prokazané, Ze pfi ne-
dodrZeni tohoto doporuceni mize byt priabéh
onemocnéni komplikovany. A to zejména v po-
dobé postizeni koronérnich tepen (3).
Vzhledem k tomu, Ze KCH nema Zadny
patognomonicky klinicky nélez nebo zcela
specificky laboratorni test je jeji diagnostika

Tabulka 1. Diagnosticka kritéria KCH

HLAVNI PRIZNAKY

1. Hore¢ka pfetrvavajici 5 dni a a vice

2. Oboustranna konjunktivitida, nejéastéji bulbami (bez zanétlivého infiltratu, jedna se o klinicky projev

vaskulitidy cév bulbu)

3. Zmény na rtech a sliznici dutiny dstni: Cervené a rozprasné rty, malinovy jazyk, prekrvena sliznice du-

tiny dstni a nosohltanu

4. Polymorfni exantém

5. Zmény periferie koncetin: zEervenani a edém dlani a plosek nohou (inicidlni stadium), periungvalni de-

skvamace (v rekonvalescenci)

6. Nehnisava kréni lymfadenopatie (Gasto jednostranna, uzliny maji byt vétsi nez 1,5 cm)

DALSI PRIZNAKY A NALEZY

Kardiovaskularni: srde¢ni Selest, poruchy rytmu, abnormalni EKG, abnormalni nélez pfi ultrasonogra-
fii srdce (zejména postizeni koronarnich tepen), peri-/myokarditida, infarkt myokardu, srdecni selhani,

Raynauduiv pfiznak

GIT: zvraceni, prijem, bolesti bficha, hydrops Zluéniku, ikterus

Kuze: zarudnuti a indurace v misté BCG vakninace, pficné ryhovani nehtt (Beauovy linie; objevuji se
vSak obvykle s odstupem 1-2 mésicil po zacétku horecky)

Dychaci trakt: ryma, kasel
Klouby: artralgie, otoky

CNS: podrazdénost, bolesti hlavy, poruchy védomi, kfece, asepticka meningitida, ojedinéle obrny peri-

fernich nerva (n. VII)
O¢i: uveitida

Mocovy trakt: uretritida

Krev: leukocytéza s posunem doleva, trombocytdza (obvykle od 2. tydne trvani nemoci), zvysena se-
dimentace, vzestup CRP, hypoalbuminémie, vétSinou mirny pokles Hb a erytrocytd, dyslipidémie, mir-

né zvySeni ALT/AST
Mo¢: proteinurie, leukocyturie - sterilni pyurie

* Diagndza KCH je jasna pfi pfitomnosti 5 hlavnich kritérii (horecka musi byt vzdy pfitomnal)

* KCH je tfeba pfijmout také v pfitomnosti 4 hlavnich kritérii a abnormalnim ultrasonografickém nalezu na
koronarnich tepnach (opét musi byt pfitomna horecka)

* Inkompletni formu KCH je tfeba zvazit u neobjasnéné horecky trvajici > 5 dnii a v pfitomnosti dalSich

2-3 hlavnich kritérii.
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zaloZena na Kklinickych kritériich (tabulka 1).
Ta byla v poslednim obdobi ponékud modifi-
kovéna, a to proto, ze ne vzdy jsou u nemoc-
nych pfitomna v8echna kritéria hlavni (z nich
byva nejméné Casto prokazatelna cervikalni
lymfadenopatie), a navic je plné akceptovéno,
Ze existuji formy KCH oznacované jako inkom-
pletni/atypické. Podil téchto forem ke vSem
pacientim s KCH byva uvadén v rozmezi
10-36% (2, 5). | kdyZ hlavni kritéria jsou vel-
mi ddleZita pro diagnézu KCH, nejsou pro toto
onemocnéni specificka a vZdy je tfeba pomys-
let na nékteré jiné choroby, které mohou KCH
znacné pfipominat. Jde pfedevSim o nékteré
exantémem provazené virové infekce (nejcas-
téji adenoviry, enteroviry, virus Epstein-Bar-
rové), dale o spalu, bakteridlni lymfadenitidu,
idiopatickou juvenilni artritidu, leptospirdzu,
Stevensiv-JohnsonQv syndrom, hypersenzi-
tivni polékovou reakci ¢i syndrom toxického
Soku (6,7, 8,9).

U na8eho pacienta v dobé pfijeti a hospi-
talizace na spadovém détském oddéleni bylo
pfitomno 5 hlavnich kritérii KCH. Dominujicim
pfiznakem u chlapce vSak byly bolesti bficha
a artralgie pravého kycelniho kloubu. Tato
symptomatologie ve spojitosti s laboratornimi
doklady zénétu tak zcela nepochybné svedla
diferencidlné diagnostickou rozvahu smérem
k apendicitidé a provedeni laparotomie. | po
operacénim vykonu vSak vSechny inicidlni kli-
nické pfiznaky a laboratorni abnormity u ditéte
pfetrvavaly, navic doslo k rozvoji edéml na
hornich a dolnich konCetinach pacienta. Po-
mysleno proto bylo na nejasny septicky stav
Ci nékteré autoimunitni onemocnéni, vé. KCH.
Tato tvaha vedla mimo jiné i k parenteralnimu
podani y-globulinu, jehoZ dévka vSak nekore-
spondovala s doporu¢enym davkovanim jako
u KCH. P¥i pfijeti na nasi kliniku bylo u ditéte
stale vyjadfeno 6 hlavnich kritérii KCH. S pii-
hlédnutim k dosavadnimu vyvoji onemocnéni
a vSem provedenym vySetfenim jsme proto
8. den od objeveni se horecky pacientovi i.v.
aplikovali vysoké davky <y-globulinu (2g/kg/
den) a soucasné zahdjili podavani kyseliny
acetylsalicylové (KA; 100 mg/kg/den). V pru-
béhu 18 hodin od zahdjeni této 1é¢by doslo
u chlapce k poklesu hore¢ky a télesnd teplota
se v dalSich 3 dnech pohybovala pouze v sub-
febrilnich hodnotach. V nasledujicich dnech
i subfrebrilie zcela vymizely, doslo také k rych-
Iému Ustupu edémi na hornich konéetinach
a objevilo se olupovani kiize periungvalng,
dale na dlanich a ploskach nohou. U chlapce
také zcela ustoupila inicialni podrazdénost
a negativistické projevy chovani, zacal se vice
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zajimat o své okoli a spokojené si hral s hrag-
kou. Opakované kardiologické vysetfeni (EKG,
ultrasonografie) neprokézalo u ditéte zadné
abnormélni ndlezy, zejména pak ve vztahu
k postizeni koronarnich tepen. Pacient tak
v rdmci stratifikace rizika KCH zcela spliioval
kritéria nejméné rizikové skupiny I. S Ustupem
horecky jsme davkovani KA snizili (5 mg/kg/
den) a celkova doba podavani byla 8 tydnd.
V prabéhu osmi dnd od aplikace vysoké dav-
ky y-globulinu doslo také k rychlému poklesu
hodnoty CRP a pocet leukocytt i diff. rozpocet
se ustalily v normalnim rozmezi. V obdobi 5.-
10. dne pobytu na klinice byla objektivizovana
trombocytéza (max. hodnota 712 x 10%/1), ktera
vcelku pravidelné KCH provazi. Po 13denni
hospitalizaci byl chlapec propustén dom
v dobrém stavu. Nasledné kontroly jeho klinic-
kého stavu, ultrasonografické vySetfeni srdce
i vybrané laboratorni parametry byly zcela bez
odchylek. Podle doporuceni uvedené rizikové

stratifikace by chlapec mél byt cilené kardiolo-
gicky vySetfovan v 5letych intervalech a nevy-
Zaduje z&dné omezeni své fyzické aktivity.
Sdélenim jsme chtéli upozornit na choro-
bu, kterd v nasich podminkach pravdépodob-

né i naddle zlistane pomémé malo frekventni.
Je v8ak nezbytné diferenciélné diagnosticky
na tuto vaskulitidu pomyslet, nebot pfedevsim
vCasna diagndéza a odpovidajici léCba jsou roz-
hodujici pro jeji dalSi prabéh.
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