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Kawasakiho choroba (KCH) je zndma vice nez 50 rokd a v nasich podminkéch stale patii mezi onemocnéni vzacna. Dosud nebyla ob-
jasnéna jeji etiopatogeneze. Podobné také chybi specifické nalezy pomocnych vysetieni a diagnéza nemoci se proto stale opira pouze
o klinické pfiznaky, které umoznuji stanoveni klasické varianty KCH, ale také varianty inkompletni. Ojedinéle m{zZe byt pribéh KCH
provazen instabilitou systémového obéhu a rozvojem Soku. Autofi uvadéji klinickou zkusenost s takovym zavaznym prabéhem KCH.

Klicova slova: Kawasakiho choroba se Sokem, srde¢ni selhani, hypotenze, imunoglobuliny, kortikosteroidy.

Kawasaki disease (KD) was described more than 50 years ago and is still rare in our country. Etiopathogenesis KD has not been elucidated
yet and similar findings of auxilliary examinations are missing. KD diagnosis still depends on the sequence of clinical signs that allow the
determination of the classical variant of KD, but also the incomplete variant. Occasionally, it has been reported that some KD patients
might present hemodynamic instability with severe shock symptoms. Herein we describe our experience with this serious course of KD.

Key words: Kawasaki shock syndrome, heart failure, hypotension, immunoglobulins, corticosteroids.

Kawasakiho choroba (KCH) je primarnf systé-
mova vaskulitida postihujici tepny stfedné velkého
prusvitu, pfitom v nasich podminkéch stale patfi
k onemocnénim s velmi nizkou incidenci. Nejvice
obdvanou komplikacf zvl. nelécené KCH je rozvoj
korondrni arteritidy s moznym vznikem aneuryz-
mat. Je objektivné prokdzané, Ze v€asna diagndza
a lécba KCH vyrazné snizuje postizeni koronarnich
tepen a prispiva tak k redukci potencionalni morta-
lity, ale také chronické morbidity tohoto onemoc-
néni. Klinicka manifestace KCH probiha ve vétsiné
pifpadd jako forma klasickd, jejiz diagnostika stéle
vychdz( z kritérif prioritniho popisu T. Kawasakiho.
U nizstho poc¢tu nemocnych viak mize KCH pro-
bihat netypicky, kdy chybi nékterd kritéria klasické
formy. Pro tyto nemocné se ustalilo oznaceni ,KCH
inkompletn(’, u které stanoveni diagndzy muze
byt nezfidka obtizné a mdze pfispivat k tomu, ze

doporuceny lé¢ebny postup je zahdjen opozdéné.
V poslednim desetileti zacalo pfibyvat pozorovani,
kde Klinicky priibéh KCH byl jiz v ¢asné fazi pro-
vézen zdvaznymi hemodynamickymi zménami
a Sokem. Pro tuto variantu je z anglického jazyka
zjiednodusené pfevzato pojmenovani ,Kawasaki
shock syndrome”.

Rodinnd anamnéza 4,5letého chlapce je
bezvyznamnd. Hoch se narodil z nekompli-
kované gravidity v terminu, bez jakékoli pe-
rinatdlni zatéze, PH 3500 g, délka 51 cm. PIné
byl kojen deset mésicli a postupny prechod
na smisenou kojeneckou stravu probehl bez
potizi. Jeho pohybovy a dusevni vyvoj probi-
hal zcela harmonicky. Chlapec nebyval castéji
nemocny, absolvoval véechna ockovani podle
kalendére (+ vakcina Prevenar 13), byl bez trvalé

farmakoterapie a navstévuje matefskou skolu.
V prabéhu ledna 2020 doslo u hocha z plné-
ho zdravi k manifestaci horecky. Ta dosahovala
az 39,2° C a dité si stézovalo na bolest v obou
usich. V ordinaci PLDD byl stav hodnocen jako
faryngitida provéazena pravdépodobné medilni
otitidou (CRP 40 mg/I) a byla zahdjena lé¢ba
antibiotikem a lokalnf aplikace usnich kapek.
V prlibéhu nésledujicich 48 hodin viak horecka
i pres podavani antipyretik stéle pretrvavala, na-
vic dité asi 3—4x béhem kazdych 24 hodin vzdy
po pffjmu tekutin zvracelo, zacalo uvadét bolest
hlavy a doma vyzadovalo pobyt v zatemnéné
mistnosti s minimem hluku. Pfi kontrole proto
PLDD odeslal dité k hospitalizaci.

Pti prijeti mél chlapec (hmotnost 15,5 kg,
vyska 108 cm) horecku 39,1 °C, byl spavy
(Glasgow coma scale 13 bod), mél oschlou
sliznici rt0 a jazyka, prekrvenou sliznici spoji-
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Pribéh onemocnéni a zmény vybranych hodnot pomocnych vysetieni

KAWASAKIHO CHOROBA PROVAZENA SOKEM

Den 1023/ 4] 5 [ 6| 7 [8]o[ 10 ][n[n2]13][u|[i5]16]17] 18] |35
Horec¢ka 38,5-39,5°C
‘ Hospitalizace ‘
G| mp | mP | mP |
ASA
‘ Kortikoidy per os
Sérum
Na (135-145 mmol/I) 125 125 129 133 135 | 138 141 143 145
K(3,1-5,1 mmol/I) 32 3,2 29 31 28 | 32 34 3,6 3,8
Kreatinin (23-37 umol/I) 39 47 46 38 37 34 34
Urea (1,8-6,4 mmol/l) 49 74 7] 6,2 4,7 | 4.2 32
Albumin (38-54 g/I) 32,3 239 31,8 | 324 | 343|364 396 48,3
CRP (0-5 mg/l) 40 137 132 122,2 | 120 120 | 48 12 <1
ALT (0,25-0,6 pkat/1) 0,37 0,37 036 | 037
AST (0,2-0,63 pkat/l) 04 04 042 | 041
LD (2-5 pkat/1) 3,14 314 29
CK(0,52-2,53 pkat/l) 0,31 0,31 0,31 0,34
Troponin T (0-14 pg/l) 52 32 16 6
NT-proBNP (0-125 pg/l) > 35000 15254 5243 125
Hematologie
Hb (115-135 g/1) 116 100 98 101 101 | 99 105 15 v 122 125
HTK (0,34-0,4) 0,34 03 03,3 03 1029 03 03 03 0,34 0,36 0,37
Le (5-15,5 x 10%1) 6 15 14,9 144 1128 104 | 11,2 11,8 11,6 12,5 13,2
diff. rozpocet (%) — Ne 877 88 85,6 59,8 61
~Ty 3 3 1 0 0
-Lly 53 43 8,7 24,7 264
- Mo 19 1.8 24 n 10,8
-Eo 1,6 1,6 1.7 1.7 1,6
Trombo (150-450 x 10%/1) 175 175 178 181 179 | 181 215 468 | 504 536 | 591 | 466 477 431
Fibrinogen (1,7-4 g/) 57 54 4,8 4,6 3,8 32 34
aPTT pomér (0,8-1,2) 1,2 12 13 1.3 1.3 13 09
D-dimery (0-0,5 mg/l) 2,68 55 49 4,1 36 | 285 0,6
AT Il (80-140 %) 78 71 64 57 64 78 97
Mo¢
chemicky Lel Lel negat. negat.
sediment Ery 10, Le 43 Ery 12,Le 38 Ery2,Le 3 Ery2,Le3
hyal.vélce 15 | hyal. vélce 63 hyal. valce 11
EF (%) § 50 45-49 51-54 55-58 62 76
ChR (stupen) §§ | Il | NN NN NN

Legenda: v kulaté zdvorce jsou uvedeny normdlni hodnoty, IVIG - vysoce ddvkované imunoglobuliny i.v., MP — metylprednisolon i.v.,, ASA - kyselina acetylsalicylovd,
Ne — neutrofily, Ty — nezralé granulocyty, tzv. tycky, Ly — lymfocyty, Mo — monocyty, Eo — eosinofily, NN — normdini ndlez, § — ejekcni frakce levé srdecni komory (dolni limit je

54 9%; podle citace ¢. 3), §§ — chlopenni regurgitace (abnormdini je regurgitace > I. st,; podle citace ¢. 3)

vek a erytém celého pravého usniho boltce.
Submandibularné vievo byla mirné bolestiva
lymfadenopatie velikosti asi 2 x 1,5 cm. Hoch
mél tachykardii (135/min) bez jiného poslecho-
vého nalezu na srdci, TK 105/70 mmHg vleZe,
mél zietelny aldri souhyb (dechova frekvence
36/min) a nad bazf pravé plice byl auskultacni na-
lez oslabeného dychan. Bficho bylo mirné nad
niveau, s nevyraznou palpacni citlivosti ve stied-
nim epigastriu, jatra a slezina nebyly zvétSeny.
Kapildrni ndvrat byl do 2 s. Dominantni abnormi-
tou fyzikdlniho vysetfeni byla vyrazna pozitivita
hornich meningedlnich piiznakd. Inicidlné byla

vedle hematologického a biochemického vyset-
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feni provedena lumbalni punkce. Likvor odtékal
pod normalnim tlakem, byl ¢iry a s normalnim
biochemickym nalezem. Negativni byl vysledek
vysetfenti likvoru pomoci PCR analyzy zameéfené
na nejcastéjsi neurotropni viry a bakterie. Na RTG
hrudniku byla prokdzana pravostranna pleurop-
neumonie s Sitkou vypotku 2 cm. Vzhledem
k vysokym hodnotdm ukazatell zanétu byla
|é¢ba zahdjena dvojkombinaci parenterdiné po-
davanych antibiotik. V pribéhu prvnich 12 hod.
hospitalizace se u ditéte rychle manifestovala
hypotenze (63-60/30-35 mmHg, méfeno vleze),
kterd nereagovala na pocate¢ni iv. dodavku
krystaloidU. V této fazi provedené kardiologic-

ké vysetfeni prokazalo zmény na EKG (mirné
snizeni voltaZe, deprese ST Useku do 2 mm
ve svodu aVR, elevace ST Useku do 2 mm ve
svodech Il, aVF a V6), jejichZ interpretace vsak
neumoznovala jasné rozlisit mezi perikarditi-
dou a myokarditidou. Pfi echokardiografii byla
kontraktilita myokardu bez odchylky, ejekenf
frakce (EF) levé srde¢ni komory méla hodnotu
55-58 %, perikardidIni vypotek nebyl pfitomen.
Pro pretrvavajici hypotenzi provézenou oligurif
(diuréza byla 0,5 ml/kg/hod.) byla zahdjena pod-
pora hemodynamiky podavanim katecholamind
(dobutamin). | pfi této Upravé |écby, kdy stéle
u chlapce pretrvavala horecka se vsak nedafilo
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ani zintenzivnénim podpory systémové cirku-
lace (dobutamin + noradrenalin) odpovidajicim
zpUsobem zlepsit obéhovou instabilitu. Dité mé-
lo stéle sklon k hypotenzi a doslo také k progresi
pleurdiniho vypotku (cca 3-4 cm), ktery byl
oboustranny. S pfihlédnutim kinicidlnim pfizna-
kim meningedlniho syndromu a negativnimu
nélezu v mozkomisnim moku byla u pacienta
provedena magneticka rezonance mozku, ndlez
byl vsak zcela normalni. PFi kontrolnim kardiolo-
gickém vysetreni byl EKG zdznam hodnocen jako
myokarditida (snizend voltaz ve viech svodech,
ploché T viny) se snizenou funkci levé srde¢ni
komory (EF 45-49 %) a s mitrdIni a trikuspidalnf
regurgitaci 2. stupné. U chlapce se v dalsich ho-
dinach zacalo manifestovat proséknuti mékkych
tkani obou hornich koncetin, které se sifilo az na
horni tfetinu prednf plochy hrudniku. Identické
zmeny byly také na dolnich koncetindch od
nohou po distalni polovinu stehen; kapilarni
navrat byl v této fazi cca 3s. V tomto obdobf
byl u pacienta zaznamenan prechodny nard-
zovely makulézni exantém na dlanich a v obou
tfislech. | pfes uvedené zmény mélo dité dobfe
zachovéanu respiracni funkci, hodnoty acido-
bazické rovnovahy nevyzadovaly zddnou ko-
rekci a oxygenoterapie nebyla nutna. LéCebné
bylo pokracovano v podavani antibiotik a také
katecholamin®. Pfi zhodnoceni dosavadniho
pribéhu onemocnéni a vysledkd pomocnych
vysetfenijsme vyslovili podezfenf, Ze se u chlap-
ce jednd o KCH provazenou sokem — Kawasaki
shock syndrome (KCHS). Ctvrty den hospitaliza-
ce a celkové osmy den od zacatku horecky byla
proto dosavadni farmakoterapie doplnéna o iv.
podani vysoce davkovanych imunoglobulinC
(IVIG; 2 g/kg/den). Vzhledem k vyznamnému
kardidInimu postizenf jsme 1é¢bu IVIG doplnili
jesté pulznim podanim kortikoidl (3 dny po
sobé, iv.). Jiz po prvni davce IVIG doslo u ditéte
k UpIné normalizaci télesné teploty, a proto jsme
v daldf aplikaci IVIG jiz nepokracovali a podle
doporuceného postupu lécby KCH bylo zaha-
jeno podavani kyseliny acetylsalicylové (ASA).
U chlapce v pribéhu 36 hod. od zahéjeni kom-
binovaného podavani IVIG + kortikoid( zcela
ustoupily otoky na koncetindch, pretrvévalo jen
dalich cca 48 hod. mirné proséknuti dorzalni
partie rukou. U hocha se stabilizovaly hodnoty
krevniho tlaku, upravila se diuréza a podavani
katecholamind bylo mozno ukoncit. Kontrolnf
kardiologicka vysetfeni prokazovala normalizaci

Diagnostickd kritéria Kawasakiho choroby

Klasicka forma

1. Horecka trvajici > 5 dnl

2. Oboustranna nepuruletn{ konjunktivitida

prekrvent sliznice nosohltanu a dutiny Ustni

3. Slizni¢ni zmény v nosohltanu a dutiné Ustni — Cervené a rozpraskané rty, malinovy jazyk, difuzni

4. Polymorfni exantém — makulopapuldzni, skarlatiformni, predilekéné na trupu

5.Zmeény na koncetinach

inicialnf faze: erytém nebo indurativni edém dlani a plosek nohou
faze rekonvalescence: deskvamace pocinajici od koneckd prstl

6. Kréni lymfadenopatie (i jednostrannd)

Pro KCH svédci ptitomnost nejméné 5 kritérii nebo 4 kritéria a postizeni koronarnich tepen

Inkompletni formu choroby je nezbytné zvazit pokud:

postizeni koronérnich tepen

je unemocného pritomna horecka plus nejméné dalsi dvé tzv. klasicka kritéria a ultrazvukem prokézané

se jedna o kojence/batole s etiologicky neobjasnénou horeckou trvajici > 7 dnti

Kawasakiho choroba — atypické pfiznaky

Neurologické

vyrazny neklid/drazdivost, paréza n. VIl asepticka meningitida,
nedoslychavost/ztrédta sluchu

Renalni a zevni genital

intersticialni nefritida, akutni poskozeni (selhani) ledvin, proteinurie, sterilnf
pyurie, vulvitis, meatitis, uretritis

Plicni pleurdIni vypotky, plicnf infiltraty

GIT bolest bficha, prijem, hepatitida, obstrukenf ikterus, hydrops zlu¢niku,
pankreatitida

Kosterni artralgie/artritida

Oftalmologické uveitida

Kozni

gangréna akralnich ¢asti koncetin, exantém upominajici erytema multiforme,
Raynauddv fenomén, erytém/indurace chranicky po ockovani proti TBC

Kritéria Kawasaki shock syndromu (volné podle citace ¢. 3)

Syndrom je definovan pritomnosti jednoho z uvedenych nalez(i a poZzadavkem, Ze pro korekci hypotenze
bylo nezbytné parenterdini doplnéni cirkulujiciho objemu nebo podani vazopresorickych 1ékd

Systolicky TK | < 60 mmHg novorozenec

< 70 mmHg kojenec

<70 mmHg + (2x vék) pro dité ve véku 1-10 rokd

<90 mmHg pro dité > 10 rokd

nebo snizeni systolického TK z inicidlni hodnoty o > 20%

slabé hmatny puls, oligurie, porucha védomi

nebo klinické projevy snizené perfuze — tachykardie, prodlouzeny kapildrni ndvrat, chladnd akra koncetin,

EKG zdznamu, zcela vymizely atrioventrikularni
regurgitace a doslo k ¢astecnému zlepseni funk-
ce levé srde¢ni komory (EF 55-58 %); pfip. ab-
normalni ndlezy na koronarnich tepnach nebyly
pfi opakovanych kardiologickych kontrolach
zjistény. V obdobi 9.-10. dne hospitalizace by!
chlapec v dobrém klinickém stavu, mél stale
normalni télesnou teplotu, dobfe komunikoval
s okolim a objevily se u néj dva fenomény, které
jsou u nemocnych s KCH uvadény ve fazi rekon-
valescence — deskvamace kize distalnich ¢lankd
prstl rukou a trombocytéza. Pribéh onemoc-
nénfa dynamiku zmén nékterych laboratornich
hodnot uvadi graf 1.

Na kongresu Japonské pediatrické spolec-
nosti v r. 1962 verbalné prezentoval Tomisaku

PEDIATRIE PRO PRAXI / Pediatr. praxi. 2020; 21(5): 364-368 /

Kawasaki prvnich 7 pacientl s chorobou oznace-
nou ,non-scarlet fever syndrome with desqua-
mation”. V1. 1967 pak v japonské odborné litera-
tufe uved! soubor dalsich podobné nemocnych
déti.Vanglickém odborném pisemnictvi poprvé
sdélil Kawasaki své poznatky v r. 1974 a onemoc-
néni oznacil ,acute febrile mucocutaneous lym-
ph node syndrome”; definoval kritéria syndromu
a prioritné upozornil na asociaci s postizenim
koronérnich tepen. Kratce poté bylo pro tuto
chorobu pfijato pojmenovani KCH (1). Doposud
neexistuje zadny patognomonicky pfiznak ani
zadny specificky test ¢i laboratorni nalez, které
by umoznovaly stanovenf zcela pfesvédcivé dia-
gnozy KCH. Diagnostika choroby se tak stéle
opird o kritéria, resp. manifestaci 5 klinickych
priznakd doprovézenych horeckou. Vedle ne-
mocnych splfujicich klasicka kritéria KCH po-
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stupneé pfibyvalo pozorovani, ze v nékterych pfi-
padech nebyly pfitomny viechny pozadované
klinické pfiznaky a pro tuto variantu bylo pfijato
oznacenf ,KCH inkompletni”. Vétsina recentnich
literdrnich Udajd uvadi, ze pokud ma nemocny
neobjasnénou horecku trvajici > 5 dnt a dalsf
2-3 kritéria typické KCH, ma se o inkomplet-
ni KCH uvazovat (Tab. 1.). Inkompletni varianta
KCH byva promiskue oznac¢ovéna také ,atypicka
KCH", ale jiné literarni zdroje ve vztahu k pojmu
,atypickd” uvadeji, ze kromeé horecky ma takovy
nemocny v Uvodni fazi choroby skute¢né pfizna-
ky atypické, tedy jiné/odchyIné nez ty, které jsou
mezi kritérii klasické varianty KCH (2). Nékteré
z atypickych priznakl uvadi Tab. 2. Inkompletni
KCH, resp. manifestace atypickych symptomd,
je Castéji uvadéna u déti kojeneckého/batole-
cfho véku. Je zndmo, a to bez ohledu o kterou
variantu KCH se jedna, ze v priibéhu akutni faze
nemoci mize dochézet k postizent kterékoli ¢as-
ti srdce — perikard, myokard, endokard, srdecnf
chlopné, pfevodnf systém, koronarni arterie —
a proto pfi podezfeni na KCH je nezbytné cilené
po takovém postizeni patrat.

Podobné jak klinickd pozorovani vedla k uve-
denitermint inkompletni a atypickd, tak na konci
90. let byly popsany kazuistiky, ale i méné pocetné
soubory déti, u nichz byla akutnifaze KCH prové-
zena vyznamnou hemodynamickou instabilitou
a rozvojem soku. V r. 2009 se tak poprvé v od-
borné literatufe objevuje termin ,Kawasaki shock
syndrome” (KCHSy), jehoZ kritéria/definici uvadi
Tab. 3.(3,4). Obdobné jako u kritérif KCH, opird se
také diagnostika KCHSy o klinické pfiznaky. Vedle
horecky je dominujicim projevem KCHSy rychly
rozvoj vyrazné systolické hypotenze vyzadujic
intenzivni nitrozilni vazopresorickou podporu
nejen béznymi krystaloidnimi roztoky (nékdy za
cenu objemového pretizeni cirkulace nemoc-
ného), ale také infuzemi albuminu a predevsim
podavanim katecholamind. U nékterych pacientd
s KCHSy bylo pozorovano, ze dalsf pfiznaky KCH
(napf. erytém, zmény na sliznici dutiny Ustnf, indu-
rativni edém akrélnich partii koncetin) se v rizné
intenzité objevily teprve s odstupem nékolika
hodin/dnt od pocatku soku. Uvodni, sokova fa-
ze KCHSy je pfitom velmi podobnd syndromu
toxického/septického Soku a vasné rozlisit tyto
stavy je znacné obtizné (5). Nesnadné stanoventi
diagndzy KCHSy umocriuje fakt, ze i tato varianta
KCH nemé zadny specificky laboratorni nélez
a u nemocnych je proto obvykle zahdjena lécba
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jako v pfipadech tézké generalizované infekce.
Ve srovnani s klasickou KCH je relativné castéji
u pacientd s KCHSy, a to jiz v Uvodni fazi one-
mocnéni, uvadéna hyponatremie, hypalbumi-
nemie, vyraznéjsi zvyseni hodnoty CRP, anémie,
trombocytopenie a konzumpcnf koagulopatie (6).
Nekonstantné literarnf Udaje uvadi, Ze k v¢asné
diagnostice KCHSy Ize vyuzit stanoveni nékterych
cytokinl (interleukin 6 a 10, interferon-y), ale tyto
analyzy prozatim nepronikly do bézné klinické
praxe (7). Nejcasteji stanovované laboratorni do-
klady kardialniho postizent jako je kreatinkindza
a troponin sice mohou byt u KCHSy zvyseny,
ale také mohou byt i v celém pribéhu tohoto
zavazného stavu v normalnim rozmezi hodnot.
Pro diagnostiku poskozenf srdce je u KCHsy zd -
razfiovano zejména dynamické hodnoceni ul-
trazvukovych nélezl na srdci (ejekent frakce levé
srdecni komory, atrioventrikuldrnf regurgitace,
dilatace nebo dyskineze nékterych srdecnich
oddild, dilatace nebo rychly rozvoj aneuryzmat
koronarnich tepen) a také stanovenf sérové kon-
centrace B-typu natriuretického peptidu (BNP).
BNP a jeho prohormon (pro-BNP) jsou syntetizo-
vany v kardiomyocytech a jsou secernovany do
krve jako odpoved pii poskozeni myokardu/I1ézich
koronarnich arterii/srde¢nim selhanf. Dostupnost
pfimého vysetfeni BNP je pfevazné na experi-
mentalni Urovni a biochemické laboratore proto
bézné stanovuji jeho stépny produkt oznaceny
NT-proBNP (8, 9, 10, 11).

Pficina KCHSy je prozatim nezndma.
Patogeneticky se pfedpoklada, Ze se jednd o vza-
jemnou kombinaci myokardidlni dysfunkce, ex-
travaskuldrniho Uniku plazmy pres vaskulitidou
porusenou sténu kapilar (capillary leak syndrome)
a cytokinovou dysregulaci. Etiologie KCHSy, resp.
KCH jako takové je doposud neobjasnéna. Stéle
je diskutovéna Ucast nékterych virl/baktérii nebo
prozatim nepoznanych vlivdl zevniho prostredf
jako prvotniho impulzu, ktery u predisponovanych
jedincl vyvolad odchylnou zénétlivou reakci. Tato
reakce je s vysokou pravdépodobnosti geneticky
determinovéna, coz bylo ¢aste¢né prokazano pre-
devsim u Asiatd (popsany byly napf. mutace gen(
ITPKC, ORAT1, KCNN2), kde je vysokd incidence
KCH dlouhodobé znama. Siroké analyze genomu
je proto stale vénovana badatelskd pozornost (12,
13, 14, 15, 16).

Z&kladni doporucend Ié¢ba KCH zUstava
nezménéna a to bez ohledu o jakou variantu

nemodi se jednd. Optimalné do 10. dne trvani
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febrilniho stavu se maji podat IVIG (2 g/kg/den),
nebot je prokdzané, Ze se tak vyrazné snizuje rizi-
ko rozvoje koronarnich aneuryzmat; déle se po-
dava kyselina acetylsalicylova (ASA; 50-100 mg/
kg/den). Pokud po prvni davce IVIG pfetrvava
horecka, je mozno podat stejnou davku druhou.
Literatura upozornuje, ze u 10-20 % deti s KCH
nedochézi ani po druhé davce IVIG ke zlepseni -
trva horecka a také chybf tendence k Upravé la-
boratornich hodnot, z nichZ nékteré se dokonce
mohou prohloubit (CRP, leukocytdza, trombocy-
topenie, zvysené transamindzy, hyponatremie,
hypalbuminemie). Tito nemocnf jsou oznacovani
jako IVIG rezistentni a majf jim byt podany kor-
tikoidy (iv. pulzy metylprednisolonu v davce
30 mg/kg ve tfech po sobé jdoucich dnech).
V relativné ojedinélych pfipadech KCH, kdy ani
tato farmakoterapie nenf Uspésna, chybf proza-
tim optimalni doporuceny postup a v [é¢bé Ize
pouzit blokdtory TNF (etanercept)/monoklondini
protilatky (infliximab)/cyklosporin/methotrexat/
plazmaferézu (17, 18, 19, 20).

U déti s KCHSy je vétsinou doporucovano,
aby hned po Uvodnf davce IVIG nasledovala
aplikace 3-5 pulzl kortikoidd. Nejednoznacna
je podle literatury dalsi strategie kortikotera-
pie — nékterd sdélenf uvadéji dobrou zkusenost
pouze s pulzni aplikaci kortikoid(; jind uvadéj
identickou zkusenost, kdy viak po Uvodnich
pulzech podavaijl kortikoidy per os v postupné
snizované davce v pribéhu daldich 2—-4 tydnU
(21,22, 23,24, 25).

V nasem pfipadé byl nemocny pfijat 4. den
trvéani febrilniho stavu. Z klasickych kritérif KCH
meél kromé horecky konjunktivitidu a nevyraznou
kr¢ni lymfadenopatii. Jednostranny erytém usni-
ho boltce nebyl hodnocen jako nalez s moznou
asociaci KCH. FyzikdInimu vysetfeni dominoval
meningealnf syndrom, coz pfip. spojitost s KCH
také nevzbuzovalo. Aseptickd meningitida, kterd
byvé uvadeéna jako atypicky nélez pfi KCH byla vy-
Setfenim mozkomisniho moku vyloucena a jed-
nalo se tak o meningismus souvisejici nejspise
s nékolika dennim hore¢natym stavem ditéte.
S vysledky prvotnich laboratornich vysetfeni se
u chlapce pomyslelo, Ze se nejspise jedna o nejas-
nou bakteridInf infekci a byla zvolena empirickd
antibiotickd Ié¢ba. V prlbéhu kratkého ¢asového
odstupu od pfijeti doslo u pacienta k manifestaci
zavazné hypotenze, kterd vyzadovala po dobu
38 hod. intenzivn{vazopresorickou podporu po-
davanim albuminu a pfedevsim katecholamin(.
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Pokles krevniho tlaku byl provazen oligurif a hra-
ni¢ni hodnotou kapildrniho névratu. Nasledné se
u ditéte manifestoval bilaterdInf indurativniedém
dlani, ktery se posléze rozsifil také na zbyvajici
¢ast hornich koncetin, horni tfetinu hrudniku
a na dolnf koncetiny, kde dosahoval do distalnf
poloviny stehen; souc¢asné doslo také k progresi
pleurdlnich vypotkd. Tento stav jsme hodnotili
jako capillary leak syndrome vznikly nejspise na
podkladé etiologicky neobjasnéné sepse. BEhem
rozvoje capillary leak syndromu byl u stale febril-
niho pacienta zaznamenan pfechodny exantém
na dlanich a v tfislech. Viyvoj zmén klinického
stavu, nékteré biochemické abnormity uvadéné
jako rizikové u KCH (hyponatremie, hypalbumi-
nemie), dale pak laboratorni a ultrasonografické
doklady postizeni srdce, a také negativni vysledky
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