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Atiologie

Weitgehend unbekannt

Sowohl virale als auch autoimmune Ursachen
vermutet

Histokompatibilitatsantigen HLA-Bw22 doppelt
so haufig wie Durchschnittsbevolkerung

Meist Kinder unter 5 Jahren betroffen (80%)

Etwa doppelt so viel Jungen wie Madchen
erkrankt

Hohe Inzidenz in Japan - genetische
Disposition vermutet
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Verlauf

1. Akutphase
mit hohen Fieber., Lympknoten-
Schwellung, schwer kranker Zustand

2. Phase (ca. ab 4. Taqg)
mit Erythem an Handen u. Fuldsohlen,
Hand-/ FulRschwellung, Gelenkschmerzen

3. Rekonvaleszenz




Symptome

Child usually

an of lips,
mouth, and throat —__*

Ciarrhea

0on
. palms,

and soles




Symptome

> Fieber (Temperatur > 39° C) langer als 4
Tage

> primare Vaskulitis grofder u. mittlerer
Arterien (bevorzugt Koronargefalde)

> Zervikale Lymphadenopathien

> Haut- und Schleimhautveranderungen
> Odeme an Handen und FuRen

> Bilaterale Conjuctivitis



Haut- und
Schleimhautveranderungen
> Flachenhafte Exantheme im Gesicht, an
Brust, Bauch und Rucken
> Palmarerythem z.T. mit Odemen
> Plantarerythem z.T. mit Odemen

> Rotung der Mundschleimhaut
sog. ,strawbeery tongue”

> Rote, trockene, z.T. blutige Lippen
sog. ,Lacklippen”




Exantheme




Conjunctivitis, Lippenddem und Erytheme bei einem
2]Jahrigen Jungen am 6 Tag der Erkrankung
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Exantheme

7 Monate altes Klnd am 4 Tag der Erkrankung
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Palmarerythem




Erytheme und Handddeme bei einem
11jahrigen Madchen am 6.Tag der Erkrankung




Periunguale Desquamation (Abschuppungen)
bel einem 3-jahrigen Jungen am 12. Tag der
Erkrankung




Plantaerythem




Strawbeery Tongue




Lacklippen

o
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Conjuctivitis
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Komplikationen

> akute Myokarditis mit kongestivem
Herzversagen

> Arrhythmien

> Perikarditis - Perikardergul’ (bildet sich meist
von selbst zuruck) - selten
Herzbeuteltamponade

> Selten: Aorten- oder Mitralinsuffizenz
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Coronarangiographie: Riesenaneurysma mit
Obstruktion in der LAD (links) und Risenaneurysma mit
starker Stenose in der RCA (rechts) bel einem 6-
jahrigen Jungen.

WA

A ot e il
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Aneurysma in epicardialen Coronararterie mit
Occlusion durch einen Thrombus (8 jahriges Kind
Kawasaki)
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Diagnosekriterien Kawasaki
Disease

> >4 Tage anhaltendes hohes Fieber ohne andere
Ursache

> mindestens 4 der 5 folgenden Symptome:
= bilaterale nicht exsudative konjunktivale Injektion

m Veranderungen des Oropharynx:
aufgesprungene, injizierte Lacklippen, diffuse Infektionen der Mund- und
Rachenschleimhaut, Erdbeerzunge

m Zervikale Lymphadenopathie
meist unilateral >1,5cm Durchmesser

=« polymorphes Exanthem

m Veranderungen an den Extremitaten;
Erythem der Handflachen und/oder Fulisohlen, Odem an Handen oder Fulen,
periunguale Schuppung
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Atypisches Kawasakl Syndrom
> >4 Tage hohes Fieber ohne andere Ursache
> < 4 Kriterien erfullt

> Koronararterienaneurysmen
(echokardiographisch)
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Diagnostik

> Typische Laborwerte
= stark erhohte BSG
= Leukozytose (mit Linksverschiebung)
= [hrombozytose
= erhohtes a2-Globulin
= negatives ASL (Antistreptolysin)
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Therapie Sofortmaflinahmen

> Stationar

> Gabe von hoch dosiertem Gamma-
Globulin (2g/kg KG i.v. Gber 10 h)

> Zusatzliche Gabe von hoch dosierter
Acetylsalicylsaure (ASS) (100mg/kg KG)
In den ersten 14 Tagen

> Danach niedrig dosierte ASS 3-5mg/kg
KG uber einige Wochen
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Langzeittherapie

> Richtet sich nach Schwere der
Betroffenheit von Koronargefalden

> Einteilung in Risk Level nach AHA
(American Heart Association) Guidelines

> Risk Level | bis Risk Level V

> Risk Level konnen sich im Laufe der Zeit
verandern durch Veranderung in den
Koronargefalien

30



Risk Level |

> Normale Koronararterien
> ASS nur fur 6-8 Wochen nach Erkrankung

> Keine Aktivitatseinschrankungen nach
Ende der Behandlung

> Empfehlung

= Beratung uber kardiale Risikofaktoren wird
aller 5 Jahre empfohlen, mogliche Langzeit
Endothel- Dysfunktionen

m Keine Invasiven Test induziert
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Risk Level I

> Koronararterienerweiterungen oder Dilatationen

> Keine A
Behand

> Empfeh

naben sich innerhalb von 8 Wochen nach
Krankheitsbeginn zuruckgebildet

Ktivitatseinschrankung nach Ende der
ung

ung

= Beratung uber kardiale Risikofaktoren wird aller 3- 5
Jahre empfohlen, moglicher Langzeit Endothel-
Dysfunktionen

m Keine invasiven Test induziert
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Risk Factor Il

> Kleines bis mittelgroldes Aneurysma (3-
6mm oder z-Score 3-7)

> Niedrig dosierte ASS-Therapie langer als
8 Wochen, mind. bis zur Ruckbildung des
Aneurysma

> Keine Einschrankungen der physischen
Aktivitat bis zum 10. Lj. nach
Behandlungsende
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Risk Factor Il

> Empfehlung:

= Belastungs-EKG alle 2 Jahre und vor
Teilnahme am Wettkampfsport ab 10. Lj.

= Kontakt-Sportarten sollten wahrend der
Antiagulationstherapie vermieden werden

= Jahrliche Echokardiographie und EKG

= Angiographie bei ungewohnlichen
Ergebnissen des Belastungs-EKGs
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Risk Level IV

> Grolde Aneurysmen (>6 mm) und
Koronararterien mit multiplen komplexen
Aneurysmen ohne Obstruktion

> Langzeitantithrombozytare Therapie

> Zusatzlich bel Riesenaneurysmen

= Niedermolekulares Heparin s.c. oder
= Warfarin
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Risk Level IV

> Empfehlung:
= Jahrliches Belastungs-EKG mit Sportempfehlung
s EKG und Echokardiographie halbjahrlich
= Herzkatheter 6-12 Monate nach akuter Erkrankung

= Wiederholung bei erhohtem Ischamierisiko oder wenn
andere bildgebende Verfahren ergebnislos

= Kontaktsportarten wegen Antikoalgulanztherapie
vermeiden

= Atherioskleroseberatung und fur Frauen
Schwangerschaftsberatung sollten angeboten werden
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Risk Level V

> Koronararterienaneurysma mit Obstruktion

> Langzeittherapieempfehlung ahnlich wie
beil Risk Level IV

m Zusatzlich Beta-Rezeptoren-Blocker
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Chirurgische Behandlung

> Bypass

> Herzkatheterismus
= Stent
= Ballon Angioplasty
= Rotationsatherektomie

> Herztransplantation




Right
coronary

Left coronary
artery

Left anterior
descending
dartery
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Blood deprived
region of heart




Heart-lung
bypass machine

heart— lung
bvpass
machine
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Blockage in
right coronary
artery

Saphenous
vein used
to bypass

blockage
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Herzkatheterismus
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Ballon Angionplasty

Flague

Aorta

uninflated balloon

Coranary
= arteries

Suicde
+—— catheter

Catheter with
inflated balloon
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Rotationsatherektomie

*
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Prognose

> Nach

und

Behandlung ist eine vollstandige |
ZU erwarten

> Uberlebensrate 99,5 %

eillung
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