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ÄtiologieÄtiologie
Weitgehend unbekanntWeitgehend unbekannt
Sowohl Sowohl viralevirale als auch autoimmune Ursachen als auch autoimmune Ursachen 
vermutetvermutet
HistokompatibilitätsantigenHistokompatibilitätsantigen HLAHLA--Bw22 doppelt Bw22 doppelt 
so häufig wie Durchschnittsbevölkerungso häufig wie Durchschnittsbevölkerung
Meist Kinder unter 5 Jahren betroffen (80%)Meist Kinder unter 5 Jahren betroffen (80%)
Etwa doppelt so viel Jungen wie Mädchen Etwa doppelt so viel Jungen wie Mädchen 
erkrankterkrankt
Hohe Hohe InzidenzInzidenz in Japan in Japan genetische genetische 
Disposition vermutetDisposition vermutet
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Verlauf Verlauf 

1. 1. AkutphaseAkutphase
mit hohen Fieber., mit hohen Fieber., LympknotenLympknoten--
Schwellung, schwer kranker Zustand Schwellung, schwer kranker Zustand 

2. 2. Phase Phase (ca. ab 4. Tag)(ca. ab 4. Tag)
mit Erythem an Händen u. Fußsohlen, mit Erythem an Händen u. Fußsohlen, 
HandHand--/ Fußschwellung, Gelenkschmerzen / Fußschwellung, Gelenkschmerzen 

3. 3. RekonvaleszenzRekonvaleszenz
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SymptomeSymptome
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SymptomeSymptome

Fieber (Temperatur > 39° C) länger als 4 Fieber (Temperatur > 39° C) länger als 4 
TageTage
primäre primäre VaskulitisVaskulitis großer u. mittlerer großer u. mittlerer 
ArterienArterien (bevorzugt Koronargefäße)(bevorzugt Koronargefäße)
Zervikale Zervikale Lymphadenopathien Lymphadenopathien 
HautHaut-- und Schleimhautveränderungenund Schleimhautveränderungen
Ödeme an Händen und FüßenÖdeme an Händen und Füßen
Bilaterale Bilaterale Conjuctivitis Conjuctivitis 
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HautHaut-- und und 
SchleimhautveränderungenSchleimhautveränderungen

Flächenhafte Exantheme im Gesicht, an Flächenhafte Exantheme im Gesicht, an 
Brust, Bauch und Rücken Brust, Bauch und Rücken 
PalmarerythemPalmarerythem z.T. mit Ödemenz.T. mit Ödemen
PlantarerythemPlantarerythem z.T. mit Ödemenz.T. mit Ödemen
Rötung der Mundschleimhaut Rötung der Mundschleimhaut 
sog. „sog. „strawbeerystrawbeery tonguetongue““
Rote, trockene, z.T. blutige Lippen Rote, trockene, z.T. blutige Lippen 
sog. „Lacklippen“sog. „Lacklippen“
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ExanthemeExantheme
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ConjunctivitisConjunctivitis, Lippenödem und Erytheme bei einem 
2jährigen Jungen am 6 Tag der Erkrankung
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ExanthemeExantheme

7 Monate altes Kind am 4.Tag der Erkrankung
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PalmarerythemPalmarerythem
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Erytheme und Handödeme bei einem 
11jährigen Mädchen am 6.Tag der Erkrankung
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Periunguale Desquamation (Abschuppungen)
bei einem 3-jährigen Jungen am 12. Tag der

Erkrankung
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PlantaerythemPlantaerythem
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StrawbeeryStrawbeery TongueTongue
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LacklippenLacklippen
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ConjuctivitisConjuctivitis
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KomplikationenKomplikationen
KoronarterienaneurysmenKoronarterienaneurysmen (15(15--25% 25% 
unbehandelter Patienten, <5% behandelter unbehandelter Patienten, <5% behandelter 
Patienten) Patienten) 
akute akute MyokarditisMyokarditis mit mit kongestivemkongestivem
Herzversagen Herzversagen 
Arrhythmien  Arrhythmien  
PerikarditisPerikarditis PerikarderguPerikardergußß (bildet sich meist (bildet sich meist 
von selbst zurvon selbst zurüück) ck) selten  selten  
Herzbeuteltamponade Herzbeuteltamponade 
Selten: AortenSelten: Aorten-- oder oder MitralinsuffizenzMitralinsuffizenz
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Coronarangiographie: Riesenaneurysma mit
Obstruktion in der LAD (links) und Risenaneurysma mit 

starker Stenose in der RCA (rechts) bei einem 6-
jährigen Jungen.
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Aneurysma in epicardialenAneurysma in epicardialen CoronararterieCoronararterie mit mit 
Occlusion durchOcclusion durch einen Thrombus (8 jähriges Kind einen Thrombus (8 jähriges Kind 

Kawasaki)Kawasaki)
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Diagnosekriterien Kawasaki Diagnosekriterien Kawasaki 
DiseaseDisease

>4 Tage anhaltendes hohes Fieber ohne andere >4 Tage anhaltendes hohes Fieber ohne andere 
Ursache Ursache 
mindestens 4 der 5 folgenden Symptome:mindestens 4 der 5 folgenden Symptome:

bilaterale nicht bilaterale nicht exsudativeexsudative konjunktivalekonjunktivale InjektionInjektion

Veränderungen des Veränderungen des OropharynxOropharynx::
aufgesprungene, injizierte Lacklippen, diffuse Infektionen  der aufgesprungene, injizierte Lacklippen, diffuse Infektionen  der MundMund-- und und 
Rachenschleimhaut, ErdbeerzungeRachenschleimhaut, Erdbeerzunge

Zervikale Zervikale LymphadenopathieLymphadenopathie
meist unilateral >1,5cm Durchmesser meist unilateral >1,5cm Durchmesser 

polymorphes Exanthempolymorphes Exanthem

Veränderungen an den Extremitäten:Veränderungen an den Extremitäten:
Erythem der Handflächen und/oder Fußsohlen, Ödem an Händen oder Erythem der Handflächen und/oder Fußsohlen, Ödem an Händen oder Füßen,Füßen,
periungualeperiunguale SchuppungSchuppung
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Atypisches Kawasaki SyndromAtypisches Kawasaki Syndrom

> 4 Tage hohes Fieber ohne andere Ursache> 4 Tage hohes Fieber ohne andere Ursache

< 4 Kriterien erfüllt< 4 Kriterien erfüllt

KoronararterienaneurysmenKoronararterienaneurysmen
((echokardiographischechokardiographisch))
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DiagnostikDiagnostik

Typische Typische LaborwerteLaborwerte
stark erhöhte BSG stark erhöhte BSG 
LeukozytoseLeukozytose (mit Linksverschiebung) (mit Linksverschiebung) 
Thrombozytose Thrombozytose 
erhöhtes α2erhöhtes α2--Globulin Globulin 
negatives ASL (negatives ASL (AntistreptolysinAntistreptolysin))



28

Kawasaki Kawasaki DiseaseDisease

ÄtiologieÄtiologie
Verlauf & SymptomeVerlauf & Symptome
KomplikationenKomplikationen
DiagnostikDiagnostik
TherapieTherapie
PrognosePrognose



29

Therapie SofortmaßnahmenTherapie Sofortmaßnahmen

StationärStationär
Gabe von hoch dosiertem GammaGabe von hoch dosiertem Gamma--
Globulin  Globulin  (2g/kg KG i.v. über 10 h)(2g/kg KG i.v. über 10 h)
Zusätzliche Gabe von hoch dosierter Zusätzliche Gabe von hoch dosierter 
AcetylsalicylsäureAcetylsalicylsäure (ASS) (100mg/kg KG) (ASS) (100mg/kg KG) 
in den ersten 14 Tagenin den ersten 14 Tagen
Danach  niedrig dosierte ASS 3Danach  niedrig dosierte ASS 3--5mg/kg 5mg/kg 
KG über einige WochenKG über einige Wochen
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LangzeittherapieLangzeittherapie

Richtet sich nach Schwere der Richtet sich nach Schwere der 
Betroffenheit von KoronargefäßenBetroffenheit von Koronargefäßen
Einteilung in Einteilung in RiskRisk Level nach AHA Level nach AHA 
(American (American HeartHeart Association) Association) Guidelines Guidelines 
RiskRisk Level I bis Level I bis RiskRisk Level VLevel V
RiskRisk Level können sich im Laufe der Zeit Level können sich im Laufe der Zeit 
verändern durch Veränderung in den verändern durch Veränderung in den 
KoronargefäßenKoronargefäßen
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RiskRisk Level ILevel I
Normale KoronararterienNormale Koronararterien
ASS nur für 6ASS nur für 6--8 Wochen nach Erkrankung8 Wochen nach Erkrankung
Keine Aktivitätseinschränkungen nach Keine Aktivitätseinschränkungen nach 
Ende der BehandlungEnde der Behandlung
EmpfehlungEmpfehlung

Beratung über kardiale Risikofaktoren wird Beratung über kardiale Risikofaktoren wird 
aller 5 Jahre empfohlen, mögliche Langzeit aller 5 Jahre empfohlen, mögliche Langzeit 
EndothelEndothel-- DysfunktionenDysfunktionen
Keine Keine invasiveninvasiven Test induziertTest induziert
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RiskRisk Level IILevel II
Koronararterienerweiterungen oder Koronararterienerweiterungen oder DilatationenDilatationen
haben sich innerhalb von 8 Wochen nach haben sich innerhalb von 8 Wochen nach 
Krankheitsbeginn zurückgebildetKrankheitsbeginn zurückgebildet
Keine Aktivitätseinschränkung nach Ende der Keine Aktivitätseinschränkung nach Ende der 
BehandlungBehandlung
EmpfehlungEmpfehlung

Beratung über kardiale Risikofaktoren wird aller 3Beratung über kardiale Risikofaktoren wird aller 3-- 5 5 
Jahre empfohlen, möglicher Langzeit Jahre empfohlen, möglicher Langzeit EndothelEndothel--
DysfunktionenDysfunktionen
Keine Keine invasiveninvasiven Test induziertTest induziert
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RiskRisk FactorFactor IIIIII

Kleines bis mittelgroßes Aneurysma (3Kleines bis mittelgroßes Aneurysma (3--
6mm oder z6mm oder z--Score 3Score 3--7)7)
Niedrig dosierte ASSNiedrig dosierte ASS--Therapie länger als Therapie länger als 
8 Wochen, mind. bis zur Rückbildung des 8 Wochen, mind. bis zur Rückbildung des 
AneurysmaAneurysma
Keine Einschränkungen der physischen Keine Einschränkungen der physischen 
Aktivität bis zum 10. Aktivität bis zum 10. LjLj. nach . nach 
BehandlungsendeBehandlungsende
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RiskRisk FactorFactor IIIIII

Empfehlung:Empfehlung:
BelastungsBelastungs--EKG alle 2 Jahre und vor EKG alle 2 Jahre und vor 
Teilnahme am Wettkampfsport ab 10. Teilnahme am Wettkampfsport ab 10. LjLj..
KontaktKontakt--Sportarten sollten während der Sportarten sollten während der 
AntiagulationstherapieAntiagulationstherapie vermieden werden vermieden werden 
Jährliche Echokardiographie und EKGJährliche Echokardiographie und EKG
AngiographieAngiographie bei ungewöhnlichen bei ungewöhnlichen 
Ergebnissen des BelastungsErgebnissen des Belastungs--EKGs EKGs 
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RiskRisk Level IVLevel IV

Große Große AneurysmenAneurysmen (>6 mm)  und (>6 mm)  und 
Koronararterien mit multiplen komplexen Koronararterien mit multiplen komplexen 
AneurysmenAneurysmen ohne Obstruktionohne Obstruktion
LangzeitantithrombozytäreLangzeitantithrombozytäre Therapie Therapie 
Zusätzlich bei Zusätzlich bei RiesenaneurysmenRiesenaneurysmen

Niedermolekulares Niedermolekulares HeparinHeparin s.c. oder s.c. oder 
WarfarinWarfarin
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RiskRisk Level IVLevel IV
Empfehlung:Empfehlung:

Jährliches BelastungsJährliches Belastungs--EKG mit SportempfehlungEKG mit Sportempfehlung
EKG und Echokardiographie halbjährlichEKG und Echokardiographie halbjährlich
Herzkatheter 6Herzkatheter 6--12 Monate nach akuter Erkrankung12 Monate nach akuter Erkrankung
Wiederholung bei erhöhtem Ischämierisiko oder wenn Wiederholung bei erhöhtem Ischämierisiko oder wenn 
andere bildgebende Verfahren ergebnislosandere bildgebende Verfahren ergebnislos
Kontaktsportarten wegen Kontaktsportarten wegen AntikoalgulanztherapieAntikoalgulanztherapie
vermeidenvermeiden
AtherioskleroseberatungAtherioskleroseberatung und für Frauen und für Frauen 
Schwangerschaftsberatung sollten angeboten werdenSchwangerschaftsberatung sollten angeboten werden
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RiskRisk Level VLevel V

KoronararterienaneurysmaKoronararterienaneurysma mit Obstruktion mit Obstruktion 
Langzeittherapieempfehlung ähnlich wie Langzeittherapieempfehlung ähnlich wie 
bei bei RiskRisk Level IV Level IV 

Zusätzlich BetaZusätzlich Beta--RezeptorenRezeptoren--BlockerBlocker
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Chirurgische BehandlungChirurgische Behandlung

BypassBypass
Herzkatheterismus Herzkatheterismus 

StentStent
Ballon Ballon AngioplastyAngioplasty
Rotationsatherektomie Rotationsatherektomie 

HerztransplantationHerztransplantation
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BypassBypass
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BypassBypass
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BypassBypass
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BypassBypass
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BypassBypass
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BypassBypass
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Herzkatheterismus Herzkatheterismus 
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StentStent
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Ballon Ballon AngionplastyAngionplasty
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Rotationsatherektomie Rotationsatherektomie 
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PrognosePrognose

Nach Nach rechtzeitiger Diagnoserechtzeitiger Diagnose und und 
Behandlung ist eine vollständige Heilung Behandlung ist eine vollständige Heilung 
zu erwarten zu erwarten 
Überlebensrate 99,5 %Überlebensrate 99,5 %
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