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Opisano 2 chorych dzieci (chtopca w wieku 2,5 lat i dziewczynke - 3 lat),
u ktorych wystgpity objawy odpowiadajgce kryteriom rozpoznania zespotu skomo
- $luzébwkowo - weztowego (choroba Kawasaki).

Choroba Kawasaki (ChK) jest to ostry zesp6t goragczkowy o nieznanej etiologii,
rozpoznawany gidéwnie u dzied ponizg 9. roku zyda. Rozpoznanie stawia sie na
podstawie objawdéw Klinicznych skdrnych i $luzéwkowych, a takze powigkszenia
weztdw chionnych, stad synonim tego zespotu: ,,mucocutaneous lymph node syn-
drome MCLS”, czyli ,,zesp6t sluzoéwkowo-skérno-weztowy”. W polskim pismiennic-
twie opisano dotad zaledwie 4 przypadki ChK (4, 6), co nie $wiadczy o tym, ze jest
to jednostka egzotyczna. Prawdopodobnie zbyt rzadko rozpoznaje sie ten zespot, nie
biorgc go pod uwage w diagnostyce, lub myli sie go z chorobami wysypkowymi,
najczesdej pionicg (4). Ponizej przedstawiamy dwa przypadki choroby Kawasaki,
obserwowane w naszej Klinice w ostatnim dziesiedoledu.

Przypadek 1. D.K. (nr hist. chor. 283/85), 3-letnia dziewczynka, u ktérej choroba
zaczela sie ostro gorgczka powyzej 38°C i zapaleniem gardta. W nastepnym dniu
pojawita sie wysypka: obfita, gruboplamista, zlewajgca sie, zywoczerwona na tutowiu,
a na konczynach podbarwiona sino. Nastepnie wystapity obrzeki odsiebnych czesd
koniczyn dolnych i gérnych, powiekszenie weztéw chtonnych szyjnych i podzuchwowych,
nieropne zapalenie spojowek gatkowych z wylewami krwawymi. Obserwowano obrzek-
niete, zywoczerwone, rozpulchnione $luzéwki jamy ustnej i gardta oraz powiekszenie
watroby do 2 cm ponizej tuku zebrowego. Gorgczka wzrosta do 40°C.

Z takimi objawami dziewczynka zostata przyjeta do Kliniki w 4. dniu choroby.
W badaniach dodatkowych z odchylert od normy wykazano: leukocytoze do 20, 2 G/I
z przesuniedem w lewo (meta. 2%, pat. 38%, seg. 53%, kwas. 1%, limf. 5%, mon. 1%),
ziarnistos$d toksyczne w granulocytach, podwyzszony OB (80 mm/I godz.), podwyz-
szona aktywno$¢ aminotransferaz (AspAT 176 Ul/l, A1AT189U/1, bilirubi-
nemie 75, 24 /gnol/1 (bezp. 46,17 /xmol/l), poziom biatka catkowitego w sur. 60 g/,
albuminy 32,76 g/l, globuliny al-4,38 g/l, globuliny a2-8,76 g/l, przejsdowga hypoka-
liemie (3,7 mmol/l). W badaniach og6lnych moczu wykazano $ladowy biatkomocz,
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Ryc. 1. tuszczenie skdry stop u dziecka nr 1w 2. tygodniu choroby Kawasaki.

leukocyturie do 28 komdérek w polu widzenia i erytrocyturie (erytrocyty Swieze 3-6,
za$ wylugowane 1-2 w polu widzenia). Badaniem Ekg stwierdzono przyspieszenie
rytmu serca i cechy zaburzenia okresu repolaryzacji miesnia sercowego (ujemny
zatamek T w 111 odprowadzeniu konczynowym i wszystkich przedsercowych). Posie-
wy krwi, moczu, ptynu m.-rdz. byly ujemne, HBsAg, odczyn Paula-Bunella-Dawid-
sohna, odczyn lateksowy i Waalera-Rosego - réwniez ujemne. Badania OWD w kie-
runku Mycoplasma pneumoniae byty trzykrotnie ujemne. Odczyn ASO wynosit 50 j.
w kilku badaniach, za$ z posiewu gardta nie hodowano paciorkowcéow.

Przez 5 dni stan dziecka byt dos$¢ ciezki, dominowata apatia, utrata apetytu,
znaczne ostabienie, wysoka gorgczka (do 39,5°C), utrzymujgca sie 14 dni mimo
antybiotykoterapii i kortykoperapii. Nadal obserwowano wysypke, ,lakierowane”,
popekane usta, silne zapalenie spojowek. W 12 dobie hospitalizaqg'i zaobserwowano
tuszczenie sie skory na dioniach i stopach, ktdre nasilito sie w nastepnych dniach
(ryc. 1). W 17 dobie jezyk przybrat posta¢ ,,malinowego”. W 26 dobie hospitalizacji
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pojawit sie nad sercem szmer skurczowy. Obserwowano spadek hemoglobiny i erytro-
cytéw (do 5,2 mmol/1l i 3,4 T/l w 19 dobie choroby). Normalizacje enzyméw watro-
bowych i bilirubiny obserwowano po okoto 2 tygodniach.

W leczeniu stosowano netromycyne, hydrokortizon, diphergan, phenazolineg, cal-
cium, rutinoscorbin, rifampicyne, encorton, cefuroksym, erytromycyne.

Po 26-dniowej hospitalizacji dziewczynka opuscita klinike w dobrym stanie, zgta-
szajac sie jeszcze dwukrotnie do kontroli. Kontrolne badania ekg serca byly prawi-
dtowe. Retrospektywnie rozpoznano chorobe Kawasaki.

Przypadek 2. P.M. (nr hist. chor. 831/91), 2,5 letni chlopczyk, dziecko bardzo
dobrze sytuowanych rodzicow, przyjety do kliniki z podejrzeniem ptonicy, w 3 dniu
wysokiej gorgczki (40°C), nie ustepujacej po lekach przeciwgorgczkowych. Dziecko
catkowicie stracito apetyt, skarzyto sie na silny bol glowy i stawdéw kolanowych. Stan
ogolny przy przyjeciu byt sredniodezki. Na skorze stwierdzono $lady po ospie wietrz-
nej, ktdra chiopiec przebyt przed tygodniem, a w okolicach wyprostnych koriczyn
gérnych i dolnych wielopostaciowe plamisto-grudkowe, rumieniowe i obragczkowate
wykwity o $rednicy okoto 4 cm. Stwierdzono réwiez uogélnione powiekszenie weztow
chtonnych, szczeg6lnie szyjnych i pachwinowych o $rednicy ok. 1,5 cm. Spojéwki obu
oczu byly silnie przekrwione (ryc. 2), wargi zaczerwienione, spierzchniete, tuszczace
sie, z zajadami w kacikach ust (ryc. 3), jezyk ,malinowy”. Ponadto stwierdzono
zapalenie gardta bez nalotow i przekrwienie $luzéwek jamy ustnej. Nad sercem
wystuchiwano szorstki szmer skurczowy 3/6 w skali Levina. Watroba byta macalna
1 cm pod tukiem zebrowym, $ledziona - na réwni z tukiem zebrowym.

Ryc. 2. Przekrwienie spojowek gatkowych u dziecka nr 2 w 1. okresie choroby Kawasaki.
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Ryc. 3. Suche, popekane, ,lakierowane” wargi i zajady u dziecka nr 2 w 1. okresie choroby Kawasaki.

W wykonanych badaniach laboratoryjnych stwierdzono leukocytoze 6,2 G/I,
z odmiodzeniem uktadu granulocytarnego (meta. 3%, pat. 13%, seg. 44%, kwas. 2%,
limf. 34%, mon. 4%) i obecno$cig ziarnistosci toksycznych w granulocytach,
ptytki krwi 2405 G/I, podniesiong nieznacznie pleocytoze w plynie (19 kom.
w mm3), OB 20 mm/l godz., poziom biatka catkowitego 57 g/l, albumin 30,2 g/l
globulin al-4,7 g/l, glob. a2 - 91 g/l, A1AT 52 IU/1. Badanie ekg serca, poza
tachykardig i nietypowego dla wieku normogramu, bylo prawidtowe.

W badaniach kontrolnych, na poczatku drugiego tygodnia choroby obserwowano
trombocytoze do wartosci maksymalnych 861 G/l (861000/mm3), a takze narastanie
leukocytozy (do 17,4 G/I) oraz spadek Hb do 6,2 mmol/l. W 11. dniu choroby
pojawito sie tuszczenie skory dioni i stop.

Na podstawie badan serologicznych i bakteriologicznych wykluczono: zakazenia
paciorkowcowe (miano ASO nie przekraczato 60 j w kilku badaniach), gronkow-
cowe, leptospiroze, listerioze, jersinioze, zakazenie pateczkami Salmonella i Shigella,
dury, bakteriemie o innej etiologii, chlamydioze, mykoplazmoze, toksoplazmoze,
zakazenia wirusowe (rézyczke, odre, cytomegalie, mononukleoze, wzw B, zakazenie
wirusami Coxsackie B1-B6, A9 i E7). Posiewy z gardta, moczu, krwi i ptynu m.-rdz.
byty ujemne. Wykluczono réwniez choroby uktadowe.

Na podstawie zespotu objawow klinicznych oraz wykonanych badan dodatko-
wych rozpoznano ChK i w 3. dobie choroby wigczono leczenie kwasem acetylosali-
cylowym w dawce 30 mg/kg/dobe, utrzymujac jednak antybiotykoterapie doustng
penicyling. Objawy stopniowo cofaty sie. Goragczka i znaczne powiekszenie weztow
chtonnych trwaly 6 dni, hepatosplenomegalia 30 dni, zapalenie spojowek 5 dni,
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wysypka 5 dni, ,malinowy” jezyk 30 dni, tuszczenie wkoto ust 22 dni, tuszczenie
skory dtoni i stép utrzymywato sie 17 dni. Szmer skurczowy nad sercem nie ustgpit
przez caty czas obserwacji. W badaniu Usg stwierdzono niedomykalno$¢ zastawki
ujscia zylnego prawego - wade bez znaczenia hemodynamicznego. Dziecko pozostaje
pod statg kontrolg kardiologiczna.

OMOWIENIE

Rozpoznanie choroby Kawasaki opiera sie jak dotagd wytgcznie na obrazie kli-
nicznym. Do rozpoznania tego zespotu upowaznia stwierdzenie ponizej przedstawio-
nych kryteriow diagnostycznych A, B i C. Gtéwne kryteria choroby Kawasaki to:

A. Gorgczka do 40°C, utrzymujgca sie co najmniej 5 dni, nie reagujgca na
podawane antybiotyki.

B. Obecnos$¢ co najmniej 4 sposrod 5 nastepujacych objawow:

1. obuoczne nieropne zapalenie spojowek

2. zmiany blony S$luzowej jamy ustnej (co najmniej jedna): zapalenie gardia,

zaczerwienienie, sucho$¢ i pekniecia warg, ,,malinowy” jezyk

3. zmiany w obrebie koniczyn (co najmniej jedna): zaczerwienienie dtoni i stop,

obrzek i stwardnienie dtoni i stop, ztuszczanie naskorka dtoni i stop

4. wielopostaciowa wysypka szkarlatyno- lub odropodobna, niepecherzowa, naj-

bardziej widoczna na tulowiu, ale mogaca réwniez wystepowaé na twarzy
i konczynach

5. limfadenopatia szyjna

C. Wykluczenie innych jednostek chorobowych (8).

U obojga dzieci wystgpity wszystkie z powyzszych objawoéw, zaliczanych do
gléwnych kryteriow diagnostycznych ChK. U obserwowanych dzieci wystgpity
réwniez inne objawy pochodzace ze strony réznych narzadéw i ukladow, ktore
opisywano w ChK (7, 8): bole stawowe, wzrost pleocytozy w plynie m.-rdz,
hepatosplenomegalia (dziecko 2), hepatomegalia, jatowa leukocyturia i erytrocyturia
(dziecko 1). Ponadto u obojga dzieci wystapity zmiany w obrazie krwi obwodowej
i zaburzenia biochemiczne charakterystyczne dla ChK: leukocytoza z przesunieciem
w lewo, obecno$¢ ziarnistosci toksycznych w granulocytach, przyspieszenie OB,
anemizacja, wzrost a-globulin. Ponadto obserwowano hypoalbuminemie i przejs-
ciowy wzrost transaminaz u obojga pacjentow, a u dziecka nr 1 wzrost bilirubine-
mii, co réwniez opisywane jest w tej chorobie. U dziecka nr2 w drugim tygodniu
choroby wystgpita czesto opisywana w tym okresie choroby Kawasaki trombocyto-
za (w przypadku nr 1 nie wykonywano systematycznych oznaczehn plytek krwi).
U obojga dzieci stwierdzano w Ekg typowg dla choroby Kawasaki tachykardie
zatokowg, a u dziewczynki - zaburzenia okresu repolaryzacji. PrzejSciowe zmiany
w Ekg (niecharakterystyczne zmiany odcinka ST, sptaszczenie lub inwersja zatamka
T, a takze wydtuzenie odcinkéw PR lub QT) wystepuja u wiekszosci dzieci z ChK.
Pojawienie sie patologicznego zatamka Q zwiastuje wystgpienie zawatu, bedacego
najczestszg przyczyng $mierci (Smiertelnos¢ wynosi 1-2%) w ChK. U okoto 10-40%
pacjentow dochodzi do zapalenia naczyn wiencowych z tworzeniem sie tetniakow
i zakrzepow (8).
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U zadnego z opisanych dzieci nie udato sie ustali¢ etiologii choroby, ktora pozos-
taje nadal niejasna od czasu opisania zespotu przez Tomisaku Kawasaki w 1967 roku
u dzieci japonskich. Wyniki dotychczasowych badan wskazujg, ze ChK wywotuje
najprawdopodobniej jaki$ czynnik infekcyjny, stymulujacy odpowiedz immunologicz-
ng gospodarza, ktéra odpowiada za procesy zapalne w $cianach naczyn krwionos-
nych i w otaczajgcych tkankach. Obecnie opisywane sg przypadki tej choroby u dzie-
ci roznych ras na catym Swiecie, szczeg6lnie z rodzin dobrze sytuowanych, co miato
miejsce w przypadku nr 2. Zesp6t objawdw klinicznych, przypominajacy ptonice,
powoduje, ze ciggle rozwaza sie etiologie paciorkowcowg (2). Jednakze w Swietle
obowigzujacych obecnie kryteriow, stwierdzenie zakazenia paciorkowcem grupy
A wyklucza rozpoznanie choroby Kawasaki. Istniejg przypuszczenia, ze choroba
Kawasaki jest wywotana toksynami bakteryjnymi (np. enterotoksyng gronkowcowsa),
ktére dziatajg jak superantygen, prowadzac do aktywacji i znacznej proliferacji lim-
focytow T za posrednictwem receptoréw V-/? (3). Hoare i wsp. (5), ktérzy obser-
wowali u dzieci z potwierdzonym bakteriologicznie zakazeniem paciorkowcem grupy
A petnoobjawowy zespot Kawasaki (w tym z zajeciem naczyn wiencowych) twierdza,
ze ChK moze by¢ wywotana szczepami paciorkowca produkujgcymi toksyne, dziata-
jacg jak superantygen. W zwigzku z tym autorzy postulujg rewizje dotychczasowych
kryteribw choroby Kawasaki i uwazajg, ze u dzieci ze stwierdzonym zakazeniem
paciorkowcem grupy A, a ktdre jednoczesnie spetniajg pozostate kryteria zespotu,
nalezy jak najszybciej wdrozy¢ zalecane leczenie wraz z antybiotykoterapia.

Leczenie ChK, ktére tagodzi objawy, a wczesnie zastosowane zapobiega zajeciu
naczyn wiencowych, polega na podaniu wysokich dawek immunoglobulin dozylnych
(2 g/kg jednorazowo przez 10-12 godzin) oraz kwasu acetylosalicylowego w zmniej-
szanych dawkach przez 6-8 tygodni (8). Jest bardzo interesujacg obserwacjg, ze
w wielu sytuacjach, kiedy podejrzewa sie udziat superantygendw, stwierdza sie jedno-
czesnie skuteczno$¢ immunoterapii wysokimi dawkami dozylnych immunoglobulin.
Prawdopodobnie wigze sie to z wptywem immunoglobulin na proliferacje limfocy-
tow T wtdrnie do ich aktywacji przez superantygen (3). W opisanym przypadku nr 2
zastosowano wczesnie (w 3. dniu) kwas acetylosalicylowy w dawce 30 mg/kg/dobe,
kierujgc sie opinig wielu ekspertow, ze diagnoza choroby Kawasaki powinna by¢
postawiona (i wiaczone leczenie) przed 5. dniem gorgczki na podstawie klasycznych
objawdw (8). Sprawa wyboru dawki aspiryny w leczeniu przeciwzakrzepowym ChK
jest kwestig dyskusyjng. Wielu autoréw zaleca zastosowanie wysokiej dawki aspiryny
(100 mg/kg) w ostrym okresie. Akaga i wsp. (1) wykazali, ze wysokos¢ dawki nie
wplywa na czestos¢ powiktan zakrzepowych ze strony naczyn wiencowych w ChK.
W Swietle ich badan mate dawki aspiryny (30 mg/kg) mogg by¢ bardziej korzystne
w leczeniu przeciwzakrzepowym ChK niz wysokie (100 mg/kg), gdyz rzadziej powo-
duja uszkodzenie watroby. Ponadto mate dawki aspiryny wywieraly stabsze (korzyst-
niejsze), niz duze, dziatanie hamujgce synteze prostacykliny, przy podobnym efekcie
blokujagcym produkcje tromboksanu A2. Kortykosterydy wg niektdrych autoréw sg
przeciwwskazane w leczeniu ChK (8). U dziecka nr 1 zastosowano sterydy wobec
ciezkosci obrazu klinicznego, ale chorobe Kawasaki u tego dziecka rozpoznano
dopiero retrospektywnie, po ustgpieniu wszystkich objawow.
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MUCOCUTANEOUS LYMPH NODE SYNDROME
(KAWASAKI DISEASE) IN 2 CHILDREN

SUMMARY

Two children with Kawasaki disease (KD), a girl 3 yrs. and a boy 2,5 yrs., were described. The
children met all criteria for the diagnosis of KD (fever, conjuctivitis, oral changes, extremity changes,
rash, limphadenopathy), and other diseases were excluded. In both children or one of them other
clinical and laboratory findings occasionally detected in KD were observed: arthralgia, hepatomegaly
and splenomegaly, slight elevation of transaminases and bilirubin level, slight elevation of CSF
pleocytosis, sterile pyuria and hematuria. Electrocardiograms revealed sinus tachycardia and transi-
ent disturbances of heart repolarization. In both children changes in blood morfology and biochemi-
cal disturbances typical for inflammatory processes were noted. Thrombocytosis was seen in the 2nd
week of the illness in the child in whom platelet counts were controled. The child in whom diagnosis
of KD was established in the first week of symptoms was treated with acetylosalicylic acid along with
an oral penicillin. A child with retrospectively diagnosed KD was treated with antibiotics and
corticosteroids. Clinical and laboratory findings of KD resolved in both children within 4-6 weeks

without complications from coronary blood vessels.
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