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Inkomplet Kawasakis syndrom  
med koronaraneurisme hos et spædbarn
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Kawasakis syndrom (KS) er en akut, multisystemisk 
vaskulitis, som bl.a. angriber koronararterierne og er 
den primære årsag til erhvervet hjertesygdom hos 
børn [1]. KS er karakteriseret ved febrilia i fem dage 
eller længere og minimum fire ud af fem klassiske 
symptomer: 1) bilateral konjunktivitis uden ekssudat, 
2) erytematøst, polymorft udslæt, 3) unilateral cervi-
kal lymfeknudesvulst > 1,5 cm, 4) enatem i mundhu-
len og på læberne og 5) ødematøse fødder og hænder 
med fissurer og rødme [1]. Ved inkomplet KS ses kun 
to eller tre af de klassiske symptomer og kardial på-
virkning [1].

Ætiologien til KS er ukendt, men syndromets kli-
niske og epidemiologiske aspekter bidrager til mis-
tanken om et immunrespons mod en infektiøs agens 
[1].

Incidensen af KS hos danske børn er 
4,5:100.000, lidelsen forekommer hyppigst i 4-6-må-
nedersalderen faldende frem til femårsalderen. I peri-
oden 1994-2008 har der kun været rapporteret om 
fem patienter med inkomplet KS blandt børn under 
fem år i Danmark [2].

SYGEHISTORIE

En fire måneder gammel dreng blev indlagt på en 
børneafdeling med tre dage varende feber, nedsat ap-
petit, diarré samt opkastninger, og man havde mis-
tanke om urosepsis. Urindyrkningssvar fra egen læge 
viste signifikant vækst af en ukendt bakterie. Objek-
tivt var drengen septisk med en temperatur på 40,3 
°C, en respirationsfrekvens 60 åndedrag/min og en 

hjertefrekvens på 190 slag/min. Han havde konjunk-
tival rødme og makulært eksantem. 

Paraklinisk fandt man flg. niveauer: C-reaktivt 
protein (CRP) 66 mg/l, hæmoglobin 7,1 mmol/l og 
leukocytter inden for normalområdet. Både lumbal-
punktur og røntgenoptagelse af thorax var uden pato-
logiske fund. Drengen blev sat i behandling med am-
picillin og gentamycin.

På tredjedagen tilkom der diarré, patienten ho-
stede, var bleg, irritabel og fik bilateralt ødem på fød-
derne. Infektionstallene var stigende, og ampicillin 
blev skiftet til piperacillin/tazobactam.

Bloddyrkning, fæcesdyrkning og UL af abdomen 
og urinveje viste intet abnormt. Urindyrkning viste 
vækst af normal bakterieflora.

De følgende fire dage var der klinisk bedring, 
men paraklinisk steg sænkningsreaktion- (SR), leuko-
cyt- samt trombocytniveauet, og anæmien var vedva-
rende.

Feber gennem 13 dage, hævelse af fødderne, 
konjunktivitis uden ekssudat og makulopalpuløst ek-
santem kombineret med karakteristiske parakliniske 
fund samt manglende bedring ved antibiotisk be-
handling førte til mistanken om KS.

Patienten blev behandlet med i.v. givet im-
munglobulin (IVIG) og aspirin. En ekkokardiografi vi-
ste et 4,3 mm stort fussiformt aneurisme på højre ko-
ronararterie (Figur 1A). Seks uger efter 
behandlingsstart var aneurismet reduceret til 2,6 mm 
(Figur 1B). Efter fem måneder var det yderligere re-
duceret til 1,9 mm, og aspirinbehandlingen blev se-
poneret. Efter et år var der ingen koronaraneurismer 
ved ekkokardiografi.

DISKUSSION

At diagnosticere KS er svært af flere årsager: 1) KS 
minder om flere almindelige børnesygdomme, 2) der 
findes ikke en diagnostisk test, og 3) de klassiske 
symptomer er sjældent til stede samtidigt.

Både lav alder, < 6 måneder, og inkomplet KS er 
risikofaktorer for sen diagnosticering af KS [3]. 
Tilsvarende har samme aldersgruppe øget risiko for 
at få koronaraneurismer [3]. I 2004 publicerede 
American Heart Association en algoritme til diagno-
sticering og behandling af KS [4], hvilket resulterede 

FIgur 1

A. Ekkokardiografifoto på diagnosetidspunktet. Pilen peger på koro-
naraneurismet. B. Ekkokardiografifoto efter seks uger. Pilen peger på 
det reducerede aneurisme.
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i bl.a. kortere udredningstid af inkomplet KS (Figur 
2) [5]. Hurtig igangsætning af behandling er vigtig, 
da risikoen for koronaraneurismer reduceres til en 
femtedel, hvis IVIG bliver givet før tiendedag med fe-
brilia [1].

Hos patienten i sygehistorien sås i den første syg-
domsuge kontinuert stigning i CRP- og SR-niveau, 
der overskred referenceværdierne i algoritmen [4]. 
Fund af anæmi lavt albuminniveau, forhøjet alanina-
minotransferaseniveau og let trombocytose skulle 
ifølge algoritmen endvidere have medført ekkokardi-
ografi og behandling med IVIG allerede på syvende-
dagen hos patienten i sygehistorien [4].

Patienten havde endvidere diarré, opkastninger 
og bakteriuri, som er typiske symptomer hos patien-
ter med KS [1]. Som det var tilfældet i denne sygehi-
storie, ses trombocytose oftest efter mere end ti dages 
febrilia og rettidig behandling kan derfor ikke altid 
igangsættes ud fra det [2].

Algoritmen til udredning af KS (Figur 2) kan 
med fordel implementeres på de danske børneafde-
linger som redskab til hurtigere udredningstid og der-
ved sikring af hurtig og rettidig behandling af KS. 
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We report a four-month-old boy with incomplete Kawasaki 

syndrome. He developed a coronary artery aneurysm. 

Incomplete Kawasaki syndrome is rare in Denmark, and only 

reported in five patient cases in the past 25 years. It is difficult 

to diagnose Kawasaki disease; early diagnosis and treatment 

reduces the risk for cardiac sequel. In lack of diagnostic test, we 

recommend that the algorithm from the American Heart 

Association to diagnose incomplete Kawasaki is implemented in 

Denmark. The algorithm is based on classic clinical features, 

echocardiography and laboratory findings.

FIgur 2

Udredning af formodet inkomplet Kawasakis syndrom.

Feber ≥ 5 dage samt 2 eller 3 kliniske kriterier

Vurder patientens andre symptomer

Vurder parakliniske resultater

Ekko

Ekko –

Gentag Ekko 
Søg ekspert-
hjælp

KS ikke oplagt

Behandling

Ekko +

Behandling  
og Ekkob

> 3 supplerende 
 parakliniske kriteriera

≤ 3 supplerende 
 parakliniske kriteriera

KS ikke oplagt

Foreneligt  
med KS

Fortsat 
feber

feber 
forsvinder

Ikke foreneligt  
med KS

Vedvarende 
feber

Daglig 
kontrol

CRP < 30 mg/l og  
SR < 40 mm/time

CRP ≥ 30 mg/l og/eller  
SR ≥ 40 mm/time

Feber fortsætter 
2 dage

Feber  
forsvinder

EkkobAfslut

Ingen 
afskalning

Klassisk 
afskaningc

CRP = C-reaktivt protein-koncentration; Ekko = ekkokardiografi; KS = Kawasakis syndrom; SR = 
sænkningsreaktion.
a) Supplerende parakliniske kriterier omfatter albuminkoncentration < 30 g/l, anæmi for alderen, 
høj alaninaminotransferasekoncentration, trombocytkoncentration efter dag syv > 450 × 109/l, leu-
kocytkoncentration > 15 × 109/l og fund af > 10 hvide blodceller i urinen.
b) Hvis ekkokardiografi er positiv, bør behandlingen gives til patienten inden for ti dage efter feber-
debut og efter de ti dage, hvis der er kliniske og laboratoriemæssige tegn (CRP og SR) på igangvæ-
rende inflammation. 
c) Typisk afskalning begynder under negleroden på fingrene og derefter tæerne.
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