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Diese Handlungsempfehlung basiert auf der
aktualisierten S2k-Leitlinie Kawasaki-Syndrom
der Gesellschaft fiirKinder- und Jugendrheuma-
tologie e. V. (GKJR) sowie der Deutschen Gesell-
schaft fiir Padiatrische Kardiologie und Ange-
borene Herzfehler e.V. (DGPK), AWMF-Register
Nr. 185-003 vom 16.12.2020, in der Diagnostik,
Therapie und Langzeit-Follow-up detailliert
dargestelltsind.Sie ersetzt nicht deren Lektiire.
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Das Kawasaki-Syndrom (KS) ist eine syste-
mische Vaskulitis kleiner und mittelgroer
Arterien. Die genaue Atiologie ist nach wie
vor unklar [1]. Die Erkrankung ist auch
in Deutschland mit ca. 500 Féllen/Jahr
nicht ganz selten; Giberwiegend sind Kin-
der <5 Jahre betroffen [2]. Um bleibende
Schaden durch koronararterielle Aneurys-
mata (KAA) zu verhindern, sollte nach der
sicheren Diagnosestellung sofort behan-
delt werden.

Die Zusammenfassung der Diagnostik
und Therapie gemal der neuen, der durch
die Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaft-
lichen Medizinischen Fachgesellschaften
(AWMF) koordinierten Leitlinie findet sich
in @ Abb. 1. Fir detaillierte Informationen
wird auf die Leitlinie [9] verwiesen.

Eine oftmals identische Symptomatik
zeigt das neue Krankheitsbild ,paediat-
ricinflammatory multisystemic syndrome”
(PIMS). Hierbei ist allerdings ein Zusam-
menhang zu einer Infektion mit dem Seve-
re Acute Respiratory Syndrome Coronavi-
rus 2 (SARS-CoV-2; serologischer Nachweis,
Direktnachweis, enge Kontaktperson) obli-
gat. Im Einzelfall kann die Differenzialdiag-
nose schwierig sein, da es Patienten mit KS
geben kann, die zuféllig auch SARS-CoV-
2-positiv sind, andererseits auch im wei-
teren Verlauf diese Infektion die Krankheit
imitieren kann.

Die Diagnose ,komplettes KS” erfolgt
nach der klinischen Manifestation mit Fie-
ber iber 5 Tage und mindestens 4 der
folgenden 5 Kriterien:

— bilaterale konjunktivale Injektion ohne

Exsudat,

— Lymphadenopathie, meist zervikal
unilateral lokalisiert, mit einer GréR3e
der Lymphknoten >1,5cm, nicht
abszedierend,

- makulopapuldses Exanthem,

— Schleimhautveranderungen mit roten,
rissigen Lippen (Lacklippen), Erd-
beerzunge oder oropharyngealem
Enanthem,

— Odem oder Erythem von Handen und
FiiBen sowie periunguale Desqua-
mation in der subakuten Phase [3,
4].

Eine Diagnose ,inkomplettes KS” sollte in

Erwdgung gezogen werden bei Sauglin-

gen oder Kindern mit prolongiertem un-

klaren Fieber und weniger als 4 der obigen

Kriterien, wenn sie

- kompatible Laborparameter auf-
weisen, wie C-reaktives Protein
(CRP) =3 mg/dl und/oder Blutkor-
perchensenkungsgeschwindigkeit
(BSG) =40 mm/h, sowie mindestens 3
der folgenden Laborwerte: Andmie,
Thrombozytose (Thrombozytenzahl
>450.000/ul) nach dem 7. Fiebertag,
Albuminkonzentration <3 g/dl, er-
hohter Wert der Glutamat-Pyruvat-
Transaminase (GPT), Leukozytose (Leu-
kozytenzahl = 15.000/pl), Leukozyturie
oder

— sich einer der folgenden echokar-
diografischen Befunde nachweisen
lasst: Koronaraneurysma in einem
der Hauptéste mit minimalem ,z-
score” > 2,5 oder > 3 andere suggestive
Verdanderungen, wie eingeschrankte
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£ Fieber iiber 5 Tage und mindestens 4 der folgenden 5 Kriterien:
:g 1. rissige und gerotete Lippen (Lacklippen), Erdbeerzunge, Enanthem
a, 2. Bilaterale nichteitrige konjunktivale GefaRfiillung
£ 3. Makulopapul6ses, diffuses Exanthem, oder Erythema multiforme
(-] 4, Palmares/plantares Odem oder Erythem (akut), periunguale Schuppung (subakut)
3: 5. Nichtabszedierende, zervikale Lymphadenopathie (Lymphknoten > 1,5 cm), meist unilateral
v
Diagnose komplettes Inkomplettes
KS gesichert? KS s. Text Hochrisikofaktoren (hochevident) = Steroidgabe soll erfolgen,
wenn mindestens eines der folgenden Kriterien vorliegt:
- initial vergr6Berte Koronararterien (z-Score > 2)
= « Alter < 1 Jahr,
"g' « schwerer Krankheitsverlauf z.B. Makrophagenaktivierungssyndrom,
A Schock
= Hochrisiko- oder R ) S e
< Py isikofaktoren (weniger evident) = Steroidgabe kann erfolgen,
(=] RISIkOfaktor:n \7 wenn mindestens eines der folgenden Kriterien vorliegt:
vorhanden? « Alter > 7 Jahre
«» mannliches Geschlecht
O - pathologische Laborwerte (deutlich erhéhte Inflammationsparameter,
erhohte Leberenzyme, Hypalbuminamie, Andmie, Hyponatriamie)
« Krankheitsdauer bis zum Therapiebeginn < 4 oder > 14 Tage

IVIG? + ASS® IVIG? + ASS® + PRED®

Entfieberung 36 h ®) Entfieberung 36 h ®)
nach IVIG-Gabe nach IVIG-Gabe
V)
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Anakinra® £ IVIG?

optional

)

MPP’+ IVIGY

V) Entfieberung

| Entfiebering
®)

Reduktion ASS auf 5 mg/kgKG" Wechsel auf noch nicht

eingesetztes Medikament
(s.0.)

Nach 6-8 Wochen keine KAA-Erweiterung O Verlau;fll-( o:;rgllen
+ CRP + Thrombozytenzahl normal Kav:::aki-esly::ilfom

(") Diagnostik/diagnostische Fragestellung () Diag (0) Therapie

Abb. 1 A Handlungsempfehlung zur Akuttherapie beim Kawasaki Syndrom (KS). 2intravendse Immunglobuline (/VIG): 2 g/
kgKG tiber 10-12 h; PAcetylsalicylsdure (ASS): 30-50 mg/kgKG, Fortfiihren wihrend evtl. Therapieeskalierung; Prednisolon
(PRED) 2 mg/kgKG auf 3 ED, Fortfiihren wihrend evtl. Therapieeskalierung; %5 mg/kgKG einmalig; ©2 bis maximal 10 mg/kgKG
und Tag. Methylprednisolonpulse (MPP) 10-30 mg/kgKG (max. 1 g/Tag) fiir 3 Tage; 92 IVIG-Gaben im Therapieablauf werden
als hinreichend betrachtet. "Bei sehr groBen koronararteriellen Aneurysmata (KAA) ggf. Antikoagulation mit oder ohne duale
Plattchenhemmung notwendig; s. Leitlinie. CRP C-reaktives Protein. (Nach Hospach et al. [9]). Grafik: O. Hippmann
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linksventrikuldre Funktion, Mitral-
klappeninsuffizienz, Perikarderguss,
z-Score 2-2,5 in der linken anterior
absteigenden oder rechten Koronarar-
terie.

Bei anhaltendem Fieber und hinreichen-
dem Verdacht sollten serielle klinische, la-
borchemische und echokardiographische
Untersuchungen erfolgen. Bei wiederhol-
tem Nachweis von Laborwerten im Norm-
bereich ist ein Kawasaki-Syndrom extrem
unwahrscheinlich. Ein zuverldssiger und
spezifischer Biomarker fiir das Kawasaki
Syndrom konnte nach wie vor nicht eta-
bliert werden.

Mit zunehmender Kenntnis und Pré-
zisierung von Risikofaktoren, sowohl fiir
ein Therapieversagen der intravendsen Im-
munglobuline (IVIG) bzw. fiir die Entwick-
lung von KAA besteht starker Konsens hin-
sichtlich eines differenzialtherapeutischen
Vorgehens. Neben der bekannten Gabe
von IVIG und Acetylsalicylsdure (ASS) soll
bei Vorliegen mindestens eines der fol-
genden Risikofaktoren Prednisolon verab-
reicht werden: initial vergroBerte Koronar-
arterien (z-Score > 2), Alter < 1 Jahr, schwe-
rer Krankheitsverlauf z. B. Makrophagenak-
tivierungssyndrom, Schock. Zudem kann
eine Steroidgabe erfolgen bei Vorliegen
von mindestens einem der folgenden Kri-
terien: Patientenalter >7 Jahre, mannli-
ches Geschlecht, pathologische Laborwer-
te (deutlich erhéhte Inflammationspara-
meter, erhdhte Leberenzyme, laborchemi-
scher Hinweis auf Hypalbumindmie, An-
amie, Hyponatriamie), Krankheitsdauer bis
zum Therapiebeginn <4 oder > 14 Tage.

Eine Risikostratifizierung anhand von
s0g. japanischen Scores (z.B. Kobayashi-
Score) scheint fiir kaukasische Kinder un-
zureichend zu sein [8] und wird in der
aktuellen Leitlinie nicht empfohlen.

Weiterhin gibt es Behandlungsvor-
schlage bei therapierefraktdren Verlaufen,
da diese ein erhdhtes Risiko fiir kardio-
vaskuldre Schaden mit sich bringen. Eine
Blockierung von Interleukin-1 oder des
Tumor-Nekrose-Faktor-a oder auch eine
Methylprednisolonpulstherapie sollte in
solchen Situation rasch eingesetzt werden
[5-71.

Abhdngig vom koronararteriellen Be-
fund werden eine kardiale Nachsorge und
ggf. Langzeittherapie notwendig.

Bei anhaltender Entfieberung (36h)
nach Ende der IVIG-Gabe kann das ASS
auf 5 mg/kgKGreduziert werden. Eine Kon-
trollechokardiographie ist zur Woche 6
bis 8 zu empfehlen. Bei unauffalligem
Echokardiographiebefund und unauffalli-
genlaborchemischen Entziindungswerten
(CRP, BSG, Thrombozytenzahl) kann das
ASS abgesetzt werden. Danach ist eine
weitere Kontrolle nach einem Jahr emp-
fehlenswert. Ein auffalliger Echokardio-
graphiebefund erfordert engmaschigere
Kontrolluntersuchungen [9].
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