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Taman Kkirjallisen tyon tarkoituksena on tuoreeseen tutkimustietoon perehtymalla
tehda yleiskatsaus Kawasakin tautiin ja erityisesti sen sepelvaltimokomplikaatioihin.
Tarkemmin tarkastellaan sepelvaltimokomplikaatioiden riskitekijoita ja ehkaisya.
Tutkielma on kirjallisuuskatsaus, jossa kaytetdaan l|dahdemateriaalina oppikirjoja ja
PubMed -tietokannasta |6ydettyja alkuperdistutkimuksia, meta-analyyseja ja
katsausartikkeleita.

Tutkielmassa kasitelladn ensin yleisesti Kawasakin tautia ja ajankohtaista kasitysta sen
etiologiasta, epidemiologiasta ja patogeneesista, seka taudin diagnostiikkaa ja hoitoa.
Seuraavaksi syvennytdaan tarkemmin Kawasakin taudin sydankomplikaatioihin ja
erityisesti  sepelvaltimokomplikaatioihin.  Lopussa  kasitellddn  tdmanhetkista
tutkimustietoa sepelvaltimokomplikaatioiden riskitekijoista ja ehkaisysta.

Kawasakin taudin sepelvaltimokomplikaatioille riskitekijoiksi on tunnistettu voimakas
tulehdusreaktio, taudin pitkd kesto ennen hoitoa ja hoidolle saatua vastetta seka
resistenssi taudin standardihoidolle, immunoglobuliinihoidolle.
Sepelvaltimokomplikaatioiden ehkadisyssa tarkeintd on varhainen diagnostiikka ja
hoidon aloitus ajoissa. Uusia tehokkaampia hoitomuotoja on kehitetty paljon
immunoglobuliinihoidolle resistenteille potilaille, mutta niiden tehoa
sepelvaltimokomplikaatioiden ehkaisyssa ei ole vield osoitettu.

Keskeisena paatelmana katsauksessa on, ettd sepelvaltimokomplikaatioille suuressa
riskissa olevien potilaiden varhainen tunnistaminen mahdollistaisi ndiden potilaiden
tehokkaamman seurannan ja hoidon jo taudin alkuvaiheessa, jotta taudin vakavimpia
komplikaatioita voitaisiin ehkaista entista paremmin ja parantaa potilaiden ennustetta.
Riskitekijoiden tunnistamisen avulla voitaisiin  kehittdaa pisteytysjarjestelmia
riskipotilaiden tunnistamisen avuksi.

Avainsanat: Kawasakin tauti, sepelvaltimokomplikaatiot, riskitekijat, ehkaisy
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1 Johdanto

Kawasakin tauti on keskisuurten valtimoiden akuutti vaskuliitti, joka vaurioittaa erityisesti
sepelvaltimoita. Tautia esiintyy lahinna alle 5-vuotiailla lapsilla ja se on tavallisin aasialaisessa
vaestdssa. Suomessa Kawasakin tauti todetaan vuosittain 35-50 lapsella. (Salo 2017.) Taudin
etiologia ja patogeneesi ovat vield suurilta osin tuntemattomia, mutta todennakdisesti jokin
laukaiseva tekija, kuten infektio, aiheuttaa geneettisesti alttiilla henkil6lla immunologisen
reaktion, joka johtaa tulehdusreaktioon verisuonissa (Newburger ym. 2016). Kawasakin
taudin diagnoosi on kliininen. Tyypillisia oireita ovat yli 5 paivaa kestava kuume, sidekalvojen
verestys, ihottuma, suurentunut kaulan imusolmuke, suuoireet, kuten mansikkakieli, huulien
halkeilu ja limakalvojen punoitus sekd raajojen punoitus, turvotus ja hilseily. Diagnostisen
haasteen tuovat potilaat, joiden taudinkuva on epatyypillinen eli ei taytd diagnostisia
kriteereja. Kawasakin tautia hoidetaan tavallisesti suonensisdisella immunoglobuliinilla ja
asetyylisalisyylihapolla, mutta uusia hoitokeinoja kehitetdan jatkuvasti. Varhainen hoidon

aloitus on tarkeaa komplikaatioiden ehkaisemiseksi. (McCrindle ym. 2017.)

Kawasakin taudin vaikeimpia ja eniten kuolleisuutta aiheuttavia komplikaatioita ovat
sepelvaltimoiden tulehdusmuutosten aiheuttamat laajentumat ja pullistumat eli
aneurysmat, jotka voivat aiheuttaa sydaninfarkteja, sydamen vajaatoimintaa ja muita
pitkdaikaisvaikutuksia jopa aikuisikdan saakka. Kawasakin tauti onkin yleisin hankinnaisten
sydanvikojen aiheuttaja lapsilla kehittyneissa maissa. Sepelvaltimokomplikaatioita kehittyy
nykyhoidolla noin 5 %:lle potilaista. (Salo 2017.) Suuressa komplikaatioriskissa olevien
potilaiden varhainen tunnistaminen ja aktiivinen hoito voisi kuitenkin potentiaalisesti
vahentdaa sepelvaltimokomplikaatioita entisestdaan. Siksi sepelvaltimokomplikaatioiden

riskitekijat ja ehkadisy ovat olleet tutkimusten kohteena viime vuodet.

Taman kirjallisuuskatsauksen tarkoituksena on tehda yleiskatsaus taman hetkiseen tietoon
Kawasakin taudista ja sen sepelvaltimokomplikaatioista, seka erityisesti selvittaa, mita
riskitekijoita sepelvaltimokomplikaatioille on todettu ja miten niitd voi diagnostisin ja
hoidollisin keinoin ehkaistd. Tassa kirjallisessa tyossa on kaytetty aineistona oppikirjoja ja
PubMed -tietokannasta loydettyja katsausartikkeleita, alkuperdistutkimuksia ja meta-

analyyseja.



2.1

Kawasakin tauti

Epidemiologia ja etiologia

Kawasakin taudin etiologiaa ei tunneta, mutta epidemiologiset tutkimukset viittaavat
monitekijdiseen taustaan. Etiologian selvidminen edistdisi varhaisen diagnostiikan ja uusien
hoitomuotojen kehittymista, joten se on kiivaan tutkimuksen kohteena. Yleisin teoria on,
ettd jokin infektiivinen patogeeni aiheuttaa sopivissa ymparistéolosuhteissa geneettisesti
alttiilla henkil6illa kliiniseen tautiin johtavan immunologisen reaktion (Newburger ym. 2016,
McCrindle ym. 2017, Lo 2020). Geneettiseen taustaan viittaa taudin suurin esiintyvyys
aasialaisessa vaestossa, erityisesti Japanissa, vaikka tautia tavataankin kaikkialla maailmassa
ja kaikissa etnisissa ryhmissa. Myds muualla maailmassa Kawasakin tautia esiintyy eniten
aasialaista syntyperaa olevissa populaatioissa. (Newburger ym. 2016, Hendrich ym. 2018.)
Vanhempien ja sisarusten sairastama Kawasakin tauti vaikuttaisi myods olevan riskitekija
taudille. Erityisesti immunologisten signalointireittien geenivariantteja on yhdistetty
alttiuteen Kawasakin taudille, mutta selkedda geeniassosiaatiota ei vield ole |6ytynyt.

(McCrindle ym. 2017, Hendrich ym. 2018.)

Taudille on tyypillistd, ettd ldhiaikoina samalla alueella useampi lapsi sairastuu, joka voisi
viitata infektiiviseen tekijaan, vaikka suoraa tarttumista ei ole havaittu. Lisdksi on havaittu
vuodenaikoihin liittyva sykli, jossa taudin esiintymishuippu painottuu talveen ja kevaaseen
erityisesti pohjoisella pallonpuoliskolla. Samanlainen ilmié on tavallista hengitysteiden
virusinfektioissa. Laajoista tutkimuksista huolimatta yhta yhdistavaa mikrobia ei ole 16ydetty,
joten kyseessa voi olla useampia taudinaiheuttajia. (Newburger ym. 2016, Lo 2020.) Tiettyyn
vuodenaikaan  liittyvd  tapausryppdiden esiintyminen viittaa ymparistotekijéiden

vaikutukseen laukaisevana tekijana (Wood ja Tulloh 2009).

Kawasakin tautiin sairastuvista 80 % on alle 5-vuotiaita. Tdman on epadilty johtuvan
immuunijarjestelman kypsymisestd. Myos alle 6kk ikaisilla, joilla didiltd saadut vasta-aineet
vield vaikuttavat, tauti on harvinainen. Pojat sairastuvat tyttoja useammin. (Newburger ym.

2016, McCrindle ym. 2017, Shulman 2018.)



2.2

2.3

Patofysiologia

Kawasakin taudin epaselvan etiologian vuoksi myos patofysiologia on vield monin osin
tuntematon. Taudille ominaista on keskisuurten verisuonten tulehdus koko elimistdssa,
erityisesti sepelvaltimoissa. Immunologisen tulehdusreaktion laukaisee siis jokin tekija,
mahdollisesti hengitysteiden kautta tarttunut virus, sopivissa ymparistdoloissa ja
geneettisesti alttiilla henkilolla. Tarkkaan ei viela tiedeta, miten immunologiset muutokset

johtavat verisuonivaurioon ja miksi erityisesti sepelvaltimot vaurioituvat.

Ruumiinavauksiin perustuvissa tutkimuksissa on viime aikoina pystytty kuvaamaan kolme
verisuonien vaurioon johtavaa prosessia, jotka ovat osittain paallekkaisia. Akuutissa
tulehdusvaiheessa tulehdussolukko on neutrofiilipainotteista, ja se aiheuttaa nekrotisoivan
ja verisuonen seinamaa tuhoavan tulehdusreaktion, joka alkaa endoteelin verhoamasta
sisdkerroksesta (intima) leviten keskikerrokseen (adventitia). Toisessa vaiheessa
tulehdussolukko koostuu enemman lymfosyyteistd ja plasmasoluista, ja tdma kroonisempi
tulehdusreaktio voi jatkua verisuonissa jopa kuukausia. Kolmantena ilmiona on kuvattu
myofibroblastien proliferatiivinen reaktio, joka liittyy sekd akuuttiin ettd krooniseen
tulehdukseen. Sen seurauksena verisuonet voivat ahtautua. (Newburger ym. 2016,
McCrindle ym. 2017.) Sepelvaltimoissa voi keskikerroksen lihassolujen ja elastiinisdikeiden
vaurioitumisen sekd endoteelisolujen proliferatiivisen tulehduksen seurauksena syntya
pullistumia eli aneurysmia. Tulehdusvaiheen jalkeen verisuonet fibrotisoituvat ja arpeutuvat,
jolloin osa aneurysmista voi palautua tai pienentyd. Suuriin aneurysmiin taas muodostuu
usein trombeja ja ne voivat repeytyd aiheuttaen sydaninfarktin. Taman lisdksi
myofibroblastien proliferaation jatkuminen voi aiheuttaa kriittisia ahtaumia. (McCrindle ym.

2017, Lo 2020.)

Diagnostiikka

Kawasakin taudin diagnostiikkaan ei ole vield toistaiseksi kaytossa spesifeja
laboratoriokokeita, joten se perustuu ensisijaisesti kliiniseen kuvaan. Diagnostiset kriteerit
eivat kuitenkaan aina tayty, ja Kawasakin taudin mahdollisuus tulisikin pitdd mielessa
korkeakuumeisella ja huonokuntoisella pikkulapsella tai pitkittyneen kuumeen taustalla.
Erityisesti alle 6kk ikaisilla kliininen kuva on usein epatyypillinen. Varhainen diagnostiikka on

tarkeaa, silla hoidon viivdastymisen on osoitettu johtavan herkemmin taudin vakavampiin
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komplikaatioihin, kuten sepelvaltimolaajentumiin. (Salo 2017, Newburger ym. 2016.)

Tyypillisessa Kawasakin taudissa potilaalla on vahintaan viisi pdivaa kestanyt kuume ja oireita
vahintdaan neljdsta seuraavista viidestd paadkriteereistda. Suuoireisiin kuuluvat huulten
punoitus ja halkeilu, mansikkakieli ja limakalvojen punoitus. lhottuma voi olla
makulopapulaarista ekseemaa, urtikariaa, erythema multiformen tapaista tai diffuusia
punoitusta. Silmien tyyppioire on molemminpuolinen punoittava sidekalvontulehdus, johon
ei liity rahmintaa tai vetistysta. Raajojen oireita ovat kasien ja jalkojen punoitus ja turvotus
sekd sormenpdiden ja varpaiden ihon hilseily. Suurentuneen imusolmukkeen loytyminen
kaulalta kuuluu myo6s paakriteereihin. Tyyppioireiden lisaksi potilailla voi olla kuitenkin myos
monenlaisia muita oireita, kuten oksentelua, ripulia ja vatsakipua sekd synoviitteja ja
nivelkipuja. Potilaat ovat selvasti sairaita ja kasittelyherkkia. Potilailla voidaan todeta myo6s
valikorvantulehdus tai aseptinen meningiitti. Erds Kawasakin taudille spesifi |0ydds on iriitti,

joka voi loytya jopa 80 %:lla potilaista. (McCrindle ym. 2017, Hendrich ym. 2018.)

Diagnostisen ongelman muodostavat epatyypillista Kawasakin tautia sairastavat, jotka eivat
tayta edelld mainittuja kriteereja. Tallaisissa tapauksissa diagnoosi varmistuu, jos syddmen
ultradanitutkimuksessa on nadhtdvissda sepelvaltimoiden laajentumia tai poikkeavaa
tehostumista. Sepelvaltimomuutokset ilmenevat kuitenkin aikaisintaan viikon sairastamisen
jalkeen. Laboratorioloydokset Kawasakin taudissa ovat melko epdspesifeja ja sopivat mihin
tahansa infektiotautiin. Potilailla, joilla on pitkittynyt kuume ja mahdollisesti muita
Kawasakin tautiin viittaavia |0ydoksida, laboratoriokokeet voivat kuitenkin vahvistaa
Kawasakin taudin epadilyd. Tulehdusreaktioon liittyen CRP ja lasko tavallisesti kohoavat, ja
lisdksi on todettavissa leukosytoosia ja valkosolujen erittelylaskennassa vasemmalle
siirtymaa. Taudin alkuvaiheessa voi olla trombosytopeniaa, mutta edenneessa taudinkuvassa
trombosytoosi on tavallisempaa. Lisdksi potilailla voi olla anemiaa ja hypoalbuminemiaa.
Maksa-arvot voivat myOs kohota ja usein todetaan steriili pyuria. (McCrindle ym. 2017,

Modesti ja Plewa 2020.)

Hoito

Kawasakin taudin hoidon tavoitteena on vakavimpien komplikaatioiden, sepelvaltimoiden

aneurysmien, ehkdiseminen. Tarkeinta on varhainen diagnostiikka ja valiton hoidon aloitus.
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3.1

Potilaille aloitetaankin suonensisdinen immunoglobuliini 2 mg/kg 10 tunnin infuusiona heti,
kun diagnoosi varmistuu. Immunoglobuliinihoito voidaan toistaa, jos kuumeilu jatkuu vield
36 tunnin jdlkeen ensimmadisesta annoksesta. Immunoglobuliinihoito vahentaa
sepelvaltimoiden tulehdusreaktiota ja siten ehkdisee sepelvaltimoiden laajentumia. Lisdksi
potilaille aloitetaan ensi vaiheen hoitona asetyylisalisyylihappo, joka vaikuttaa myds
tulehdusreaktiota hillitsevasti ja ehkaisee tromboosien muodostumista.
Asetyylisalisyylihapon ei ole kuitenkaan havaittu ehkdisevan sepelvaltimokomplikaatioita.
(Saguil ja Fargo 2015, Modesti ja Plewa 2020.) Yhdysvalloissa asetyylisalisyylihapon annos on
80-100 mg/kg/vrk kuuden tunnin valein annosteltuna. Euroopassa ja Japanissa annos on 30-
50 mg/kg/vrk Reyen oireyhtyman riskin vahentamiseksi. Korkea-annoksista aspiriinihoitoa
jatketaan, kunnes potilas on ollut kuumeeton vahintddan 48-72 tuntia. Taman jalkeen
aspiriinia jatketaan matalammalla annoksella 3-6 mg/kg/vrk, kunnes sepelvaltimomuutoksia
ei ole enda nahtavissa. Jos potilaalla todetaan sepelvaltimoiden aneurysmia, aloitetaan usein

rinnalle myos varfariinihoito. (McCrindle ym. 2017.)

Kortikosteroidien roolista Kawasakin taudin hoidossa on ristiriitaista tutkimusnayttoa.
Kortikosteroidin aloittamista suositellaan nykyisin, jos immunoglobuliinihoito joudutaan
uusimaan resistenteissa tapauksissa, sekd jo hoidon alkuvaiheessa suuren riskin potilaille.
Kortikosteroidien rutiininomaista kayttoéa kaikille potilaille tulisi kuitenkin vielad toistaiseksi
valttdad. TNF-o-estdjaa infliksimabia kdytetdan immunoglobuliinihoidolle resistenteissa

tapauksissa. (Salo 2017, McCrindle ym. 2017.)

Sepelvaltimokomplikaatiot

Kawasakin taudin sydanloydokset

Sydankomplikaatiot ovat vaikeimpia ja eniten kuolleisuutta aiheuttavia tekijoita Kawasakin
taudissa. Valittoman kuolleisuuden ja pitkaaikaissairastavuuden vahentamisen kannalta
niiden varhainen tunnistaminen on tarkeda. Kawasakin tauti voi aiheuttaa tulehdusreaktion
sepelvaltimoiden lisaksi myds myokardiumiin, perikardiumiin ja lappien endokardiumiin.
(McCrindle ym. 2017.) Sepelvaltimokomplikaatioita kehittyy hoitamattomana 15-25 %:lle
tapauksista. Nykyhoidolla esiintyvyys on kuitenkin alle 5 %. (Salo 2017.)



Sepelvaltimoiden inflammaatio Kawasakin taudissa voi johtaa niiden laajentumiseen tai
edelleen eri kokoisiin sepelvaltimoiden aneurysmiin. Lievdasteinen sepelvaltimoiden
laajentuminen on tavallista, mutta se on yleensa seurannassa taysin palautuva muutos, eika
aiheuta suurentunutta sydankomplikaatioiden riskia. Aneurysmiin voi kuitenkin muodostua
trombeja hidastuneen verenvirtauksen ja inflammaation aiheuttaman trombosytoosin,
endoteelivaurion ja trombosyyttifunktion muutoksen seurauksena. Trombimassa voi johtaa
sepelvaltimon tukkeutumiseen ja akuuttiin sydaninfarktiin. Komplikaatioriski suurenee
riippuen siitd, kuinka kookkaasta aneurysmasta on kyse. Suurin tromboosiriski on yli 8mm
jattianeurysmissa. Lisdksi harvinaisissa tapauksissa suuri aneurysma voi jopa reveta akuutissa
vaiheessa aiheuttaen sydaninfarktin ja tamponaation. Kawasakin tautia sairastavien
sepelvaltimoiden tihea seuranta ultradanitutkimuksella on tarkeaa, koska sepelvaltimoiden
muutokset eivat usein aiheuta mitaan oireita ennen mahdollista sydaninfarktia. Sydaninfarkti
ilmenee pikkulapsilla epaspesifein ja vahaisin oirein, ja sita tulisi osata epailla huonontuneen

yleistilan taustalla Kawasakin tautia sairastavilla. (McCrindle ym. 2017.)

Akuuttien komplikaatioiden lisdksi sepelvaltimoiden aneurysmiin liittyy pitkaaikaisongelmia.
Akuutin vaiheen jdlkeen aneurysmien palautumisvaiheessa ne alkavat fibrotisoitua ja
arpeutua, joka voi ahtauttaa sepelvaltimoita erityisesti laajentumasta distaalisemmin. Lisaksi
arpeutumisvaiheessa alkaa sepelvaltimoiden lihaskerroksen proliferaatio, joka voi aiheuttaa
kriittistenkin  ahtaumien muodostumisen kuukausia taudin sairastamisen jalkeen.
Proliferaation seurauksena sepelvaltimon seindma jaa epanormaaliksi rakenteeltaan ja
toiminnaltaan, vaikka sen lapimitta palaisikin ennalleen. Suurikokoisten aneurysmien
palautuminen entiseen |dpimittaan on epatodenndkoista. Sydaninfarktiriski on
suurimmillaan 1-2 vuotta taudista, mutta sepelvaltimoihin jadvat rakenteelliset muutokset
aiheuttavat Kawasakin taudin sairastaneille elinikdisen suurentuneen riskin sepelvaltimoiden

ahtautumiselle ja iskeemisille tapahtumille. (Newburger ym. 2016, Wood ja Tulloh 2009.)

Sepelvaltimoiden laajentumia tavallisempi Kawasakin taudin sydankomplikaatio on
myokardiitti. Histologisten tutkimusten mukaan myokardiittia esiintyy valtaosassa
tapauksista taudin akuutissa vaiheessa (Soni ym. 2020). Suurimmalla osalla potilaista
myokardiitti on oireeton, mutta se voi aiheuttaa vaikeankin sydamen vajaatoiminnan.
Myokardiittiin liittyvia 10ydoksia ovat takykardia, kammiogaloppi diastolisen vajaatoiminnan

seurauksena ja erilaiset EKG-muutokset (S-T-tason muutokset, pidentynyt PQ- ja QT-aika, R-
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3.2

3.3

ja T-aaltojen madaltuminen). Useimmiten myokardiitti ja siihen liittyvd vajaatoiminta
ohittuvat nopeasti hoidon myota eivatkd aiheuta pitkdaikaisvaikutuksia sydamen

toiminnalle. (Dionne ja Dahdah 2017.)

Perikardiumnestetta esiintyy melko yleisesti perikardiittiin liittyen, mutta sen maara on
yleensa vahdinen ja se aiheuttaa harvoin hankausaanta tai tamponaation uhkaa. Lappien
inflammaatio voi aiheuttaa lappavuotoja, tavallisimmin mitraalildappaan. Lisaksi Kawasakin
tautiin voi liittya aortan tyven laajentuma, joka voi aiheuttaa aorttaldapan vuotoa. (McCrindle

ym. 2017.)

Sepelvaltimokomplikaatioiden diagnostiikka

Ensisijainen tutkimus Kawasakin taudin diagnoosin jalkeen on sydamen ultradanitutkimus.
Sepelvaltimolaajentumat ultradanitutkimuksessa vahvistavat diagnoosin. Laajentumia ei
akuuttivaiheessa ole valttamatta vielda nahtdvissa, mutta sepelvaltimoiden seindmat voivat
olla runsaskaikuisia. Ultradanitutkimus tulisikin toistaa viimeistddn viikon kuluttua
diagnoosista, jotta myohemmin kehittyneet sepelvaltimolaajentumat voidaan todeta.
Jalkitarkastuksessa 4-6 viikon kohdalla taudin alusta maaritetdan jatkoseurannan tarve

jaljelle jaaneiden sepelvaltimomuutosten perusteella. (Salo 2017.)

Tyypillisimmat paikat sepelvaltimoiden laajentumille ovat vasemman eteen laskevan haaran
(LAD) ja oikean sepelvaltimon (RCA) tyvessa. Tulehdukselliset muutokset alkavat useimmiten
sepelvaltimoiden tyvestd, ja levidvat sitten distaalisemmin. (McCrindle ym. 2017.)
Sepelvaltimoiden laajentumien luokitteluun on kadytossa erilaisia menetelmid. Suomessa
sepelvaltimoiden lapimitta suhteutetaan lapsen kokoon standardideviaationa (Salo 2017).
Standardideviaatio ilmoitetaan z-arvona. Sepelvaltimon laajentumassa ilman aneurysmaa z-
arvo on 2-2,5. Pienissd aneurysmissa z-arvo on 2,5-5, keskisuurissa 5-10 ja suurissa

aneurysmissa z-arvo on yli 10 tai sepelvaltimon lapimitta on yli 8 mm. (McCrindle ym. 2017.)

Sepelvaltimokomplikaatioiden seuranta

Syddamen ultradanitutkimus on riittavan sensitiivinen sepelvaltimoiden laajentumien

havaitsemisessa erityisesti pikkulapsilla. Potilaiden jatkoseurannassa on kuitenkin tarkeda
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havaita laajentumien lisdksi mahdollisten ahtautumien ja trombien muodostuminen, jossa
ultradanitutkimus ei ole tarpeeksi sensitiivinen erityisesti lapsen kasvaessa. Siksi seurannassa
kdytetdan myos tietokonetomografia- ja magneettikuvausta sekd sepelvaltimoiden
varjoainekuvausta eli angiografiaa. (Newburger ym. 2016.) Kuten edelld todettiin,
diagnoosivaiheen jalkeen ultradanitutkimus tulisi toistaa alkuvaiheessa ainakin viikon ja
neljan viikon kohdalla taudin alusta mahdollisten sepelvaltimokomplikaatioiden
toteamiseksi. Jos potilaalla todetaan aneurysmia, ultradanitutkimus kannattaa tehda
tiheammin alkuvaiheessa aneurysmien kasvunopeuden maarittamiseksi. Jos potilaalla on
ollut korkeintaan lievid, tdysin palautuneita sepelvaltimomuutoksia, riittda jatkossa
ultradanikontrolli vuoden kohdalla. Jos taas potilaalla on todettu aneurysmia, tulisi
ultradanitutkimuksen ja EKG:n lisdksi tehda rasituskoe ja TT- tai angiografiatutkimus

mahdollisten ahtaumien toteamiseksi viimeistaan vuoden kuluttua diagnoosista. (Salo 2017.)

Sepelvaltimokomplikaatioiden riskitekijat

Laboratoriokokeet

Epidemiologisissa tutkimuksissa on l16ydetty runsaasti suureen sepelvaltimokomplikaatioiden
riskiin viittaavia laboratorioarvoja, mutta ne ovat pddosin epaspesifeja, tulehdukselliseen
aktiviteettiin viittaavia 16ydoksia. Spesifeja laboratorioarvoja sepelvaltimovaurioille tai niiden
riskille ei vield toistaiseksi ole. Riskipotilaille spesifin laboratorioarvon l6ytyminen helpottaisi

ndiden potilaiden varhaista tunnistamista.

Kawasakin taudin sepelvaltimokomplikaatiot johtuvat tulehduksellisista muutoksista
sepelvaltimoiden  seindmissd, joten  tulehdusreaktion  voimakkuutta kuvaavat
laboratoriokokeet ovat luonnollisesti tarkeitd sepelvaltimomuutosten riskia arvioitaessa.
Vauriot sepelvaltimoiden seindmissd ovat sitd todennadkoisempia mitda voimakkaampaan
tulehdusvasteeseen laboratoriokokeet viittaavat. Tulehdusreaktion voimakkuutta kuvaavia
laboratorioarvoja on runsaasti, ja ldahes kaikilla on todettu jonkinlainen yhteys
sepelvaltimokomplikaatioihin. Melko vahvaa nayttda loytyy sille, ettd korkea C-reaktiivinen
proteiini  (CRP)  diagnoosivaiheessa on riskitekija  sepelvaltimokomplikaatioiden
muodostumiselle (Yan ym. 2019). Myos korkea lasko vaikuttaisi olevan itsendinen riskitekija

(Ghelani ym. 2013). Suuren riskin potilailla on usein akuuttivaiheessa anemiaa,
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4.2

trombosytopeniaa ja leukosytoosia inflammaatioon liittyen (Beiser ym. 1998). Seerumin
albumiiniarvo kuvastaa tulehdusreaktion voimakkuutta, koska tulehdusreaktiossa erittyvat
sytokiinit aiheuttavat endoteelivaurion kautta albumiinin siirtymisen verisuonten
ulkopuolelle seka estdvat albumiinin synteesid maksassa (Pettersson 2001). Albumiiniarvon
onkin todettu olevan matalampi niilla potilailla, joilla on suurempi riski
sepelvaltimokomplikaatioihin (Ghelani ym. 2013, McCrindle ym. 2007). Riskipotilailla on
todettu enemman hyponatremiaa, hypokalemiaa ja korkeampia maksa-arvoja. Seerumin
immunoglobuliiniarvoilla on my6s merkitysta. Matalat IgM- ja IgG-arvot diagnoosivaiheessa
viittaavat suurentuneeseen sepelvaltimokomplikaatioiden riskiin, mutta myéhemmassa
vaiheessa taas korkeat IgG- ja IgA-arvot ovat yhteydessa sepelvaltimokomplikaatioihin.
Seerumin sytokiiniarvoista koholla olevat IL-6, IL-8 ja TNF-a viittaavat myos suurentuneeseen

riskiin. (McCrindle ym. 2007, Sawaji ym. 1998.)

Seerumin NT-proBNP eli natriureettinen propeptidi kohoaa, kun sydanlihas venyttyy ja sita
kaytetdan yleisesti esimerkiksi sydamen vajaatoiminnan diagnostiikassa. Kawasakin taudissa
NT-proBNP on lupaava spesifi merkkiaine sydankomplikaatioille. Vuonna 2013 tehdyssa
tutkimuksessa Yoshimura ym. osoittivat, ettd NT-proBNP oli merkitsevasti enemman koholla
potilailla, joille kehittyi sepelvaltimokomplikaatioita. Na&illa potilailla oli myés enemman
resistenssia immunoglobuliinihoidolle, joka itsessdadan lisda sepelvaltimokomplikaatioiden
riskid. My06s viime vuosien kattavat meta-analyysit viittaavat siihen, etta diagnoosivaiheessa
koholla oleva NT-proBNP olisi riskitekija sepelvaltimokomplikaatioille, mutta lisatutkimukset

aiheesta ovat vield tarpeen asian vahvistamiseksi (Zheng ym. 2020, Yu ym. 2016).

Kliiniset tekijat

Kawasakin taudin diagnoosi on vield toistaiseksi kliininen ja perustuu tyypillisten oireiden
maarittamiin diagnostisiin kriteereihin. Merkittavalla osalla potilaista taudinkuva on
kuitenkin epatyypillinen eli ei tayta diagnostisia kriteereja. Epatyypillinen taudinkuva
vaikeuttaa diagnoosin tekemistd ja voi johtaa merkittdviinkin hoitoviiveisiin. Usein
epatyypillisessd oirekuvassa Kawasakin taudin diagnoosi saadaan vasta kun sepelvaltimon
laajentuma on nahtdvissa ultradanitutkimuksessa. Hoidon aloituksen myodhdstyminen lisaa
sepelvaltimokomplikaatioiden riskia. Epatyypillinen taudinkuva onkin yksi merkittavimmista

riskitekijoista sepelvaltimokomplikaatioille, tutkimusten mukaan erityisesti alle 12
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kuukauden ikaisilla ja aasialaisella populaatiolla. (Ha ym. 2013.) Nykyaan on kehitetty uusia
kriteereitd ja pisteytysjarjestelmia epatyypillisen taudinkuvan tunnistamiseen, joka onkin
vahentanyt sepelvaltimokomplikaatioiden maaraa epatyypillista Kawasakin tautia
sairastavilla, silla hoito saadaan aloitettua riittavan aikaisin. Epatyypillinen taudinkuva on silti

edelleen riskitekija tyypillista Kawasakin tautia sairastaviin nahden. (Nomura ym. 2020.)

Immunoglobuliinihoito on tarkein sepelvaltimokomplikaatioita ehkdiseva hoidollinen tekija,
joka on vdhentdnyt sepelvaltimokomplikaatioiden  esiintymistda  merkittavasti.
Immunoglobuliinihoito  hillitsee  elimiston  tulehdusreaktiota, ja siten ehkaisee
sepelvaltimoiden vaurioitumista. Hoidon ajoitus on kuitenkin tarkeaa, jotta se olisi riittavan
tehokasta. Sepelvaltimoiden laajentumat kehittyvat yleensd 7-10 pdivda oireiden alusta,
joten hoito tulisikin aloittaa heti, kun herdaa epdily Kawasakin taudista.
Sepelvaltimokomplikaatioiden riski nousee selkeasti, jos immunoglobuliinihoito aloitetaan yli
10 paivaa oireiden alusta. (Yan ym. 2019.) Kliinisesti selkein merkki Kawasakin taudin
aktiivisuudesta on kuume. Mydhaiseen hoidon aloitukseen liittyen tutkimuksissa on todettu,
ettda pitkaan kestanyt kuume ennen hoidon aloitusta on merkittava riskitekija
sepelvaltimomuutoksille. Raja-arvona selkedsti suurentuneelle riskille on maaritetty 7
kuumepadivaa ennen hoidon aloitusta. Lisdksi pitkittynyt ja uusiutunut kuumeilu hoidon
jalkeen on riskitekija. Merkittavin ero sepelvaltimokomplikaatioiden riskin lisdantymisessa on
niilla potilailla, joilla kuumeen kokonaiskesto on yli 8 paivaa. (Kim ym. 2007.) Pitkittyneen
taudinkuvan lisdksi myos uusiutunut Kawasakin tauti on riskitekija

sepelvaltimokomplikaatioille (Nakamura ym. 1998).

Immunoglobuliinihoito ei kuitenkaan tehoa kaikilla potilailla, vaan jopa viidesosalla potilaista
oireet jatkuvat immunoglobuliini-infuusion (IVIG) jalkeen. Syyta tdhan ei tiedetd, mutta sen
epailldan liittyvan geneettisiin eroavaisuuksiin immuunivasteessa. IVIG-resistenssi tarkoittaa
sitd, ettd potilaan kuumeilu jatkuu vahintddan 36 tuntia infuusion jalkeen. (McCrindle ym.
2017.) Resistenssi immunoglobuliinihoidolle on selked riskitekija
sepelvaltimokomplikaatioille. Riski saada vaikeampia sepelvaltimokomplikaatioita on myos
suurempi ja ndma potilaat ovat erityisessa riskissa saada jattianeurysmia. (Yan ym. 2019,
Uehara ym. 2008.) Riskitekijat IVIG-resistenssille  ovat  osittain samoja
sepelvaltimokomplikaatioiden riskitekijoiden kanssa, kuten miessukupuoli, koholla oleva CRP

ja ALAT, hypoalbuminemia ja uusiutuva Kawasakin tauti. Lisdksi IVIG-hoidon aloittamisen
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51

ennen viidettd sairastamispdivdd on todettu olevan yhteydessd hoitoresistentteihin

tapauksiin. (Sleeper ym. 2011, Uehara ym. 2008.)

Sepelvaltimoiden aneurysmat syntyvat yleensa vasta taudin toisella tai kolmannella viikolla,
mutta tata ennen todetut muut l0yddkset sydamen ultradanitutkimuksessa voivat ennakoida
aneurysmien ilmaantumista myéhemmin. Vuonna 2011 Printz ym. tekemdssa tutkimuksessa
diagnoosivaiheessa todetuilla vasemman kammion systolisella vajaatoiminnalla,
mitraalildapdn vuodolla ja aortan tyven laajentumalla havaittiin yhteys suurempaan

sepelvaltimolaajentumariskiin taudin myéhemmassa vaiheessa.

Epidemiologiset tekijat

Ikd vaikuttaa tutkimusten perusteella sepelvaltimokomplikaatioiden vakavuuteen. Cameron
ym. (2019) vertailivat tutkimuksessaan alle vuoden ikdisten sepelvaltimokomplikaatioiden
esiintyvyytta vanhempiin lapsiin nahden. Tutkimuksessa todettiin, etta alle vuoden ikdiset
lapset saivat suurempia ja vakavampia sepelvaltimolaajentumia ja aneurysmia kuin sita
vanhemmat. My0s Salgado ym. (2017) osoittivat tutkimuksessaan, ettd alle 6kk ikaisilla oli
suurempi riski saada sepelvaltimoiden aneurysmia kuin vanhemmilla lapsilla. Alle 6kk ikaisilla
lapsilla taudinkuva on useammin epatyypillinen, joka aiheuttaa diagnostista viivetta ja siten
lisaa sepelvaltimokomplikaatioiden riskia. Kuitenkin molemmissa tutkimuksissa suurin osa
lapsista sai hoitoa alle 10 vuorokauden sisdlld oireiden alusta, joten ikda voidaan pitaa myos
itsendisena riskitekijana. Tiivis seuranta sepelvaltimoiden aneurysmien varalta onkin

erityisen tarkeda tassa ikaryhmassa.

Tutkimuksissa on my0Os havaittu ero sukupuolten valilla. Kawasakin tauti on yleisempi pojilla
kuin tytoilla, mutta myo6s siihen suhteutettuna sepelvaltimokomplikaatiot ovat pojilla
yleisempia. On viitteita siitd, ettd tdma ero johtuisi geneettisistd eroavaisuuksista
immuunivasteessa sukupuolten valilla. Toisaalta pojilla on todettu olevan my6s suuremmat

sepelvaltimot, joka voi aiheuttaa tilastollista harhaa. (Yan ym. 2019.)

Sepelvaltimokomplikaatioiden ehkaisy

Diagnostiikka
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Sepelvaltimokomplikaatiot aiheuttavat Kawasakin taudin vakavimmat seuraukset, ja niiden
ehkaisy olisikin tarkein tautitaakkaa vahentava asia. Epidemiologisiin riskitekijoihin ja
laboratorioarvoihin ei voida vaikuttaa, mutta naiden perusteella riskiryhmaan kuuluvia
potilaita voidaan seurata tihedammin sepelvaltimokomplikaatioiden varhaisen toteamisen
varalta. Sen sijaan varhaisella diagnostiikalla ja erilaisilla hoidollisilla interventioilla voidaan

ehkaista sepelvaltimomuutosten muodostumista.

Epatyypillinen taudinkuva on diagnostinen haaste ja viivastyttdaa usein hoidon aloitusta.
American Heart Association (AHA) on kehittanyt uuden mallin, jonka avulla myods
diagnostisten kriteerien ulkopuolelle jadvat potilaat tunnistetaan nykydan aikaisemmin. Jos
potilaalla on yli 5 paivdaa kestaneen kuumeen lisdksi kaksi Kawasakin taudin tyyppioiretta ja
tyypilliset 16ydokset joko Ilaboratoriokokeissa tai sydamen ultradanitutkimuksessa,
immunoglobuliinihoidon aloitus empiirisesti on perustelua. Tyypillisia laboratorioloydoksia
ovat koholla oleva CRP ja lasko, leukosytoosi, anemia, hypoalbuminemia, koholla oleva ALAT,
trombosytoosi ja pyuria. Ultradaniloydoksia taas ovat sepelvaltimon laajenema, verisuonten
seindmien poikkeava tehostuminen, vasemman kammion systolinen vajaatoiminta,
mitraalildpan vuoto ja perikardiumneste. (McCrindle ym. 2017.) Varhaisemmalla
diagnostiikalla  sepelvaltimokomplikaatioiden maara on vadhentynyt epatyypillista

taudinkuvaa sairastavilla (Nomura ym. 2020).

Hoito

Immunoglobuliinihoidosta sepelvaltimokomplikaatioiden vahentamisessa 16ytyy paljon
tutkimusnayttoa. Newburger ym. (1986) tekemassa tutkimuksessa
sepelvaltimokomplikaatioiden esiintyvyys kontrolliryhmassa oli 23 % neljan viikon kohdalla,
kun taas ryhméassd, joka sai neljd infuusiota matala-annoksista IVIG-hoitoa,
sepelvaltimokomplikaatioita tuli vain 8 %:lle tutkittavista. Jatkotutkimuksessa (Newburger
ym. 1991) verrattiin matala-annoksisen ja korkea-annoksisen IVIG-hoidon tehoa, jolloin
sepelvaltimokomplikaatioiden esiintyvyys putosi yksittdisen korkea-annoksisen 1VIG-hoidon
seurauksena 4 %:iin. Immunoglobuliinihoito kannattaa aloittaa heti diagnoosin varmistuttua
parhaimman hoitotuloksen saamiseksi, koska varhainen hoito ehkaisee
sepelvaltimokomplikaatioita. Hoidon aloittaminen 5-7 paivan kuluessa oireiden alkamisesta
vahentaa sepelvaltimoiden aneurysmien muodostumisen riskia 25 %:sta jopa 3-5 %:iin.

(Modesti ja Plewa 2020.)
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Immunoglobuliinihoidon rajoituksena on se, etta joka viidennelld potilaista on resistenssia
hoidolle. Japanissa on kehitetty useita riskipisteisiin perustuvia jarjestelmia, joilla on voitu
ennustaa |VIG-resistenssia aasialaisessa populaatiossa. Pisteytysjarjestelmien avulla on
pystytty hyvinkin tarkasti tunnistamaan varhain ne potilaat, jotka todennakdisesti tarvitsevat
immunoglobuliinihoidon lisdksi muuta hoitoa. Ajoissa aloitettu tehostettu hoito on
vahentanyt sepelvaltimokomplikaatioita korkean riskin potilailla. Pisteytysjarjestelmat eivat
kuitenkaan ole riittdvan tarkkoja muissa etnisissa ryhmissd, kuten pohjoisamerikkalaisessa
populaatiossa, joten uusien pisteytysjarjestelmien kehittdminen IVIG-resistenssille riskissa

oleville potilaille on tarpeen. (Sleeper ym. 2011.)

Tehokkaimmasta hoitomuodosta IVIG-resistenteilla potilailla ei ole viela varmuutta, koska
niiden tehosta ei ole tehty riittavasti vertailevia tutkimuksia. Yleisimmin suositellaan
immunoglobuliini-infuusion uusimista samalla hoitoannoksella, jos potilaan kuumeilu jatkuu
yli 36 tuntia ensimmadisestda  annoksesta. IVIG-hoidon  uusimisen tehosta
sepelvaltimokomplikaatioiden ehkaisyssa ei ole tehty randomisoituja tutkimuksia, mutta
retrospektiivisissa tutkimuksissa sen teho on ollut ilmeinen. (McCrindle ym. 2017.)
Kortikosteroidit ovat toinen vyleisesti kaytetty ladkeryhma IVIG-resistenteilld potilailla.
Kortikosteroidihoitoa ja uusittua IVIG-hoitoa vertailevia tutkimuksia on tehty paljon, mutta
niiden tehossa komplikaatioiden ehkaisyssa ei ole havaittu merkittdvaa eroa. Esimerkiksi
Yang ym. tutkimuksessa vuonna 2015 kortikosteroidihoito laski toistettua IVIG-hoitoa
tehokkaammin kuumetta, mutta sepelvaltimokomplikaatioiden esiintyvyydessa ei ollut
merkittavaa eroa. Kortikosteroidien kayttoa 1VIG-hoidon uusimisen sijaan ei siis suositella,
mutta kortikosteroidihoidon ja immunoglobuliinihoidon yhdistelma saattaa olla kumpaakin
yksittaista hoitomuotoa tehokkaampi sepelvaltimokomplikaatioiden ehkdisyssd (Kobayashi
ym. 2013). Kolmas immunoglobuliinihoidolle resistenteille potilaille kdytetty hoitomuoto on
infliksimabi, joka on TNF-a:n monoklonaalinen vasta-aine. TNF-a on tulehdusreaktiossa
erittyva sytokiini, jonka pitoisuus on todettu olevan korkeampi potilailla, joille kehittyy
sepelvaltimokomplikaatioita. Infliksimabin on tutkimuksissa ollut yhta tehokas kuin uusittu
IVIG-hoito ehkdisemaan sepelvaltimokomplikaatioita IVIG-resistenteissd tapauksissa. Sita
voidaan kayttaa turvallisesti vaihtoehtona uudelle 1VIG-hoidolle. (Mori ym. 2012, Son ym.

2011, Burns ym. 2008.)
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Kortikosteroidien kdytto yleisesti Kawasakin taudin hoidossa ei ole vield vakiintunutta, koska
niiden hyodyista on ristiriitaista tutkimusnayttéa. Nykyiset hoitosuositukset suosittelevat
kortikosteroidien kayttéa lahinna hoitoresistenteissa tapauksissa, mutta ne saattavat olla
tehokkaita jo varhaisemmassakin vaiheessa aloitettuna erityisesti suuren riskin potilailla.
Viime vuosien laajoissa meta-analyyseissa oli ndyttoa siita, etta kortikosteroidihoidon
aloittaminen jo taudin akuutissa vaiheessa vahentaa sepelvaltimokomplikaatioita ja lyhentaa
kliinisten oireiden ja sairaalahoidon kestoa. Suurin hyoty saatiin, kun kortikosteroidihoito
aloitettiin riittavan aikaisin ja suuren komplikaatioriskin potilailla. (Wardle ym. 2017, Chen
ym. 2016.) Ongelmana on edelleen nadiden suuressa riskissd olevien potilaiden

tunnistaminen, jotka hyotyisivat aikaisesta kortikosteroidihoidosta.

Hyvin vaikeissa tautitapauksissa, jos immunoglobuliinihoito, kortikosteroidit ja infliksimabi
eivat auta, on tarjolla vaihtoehtoisia hoitomuotoja, jotka ovat vield tutkimusvaiheessa.
Syklosporiini on kalsineuriininestdjiin kuuluva immunosuppressiivinen ladkeaine, jonka
tehosta vaikean Kawasakin taudin hoidossa on muutamia tutkimuksia, joissa se on
osoittautunut tehokkaaksi. Anakinra on interleukiini-1-reseptoriantagonisti, jota on
onnistuneesti kaytetty vaikeissa Kawasakin taudin tapauksissa. Tutkimuksia on kdynnissa sen
tehon tarkemmaksi madrittamiseksi. Etanersepti on infliksimabin kaltainen TNF-a-estdj3,
jonka kdytosta on myos alustavia tutkimuksia. Myds atorvastatiinin anti-inflammatorinen ja
antioksidatiivinen teho on mielenkiinnon kohteena. Uusien Idadkkeiden tehosta
sepelvaltimokomplikaatioiden ehkaisyssa ei kuitenkaan ole viela tutkimuksia. (Soni ym. 2020,

McCrindle ym. 2017.)

Yhteenveto

Kawasakin tautiin liittyvissa tutkimuksissa on jo pitkdaan ollut tavoitteena |6ytaa riskitekijoita
sepelvaltimokomplikaatioille, koska se mahdollistaisi suuressa riskissa olevien potilaiden
varhaisen tunnistamisen, jotta heita voitaisiin hoitaa jo alkuvaiheessa tehokkaammin ja
seurata ultradanitutkimuksin tihedammin. Na&in voitaisiin ehkaistda taudin vaikeimpia

komplikaatioita ja parantaa potilaiden ennustetta.

Tassa kirjallisuuskatsauksessa kaytetyssa aineistossa sepelvaltimokomplikaatioiden riskia

mahdollisesti lisddvia laboratorioarvoja oli runsaasti, mutta suurin osa niista oli epaspesifeja
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ja tutkimuksissa oli ristiriitaisia tuloksia niiden merkittdavyydestd. Yleisena johtopaatoksena
vaikuttaisi olevan, etta sepelvaltimokomplikaatioille suuressa riskissa ovat potilaat, joilla on
diagnoosivaiheessa laboratoriokokeiden perusteella erityisen voimakas elimiston
tulehdusvaste. Tulehdukselliseen aktiviteettiin viittaavat korkea CRP ja lasko, leukosytoosi,
anemia, trombosytopenia, hypoalbuminemia, matalat immunoglobuliiniarvot ja korkeat
sytokiiniarvot. (Yan ym. 2019, Ghelani ym. 2013, McCrindle ym. 2007, Beiser ym. 1998,
Sawaji ym. 1998.) Erityisen vahva ndytt6é oli matalasta albumiiniarvosta diagnoosivaiheessa
(Ghelani ym. 2013, McCrindle ym. 2007). NT-proBNP on lupaava sydanspesifi merkkiaine
suurentuneelle sepelvaltimokomplikaatioiden riskille (Zheng ym. 2020, Yu ym. 2016,

Yoshimura ym. 2013.)

Selkein riskitekija sepelvaltimokomplikaatioille vaikuttaisi olevan taudin pitka kesto ennen
hoidon aloitusta tai hoidolle saatua vastetta. Erityisesti kuumeen pitkd kokonaiskesto on
yhteydessa suurentuneeseen komplikaatioriskiin, koska se kertoo taudin tulehduksellisesta
aktiviteetista, joka altistaa sepelvaltimomuutoksille (Kim ym. 2007).
Sepelvaltimokomplikaatiot muodostuvat yleensa 7-10 pdivaa oireiden alusta, joten niiden
riski kasvaa merkittavasti, jos hoito aloitetaan vasta sen jalkeen (Yan ym. 2019). Hoidon
aloitusta viivastyttaa selkeimmin epatyypillisen taudinkuvan aiheuttama diagnostinen viive
(Ha ym. 2013). Immunoglobuliinihoidolle resistenteilla potilailla kuumeilu jatkuu IVIG-hoidon
jalkeen tai uusiutuu nopeasti, joka on merkittava sepelvaltimokomplikaatioiden riskitekija
(Yan ym. 2019, Uehara ym. 2008). Myo6s samalla potilaalla uusiutunut Kawasakin tauti on
riskitekija sepelvaltimokomplikaatioille (Nakamura ym. 1998). Diagnoosivaiheeessa
ultradanitutkimuksessa todetut syddmen rakenteelliset ja toiminnalliset muutokset ovat
my0Os riskitekija myohemmille komplikaatioille (Printz ym. 2011). Epidemiologisiksi
riskitekijoiksi sepelvaltimokomplikaatioille on tunnistettu alle 6kk ikd ja miessukupuoli

(Cameron ym. 2019, Yan ym. 2019, Salgado ym. 2017).

Sepelvaltimokomplikaatioiden ehkaisyssa tarkeintd on tunnistaa Kawasakin tautia sairastavat
potilaat varhain ja aloittaa asianmukainen hoito heti. Paras teho saadaan, kun hoito
aloitetaan 5-7 paivaa oireiden alusta (Modesti ja Plewa 2020). Epatyypillinen taudinkuva on
aikaisemmin aiheuttanut diagnostista haastetta ja hoitoviivettd, mutta nykyisin kaytossa
olevan pisteytysjarjestelman avulla tunnistetaan aikaisemmin potilaat, jotka eivat tayta

diagnostisia kriteereja (McCrindle ym. 2017). Epatyypillistd taudinkuvaa sairastavien riski
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sepelvaltimokomplikaatioille onkin vdhentynyt varhaisen diagnostiikan ansiosta (Nomura
ym. 2020). Hyvissd ajoin aloitettu suonensisdginen immunoglobuliinihoito ehkdisee
sepelvaltimokomplikaatioita, mutta merkittavd osa potilaista ei saa hoitovastetta
immunoglobuliinille. Resistenteissa tapauksissa immunoglobuliinihoito usein uusitaan
nykysuositusten mukaan, mutta vaihtoehtona on my6s TNF-o estdja infliksimabi, jonka on
todettu olevan yhta tehokas. (McCrindle ym. 2017, Mori ym. 2012, Son ym. 2011, Burns ym.
2008.) Lupaavaa tutkimusndyttda on siita, ettd hoitoresistenteilld potilailla kortikosteroidien
yhdistdminen immunoglobuliinihoitoon ehkdisee komplikaatioita (Kobayashi ym. 2013).
Lisaksi uutta ndyttéa on siitd, etta erityisesti suuren riskin potilailla kortikosteroidin
liittdminen hoitoon jo alkuvaiheessa vahentdisi sepelvaltimokomplikaatioita (Wardle ym.
2017, Chen ym. 2016). Monia uusia biologisia ladkkeitd on tutkimusvaiheessa vaikeimpiin

tautitapauksiin.

Sepelvaltimokomplikaatioiden riskitekijoistda on tehty paljon epidemiologisia tutkimuksia,
mutta monet aiheeseen liittyvat tutkimukset ovat tehty vain japanilaisessa populaatiossa,
eivatka ole siten yleistettavissa maailmanlaajuisesti. Riskitekijoiden parempi tunnistaminen
mahdollistaisi riskipisteytysjarjestelmien kehittdamisen sellaisten potilaiden tunnistamiseksi,
jotka ovat riskissa sepelvaltimokomplikaatioille tai immunoglobuliinihoidon resistenssille ja
ndita potilaita voitaisiin hoitaa alkuvaiheessa tehokkaammin kuin standardihoidolla. N&in

sepelvaltimokomplikaatiota voitaisiin jatkossa ehkaista entista paremmin.
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