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Хвороба Кавасакі (ХК) — це васкуліт невідомого походження, що супроводжується лихоманкою та слизово-шкірним синдромом і пе-
реважно зустрічається в немовлят. ХК є найпоширенішою причиною набутих вад серця в дітей у розвинених країнах, що ускладнюється 
виникненням аневризм коронарних артерій у 25% нелікованих пацієнтів внаслідок васкуліту коронарних артерій. 
Мета — проаналізувати рекомендації Американської асоціації серця, Єдиного центру та доступу до педіатричної ревматології  
в Європі (SHARE), а також інструкції японських спеціалістів щодо сучасних підходів до діагностики та лікування хвороби Кавасакі.
Клінічні дослідження демонструють, що цей показник знижується до ∼4% під час лікування внутрішньовенним імуноглобуліном.  
Хоча деякі нові дослідження свідчать про гірші результати, навіть попри лікування імуноглобуліном (особливо в немовлят у віці  
до 12 місяців). Складність і гетерогенність перебігу ХК, широка диференціальна діагностика та відсутність специфічного діагностично-
го дослідження нерідко є серйозними перешкодами на шляху до встановлення діагнозу.
З урахуванням деяких розбіжностей американських, європейських та японських інструкцій у лікуванні ХК вважаємо за доцільне дотри-
муватися європейських рекомендацій, які найбільш схожі до американських та найкраще підходять для європейців.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
Ключові слова: хвороба Кавасакі, повна форма Кавасакі, неповна форма Кавасакі, тривала лихоманка, висип, аневризми коронар-
них артерій, імуноглобулін, варфарин, діти.

Modern approache to the diagnosis and treatment of Kawasaki disease (а literature review)
A.A. Malska1, O.B. Kurilyak2, Y.I. Klymyshyn3, N.M. Rudenko3

1Danylo Halytsky Lviv National Medical University, Ukraine
2Lviv Regional Children's Clinical Hospital «OKHMATDYT», Ukraine
3SI «Scientific and Practical Medical Center for Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery of the Ministry of Health of Ukraine», Kyiv

Kawasaki disease (KD) is a vasculitis of unknown origin, accompanied by fever and mucocutaneous syndrome, predominantly found in infants. 
KD is the most common cause of acquired heart disease in children in developed countries, which is complicated by the occurrence of coro-
nary artery aneurysms in 25% of untreated patients due to coronary artery vasculitis. 
The aim is to analyze the guidelines of the American Heart Association, the Single Hub and Access Point for Paediatric Rheumatology in Europe 
(SHARE), as well as Japanese instructions on modern approaches to the diagnosis and treatment of Kawasaki disease.
Clinical studies show that this rate decreases to ∼4% during treatment with intravenous immunoglobulin. Although some new studies show 
worse outcomes despite immunoglobulin treatment, especially in infants under 12 months of age. The complexity and heterogeneity of the 
course of KD, a wide differential diagnosis and the lack of a specific diagnostic tests are often serious obstacles on the way to diagnosis.
Taking into account some differences in American, European, and Japanese guidelines for the treatment of KD, we consider it appropriate  
to follow European guidelines, which are most similar to American ones and are best suited for Europeans.
The authors declare no conflict of interest.
Keywords: Kawasaki disease, complete Kawasaki disease, incomplete Kawasaki disease, prolonged fever, rash, coronary artery aneurysms, 
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Вступ 

Хвороба Кавасакі (ХК) названа на 
честь японського педіатра Томіса-
ку Кавасакі, який у 1967 році описав  

50 випадків захворювання в дітей раннього віку, 
що супроводжувались симптомами, які сьогод-
ні є «критеріями XK». Діагностика XK знач-
но ускладнена, оскільки захворювання не має 
специфічних діагностичних маркерів, а клініч-
но хвороба подібна до багатьох інших захво- 
рювань. 

Етіологія ХК невідома. Науковці вважають, 
що це аномальна запальна відповідь імунної си-

стеми на інфекційний агент у генетично схиль-
них до захворювання осіб.  

ХК класифікується як васкуліт середньо-
го ступеня [16]. Запальний процес також роз- 
вивається в аорті та дрібних артеріях, але вра-
жає переважно коронарні судини. Згідно з да-
ними гістопатологічного дослідження коро-
нарного артеріїту, на 6–8 день хвороби медія 
артерії розшаровується через набряк, а імунні  
клітини — моноцити/макрофаги, концентру-
ються на внутрішній та зовнішній оболонках 
судини. На 8–10 день хвороби імунні кліти-
ни проникають у медію з інтими та адвенти-
ції, спричиняючи панартеріїт, що охоплює всю 
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стінку артерії. Цитокіни, протеолітичні фермен-
ти та активні форми кисню, які продукуються  
запальними клітинами, стають причиною 
розриву внутрішніх еластичних пластинок  
і пошкоджують гладкі м'язи, що призводить до 
вразливості кровоносних судин. На 10–12 день 
хвороби підвищується тиск на вразливі судини, 
внаслідок чого вони відцентрово розширюють-
ся, формуючи аневризми коронарних артерій 
(АКА) у вигляді повітряних кульок, що надува-
ються [37].

Орієнтовна частота ХК у Північній Америці 
становить ∼25 випадків щороку на 100 000 ді- 
тей віком до 5 років. Найвищий відносний ри-
зик можливості захворювання спостерігаєть-
ся в дітей азійського походження. Співвідно-
шення хлопчиків та дівчаток становить ∼1,5:1.  
ХК переважно вражає дітей раннього віку, але 
не виключно. Захворювання найчастіше фік-
сується взимку та ранньою весною. В Японії  
частота рецидивів захворювання становить 
∼3%, а відносний ризик виникнення у братів 
і сестер у 10 разів вищий. Рівень смертності  
в Японії становить <0,1%. АКА, спричинені ХК, 
становлять 5% від усіх гострих коронарних син-
дромів (ГКС) у дорослих віком до 40 років [22].
Мета — проаналізувати рекомендації Аме-

риканської асоціації серця (ААС), Єдиного цен-
тру та доступу до педіатричної ревматології в 
Європі (SHARE), а також інструкції японських 
спеціалістів щодо сучасних підходів до діагно-
стики та лікування хвороби Кавасакі.

Класичну ХК діагностують за наявності ли-
хоманки протягом щонайменше 5 днів (першим 

днем лихоманки вважається день її початку),  
а також щонайменше 4 з 5 наведених нижче ос-
новних клінічних ознак:

1. Яскрава гіперемія ротоглотки, потріскані 
яскраво-червоні губи, «малиновий язик». 

2. Двостороння ін'єкція судин склер негній-
ного характеру.

3. Висип: макулопапульозний, дифузна ерит-
родермія або мультиформна еритема (за винят-
ком везикул, кірок та булл).

4. Набряк кистей і стоп у гострій фазі та/або 
широкопластинчасте лущення на пальцях.

5. Шийна лімфаденопатія (діаметром 
≥1,5 см), зазвичай однобічна [26].

За наявності ≥4 основних клінічних ознак 
(особливо якщо присутнє почервоніння та на-
бряк кистей і стоп) діагноз ХК можна встано-
вити і на 4-ту добу лихоманки. Хоча досвідчені 
лікарі, які лікували багатьох пацієнтів із ХК, у 
рідкісних випадках здатні встановити діагноз і 
на 3-тю добу лихоманки.

Відповідно до наукових даних, було  
встановлено, що під час детального збору  
анамнезу, більше ніж 1 основна клінічна озна-
ка була присутня під час хвороби, але зникла  
на момент звернення пацієнта. Саме тому ре-
тельне опитування батьків щодо наявності  
цих симптомів захворювання відіграє ключо-
ву роль для правильного встановлення діа- 
гнозу [26].

При ХК також можуть визначатися і неха-
рактерні клінічні прояви (таблиця), оскільки 
під час гострої фази ХК виникає запалення  
в багатьох інших органах та тканинах, що  

Таблиця
Клінічні прояви при ХК з боку інших органів та систем [26]

Системи Симптоми

Серцево-судинна
Міокардит, перикардит, недостатність клапанів, шок
Аномалії коронарних артерій
Аневризми коронарних артерій
Розширення кореня аорти

Дихальна Перибронхіальні та інтерстиціальні інфільтрати на рентгенографії
Легеневі вузлики

Скелетно-м'язева Артрит, артралгії, (плеоцитоз синовіальної рідини)

Шлунково-кишковий тракт

Діарея, блювання, біль у животі
Гепатит
Жовтяниця
Панкреатит
Гідроз жовчного міхура

Нервова 
Гіперзбудливість, дратівливість
Асептичний менінгіт (плеоцитоз спинномозкової рідини)
Параліч лицевого нерва
Сенсоневральна приглухуватість

Сечостатева Уретрит, меатит, гідроцеле
Дескваматозний висип у паху

Зорова Передній увеїт
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часто зумовлює інші клінічні симптоми та знач-
но ускладнює діагностичний пошук.

Виражені запальні зміни характерні також 
для мультисистемного запального синдрому, що 
був широко розповсюджений у період пандемії 
Sars-CoV-2 та має характерні схожі клінічні 
прояви як при ХК. Наявність імуноглобуліну 
(Ig) G до Sars-CoV-2 та виражені запальні  
зміни в організмі не повинні виключати діагноз 
ХК і потребують проведення диференціаль-
ної діагностики цих станів для призначення  
коректної терапії та ведення пацієнта [19]. 

Серцево-судинні прояви можуть виникати 
під час гострого епізоду ХК і є основною при-
чиною тривалої захворюваності та смертності. 
Запальний процес здатен уражати перикард, 
міокард, ендокард, включно з клапанами та ко-
ронарними артеріями. До клінічних проявів  
під час гострого періоду захворювання належать 
посилений верхівковий поштовх і тахікардія. 
Під час аускультації можуть посилюватись 
функціональні шуми та вислуховуватись ритм 
галопу, що свідчить про діастолічну дисфунк-
цію шлуночків, яка є наслідком запалення та 
набряку міокарда. Наявність тертя перикарду  
або його клінічних ознак тампонади зустрі-
чається дуже рідко, на відміну від ехокардіо-
графічних знахідок незначного перикардіаль-
ного випоту, який є поширеним явищем.

Дисфункція стулок клапанів трапляється  
у ∼25% пацієнтів незалежно від ураження коро-
нарних артерій і найчастіше стосується мітраль-
ного клапана [30]. 

L.D. Dengler та ін. у своєму дослідженні опи-
сують, що серед поширених неврологічних симп- 
томів виокремлюють надмірну дратівливість 
чи гіперзбудливість, яка є більш вираженою 
порівняно з іншими дітьми, що гарячкують. 
Також визначають асептичний менінгіт у ді-
тей, яким проводять люмбальну пункцію [11]. 
У поодиноких статтях описані випадки тран-
зиторного одностороннього, рідше двосторон-
нього периферичного паралічу лицевого нерва 
при ХК [31]. Глибока нейросенсорна приглу-
хуватість є рідкісним, проте серйозним усклад-
ненням ХК [1].

До поширених симптомів із боку шлунко-
во-кишкового тракту належать: гепатит, діарея, 
блювота, болі в животі, водянка жовчного міху-
ра, значно рідше трапляються — панкреатит і 
жовтяниця. 

A.L. Baker та співавт. у своїй статті описують, 
що з боку сечостатевої системи в дітей із ХК най- 

частіше зустрічається уретрит, рідше — гідроце-
ле та фімоз. Із боку опорно-рухового апарату — 
артралгія та артрит із залученням множинних 
дрібних міжфалангових і великих суглобів, що 
несуть навантаження протягом першого тижня 
хвороби та переважно великих суглобів, особ-
ливо колінних і гомілковостопних, що отриму-
ють навантаження протягом другого-третього 
тижня хвороби [2].

З боку органів дихання виокремлюють пе-
рибронхіальні та інтерстиціальні інфільтрати  
на рентгенограмі грудної клітки; вузликові ін-
фільтрати трапляються рідко. 

Еритема та ущільнення в місці попередньої 
вакцинації БЦЖ (Bacillus Calmette — Guérin) є 
розповсюдженим явищем у дітей із ХК, народ-
жених у країнах, де вона проводиться [39].

Згідно з рекомендаціями ААС, до клінічних 
характеристик, що не свідчать про ХК і за яких 
потрібно продовжувати діагностичний пошук 
належать: ексудативний кон’юнктивіт та фа-
рингіт, виразки на слизовій оболонці рота, бу-
льозна чи везикулярна висипка, генералізована 
лімфаденопатія чи спленомегалія [26]. 

Наявність АКА вважається специфічним 
критерієм, що підтверджує діагноз ХК, особли-
во в тих пацієнтів, які не відповідають клінічним 
критеріям для встановлення діагнозу повної 
ХК.

Діагноз неповної ХК (іноді її називають ати-
повою) слід розглядати в будь-якого немовля-
ти або дитини з тривалою незрозумілою лихо-
манкою, менш ніж із 4 основними клінічними 
ознаками та сумісними лабораторними даними 
або результатами ехокардіографії (ЕХО-КГ) 
[23,26]. 

Згідно з останніми рекомендаціями ААС,  
алгоритм оцінки пацієнта при підозрі на не-
повну ХК, який відображає думки експертів 
щодо ХК, представлено на рисунку.

Дані ЕХО-КГ розглядаються як позитив-
ні, якщо є одна із 3-х наступних умов: Z-scores 
становлять >2,5 для лівої передньої низхідної 
чи правої коронарної артерії; спостерігаються 
аневризми коронарних артерій або визнача-
ються >3 наступних ознак: знижена функція 
лівого шлуночка, мітральна регургітація, пери-
кардіальний випіт або Z-scores правої чи лівої 
передньої низхідної коронарної або правої ко-
ронарної артерій становлять 2–2,5 [26].

Пацієнти з тяжким ураженням коронарних 
артерій (обширні або великі/гігантські анев-
ризми) переважно протягом тривалого часу  
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не мають симптомів ураження серцево-судин-
ної системи, якщо не розвивається ішемія міо-
карда внаслідок тяжких порушень коронарного 
кровообігу або тромбозів. Симптоми та ознаки 
ішемії/інфаркту міокарда переважно атипові  
та неспецифічні, особливо в немовлят.

Градація Z-score ураження коронарних  
артерій полягає в таких показниках:

1. Відсутнє ураження коронарних артерій: 
Z-score <2.

2. Дилатація коронарних артерій: Z-score 2 
до <2,5; якщо на початку захворювання <2 або 
зменшення Z-scores на ≥1.

3. Дрібні аневризми: Z-score  ≥2,5 до <5.
4. Аневризми середнього розміру: Z-score ≥5 

(абс. розмір по 8 мм).
5. Гігантські аневризми: Z-score ≥10 (абс. роз- 

мір ≥8 мм).
У популяції Z-score коронарних артерій >2,5 

зустрічаються у ∼0,6% дітей; ≥3,0 — у ∼0,1% [26].
Якщо ЕХО-КГ «позитивна», вкрай важливо 

провести лікування до 10 дня з моменту почат-
ку лихоманки або після 10 днів, якщо зберіга-

ються лихоманка та ознаки системного запа-
лення (підвищені С-реактивний білок (СРБ) та 
швидкість осідання еритроцитів (ШОЕ)). 

Автори рекомендацій наголошують, що  
в дітей віком до 6 місяців може бути тривала 
лихоманка без інших критеріїв ХК і вони мають 
особливо високий ризик ураження коронарних 
артерій. А недоступність чи неможливість про-
ведення ЕХО-КГ не повинна відтермінувати по-
чаток лікування [26].

Прогностично, великі або гігантські анев-
ризми коронарних артерій ≥8 мм діаметром або  
з показником Z-scores ≥10 не «розсмоктують-
ся», не «регресують» і не «ремоделюються». 
Вони рідко розриваються і практично завжди 
містять тромби (найстаріші з них можуть каль-
цифікуватися), які можуть стати оклюзійними.

Аневризми з помітно пошкодженою,  
але частково збереженою стінкою можуть зго-
дом зменшуватись у діаметрі і поступово стено-
зуватися. 

Японські науковці K. Takahashi та ін. у своїй 
роботі дійшли висновку, що перикардит і міо-

≥3 додаткових лабораторних критеріїв

1) Анемія

2) Тромбоцити > 450 г\л після 7-го

дня лихоманки

3) Альбумін 30 г\л

4) Підвищення рівня АлАТ

5) Лейкоцитоз ≥15г\л
6) Лейкоцитурія ≥ 10 клітин у п.з.

або є зміни на ЕХО-КГ

Лихоманка в дітей ≥5 днів та 2-3 відповідні клінічні критерії або діти першого року життя 

 з лихоманкою ≥ 7 днів за відсутності інших пояснень її появи

Оцінити лабораторні показники

СРБ <30 мг\л або

ШОЕ <40 мм\год
СРБ ≥30 мг\л або
ШОЕ ≥40 мм\год

Послідовна клінічна та

лабораторна переоцінка,

якщо: лихоманка

зберігається, ЕХО-КГ,

якщо виникає типове

лущення шкіри

ні

так

Лікувати

Примітки: СРБ — С-реактивний білок; ШОЕ — швидкість осідання еритроцитів; АлАТ — аланінамінотрансфераза.

Рис. Алгоритм дій при підозрі на неповну форму ХК [26].
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кардит розвиваються внаслідок підгострого/
хронічного запалення, яке зазвичай концен-
трується навколо коронарних артерій [36].

У рекомендаціях ААС описано поширені  
помилки в діагностиці ХК [26].

Науковці наголошують, що високий індекс 
підозри для встановлення діагнозу ХК особли-
во важливий у певних клінічних ситуаціях:

• У немовлят віком до 6 місяців тривала ли-
хоманка і дратівливість можуть бути єдиними 
клінічними проявами ХК, і ці діти мають висо-
кий ризик розвитку аномалій коронарних ар-
терій [36]. 

• Запізніле встановлення діагнозу є пошире-
ним явищем у дітей старшого віку та підлітків  
із ХК. У них спостерігається високий ризик 
ураження коронарних артерій [5]. 

• Наявність лихоманки та піурії в немовля-
ти або дитини раннього віку можна помилково 
віднести до інфекції сечовивідних шляхів, а по-
дальший розвиток висипу, почервоніння очей та 
губ — до реакції на антибіотикотерапію. 

• Дратівливість і негативний плеоцитоз 
спинномозкової рідини в немовляти з тривалою 
лихоманкою (свідчить про асептичний менін-
гіт) і може призвести до того, що діагноз ХК  
не буде встановленим.

• Пацієнтам із шийним лімфаденітом (первин-
ним клінічним проявом) може бути поставлений 
помилковий діагноз бактеріального лімфаденіту, 
і в більшості таких пацієнтів виявлятимуть су-
путню ретрофарингеальну флегмону, яку пов'я-
зують із бактеріальною інфекцією [18]. 

• Пацієнтів із вираженими шлунково-киш-
ковими симптомами іноді госпіталізують у 
хірургічне відділення, а інші фізикальні ознаки 
ХК можуть бути проігноровані. 

• Пацієнтам, які надходять із ознаками шоку, 
може бути поставлений помилковий діагноз 
бактеріального сепсису або синдрому стафіло-
кокового чи стрептококового токсичного шоку. 

Диференційна діагностика ХК повинна про-
водитись із такими захворюваннями, як [26]:

1. Кір.
2. Інші вірусні інфекції (аденовірус, енте-

ровірус).
3. Стафілококовими та стрептококовими 

токсикоінфекціями (скарлатина та синдром 
токсичного шоку).

4. Реакції гіперчутливості до лікарських за-
собів, включаючи синдром Стівенса–Джонсона.

5. Системний ювенільний ідіопатичний  
артрит із системним початком.

6. Рикетсійні інфекції.
7. Лептоспіроз.
До лабораторних показників при ХК зазви-

чай належать нормальна або підвищена кіль-
кість лейкоцитів із переважанням нейтрофілів 
та підвищені гострофазові показники, такі  
як СРБ та ШОЕ під час гострої фази, але не  
є патогномонічними ознаками ХК. Додатково 
можуть спостерігатися низький рівень натрію  
та альбуміну в сироватці крові, підвищений 
рівень печінкових ферментів у сироватці крові 
та стерильна піурія. На другому тижні після по-
чатку лихоманки часто спостерігається вираже-
ний тромбоцитоз [26].

Лейкоцитоз характерний для гострої стадії 
захворювання, з переважанням незрілих та зрі-
лих гранулоцитів. Лейкопенія та переважання 
лімфоцитів не є характерними для ХК. 

Анемія зустрічається часто, є нормохромною 
та нормоцитарною і проходить разом із запален-
ням.

Підвищення гострофазових показників,  
таких як ШОЕ та СРБ, є майже універсальним; 
ступінь підвищення ШОЕ та СРБ може бути 
різним. СРБ нормалізується швидше, ніж ШОЕ, 
під час зменшення запалення. Крім того, ШОЕ 
підвищується на фоні терапії імуноглобуліном, 
відтак зниження ШОЕ під час спостереження 
не повинно використовуватися для оцінки від-
повіді на лікування імуноглобулінами [26]. 

С-реактивний білок більш показовий,  
як маркер запалення після лікування гострого 
захворювання. Виявлення мінімально підвище-
ної ШОЕ на тлі тяжкого перебігу захворювання 
повинно спонукати до обстеження на наявність 
синдрому дисемінованого внутрішньосудинно-
го згортання крові.

Тромбоцитоз є характерною ознакою ХК, 
але, як правило, не з'являється до другого тиж-
ня захворювання, досягаючи піку на третьому 
тижні, і в більшості випадків нормалізується  
через 4–6 тижнів після початку захворювання.

Тромбоцитопенія зустрічається рідко, але 
зазвичай виникає протягом 1–2 тижня хвороби. 
Вона може бути ознакою дисемінованого вну-
трішньосудинного згортання крові і є фактором 
ризику розвитку патології коронарних артерій. 

На сьогодні немає специфічного діагностич-
ного тесту для визначення ХК, відтак підви-
щені рівні СРБ або ШОЕ слугують важливими 
діагностичним маркерами. У деяких пацієнтів  
із ХК може бути підвищений рівень N-кінце-
вого пропептиду натрійуретичного гормону  
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(NT-pro BNP), який вказує на ураження міокар-
да, але може не мати достатнього значення для 
диференційної діагностики ХК [21].

Зміни на електрокардіограмі (ЕКГ). Під час 
гострого періоду захворювання на ЕКГ може 
визначатися аритмія, включно з функціональ-
ними порушеннями синусового та атріовен-
трикулярного вузла, з подовженим інтервалом 
PR та неспецифічними змінами зубців ST і T  
або низьким вольтажем, якщо є ураження міо-
карда або перикарда. Зрідка діагностуються не-
безпечні шлуночкові аритмії на фоні міокарди-
ту або ішемії міокарда [35].  

Лікування. Схеми лікування все ще суттєво 
відрізняються в різних центрах та на міжна-
родному рівні. Відтак європейська асоціація 
SHARE у 2018 році опублікувала нові реко-
мендації щодо ХК, які спрямовані на те, щоб  
об’єднати світові практики та забезпечити опти-
мальне лікування дітей, хворих на ХК [10]. 

Європейські та американські рекомендації 
дійшли висновку, що лікування внутрішньовен-
ним імуноглобуліном (ВВІГ) слід розпочинати 
якомога раніше протягом перших 10 днів хворо-
би, коли з'являється лихоманка (тобто одразу 
після встановлення діагнозу). Але його також 
слід призначати дітям, які звернулися після  
десятого дня хвороби (тобто, у яких діагноз був 
пропущений раніше), якщо у них є системне за-
палення, що проявляється підвищенням ШОЕ 
або СРБ у поєднанні з персистуючою лихоман-
кою без інших пояснень або аневризмою коро-
нарних артерій (Z-score >2,5). 

Тоді як в оновлених японських рекомен-
даціях 2020 року йдеться про те, що оскільки  
метою лікування гострої форми ХК є припи-
нення запалення та зменшення ризику розвитку 
аневризм коронарних артерій, рекомендовано 
вводити імуноглобулін не пізніше 7-го дня хво-
роби — до початку розвитку панартеріїту. На-
віть якщо пацієнти не реагують на ВВІГ і мають 
персистуючу або рецидивуючу лихоманку, ліку-
вання необхідно розпочати до 9-го дня хвороби, 
до того, коли, зазвичай, розпочнеться дилатація 
коронарних артерій [27]. 

Пацієнтам, у яких лихоманка минула, лабо-
раторні показники нормалізувалися, а ЕХО-КГ 
в нормі, лікування імуноглобуліном не призна-
чають.

Механізм ВВІГ у лікуванні ХК невідомий. 
Імовірно, що препарат має генералізований 
протизапальний ефект. Пацієнтам слід його 
призначати в дозі 2 г/кг у вигляді одноразової 

інфузії, зазвичай протягом 10–12 годин, разом 
із ацентилсаліциловою кислотою (АСК) [20].

Рандомізовані контрольовані дослідження 
та мета-аналізи однозначно продемонстрували, 
що рання діагностика та лікування ХК за допо-
могою ВВІГ та АСК знижує частоту виникнен-
ня АКА [4]. 

Згідно з даними систематичного огляду  
та Кохрейнівського мета-аналізу, ВВІГ суттєво 
знижує частоту виникнення аневризм коро-
нарних артерій на 30 день хвороби порівняно  
з плацебо. Крім того, разова доза 2 г/кг зни-
жувала частоту виникнення АКА порівняно з 
розділеними дозами 400 мг/кг/добу протягом  
5 днів [29].

Слід звернути увагу, що відповідно до кри-
теріїв Міністерства охорони здоров'я Японії, 
навіть під час лікування високими дозами ВВІГ 
протягом перших 10 днів хвороби у 20% дітей 
розвивається транзиторне розширення коро-
нарних артерій у проксимальному відділі правої 
та лівої коронарних артерій, у 5% — аневризми 
коронарних артерій (Z-score >2,5), а у 1% ді- 
тей — гігантські аневризми. Ще більше па-
цієнтів (30%) будуть класифіковані як такі, що  
мають розширення коронарних артерій, за 
критеріями розширення коронарних артерій 
Z-score 2,0 [25].

Ацетилсаліцилова кислота використо-
вується для лікування ХК, проте незважаючи  
на її протизапальну (у високих дозах) та анти-
агрегатну активність (у низьких дозах), немає 
доказів того, що вона знижує частоту розвитку 
коронарних порушень [12]. Під час гострої фази 
захворювання АСК призначають що 6 годин,  
із загальною добовою дозою 80–100 мг/кг/добу 
згідно з американськими та 30–50 мг/кг/добу 
— європейськими та японськими рекоменда-
ціями 2020 року. Однак, немає наукових даних,  
які б свідчили про перевагу однієї практики над 
іншою [26]. 

Тривалість застосування високих доз АСК 
різняться в різних установах: багато центрів 
зменшують дозу АСК після завершення лихо-
манки ще протягом 48–72 годин. Інші кліні-
цисти продовжують призначення високих доз 
АСК до 14-го дня хвороби і щонайменше через 
48–72 години після припинення лихоманки. 
Після відміни високих доз АСК розпочинають 
прийом низьких доз АСК (3–5 мг/кг/добу)  
і продовжують до 6–8 тижнів, якщо у пацієнта 
не виникло змін у коронарних артеріях протя-
гом цього періоду [26]. 
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Згідно з європейськими рекомендаціями, 
АСК можна відмінити, якщо ЕХО-КГ через  
6–8 тижнів після початку захворювання зали-
шається нормальною. Якщо аневризми коро-
нарних артерій зберігаються у фазі реконвалес-
ценції, рекомендується продовження прийому 
низьких доз АСК (3–5 мг/кг/добу) протягом 
тривалого часу, принаймні до повного розсмок-
тування аневризм [3]. 

У пацієнтів, у яких спостерігається регрес 
АКА слід розглянути можливість тривало-
го прийому АСК (3–5 мг/кг/добу), зважаючи  
на співвідношення ризик/користь для кожного 
окремого пацієнта.

Дітям, у яких уражаються коронарні артерії 
з розвитком аневризм, АСК потрібно прийма-
ти протягом всього життя. Відповідно до до-
сліджень, низькі дози АСК не були пов'язані 
із розвитком синдрому Рея, тому його можна 
продовжувати приймати у разі інтеркурентної 
інфекції [26]. 

Слід враховувати, що застосування ібу-
профену разом із АСК антагонізує незворот-
не пригнічення тромбоцитів, індуковане АСК;  
таким чином, дітям із аневризмами коронар-
них артерій, які приймають АСК через її анти-
тромбоцитарну дію, слід уникати застосування  
ібупрофену [6].

Відповідно до японських настанов 2020 року, 
лікування ХК розподілили на три категорії: 
стандартне лікування, рекомендоване лікуван-
ня та лікування, яке слід розглядати на кожній 
стадії захворювання. Як і в європейських ре-
комендаціях, якщо присутня лихоманка, стан-
дартне лікування полягає у довенній інфузії 
імуноглобуліну 2 г/кг та середній дозі АСК  
(30–50 мг/кг/добу). Якщо лихоманка відсут-
ня, АСК у дозі 5 мг/кг/добу може призначатися 
перорально, але при цьому необхідне ретельне 
спостереження [37].

Якщо в пацієнта залишається лихоман-
ка після проведення стандартного лікування  
і не спостерігається повторна лихоманка, дозу 
АСК зменшують до 3–5 мг/кг/добу. Через 
24–36 годин після завершення введення ВВІГ, 
якщо лихоманка утримується (температура 
тіла 38,0°С або вище), рекомендовано додаткове 
лікування другої лінії на основі відсутності від-
повіді на лікування першої. [27].

Японці розробили різні бали прогнозування 
відповіді на лікування імуноглобуліном: Шкали 
Кобаяші, Егамі та Сано, які були протестовані 
в північноамериканських пацієнтів, продемон-

стрували порівняно високу специфічність для 
прогнозування відсутності відповіді на ВВІГ, 
але з відносно низькою чутливістю [32]. Ці дані 
свідчать про те, що в дітей неяпонського поход-
ження позитивний результат за шкалою Коба-
яші здатен ідентифікувати пацієнта з високим 
ризиком резистентності до ВВІГ, але негатив-
ний результат не може достовірно виключи-
ти випадки високого ризику. Тому клініцисти 
повинні насамперед оцінювати загальну кар-
тину тяжкості захворювання на основі клініч-
них ознак і лабораторних даних. До факторів,  
що підвищують ризик, належать молодий вік 
(тобто <12 місяців), низький рівень натрію 
в сироватці крові, високий рівень аланінамі-
нотрансферази, білірубіну, СРБ; низький рівень  
альбуміну та тромбоцитів, зниження ге-
моглобіну, ознаки шоку. Всі ці фактори слід вра-
ховувати під час оцінки ризику, а відтак і при 
виборі методу лікування первинної ХК.

У США використовують прогнозування ви-
никнення аневризм через 6 тижнів після почат-
ку захворювання шляхом визначення розши-
рення коронарних артерій (Z-бали — 2 і більше, 
2,0–2,5 або більше) та інших факторів до почат-
кового лікування [33].

Повторне введення ВВІГ рекомендується  
як додаткове лікування другої лінії: преднізо-
лон у комбінації з ВВІГ, пульс-терапія внутріш-
ньовенним метилпреднізолоном у дозі 5 мг\кг. 

В європейських рекомендаціях зазначе-
но, що до 20–40% пацієнтів є резистентними  
до лікування внутрішньовенним ВВІГ, і вони 
мають підвищений ризик розвитку АКА [7]. 

До прикладу, у Великій Британії частота 
АКА залишається високою (19–29%), незва-
жаючи на застосування ВВІГ, що є тривожним 
показником, який є стабільним протягом 25 ро- 
ків спостереження. Хоча невчасно проведене 
лікування є основним фактором, що зумовлює  
такі результати, деякі автори припускають, 
що відповідь на ВВІГ може відрізнятися в різ-
них популяціях, що підкреслює необхідність 
додаткового первинного лікування в деяких  
пацієнтів. Цілком можливо, що вдосконален-
ня ЕХО-КГ діагностики призвело і до кращого 
виявлення АКА і, як наслідок, і до погіршення 
коронарних наслідків порівняно з попередніми 
даними [8]. Невчасна діагностика захворюван-
ня є важливим фактором, що впливає на резуль-
тат лікування [26]. 

У європейських рекомендаціях йдеться про 
те, що, попри постійні дискусії щодо визначення 
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ступеня тяжкості ХК у неяпонських пацієнтів, 
незрозуміло, чи приносять користь кортико-
стероїди пацієнтам із менш тяжким перебігом 
ХК, а оптимальний режим дозування кортико-
стероїдів залишається невизначеним. Відтак,  
європейська експертна група рекомендувала 
призначати додаткову первинну кортикосте-
роїдну терапію пацієнтам, які є резистентни-
ми до ВВІГ, з триваючою лихоманкою та/або  
персистуючим запаленням або клінічними 
ознаками через ⩾48 год після отримання од-
норазової дози ВВІГ, а друга доза ВВІГ разом 
із кортикостероїдами повинна призначатися  
на розсуд лікаря [13]. 

Європейські експерти визначили додаткові 
«групи високого ризику», які також можуть  
отримати користь від первинної додаткової 
терапії кортикостероїдами, а саме: немовлята 
віком до 1 року та пацієнти з АКА на момент 
встановлення діагнозу. Оскільки мета-аналіз 
лікування кортикостероїдами при ХК не дає 
чітких доказів щодо оптимальних схем лікуван-
ня, лікарі повинні самі визначати схему корти-
костероїдів для кожного окремого пацієнта [35]. 

Якщо ж лікар визначить, що кортикостерої-
ди показані в конкретному випадку, то існує 
дві обгрунтовані схеми лікування, виокремлені 
групою експертів. 

Схема 1: метилпреднізолон 0,8 мг/кг маси 
тіла внутрішньовенно протягом 5–7 днів або  
до нормалізації СРБ; потім перейти на перо-
ральний преднізон/преднізолон 2 мг/кг/добу  
і відмінити протягом наступних 2–3 тижнів.

Схема 2: метилпреднізолон 10–30 мг/кг 
(максимум 1 г/добу) один раз на добу протягом 
3 днів, потім пероральний преднізон/преднізо-
лон 2 мг/кг на добу до 7-го дня або до нормалі-
зації СРБ; згодом відміна протягом наступних 
2–3 тижнів [13].

Антикоагулянти. При гострій формі ХК спо-
стерігається гіперплазія тромбоцитів та актива-
ція фібринолітичної системи згортання крові. 
Пацієнти без аневризм коронарних артерій не 
потребують призначення антикоагулянтів. А 
пацієнтам із гігантськими аневризмами (Z-score 
>10 або діаметр аневризми >8 мм) антикоагу-
лянти слід призначати разом із антитромбоци-
тарними препаратами [34].

Відомо, що більшість інфарктів виникає 
протягом 2 років від початку ХК, і лікування 
антикоагулянтами протягом цього періоду слід 
проводити з обережністю. Найпоширенішим 
антикоагулянтом при ХК є варфарин, а гепарин 

використовується, коли варфарин недоступ-
ний. Варфарин проявляє антикоагулянтну дію 
шляхом пригнічення синтезу факторів II, VII, 
IX і X, які є вітамін К-залежними факторами 
згортання крові.

Показання до призначення варфарину: анев-
ризми коронарних артерій, перенесений ін-
фаркт міокарда та тромби в аневризмі. Доза вар-
фарину дітям віком до 12 місяців становить по 
0,16 мг/кг/добу та 0,04 до 0,10 мг/кг/добу для 
дітей старше 1 року та молодше 15 років, один 
раз на добу. Ефекти варфарину значно відрізня-
ються в різних людей.

Важливо періодично коригувати дозу, ви-
користовуючи міжнародне нормалізоване  
відношення — INR. Згідно з рекомендація-
ми Японського товариства кардіологів, реко-
мендований цільовий рівень INR становить  
2,0–2,5 [15].

Варфарин важко контролювати під час  
гострої фази захворювання, оскільки його ефект 
розвивається і стабілізується через кілька днів. 
Якщо АКА діагностовано в гострій фазі, то пові-
домлялося, що безперервне внутрішньовенне 
введення гепарину з його наступним введенням 
може бути безпечнішим для пацієнта [24].

На ефект варфарину впливають різні пре-
парати. Посилюють дію: парацетамол, проти- 
мікробні (еритроміцин), протигрибкові (флюко-
назол) препарати, анаболічні стероїди, аміодарон 
та статини. А послаблюють його дію: фенобар-
бітал, карбамазепін та рифампіцин. [17].

При гігантських аневризмах комбінація 
АСК і варфарину була ефективною в запобіган-
ні ускладнень у віддаленій фазі, що описано в 
ретроспективних дослідженнях [38].

Застосування варфарину при невеликих 
аневризмах не рекомендоване, а при аневризмах 
середнього розміру може розглядатися залежно 
від стану аневризми. Якщо гігантська аневриз-
ма регресує до аневризми помірного розміру 
або менше, слід проаналізувати відміну варфа-
рину у зв’язку з його обмеженими можливо-
стями у профілактиці інфаркту міокарду та ри-
зику виникнення кровотеч і тромбів. Рішення  
про лікування слід приймати за довгострокови-
ми показами на підставі міркувань співвідно-
шення ризику та користі [28].

Найбільш частим побічним ефектом варфа-
рину є кровотечі. Носові та кровотечі з ясен є 
достатньо поширеними, у жінок може спостері-
гатися гіперменорея. Необхідно остерігатися 
можливих внутрішньочерепних та внутрішньо-
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очеревинних крововиливів у дітей (однак, пові-
домляється, що ризик є низьким при дозах 5 мг 
або менше на добу) [9].

Вакцинацію дітей після перенесеної ХК усіма 
живими вакцинами слід відкласти щонайменше 
на 6 місяців після епізоду ХК, пролікованого 
ВВІГ, через відсутність ефекту від вакцини піс-
ля лікування ВВІГ. Після шести місяців усі вак-
цини слід вводити відповідно до рекомендацій 
Національних календарів. Оскільки ВВІГ приг-
нічує імунну відповідь на вакцину проти кору, 
відповідно до рекомендацій АСС пропонується 
відкласти введення вакцини проти паротиту, 
кору та краснухи і вітряної віспи щонайменше 
на 11 місяців після введення ВВІГ. Однак, діти 
з високим ризиком зараження кором повинні 
бути вакциновані раніше, ніж через 11 місяців, 
із можливістю ревакцинації, якщо серологічна 
відповідь буде субоптимальною [14].

Висновки
З урахуванням деяких розбіжностей аме-

риканських, європейських та японських реко-
мендацій у лікуванні ХК вважаємо за доцільне 
дотримуватися європейських рекомендацій, які 
найбільш схожі до американських та найкраще 
підходять для європейців.

Лікування ХК слід розпочати негайно після 
встановлення діагнозу, що стосується як повної, 
так і неповної форми ХК.

Лікування не слід відкладати, якщо відсутня 
можливість проведення ехокардіографії з ме-
тою діагностики аневризм коронарних артерій.

Лікування ХК повинно містити ВВІГ у дозі  
2 г/кг у вигляді одноразової інфузії.

4. Усім пацієнтам з діагнозом ХК, які отри-
мують лікування ВВІГ, слід призначати АСК  
у дозі 30–50 мг/кг/добу, доки лихоманка не спа-
де протягом 48 годин, клінічні ознаки не покра-
щаться, а рівень СРБ не знизиться.

5. Дозу АСК слід згодом зменшити до ан-
титромбоцитарної дози 3–5 мг/кг один раз на 
добу, коли зникне лихоманка та зменшиться 
рівень запалення.

6. Якщо аневризми зберігаються у фазі ре-
конвалесценції ХК, антитромбоцитарну тера-
пію у вигляді низьких доз АСК (3–5 мг/кг) слід 
продовжувати довгостроково, принаймні до 
повного розсмоктування аневризм.

7. У пацієнтів із аневризмами коро- 
нарних артерій, які розсмоктуються, слід  
розглянути можливість тривалого прийому 
АСК (3–5 мг/кг/добу), зважаючи на співвід-
ношення ризик/користь для кожного окремого 
пацієнта.

8. У пацієнтів із гігантськими аневризма-
ми коронарних артерій до терапії АСК (у дозі  
3–5 мг/кг/добу) необхідно додати варфарин 
із контролем рівня PT-INR (рекомендований 
рівень 2–2,5) для профілактики тромбозу коро-
нарних артерій та розвитку інфаркту міокарда.

9. Імунізацію дітей слід відкласти щонаймен-
ше на 6 місяців після епізоду ХК, який лікував-
ся ВВІГ.
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