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Toqdim olunmus icmalda kigik vo orta dl¢iilii damarlar1 zodaloyan vo asason 5 yasdan kigik usaglarda inkisaf edon sistem
vaskulit olan Kavasaki xastaliyine dair Amerika Revmatologlar Kollecinin (2021) tdvsiyslarinin cari miiddsalar1 taqdim olun-
mugdur. Xostoliyin inkisafinin vo daxili orqanlarin zodolonmasinin qarsisini almaq liglin mdéveud diagnostika vo miialico

alqoritmlori ohato edilmigdir.

Acar sozlor: Kavasaki xastaliyi, tovsiyalar, diagnostika, miialica alqoritmlari.

iris. Kavasaki xostoliyi (KX) Chapel Hill
G Konfransinin konsensusuna goro nomen-

klatura sistemindo toqdim edilon orta kali-
brli damar vaskulitidir [1].

Bu patologiya, osason usaqglarda inkisaf edon 2
vaskulit sindromundan biridir (digeri IgA vaskuli-
tidir — hemorragik vaskulit). KX gonc usaqglarda
miigahids edilir, ABS-da ildo 100.000 nafors 25-50
xastolonma tezliyi ilo, 1-ci tip diabets analoji olaraq
rast golinir [2, 3].

5 yasa qodor usaqlarda baslangic koskindir,
0ziinli mohdudlagdiran febril voziyystdir vo poli-
morfik sopgi, konyuktiva inyeksiyasi, orofarenksin
va dodaglarin iltihabi, dil papilliti, eritema va allo-
rin vo ayaglarin sigsmosi, birtorafli boyun limfadeno-
patiyas1 kimi bir ne¢o xarakterik klinik oslamatlorin
birlogmasi ilo xarakterizo olunur.

Histopatoloji olaraq, KX granuloma amolo gol-
modon aqressiv neytrofil vasitogiliyi ilo panmural
damar nekrozu, ardinca xastoliyin irali merhalale-
rindo intimal hiperplaziya vo yarimkoskin limfositar
iltihab ilo xarakterizs olunur.

Bu, ilk ndvbads koronar arteriyalara, lakin biitiin
boadondoki orta 6l¢iilil arteriyalara da tosir edo bilor
[4]. Buna gora do, poliarteritis nodosa ilo bozi iimu-
mi xiisusiyyotlori boliisiir vo KX ayrica bir xastolik
kimi taninmazdan ovval, KX-nin 6limciil fulminant
formalar1 olan kdrpalords "usaq nodulyar poliarteri-
iti" hesab olunurdu [5].

Diizgiin mialico ilo KX asagi letalligla alagolon-
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dirilir (on ¢ox qeydo alinmis seriyada hallarin ~
0,08%-1) [6]. Bununla bels, inkisaf etmis Olkolords
usaqgligda gazanilmig iirok xostoliklorinin an ¢ox
yayilmis sobobidir, miialico olunmayan xostolorin
25%-do vo miialico olunan xostalorin 5%-do koro-
nar arteriya anevrizmasi inkisaf edir. 6 aydan kigik
korpalor arasinda koronar arteriya anevrizmasinin
inkisaf riski hotta xastoliyin ilk 10 glinii orzindo
venadaxili immunoglobulin (IVIG) ilo miialico olu-
nan KX xostolorindo 50% toskil edir [7]. Sistem
vaskulitin miialica variantlarinin genislonmasina
cavab olaraq, Amerika Revmatologiya Kolleci
(ARK) vo Vaskulit Fondu iri, orta vo kicik damar
vaskulitlorinin miialicasi {i¢lin tolimatlarin iglonib
hazirlanmasini dostoklomisdir. Bu tolimat KX-nin
diagnostikasi, miialicosi vo idaro edilmosi {i¢iin
stibuta osaslanan tovsiyolor toqdim edir. Amerika
Urak Assosiasiyast (AHA) torafindon KX-nin miia-
licasi [3] osasinda hazirlanmis {imumi tolimatlar
gobul edoarok, tovsiyslor revmatologlarin iizlogdiyi
klinik idaroetmo maosalaloring, masalon, agir xasto-
liyin ilkin miialicosi {igiin olavo terapiyanin istifado-
si vo davamli iirok xastoliklorinin idars edilmasino
yanagmalara diqqot yetirir. Bu tolimat beynolxalq
auditoriya ti¢lin informativ olsa da, Birlogmis Stat-
larda miialico vo diagnostika se¢imlorinin tacriibasi
vo movcudlugu osasinda hazirlanmigdir.

Metodlar. Tovsiyolori neco sorh etmok olar?
Tovsiyalor aciq sokildo movecud olan vo soviyyasi
yiiksok siibutlardan istifado edilorok klinisist vo
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oxucuya toqdim edilmisdir [10]. Bozi hallarda, bu,
soziigedon miidaxilslori birbagsa miiqayise edon ran-
domizo todqiqatlar1 ohato edir. GRADE sistemi yal-
niz Sosvermo Paneli vo Xosto Panelinin kollektiv

gorar1 osasinda oldo edilmis siibutlart “cox asagi
soviyyali” slibut kimi qiymsotlondirir. BX {igiin
tovsiyolordo istifado olunan secilmis terminlorin
toriflori coad. 1-do toqdim olunur.

Cadval 1

BX iiciin tovsiyalords vo qiymoatlondirilmamis mévqe boayanatlarinda istifads olunan
secilmis terminlorin tariflori (2021 ACR/VF Guideline for Kawasaki disease)

Termin Torif

Klinik formalar

KX On az1 5 giin davam edan, 5 diagnostik meyardan an az1 4-ii ilo xarakteriza
olunan mangoyi moalum olmayan qizdirma: 1) ekssudat olmadan konyunktivaya
ikitarafli bulbar inyeksiya (ikitorofli kataral konyunktivit) 2) dodaqlarmn, ¢iyslsk
dilinin vo/va ya agiz vo faringeal selikli gisanin eritema va ¢atlamasi, 3) allorin
v ya ayaqlarin eritema va gismosi (koskin faza) vo/va ya periungual soyulma
(kaskin faza), 4) makulopapular, diffuz eritrodermiya vo ya eritema
multiformaya bonzar sopgilor vo ya 5) boyun, adaton birtorafli, limfadenopatiya
(en az1 1 limfa diiytinii >1,5 sm diametrds). Diagnoz yalmz >4 asas klinik
slamatlor oldugda 4 giinlitk qizdirmada qoyula bilsr.

Natamam KX Korpa vo ya usaqda 4-don az diagnostik meyarlar (yuxariya bax) vo laboratoriya
naticalari (yiiksok ESR/CRP soviyyaleri, yiiksalmig transaminaza, sidik tursusu
vo leykosit esteraza saviyyalori) vo ya exokardiografik gostaricilor (isemik
arterial dilatasiya) ilo xarakterizo olunan uzun miiddat davam edon izah
olunmayan qizdirma [3,31].

Kaskin KX Xastalik qizdirma morholosindon baglayir (qizdirma)

Miialica

IviQ Tok doza 2 g/kq (maksimum doza miiayyan edilmoyib, lakin aglabatan
maksimum diapazon 100-140 g-dir)

Qliikokortikoid olmayan Anakinra, siklosporin va ya infliksimab

immunoloji terapiya

QKS Prednizolon va ya ekvivalenti 2 mq/kqg/giin (maksimum doza 60 mg/giin) 15 giin
orzindo azaldilir.

Aspirin Yiiksok doza: 80-100 mq/kg/giin; orta doza: 30-50 mg/kg/giin; asag1 doza: 3-5
mgq/kq/giin

Qeyd: KX (KD, KD) — Kavasaki xastoliyi; ESR — eritrositlorin ¢okmo siirati; CRP — C-reaktiv ziilal; IVIG - venadaxili

immunoqlobulin

Miialico tovsiyalori. Tovsiya olunan tacriiba
dlavasi: IVIQ KX-nin ilkin miialicasi iiciin stan-
dart terapiyadir.

IViQ-in istifadosi koronar arteriyalarin anevriz-
malarmin tezliyindo shomiyyatli dorocods azalma,
eloco do qizdirma miiddatinin vo onun istifadosi ilo
bagl digor simptomlarin azalmasi sobobindon son 4
onillikdo KX-ya qulluq standart1 kimi tanimib [11].
IViQ-in gliikokortikoidlorlo miiqayisali todidgatlari
olmasa da, erkon hallarin noticolorino asason,
qliikokortikoidlor tokbasina KX miialicosi {i¢iin
kifayot deyildir [12, 13]. Beloaliklo, IVIQ KX ter-

apiyasiin asasini togkil edir. KX-do IVIQ-in tera-
pevtik tosirinin mexanizmlori halo do dyronilmok-
dodir [14]. KX-nin diaqnozu vo miialicosi li¢ilin
tovsiyo olunan prinsiplori cad. 2-do toqdim olunur.

Tovsiya. IVIQ-o qarsi rezistentlik vo ya koronar
arteriya anevrizmalarinin inkisaf riski yliksok olan
koskin KX olan xastolor ii¢iin tok IVIQ avozino sorti
olaraq ilkin terapiya kimi 1VIQ-in qliikkokor-
tikoidlorlo birlikds istifadosi tovsiyo olunur.

Risk ballar1 Yapon populyasiyasinda 1ViQ-o2
gars1 rezistentliyin yiiksok riski olan xostolori
miioyyon etmok {i¢iin hazirlanmisdir, lakin ABS-1n
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Cadval 2

KX-nin diaqnozu vo miialicasi ii¢iin tovsiys olunan tacriiba slavasi, tovsiyalar va slavalor
(2021 ACR/VF Guideline for Kawasaki disease)

Tovsiyd va Siibut
Tovsiyalar/9lavalor miizakira iiciin saviyyasi
malumat veran
PICO suah

Darman miialicasi
Tovsiya olunan Tacriibe BOlavasi: IVIG KD-nin ilkin miialicasi iigiin standart 3 Yiiksok
terapiyadir
[VIQ-2 qars1 rezistentlik va ya koronar arteriya anevrizmalarnnin inkisafi riski 4 Asagl
yiiksak olan kaskin KX olan xastalar iiciin tok IVIQ avazino sorti olaraq ilkin
terapiya kimi IVIQ-in gliikokortikoidlorlo birlikdo istifadosi tévsiyo olunur
IViQ-o gars1 rezistentlik vo ya koronar arteriya anevrizmalarmin inkisafi riski 5 Cox asag1
yiiksok olan koskin KX olan xastalor iigiin ilkin terapiya olaraq tok IVIQ
avazins IVIQ-in digar geyri-gliikokortikoid immunosupressantlarla birlikda
istifadasi sarti olaraq tévsiyo olunur
Natamam KX olan xastolords miialiconi 10-cu giing va ya daha sonraya toxira 1 Asagi
salmaq avazina, diagnoz zaman tacili IVIQ terapiyasi tovsiya olunur
Kaskin KX olan vo MAS siibhasi vo ya diaqnozu goyulmus xastoloro KX 2 Cox asag1
tigiin IVIG vo MAS miialicasi iigiin alave dermanlarla miialice edilmolori
siddatls t6vsiyo olunur
Koskin KX va ilkin IVIQ miialicosindon sonra davamh qizdirma olan 10 Cox asag1
xastolors sorti olaraq gliikokortikoidlorin ovozing IVIG-nin ikinci kursu
tovsiya olunur
Olava: IVIQ ila tokrar miialicodon sonra kaskin KX vo davamli qizdirma olan 11 Asagl
xastalar ya qeyri-qlitkokortikoid immunosupressiv terapiya, ya da
gliikokortikoidlarlo miialica oluna bilor
Kaskin KX olana aspirin gabul etmak daqiqglikla t6vsiya olunur 6 Cox asag1
Koskin KX-don sonra qizdirma azalan xastelors horaratin giindelik 12 Cox asagl
monitoringini davam etdirmak tévsiyo olunur
IVIQ-don sonra artriti olan vo koronar arteriya anevrizmasi olmayan koskin 13 Cox asag1
KX olan xastalar tigiin artritin miialicasi iigiin QSIOP-1n istifadasi sorti olaraq
tovsiya olunur
Diagnostik goriintii
Natamam KX va qizdima siibhasi olan usaqlara tacili olaraq koronar D1
arteriyalarn dl¢iilmasi ilo exokardiogrammadan kegmaleri tovsiye olunur.
Agiglanmayan sok fiziologiyasi olan usaqlarda koronar arteriyalarin D2
Ol¢iilmosi ilo exokardiogramma tGvsiys olunur
Sabobi bilinmayan MAS olan usaqlarda koronar arteriyalarin 6l¢iilmasi ilo D3
exokardiogramma tévsiys olunur

Qeyd: KX - Kavasaki xostoliyi, MAS - makrofaqlarin aktivlosdirilmosi sindromu; QSI®P — qeyri-steroid ilrihaboleyhino

preparatlar.

coxmillatli populyasiyasinda bu naticalor asagi hos-
sasliga vo spesifikliyo malik olmusdur [15-17].
Simali Amerikada xostolorin son aragdirmasi 2-8
hoftolik koronar arteriya anevrizmalarinin progno-
zlasdiricilar1 kimi asagidaki demoqrafik vo klinik
xlisusiyyatlori miioyyon etmisdir: sol 6n enan va ya
sag koronar arteriyada Z-bal1 > 2.0, yas <6 ay, Asiya
irqi vo >13 mg/dL soviyyasinda C-reaktiv ziilal

[18].

ABS-da KD-ds xastolonma ehtimalinin artmasi-
na dolalot edon xiisusiyyatlors diagnoz qoyulduqda
<6 ay vo ya >9 yas daxildir [19, 20]. Nohong
anevrizmasi (Z-bali >10) vo ya ¢oxsayli anevriz-
mas1 olan xostolordo sonraki morhalolordo [21]
anevrizmanin reqressiyast (remodellogsms yolu ilo)
daha az ehtimal olunur va bdyiik anevrizmalar oan
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yliksok xastolonma ilo olagalondirilir [21, 22].

Yeni ortaya ¢ixan siibutlar gostarir ki, glitkokor-
tikoidlorin asas terapiya kimi IVIQ-o alavo edilmosi
koronar arteriyalarin anevrizmasi riskini azalda
bilor, baxmayaraq ki, on giiclii siibutlar Yapon ohal-
isindondir [16]. Diagqnoz zamani1 koronar anevriz-
mast olan xastalordo qlitkokortikoid olavesinin
koronar arteriya anevrizmalarinin gedisatin1 azalda
bilocoyino dair siibutlar da mévcuddur [23, 24].

Beloliklo, gliikokortikoidlorin 1VIQ ilo birlikdo
istifadosi koronar arteriya anevrizmalarinin inkisaf
riski yiiksok olan xostolorde miialico variantidir. Bu
tovsiya tlg¢iin Sosvermoa Paneli yiiksok riskli
xiisusiyyatlori birincili exokardioqrafiya zamani va
yas1 <6 ay olan sol 6n enon vo ya sag koronar
arteriya liclin Z-bali >2,5 [25-27] kimi miioyyon
etmisdir. Bu torif 2,0 avozino 2,5 Z-bali istifado
edir, ¢linki 2,5 bal haqiqi anevrizmani tomsil edir.
Bununla yanas1 9 yasdan yuxar1 xostolori do daxil
edilmir, ¢iinki bu xastalorin yalniz bir hissasi “yiik-
sok risk qrupuna” aid edilir.

Sosverma komitasi etiraf edir ki, ABS ohalisinin
“yiiksok riskli” qruplarinda KX-nin gedisatini
aydinlagdirmaq icilin olavo arasdirmalara ehtiyac
vardir. Optimal doza va gliikkokortikoidlorin istifado
miiddoti do miioyyon edilmalidir vo ABS pop-
ulyasiyasinda olava todqiqat tolob olunacaq, lakin
prednizolonun tdvsiye olunan dozasi giindo 2
mqg/kq (maksimum 60 mg/giin) ilo baslayir vo 15
glin orzindo azaldilir. Klinisist xostonin koronar
arteriya anevrizmasi riskinin yliksok olub-olmadigi-
na omin olmadig1 vo ya qliikkokortikoidlor istifadasi-
nin xasta tliglin zararli ola bilocayine amin olmadigi
halda tok 1VIQ sarti olaraq tovsiya olunur. Yiiksok
risk olamatlori olmayan xostolorde qliikokor-
tikoidlorin istifadosi imumiyyatlo tovsiys edilmir.

Tovsiys. IVIQ-o qgars: rezistentlik vo ya koronar
arteriya anevrizmalarinin inkisaf riski yiiksak olan
koskin KX olan xastaler iigiin tok IVIQ ovozino sorti
olaraq ilkin terapiya kimi IVIQ-in diger geyri-
qliikkokortikoid immunosupressantlarla birlikdo isti-
fadosi tovsiys olunur.

Miigavimat riski yiiksok olan xostolor {iciin
infliksimab, anakinra vo ya siklosporin kimi geyri-
qlikkokortikoid immunosupressantlarla oslavo ter-
apiya koskin xostoliyin naticolorini, homg¢inin iirok
noticolorini yaxsilagdira bilor [21, 23, 28, 29].
Beloliklo, 1VIQ-o cavab vermomok riski yiiksok

olan KX xostolorindo slave geyri-qlitkokortikoid
immunosupressant terapiya noazorde tutula bilor.
Rezistentlik riski yiiksok olan xostolords diizgiin
diagnoz va olave terapiyanin diizgiin istifadosini
tomin etmak ticiin digor agent (qliikokortikoidlar vo
ya qeyri-qliikkokortikoid immunomodulyatorlar)
olavo etmozdon ovval revmatoloq vo ya KX-nin
miialicosindo tocriibasi olan digor klinisist ilo mos-
lohatlogsmolidirlor. Sesverma paneli homginin ytik-
sok riskli xostolors ilkin olaraq IVIQ ilo birlikds ya
qliikokortikoid, ya da qeyri-qliikokortikoid
immunosupressant verildiyi maorhalali terapevtik
alqoritmini dostokloyir. Hazirda bu xosta pop-
ulyasiyasinda qliikokortikoid olmayan immunosu-
pressantlarla miiqayisado qliikkokortikoidlorin isti-
fadosini dostokloyon daha c¢ox siibut var vo bu pop-
ulyasiyada qliikokortikoid terapiyasinin qeyri-
qliikkokortikoid terapiya ilo effektivliyini miiqayiso
etmak ticlin olave todqiqatlara ehtiyac vardir.

Qliikokortikoidlorin oks gostoris oldugu xtisusi
voziyyatlor ola bilor, lakin rezistentlik riski yiiksok
olan xastolorde olave geyri-qlitkokortikoid immu-
nomodulyator terapiya nozorde tutulmalidir. Bir
daha geyd edok ki, ogor klinisist xastonin ovvalki
tovsiyado tosvir olundugu kimi yiiksok riskli
xiisusiyyatlorin olub-olmadigina amin deyilso vo ya
geyri-qliikokortikoid immunomodulyatorun isti-
fadosi qanda daha cox monfi tosir riski yaradirsa,
IViQ-don istifads etmok mogsadouygundur.

Tovsiya. Natamam KX olan xastolor {igiin miia-
liconi 10-cu giine va ya daha sonra toxirs salmagq-
dansa, diagnoz zamani tocili 1VIQ miialicosi sid-
dotlo tovsiyo olunur.

Natamam KX, KX meyarlarmma cavab vermok
ticiin kifayot qodor xiisusiyyetlori olmayan ehtimal
olunan KX voziyyeti kimi miioyyan edilir [3, 30]
(cad. 1). Natamam KX olan xastolor KX ii¢clin AHA
tolimatlarinda gosterilon natamam KX alqoritminden
istifado etmoklo qiymsotlondirilmalidir [3, 30].
Natamam KX olan xastolori miioyyon etmok ti¢lin bu
alqoritmin effektivliyi tosdiq edilmisdir [30].
Diaqgnostik testin tamamlanmast vo qizdirmanin 10-
cu giinlindo miialicoye baglamaq tocriibasi xastaliyin
patogenezi vo ya miialica noticalorinin mexanizm-
lorina vo ya todqiqatlarina asaslanmir, avazindo bu
“miualico miiddoti” KX-do orijinal todqiqatlarda
tadqiqatin son noqtasi kimi seg¢ilmigdir [31].

Bu, giiclii bir tdvsiyadir, ¢linki bu midaxilo
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qayg1 standartidir vo mialiconin gecikdirilmasi
koronar arteriyalarin ohomiyystli anevrizmalarina
vo ya yirtilmasina sabob ola bilor ki, bu da ciddi
monfi noticodir. Bundan olava, 10-cu giino qodor
hararatin yox olmasi natamam vo ya tamamlanmis
KX meyarlarina cavab veron xostolordo miialiconin

dayandirilmasina gostoris deyil. Koskin faza
reagentlorinin xarakterik yliksok soviyyalori olan
xostolordo miialica tovsiys olunur, ¢iinki bu xastolor
manfi naticolorin yiiksok riski altinda qalirlar [3,
33]. KX-nin miialico alqoritmi sokilde toqdim
olunur.

KX- nin miialicasi iiciin tovsiyalorin icmah (2021 ACR/VF Guideline for Kawasaki disease)

KX vyiiksok riskli agir
gedisath klinik
alamotlorls

Y

IVIQ QK- ils va ya IVIQ QK-

isiz-immunodepressantla

\

/

[ QKS avazinog takrar (ikincili kurs) ]

Q

36-48 saat arzinda davamh
va tokranlanan qizdirma

/

Olava: QKS va ya geyri
antisupressantlarla miialiconin

sualma baxis
. . Xoastoliyi
Terapiya secimila Aoty -
el voaziyyatlarlorinin
qgorar noktosi . . .
giymatlondirmasi

iviQ infuziyasmdan sonra
davamh 36 saatdan sonra va
ya tokranlanan quizdirma

variantlar1 tovsiyalori

KX yiiksak riskli agir
gedisath kliniki
alamoatlorsiz

Giiclii mualica
variantlar1 tovsiyalori

Sarti mualica

Sak. Klinik slamatlari olan vo olmayan xastalords Kawasaki xastaliyinin miialicasi ii¢iin 9sas
tovsiyalar pis naticonin yiiksak riskini gostorir (Qeyd: Zaif naticonin yiiksok riskli klinik slamatlari
asagidakilardan hor hansi biridir: birincili exokardiogrammada sol 6n enan va ya sag koronar
arteriya liciin Z-bah >2,5, yas <6 ay; QKS — gliikokortikosteroiddir)

Tovsiya. Kaskin KX va siibhali vo ya diagnoz
goyulmus makrofaqlarin aktivasiya sindromu
(MAS) olan xostolor iiglin MAS miialicosi {i¢iin
olava dormanlarin daxil edilmasi ilo IVIQ miialicos-

ino baslamaq tovsiys olunur.

MAS, ikincili hemofaqositik limfohistiositozun
(HLH) bir formasi, KX-nin potensial olaraq az
Oyronilmis bir agirlasmasidir [34, 35]. KX-do MAS
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ticiin formal diagnostik meyarlar hazirlanmamigdir.
Bununla belo, HLH-nin digar ikincili tozahiirlari ilo
bagli tocriiboyo osaslanaraq, davamli qizdirma,
splenomeqaliya, trombositopeniya vo yiiksok fer-
ritin ilo miiraciat edon KX xastolorindo MAS-dan
stibhalonmok olar [35]. KX vo ya MAS-in geyri-
adekvat miialicesi ciddi noticolora gotirib ¢ixara
bilor, mosolon: miokard infarkti vo ya KX-do
koronar arteriyanin yirtilmasi naticosindo Sliimlo
naticalonan iri koronar anevrizmalar vo ya koronar
arteriya stenozu vo ya MAS-da ¢oxsayli orqan dis-
funksiyasi noticosinds 6liim miisahido olunur [36].

Belolikla, diizgiin terapiya tomin etmok {igiin har
bir xostolik ayri-ayriligda miivafiq moqgsoedyonlii
terapiya ilo miialico edilmolidir. KX birinci doracoli
terapiya kimi IVIQ ilo miialice edilmalidir vo MAS
sitokin firtinasi vo ya onun altinda yatan totikloyi-
cilori aradan qaldirmaq {iglin miivafiq dermanlarla
mialico edilmoalidir. Bu xostolorin miialicasi ii¢ilin
sitotoksik agentlorlo mialico edilmali olan osas
miialico protokolundan faorqli olaraq anakinra va
gliikokortikoidlora tistlinliikk verilir. Basdan-basa
miiqayisoli tadqiqatlar dorc edilmeso do, HLH-ya
genetik meyli olmayan xastolords ohomiyyatli
dorocado daha cox olageali toksikliye malik olan
HLH-ys yonaldilmis ilkin terapiyaya zomanat ver-
ilo bilmaz. Bu, siibutlu bir tovsiyadir, ¢linki diizgiin
miialico olunmayan KX vo ya MAS-in naticalori
6liim hallarinin artmasi ils slagslondirils bilor.

Tovsiya. ilkin IVIQ miialicesindan sonra kaskin
KX vo davamli horarati olan xastalara sorti olaraq
gliikokortikoidlor avazina ikinci IVIQ kursu tovsiyo
olunur.

6 todqgiqatin naticalari bu tdvsiyays dolayr dostok
verir, baxmayaraq ki, birbasa miiqayisali todqiqatlar
aparilmamisdir [37-42]. Todqiqatlar gostorir ki,
IViQ-in ilkin kursundan sonra davamli temperaturu
olan KX xastolorinda tokrar IVIQ vo tok pulslu
qlikkokortikoid terapiyast (yoni, maksimum 1 q
dozada 30 mgq/kq) arasinda koronar arteriya
naticalarinds heg bir forq yoxdur [43]. Xastaliyi tok
bir IVIQ kursu ilo miialicoys rezistent olan 372
xostonin istirak etdiyi 12 todqiqatin meta-analizi
qlikkokortikoidlor vo infliksimab ilo miiqayisado
IVIQ-in ikinci dozasin1 alan xostolor arasinda
koronar arteriya naticolorinds ohomiyyatli forq
gostormamisdir [44]. Movcud molumatlar IVIQ-in
ikinci kursunun qliikokortikoidloerden istiinlilytinii

aciq sokildo gdstormoso do, birinci dozadan sonra
36 saatdan ¢ox qizdirmali olan xostolorde IVIQ-in
ikinci kursu sorti olaraq tdvsiya olunur, ¢iinki bu,
cari mialico standartidir. Bununla belo, sorti tovsiyo
olaraq, qliikokortikoidlor aglabatan alternativdir
(masolon, giinds 2 mqg/kq-dan baglayaraq vo 15 giin
orzinds azaldilmasi vo ya 20-30 mq/kq birdefalik
doza). 1VIQ-in tokrar dozalar1 xostolori hemolitik
anemiya riski ilo {iz-lizo qoya bilor vo mdvcud
tadqiqatlarin naticalori golocokds bu tovsiyoni doy-
iso bilor [45-47].

IVIQ qobul edon geyri-qan I qrupu hemolitik
anemiya igcilin risk faktorlar1 olan xostolorde
qliikokortikoidlor va ya qeyri-qliikokortikoid
immunomodulyatorlar kimi alternativ miialicolor
nazardon kecirilmolidir [45, 48]. Qarisiq terapiya
(mosolon, coxsayli anti-sitokin preparatlar1) miin-
tozom miialico {iclin tovsiys edilmir vo {imu-
miyyotlo yalniz son doraco agir xostoliyi olan
xastolorde nozors alinmalidir.

Olava. IVIQ miialicesindon sonra koskin KX vo
davamli qizdirma olan xastolor iiclin ya qeyri-qlii-
kokortikoid immunosupressantlar, ya da gliikkokor-
tikoidlor istifads oluna bilor.

[ViQ-in 2 dozasindan sonra KX vo davaml qiz-
dirma olan xastolords basqa agent toyin edilir. O da
davamli KX miialicesi {i¢iin infliximab vo sik-
losporinin tadgiqatlarinin naticolori bu dermanlarin
bozi potensial faydalarin1 gostorir [28, 29]. Qliiko-
kortikoid olmayan bu immunosupressantlarla qlii-
kokortikoidlor arasinda birbasa miiqayiss aparil-
mamisdir.

Qliikokortikoidlarin vo ya qeyri-qliikkokortikoid
immunomodulyatorlarin istiinliiylinii  dostokloyon
he¢ bir klinik siibut yoxdur. Belsliklo, Sesvermo
Surasi1 hesab edir ki, xiisusi klinik voziyyatdon asili
olaraq heor hansi bir agent sinfindon istifado
mogsadouygun olardi. Siiratlo genislonon anevriz-
malar vo ya ciddi hoyati tohliikke yaradan voziyyot
kimi agir hallarda kombinasiya terapiyasi (qliikoko-
rtikoid olmayan immunosupressant ilo qliikkokor-
tikoid) nozordon kegirils bilor.

Tovsiya. Koskin KX olan xastolors aspirin qobul
etmolori siddatlo tovsiys olunur.

Antitrombositar tosirine gors iltihabi azaltmaq
vo trombozun garsisini almaq tiglin KX olan xosto-
lordo aspirindon istifado standart miialico hesab
olunur. Ancaq optimal doza aydin deyil. Tarixon
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yiiksok dozada aspirin (80-100 mq/kq/giin) kaskin
morhoalodo antiinflamatuar tosirlor {i¢lin istifado
edilmisdir, lakin koronar zodslori nozors alsaq, yiik-
sok dozalarin aspirinin asag1 dozalari lizorinds fay-
dasina dair heg¢ bir dolil yoxdur. (3-5 mq/kq/giin)
giin) [49-51]. Boyiik anevrizmasi olan xastolordo
antikoaqulyasiya ilo bagli maslohot almaq iiciin
AHA tolimatlarina miiraciat edilmolidir [3]. Bu,
giiclii bir tovsiyadir, ¢linki aspirin mohdud antit-
rombositar toksikliyi olan ucuz bir agent kimi
taninir vo trombositlorin foaliyyatinin inhibe edil-
momasi koronar arteriya trombozu kimi ciddi
naticolora sobob ola bilar.

Tovsiya. Koskin KX-don sonra qizdirma aradan
qalxan xastalora qizdirma monitorinqindon imtina
etmok ovozino giindalik monitoringi davam
etdirmolori siddatlo tovsiys olunur.

KX olan xostolorde xastoliyin residivi vo ya
miialicoyo qars1 miigavimot miisahids oluna bilar,
bunu tokrarlayan qizdirma vo diger simptomlar sii-
but edir. Bundan slave, qizdirma miiddoti koronar
arteriya anevrizmalarinin proqnozlasdiricisidir [52].
Buna goro do xostolor xostoxanadan c¢ixdigdan
sonra 1-2 hofts orzinds hor giin qizdirma miisahido
edilmalidir, qizdirma bdyiik usaqlarda agizin tem-
peraturu, korpalords ise rektumun horarati >38,0°C
va ya aksilyar hararat >37,5°C kimi miioyyan edilir.
Dorman toyin edon hokim valideynlora vo ya
goyyumlara horaratin neco 6l¢iilmasi barads tolimat
vermoli vo ogor varsa, dorhal hokimo moalumat ver-
molidir. Glindalik temperaturun monitoringi ¢ox
tovsiyo olunur, ¢linki ucuz, zororsizdir vo tokrar-
lanan KX-ni askar edos bilor.

Tovsiya. IVIQ-don sonra artriti olan vo koronar
arteriya anevrizmast olmayan koskin KX olan
xastalar liglin geyri-steroid iltihab aleyhinoe derman-
larin (QSIOP) istifadosi sorti olaraq tdvsiya olunur.

Kaskin vo yarimkaskin KX olan xastolords artrit
inkisaf edo biler, lakin IVIQ miialicosi bu soraitde
artritin tezliyini 30%-don ~2-12%-o qodor azaldir
[53]. KX-do artrit adaton qisa miiddoto, 7 giindon 21
giino godar davam edir [53-55]. Umumiyyatlo, artrit
QSiOP-larla miialico edilo bilor, lakin QSIOP-lar
aspirinin siklooksigenaz 1-i asetillogdirmak qabiliy-
yatino birbasa manes toradir vo bununla da aspiri-
nin qoruyucu tasirini azaldir [56]. QSIOP istifade-
sinin tosiri QSIOP qobul etmozdon ovval aspirin
gobul etmakls gismon azaldila bilor, lakin artan tok-

siklik potensiali nozars alinmagla kombinasiya ter-
apiyas1 adaton tovsiys edilmir [56].

Koronar arteriya anevrizmasi olmayan xastalor
imumiyyatlo uzunmiiddatli aspirin miialicasi tolob
etmir. Bu xostalords aspirin miialicasinin optimal
middati doqiq miioyyon edilmomisdir, lakin prak-
tikada adaton 6-8 hoftadir.

Koronar arteriya anevrizmasi olan xostolor aspi-
rinin uzunmiiddatli vo potensial olaraq geyri-miioy-
yon istifadosini tolob edir [3]. Koronar arteriya
anevrizmasi olmayan, uzun miiddatli aspirin isti-
fadosini tolob etmoyon vo slave miialica tolob edon
artriti olan xastolor {igiin aspirin miivoqqati dayan-
dirila biler vo zaruri hallarda qisa bir kurs (3-4 hof-
to) QSIOP istifads edilo bilor.

Oksing, agar koronar arteriya anevrizmasi aspiri-
nin geyri-miloyyan vo ya uzunmiiddatli istifadasini
tolob edorso, ya asetaminofen, ya qisamiiddotli
gliikokortikoidlor kursu, ya da QSIOP agrilar1 azalt-
maq Uglin qgeyri-sistemik variantlardan (mosolon,
topikal QSIOP-lar) istifada edils bilor. Xiisusils ko-
ronar arteriya anevrizmasi olan xostolordo sistem
QSIiBP-larin uzunmiiddotli istifadesi (yoni >3
hafto) tolob olunarsa, alternativ antikoaqulyant (mo-
solon, klopidogrel) haqqinda diisiinmak {igiin usaq
hematoloqu va ya kardioloqu ilo do maslohatlogma-
lidir

Diaqgnostika.

Tovsiya. Natamam KX vo qizdirma siibhasi olan
usaqlar iiclin toxiro salinmadan koronar arteriyala-
rin Olgiilmasi ilo exokardiografiya tovsiys olunur.

Natamam KX olan xastolorde klassik KX olan
xostolorlo miiqayisodo on azi eyni vo ya yiiksok
koronar arteriya xastaliyi riski vardir [57]. Mohz bu
sobobdon do, diagnozu KX siibhosi ilo natamam
olan xastolordo diagnoz miimkiin godor tez tosdig-
lonmolidir ki, koronar arteriya anevrizmasi riskinin
yiiksok olmasi ila bagli olamatlor qiymaotlondirilsin,
gecikmodon miialicoys baslansin vo monfi naticolo-
rin qarsist alinsin. Miitloq koronar arteriya ol¢iisii-
niin exokardioqrafik qiymaotlondirilmosi vo badon
sothinin sahasine uygunlasdirilmis Z-ballar1 nata-
mam KX diagnozunun tosdiqlonmosine komok edo
bilor vo bu diagnozdan siibhalonildikds dorhal oldo
edilmolidir. KX-nin idara olunmasi ti¢iin ANA toli-
matlar tosdiq edilmis [30] siibholi natamam KX-
nin giymetlondirilmasi vo miialicasi ii¢lin alqoritmi
togkil edir [3]. Bu halda exokardioqrafiya cox
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tovsiyo olunur, ¢iinki o, minimal potensial zororo
malikdir vo natamam KX-nin miialicesini asan-
lagdirmagqla monfi naticalorin qarsisini ala bilar.

Tovsiya. Sababi bilinmayan sok olan usaqlarda
koronar arteriyalarin 6l¢iilmasi ilo exokardiografiya
tokidls tdvsiys olunur.

Sobabi bilinmoyon soka KX-do bas veron sok
sindromu sobab ola bilor [58]. Urok funksiyasini
gqiymatlondirmak va potensial etiologiyan1 miioy-
yon etmays kdmok etmok {igiin ¢cox vaxt sobabsiz
sok, xilisusan do uzun miiddst qizdirmasi olan usaq-
larda exokardioqrafiya tovsiya olunur. Arterial toz-
yiqi qiymetlondirmok vo sokun etiologiyasini
miloyyon etmok liclin diagnostik axtarisa exokar-
diografik miiayinonin daxil edilmasi tovsiys olunur.
Exokardioqrafiya minimal potensial zarora malik
olub, KX-nin diagnostikasin1 vo operativ idara
olunmasini asanlagdirmaqla agir fosadlarin qarsisini
ala bilor.

Tovsiya. Sobabi bilinmayon MAS olan usaqlar-
da koronar arteriyalarin 6l¢iilmasi ilo exokardio-
grafiya tokidlo tovsiys olunur.

Yuxarida qeyd edildiyi kimi, KX MAS inkisafi-
na meyllik yarada bilon klinik iltihabi vaziyyatlor-
don biridir [59]. Sobabi bilinmayon MAS olan xos-
talordo KX osas potensial etioloji amil kimi nozor-
don kegirilmalidir. Koronar arteriyalarin miiayinasi
ilo aparilan exokardioqrafiya KX-ni osas miialico
edilo bilon potensial voziyyat kimi miioyyon
etmayin tisullarindan biridir. Bu yanagma ciddi sok-
ilda tdvsiys olunur, ¢iinki exokardioqrafiya minimal
potensial zorarlors malikdir vo KD-nin diagnozunu
vo operativ miialicesini asanlagdirmaqla monfi
naticalarin qarsisini ala bilar.

Miizakira. Togqdim olunan telimat KX-nin miia-
licasi tiglin Vaskulit Fondu ilo birlikdo AKR torafin-
don hazirlanmig ilk tovsiyslordir. Bu tovsiyolordo
KX-nin idars olunmasinda hokimlors kdmok etmok
liclin gostorislor isiqlandirilmisdir. Bu tolimat heg
bir miiossiso torafindoen terapiyanin inisiasiyasini
mohdudlasdirmaq vo ya diger miialicolors basla-
mazdan avvel miioyyon terapiya tisullarinin totbiq
edilmasini talob etmoak iigiin istifado edilmomalidir.
ABS-da KX diagnozu tez-tez revmatologiyadan
konar olan basqa sahoalordo (masalon, usaq kardiolo-
qlar1, stasionar Uimumi praktik hokimlor vo ya

yoluxucu xastaliklor {izro miitoxassislor) tocriibayo
malik olan hokimlor torofindon miioyyonlosdirilir vo
mialico olunur. Bu tolimatdaki tovsiyalor revma-
tologlarin tez-tez moslohatlosdiyi hallara, mosolen,
artrit vo KX ilo MAS kimi miialicoys tabe olmayan
agir xostoliklorin miialicesi diqqet morkozindadir.
Bu tovsiyalar, ixtisas sahasindon asili olmayaragq,
KX-ni miialico edon Kklinisistlor iiclin aktualdir.
AHA, KX-nin ilkin mialicasi vo uzunmiiddatli
miialicosi ticlin tolimatlar toqdim etmisdir [3]. Bu
tolimatda toqdim olunan tdvsiyslor AHA
tovsiyolorini tamamlamaq magsadi dasiyir vo KX
ilo daha az tanig olan revmatologlar iigiin slava isti-
nad kimi xidmot edir. Olave terapiyanin agir
koronar arteriya anevrizmalarinin tezliyini azalt-
digina vo bu anevrizmalarin reqressiyasini
stiratlondirdiyine dair ortaya ¢ixan siibutlar “ytiksok
riskli” KX [23] iiglin tovsiyslor iigiin osasdir.
Reqressiyaya ugramis anevrizmalarin endotelial
disfunksiyasina hossas olmasina vo buna goro do
anormal damar qurulusu olaraq qalmasina baxma-
yaraq, damar divarinin normallasmasi damar trom-
bozundan yaranan agirlagma riskini azaldir [3].
Nohayot, COVID-19 pandemiyast zamani, KX
diagnozu ils uygun golon simptomlarla SARS-CoV-
2 infeksiyast ilo alagali usaqlarda yeni multisistem
iltihab sindromu (MIS-C) geyd olunmusdur [6, 60].
Bu xastalorin 50%-na qodari KX meyarlarina cavab
vera bilsa do, bir ¢ox xastalarda kolit, miokardit va
nevroloji doyisikliklor do daxil olmagla KX iiclin
geyri-adi tozahiirlor olur va ¢ox vaxt sokla miisayiot
olunur [62]. MIS-C vo KX, xiisuson do Kavasaki
sok sindromu arasindaki slagani anlamaq {igiin ola-
va tadqiqatlara ehtiyac var. Klinik tocriibays osasla-
naraq, bu xostolori klassik KX olan xastolorden
forqlondirmak vacibdir. KX meyarlarina cavab ve-
ron xostolor bu tolimatda tosvir olunan terapiya
tisullarindan istifade etmoklo miialico edilmalidir.
KX xiisusiyyatlori olan vo olmayan MIS-C iiclin
optimal miialiconi miioyyan etmoak {iiglin daha ¢ox
arasdirma tolob olunur. Buna goro do, AKR vao
Vaskulit Fondu klinisistloro KX-ni idaro etmaya ko-
mak etmak ii¢lin bu telimatlar1 toqdim edir. Bu tali-
mat asas idareetmo prinsiplori {iglin manba rolunu
oynaya bilor vo bu xastoalik iiglin yeni miialico stra-
tegiyalar1 miiayyon olunduqca inkisaf edocakdir.
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PE3IOME

BOJIE3Hb KABACAKH
KJIMHAYECKHAE PEKOMEHIALINY AMEPUKAHCKOTO KOJUIEJ’KA PEBMATOJIOTOB
(ACR)/®OHJ] BACKYJIUTOB (VF) (2021)

'KacymoBa ®@.H., ’bat6aeBa JL.K., ‘I'yimeBa U.M., 'Ucmaunnosa H.P., 'MycaeBa A.B.
'Azepbaiiorncanckuu I ocyoapcmeennviii Hncmumym Ycosepuiencmeosanus epayen um. A.Anuesa,
kagheopa mepanuu, baxy, Azepbaiioscan;

’Abweponckas Pationnasa Lllenmpanvnas Bonvnuya, Xeipoanan, Azepbatiosrcan;
‘Topoockas noruxnunuxa Ne 7, Baky, Azepbatioscan

[IpeacraBieHsl COBpeMEHHBIE MOJOKEHUsI peKoMeHaanuii Amepukanckoro Komnemka Pesmaronoros (2021) mo
Oone3nn KaBacaku — CHCTEMHBIM BAacKyJIHTOM, IMOPAXKAIOLUIMM MEJIKAE M CPEJHHE COCYAbl U BO3HHMKAIOLIMM Ipe-
UMYILECTBEHHO y JieTeil B Bo3pacTe a0 5 neT. OcBeleHbl CYUIECTBYIOIINE aJTOPUTMBl JUATHOCTUKY M JICYEHHUS,
MO3BOJISIIONIEE PEAOTBPATUTH IPOrPECCUPOBaHKE 3a00JIEBaHNS U TIOBPEXKACHNE BHYTPEHHUX OPTaHOB.
KaroueBsie cioBa: 6one3np KaBacaku, pekoMeHAAIMH, JUATHOCTHKA, allTOPUTMBI JICYCHUSI.

SUMMARY

KAWASAKI DISEASE
AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY (ACR)/VASCULITIS FOUNDATION (VF)
CLINICAL GUIDELINES (2021)

'Gasimova F.N., ‘Babayeva L.K., *Guliyeva I.M., 'Ismayilova N.R., 'Musayeva A.V.
'Azerbaijan State Institute for Advanced Training of Doctors named after. A.Aliyeva,
Department of Therapy, Baku, Azerbaijan;

’Absheron District Central Hospital, Khirdalan, Azerbaijan,

*City Polyclinic Ne7, Baku, Azerbaijan

Are presented the current provisions of the recommendations of the American College of Rheumatology (2021) on
Kawasaki disease — a systemic vasculitis affecting small and medium-sized vessels and occurring mainly in chil-
dren under 5 years of age. The existing diagnostic and treatment algorithms are covered to prevent the progression
of the disease and damage to internal organs.

Keywords: Kawasaki disease, recommendations, diagnosis, treatment algorithms.
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