
Giriş. Kavasaki xəstəliyi (KX) Chapel Hill
Konfransının konsensusuna görə nomen
klatura sistemində təqdim edilən orta kali

brli damar vaskulitidir [1].
Bu patologiya, əsasən uşaqlarda inkişaf edən 2

vaskulit sindromundan biridir (digəri IgA vaskuli
tidir – hemorragik vaskulit). KX gənc uşaqlarda
müşahidə edilir, ABŞda ildə 100.000 nəfərə 2550
xəstələnmə tezliyi ilə, 1ci tip diabetə analoji olaraq
rast gəlinir [2, 3].

5 yaşa qədər uşaqlarda başlanğıc kəskindir,
özünü məhdudlaşdıran febril vəziyyətdir və poli 
mor fik səpgi, konyuktiva inyeksiyası, orofarenksin
və dodaqların iltihabı, dil papilliti, eritema və əllə 
rin və ayaqların şişməsi, birtərəfli boyun limfade no 
pa tiyası kimi bir neçə xarakterik klinik əlamətlərin
birləşməsi ilə xarakterizə olunur.

Histopatoloji olaraq, KX qranuloma əmələ gəl 
mə dən aqressiv neytrofil vasitəçiliyi ilə panmural
damar nekrozu, ardınca xəstəliyin irəli mərhələ lə 
rin də intimal hiperplaziya və yarımkəskin limfositar
iltihab ilə xarakterizə olunur.

Bu, ilk növbədə koronar arteriyalara, lakin bütün
bədəndəki orta ölçülü arteriyalara da təsir edə bilər
[4]. Buna görə də, poliarteritis nodosa ilə bəzi ümu 
mi xüsusiyyətləri bölüşür və KX ayrıca bir xəstəlik
kimi tanınmazdan əvvəl, KXnin ölümcül fulminant
formaları olan körpələrdə "uşaq nodulyar poliarteri
iti" hesab olunurdu [5].

Düzgün müalicə ilə KX aşağı letallıqla əla qə lən 

di rilir (ən çox qeydə alınmış seriyada halların ~
0,08%i) [6]. Bununla belə, inkişaf etmiş ölkələrdə
uşaqlıqda qazanılmış ürək xəstəliklərinin ən çox
yayılmış səbəbidir, müalicə olunmayan xəstələrin
25%də və müalicə olunan xəstələrin 5%də ko ro 
nar arteriya anevrizması inkişaf edir. 6 aydan kiçik
körpələr arasında koronar arteriya anevrizmasının
inkişaf riski hətta xəstəliyin ilk 10 günü ərzində
venadaxili immunoqlobulin (IVIG) ilə müalicə olu
nan KX xəstələrində 50% təşkil edir [7]. Sistem
vaskulitin müalicə variantlarının genişlənməsinə
cavab olaraq, Amerika Revmatologiya Kolleci
(ARK) və Vaskulit Fondu iri, orta və kiçik damar
vaskulitlərinin müalicəsi üçün təlimatların işlənib
hazırlanmasını dəstəkləmişdir. Bu təlimat KXnin
diaqnostikası, müalicəsi və idarə edilməsi üçün
sübuta əsaslanan tövsiyələr təqdim edir. Amerika
Ürək Assosiasiyası (AHA) tərəfindən KXnin müa 
li cəsi [3] əsasında hazırlanmış ümumi təlimatları
qə bul edərək, tövsiyələr revmatoloqların üzləşdiyi
kli nik idarəetmə məsələlərinə, məsələn, ağır xəs tə 
li yin ilkin müalicəsi üçün əlavə terapiyanın istifa də 
si və davamlı ürək xəstəliklərinin idarə edilməsinə
yanaşmalara diqqət yetirir. Bu təlimat beynəlxalq
auditoriya üçün informativ olsa da, Birləşmiş Ştat
larda müalicə və diaqnostika seçimlərinin təcrübəsi
və mövcudluğu əsasında hazırlanmışdır.

Metodlar. Tövsiyələri necə şərh etmək olar?
Tövsiyələr açıq şəkildə mövcud olan və səviyyəsi
yüksək sübutlardan istifadə edilərək klinisist və
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oxucuya təqdim edilmişdir [10]. Bəzi hallarda, bu,
sözügedən müdaxilələri birbaşa müqayisə edən ran
domizə tədqiqatları əhatə edir. GRADE sistemi yal
nız Səsvermə Paneli və Xəstə Panelinin kollektiv

qərarı əsasında əldə edilmiş sübutları “çox aşağı
səviyyəli” sübut kimi qiymətləndirir. BX üçün
tövsiyələrdə istifadə olunan seçilmiş terminlərin
tərifləri cəd. 1də təqdim olunur.

Müalicə tövsiyələri. Tövsiyə olunan təcrübə
əlavəsi: IVIQ KXnin ilkin müalicəsi üçün stan
dart terapiyadır. 

İVİQin istifadəsi koronar arteriyaların anevriz
malarının tezliyində əhəmiyyətli dərəcədə azalma,
eləcə də qızdırma müddətinin və onun istifadəsi ilə
bağlı digər simptomların azalması səbəbindən son 4
onillikdə KXyə qulluq standartı kimi tanınıb [11].
İVİQin qlükokortikoidlərlə müqayisəli tədidqatları
olmasa da, erkən halların nəticələrinə əsasən,
qlükokortikoidlər təkbaşına KX müalicəsi üçün
kifayət deyildir [12, 13]. Beləliklə, IVIQ KX ter

apiyasının əsasını təşkil edir. KXdə IVIQin tera 
pev tik təsirinin mexanizmləri hələ də öyrənilmək 
də dir [14]. KXnin diaqnozu və müalicəsi üçün
tövsiyə olunan prinsipləri cəd. 2də təqdim olunur.

Tövsiyə. İVİQə qarşı rezistentlik və ya koronar
arteriya anevrizmalarının inkişaf riski yüksək olan
kəskin KX olan xəstələr üçün tək İVİQ əvəzinə şərti
olaraq ilkin terapiya kimi İVİQin qlükokor
tikoidlərlə birlikdə istifadəsi tövsiyə olunur.

Risk balları Yapon populyasiyasında İVİQə
qarşı rezistentliyin yüksək riski olan xəstələri
müəyyən etmək üçün hazırlanmışdır, lakin ABŞın
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Cədvəl 1
BX üçün tövsiyələrdə və qiymətləndirilməmiş mövqe bəyanatlarında istifadə olunan

seçilmiş terminlərin tərifləri (2021 ACR/VF Guıdelıne for Kawasakı dısease)

Qeyd: KX (KD, KD) – Kavasaki xəstəliyi; ESR – eritrositlərin çökmə sürəti; CRP – Creaktiv zülal; IVIG  venadaxili
immunoqlobulin



çoxmillətli populyasiyasında bu nəticələr aşağı həs
saslığa və spesifikliyə malik olmuşdur [1517].
Şimali Amerikada xəstələrin son araşdırması 28
həftəlik koronar arteriya anevrizmalarının proqno
zlaşdırıcıları kimi aşağıdakı demoqrafik və klinik
xüsusiyyətləri müəyyən etmişdir: sol ön enən və ya
sağ koronar arteriyada Zbalı ≥ 2.0, yaş <6 ay, Asiya
irqi və ≥13 mg/dL səviyyəsində Creaktiv zülal

[18].
ABŞda KDdə xəstələnmə ehtimalının artması

na dəlalət edən xüsusiyyətlərə diaqnoz qoyulduqda
<6 ay və ya >9 yaş daxildir [19, 20]. Nəhəng
anevrizması (Zbalı >10) və ya çoxsaylı anevriz
ması olan xəstələrdə sonrakı mərhələlərdə [21]
anevrizmanın reqressiyası (remodelləşmə yolu ilə)
daha az ehtimal olunur və böyük anevrizmalar ən
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Cədvəl 2
KXnin diaqnozu və müalicəsi üçün tövsiyə olunan təcrübə əlavəsi, tövsiyələr və əlavələr

(2021 ACR/VF Guıdelıne for Kawasakı dısease)

Qeyd: KX  Kavasaki xəstəliyi, MAS  makrofaqların aktivləşdirilməsi sindromu; QSİƏP – qeyristeroid ilrihabəleyhinə
preparatlar.



yüksək xəstələnmə ilə əlaqələndirilir [21, 22].
Yeni ortaya çıxan sübutlar göstərir ki, qlükokor

tikoidlərin əsas terapiya kimi İVİQə əlavə edilməsi
koronar arteriyaların anevrizması riskini azalda
bilər, baxmayaraq ki, ən güclü sübutlar Yapon əhal
isindəndir [16]. Diaqnoz zamanı koronar anevriz
ması olan xəstələrdə qlükokortikoid əlavəsinin
koronar arteriya anevrizmalarının gedişatını azalda
biləcəyinə dair sübutlar da mövcuddur [23, 24].

Beləliklə, qlükokortikoidlərin İVİQ ilə birlikdə
istifadəsi koronar arteriya anevrizmalarının inkişaf
riski yüksək olan xəstələrdə müalicə variantıdır. Bu
tövsiyə üçün Səsvermə Paneli yüksək riskli
xüsusiyyətləri birincili exokardioqrafiya zamanı və
yaşı <6 ay olan sol ön enən və ya sağ koronar
arteriya üçün Zbalı ≥2,5 [2527] kimi müəyyən
etmişdir. Bu tərif 2,0 əvəzinə 2,5 Zbalı istifadə
edir, çünki 2,5 bal həqiqi anevrizmanı təmsil edir.
Bununla yanaşı 9 yaşdan yuxarı xəstələri də daxil
edilmir, çünki bu xəstələrin yalnız bir hissəsi “yük
sək risk qrupuna” aid edilir.

Səsvermə komitəsi etiraf edir ki, ABŞ əhalisinin
“yüksək riskli” qruplarında KXnin gedişatını
aydınlaşdırmaq üçün əlavə araşdırmalara ehtiyac
vardır. Optimal doza və qlükokortikoidlərin istifadə
müddəti də müəyyən edilməlidir və ABŞ pop
ulyasiyasında əlavə tədqiqat tələb olunacaq, lakin
prednizolonun tövsiyə olunan dozası gündə 2
mq/kq (maksimum 60 mq/gün) ilə başlayır və 15
gün ərzində azaldılır. Klinisist xəstənin koronar
arteriya anevrizması riskinin yüksək olubolmadığı
na əmin olmadığı və ya qlükokortikoidlər istifa də si 
nin xəstə üçün zərərli ola biləcəyinə əmin olmadığı
halda tək İVİQ şərti olaraq tövsiyə olunur. Yüksək
risk əlamətləri olmayan xəstələrdə qlükokor
tikoidlərin istifadəsi ümumiyyətlə tövsiyə edilmir.

Tövsiyə. İVİQə qarşı rezistentlik və ya koronar
arteriya anevrizmalarının inkişaf riski yüksək olan
kəskin KX olan xəstələr üçün tək İVİQ əvəzinə şərti
olaraq ilkin terapiya kimi IVIQin digər qeyri
qlükokortikoid immunosupressantlarla birlikdə isti
fadəsi tövsiyə olunur.

Müqavimət riski yüksək olan xəstələr üçün
infliksimab, anakinra və ya siklosporin kimi qeyri
qlükokortikoid immunosupressantlarla əlavə ter
apiya kəskin xəstəliyin nəticələrini, həmçinin ürək
nəticələrini yaxşılaşdıra bilər [21, 23, 28, 29].
Beləliklə, İVİQə cavab verməmək riski yüksək

olan KX xəstələrində əlavə qeyriqlükokortikoid
immunosupressant terapiya nəzərdə tutula bilər.
Rezistentlik riski yüksək olan xəstələrdə düzgün
diaqnoz və əlavə terapiyanın düzgün istifadəsini
təmin etmək üçün digər agent (qlükokortikoidlər və
ya qeyriqlükokortikoid immunomodulyatorlar)
əlavə etməzdən əvvəl revmatoloq və ya KXnin
müalicəsində təcrübəsi olan digər klinisist ilə məs
ləhətləşməlidirlər. Səsvermə paneli həmçinin yük
sək riskli xəstələrə ilkin olaraq İVİQ ilə birlikdə ya
qlükokortikoid, ya da qeyriqlükokortikoid
immunosupressant verildiyi mərhələli terapevtik
alqoritmini dəstəkləyir. Hazırda bu xəstə pop
ulyasiyasında qlükokortikoid olmayan immunosu
pressantlarla müqayisədə qlükokortikoidlərin isti
fadəsini dəstəkləyən daha çox sübut var və bu pop
ulyasiyada qlükokortikoid terapiyasının qeyri
qlükokortikoid terapiya ilə effektivliyini müqayisə
etmək üçün əlavə tədqiqatlara ehtiyac vardır.

Qlükokortikoidlərin əks göstəriş olduğu xüsusi
vəziyyətlər ola bilər, lakin rezistentlik riski yüksək
olan xəstələrdə əlavə qeyriqlükokortikoid immu 
no modulyator terapiya nəzərdə tutulmalıdır. Bir
daha qeyd edək ki, əgər klinisist xəstənin əvvəlki
tövsiyədə təsvir olunduğu kimi yüksək riskli
xüsusiyyətlərin olubolmadığına əmin deyilsə və ya
qeyriqlükokortikoid immunomodulyatorun isti
fadəsi qanda daha çox mənfi təsir riski yaradırsa,
İVİQdən istifadə etmək məqsədəuyğundur. 

Tövsiyə. Natamam KX olan xəstələr üçün müa 
li cəni 10cu günə və ya daha sonra təxirə salmaq
dansa, diaqnoz zamanı təcili İVİQ müalicəsi şid
dətlə tövsiyə olunur.

Natamam KX, KX meyarlarına cavab vermək
üçün kifayət qədər xüsusiyyətləri olmayan ehtimal
olunan KX vəziyyəti kimi müəyyən edilir [3, 30]
(cəd. 1). Natamam KX olan xəstələr KX üçün AHA
təlimatlarında göstərilən natamam KX alqoritmindən
istifadə etməklə qiymətləndirilməlidir [3, 30].
Natamam KX olan xəstələri müəyyən etmək üçün bu
alqoritmin effektivliyi təsdiq edilmişdir [30].
Diaqnostik testin tamamlanması və qızdırmanın 10
cu günündə müalicəyə başlamaq təcrü bə si xəstəliyin
patogenezi və ya müalicə nəticələrinin mexanizm
lərinə və ya tədqiqatlarına əsaslanmır, əvəzində bu
“müalicə müddəti” KXdə orijinal təd qi qatlarda
tədqiqatın son nöqtəsi kimi seçilmişdir [31].

Bu, güclü bir tövsiyədir, çünki bu müdaxilə
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qayğı standartıdır və müalicənin gecikdirilməsi
koronar arteriyaların əhəmiyyətli anevrizmalarına
və ya yırtılmasına səbəb ola bilər ki, bu da ciddi
mənfi nəticədir. Bundan əlavə, 10cu günə qədər
hərarətin yox olması natamam və ya tamamlanmış
KX meyarlarına cavab verən xəstələrdə müalicənin

dayandırılmasına göstəriş deyil. Kəskin faza
reagentlərinin xarakterik yüksək səviyyələri olan
xəstələrdə müalicə tövsiyə olunur, çünki bu xəstələr
mənfi nəticələrin yüksək riski altında qalırlar [3,
33]. KXnın müalicə alqoritmi şəkildə təqdim
olunur.

Tövsiyə. Kəskin KX və şübhəli və ya diaqnoz
qoyulmuş makrofaqların aktivasiya sindromu
(MAS) olan xəstələr üçün MAS müalicəsi üçün
əlavə dərmanların daxil edilməsi ilə İVİQ müalicəs

inə başlamaq tövsiyə olunur.
MAS, ikincili hemofaqositik limfohistiositozun

(HLH) bir forması, KXnin potensial olaraq az
öyrənilmiş bir ağırlaşmasıdır [34, 35]. KXdə MAS
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KX nın müalicəsi ücün tövsiyələrin icmalı (2021 ACR/VF Guıdelıne for Kawasakı dısease)

Şək. Klinik əlamətləri olan və olmayan xəstələrdə Kawasaki xəstəliyinin müalicəsi üçün əsas
tövsiyələr pis nəticənin yüksək riskini göstərir (Qeyd: Zəif nəticənin yüksək riskli klinik əlamətləri

aşağıdakılardan hər hansı biridir: birincili exokardioqrammada sol ön enən və ya sağ koronar
arteriya üçün Zbalı ≥2,5, yaş <6 ay; QKS – qlükokortikosteroiddir)



üçün formal diaqnostik meyarlar hazırlanmamışdır.
Bununla belə, HLHnin digər ikincili təzahürləri ilə
bağlı təcrübəyə əsaslanaraq, davamlı qızdırma,
splenomeqaliya, trombositopeniya və yüksək fer
ritin ilə müraciət edən KX xəstələrində MASdan
şübhələnmək olar [35]. KX və ya MASın qeyri
adekvat müalicəsi ciddi nəticələrə gətirib çıxara
bilər, məsələn: miokard infarktı və ya KXdə
koronar arteriyanın yırtılması nəticəsində ölümlə
nəticələnən iri koronar anevrizmalar və ya koronar
arteriya stenozu və ya MASda çoxsaylı orqan dis
funksiyası nəticəsində ölüm müşahidə olunur [36].

Beləliklə, düzgün terapiya təmin etmək üçün hər
bir xəstəlik ayrıayrılıqda müvafiq məqsədyönlü
terapiya ilə müalicə edilməlidir. KX birinci dərəcəli
terapiya kimi IVIQ ilə müalicə edilməlidir və MAS
sitokin fırtınası və ya onun altında yatan tətikləyi
ciləri aradan qaldırmaq üçün müvafiq dərmanlarla
müalicə edilməlidir. Bu xəstələrin müalicəsi üçün
sitotoksik agentlərlə müalicə edilməli olan əsas
müalicə protokolundan fərqli olaraq anakinra və
qlükokortikoidlərə üstünlük verilir. Başdanbaşa
müqayisəli tədqiqatlar dərc edilməsə də, HLHyə
genetik meyli olmayan xəstələrdə əhəmiyyətli
dərəcədə daha çox əlaqəli toksikliyə malik olan
HLHyə yönəldilmiş ilkin terapiyaya zəmanət ver
ilə bilməz. Bu, sübutlu bir tövsiyədir, çünki düzgün
müalicə olunmayan KX və ya MASın nəticələri
ölüm hallarının artması ilə əlaqələndirilə bilər.

Tövsiyə. İlkin İVİQ müalicəsindən sonra kəskin
KX və davamlı hərarəti olan xəstələrə şərti olaraq
qlükokortikoidlər əvəzinə ikinci İVİQ kursu tövsiyə
olunur.

6 tədqiqatın nəticələri bu tövsiyəyə dolayı dəstək
verir, baxmayaraq ki, birbaşa müqayisəli tədqiqatlar
aparılmamışdır [3742]. Tədqiqatlar göstərir ki,
İVİQin ilkin kursundan sonra davamlı temperaturu
olan KX xəstələrində təkrar İVİQ və tək pulslu
qlükokortikoid terapiyası (yəni, maksimum 1 q
dozada 30 mq/kq) arasında koronar arteriya
nəticələrində heç bir fərq yoxdur [43]. Xəstəliyi tək
bir İVİQ kursu ilə müalicəyə rezistent olan 372
xəstənin iştirak etdiyi 12 tədqiqatın metaanalizi
qlükokortikoidlər və infliksimab ilə müqayisədə
IVIQin ikinci dozasını alan xəstələr arasında
koronar arteriya nəticələrində əhəmiyyətli fərq
göstərməmişdir [44]. Mövcud məlumatlar İVİQin
ikinci kursunun qlükokortikoidlərdən üstünlüyünü

açıq şəkildə göstərməsə də, birinci dozadan sonra
36 saatdan çox qızdırmalı olan xəstələrdə IVİQin
ikinci kursu şərti olaraq tövsiyə olunur, çünki bu,
cari müalicə standartıdır. Bununla belə, şərti tövsiyə
olaraq, qlükokortikoidlər ağlabatan alternativdir
(məsələn, gündə 2 mq/kqdan başlayaraq və 15 gün
ərzində azaldılması və ya 2030 mq/kq birdəfəlik
doza). İVİQin təkrar dozaları xəstələri hemolitik
anemiya riski ilə üzüzə qoya bilər və mövcud
tədqiqatların nəticələri gələcəkdə bu tövsiyəni dəy
işə bilər [4547].

IVIQ qəbul edən qeyriqan I qrupu hemolitik
anemiya üçün risk faktorları olan xəstələrdə
qlükokortikoidlər və ya qeyriqlükokortikoid
immunomodulyatorlar kimi alternativ müalicələr
nəzərdən keçirilməlidir [45, 48]. Qarışıq terapiya
(məsələn, çoxsaylı antisitokin preparatları) mün
təzəm müalicə üçün tövsiyə edilmir və ümu
miyyətlə yalnız son dərəcə ağır xəstəliyi olan
xəstələrdə nəzərə alınmalıdır.

Əlavə. İVİQ müalicəsindən sonra kəskin KX və
davamlı qızdırma olan xəstələr üçün ya qeyriqlü 
ko kortikoid immunosupressantlar, ya da qlükokor
tikoidlər istifadə oluna bilər.

İVİQin 2 dozasından sonra KX və davamlı qız 
dır ma olan xəstələrdə başqa agent təyin edilir. O da
davamlı KX müalicəsi üçün infliximab və sik
losporinin tədqiqatlarının nəticələri bu dərmanların
bəzi potensial faydalarını göstərir [28, 29]. Qlüko 
kor tikoid olmayan bu immunosupressantlarla qlü 
ko kortikoidlər arasında birbaşa müqayisə aparıl
mamışdır.

Qlükokortikoidlərin və ya qeyriqlükokortikoid
immunomodulyatorların üstünlüyünü dəstəkləyən
heç bir klinik sübut yoxdur. Beləliklə, Səsvermə
Şurası hesab edir ki, xüsusi klinik vəziyyətdən asılı
olaraq hər hansı bir agent sinfindən istifadə
məqsədəuyğun olardı. Sürətlə genişlənən anevriz
malar və ya ciddi həyati təhlükə yaradan vəziyyət
kimi ağır hallarda kombinasiya terapiyası (qlükoko
rtikoid olmayan immunosupressant ilə qlükokor
tikoid) nəzərdən keçirilə bilər.

Tövsiyə. Kəskin KX olan xəstələrə aspirin qəbul
etmələri şiddətlə tövsiyə olunur.

Antitrombositar təsirinə görə iltihabı azaltmaq
və trombozun qarşısını almaq üçün KX olan xəs tə 
lərdə aspirindən istifadə standart müalicə hesab
olunur. Ancaq optimal doza aydın deyil. Tarixən
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yüksək dozada aspirin (80100 mq/kq/gün) kəskin
mərhələdə antiinflamatuar təsirlər üçün istifadə
edilmişdir, lakin koronar zədələri nəzərə alsaq, yük
sək dozaların aspirinin aşağı dozaları üzərində fay
dasına dair heç bir dəlil yoxdur. (35 mq/kq/gün)
gün) [4951]. Böyük anevrizması olan xəstələrdə
antikoaqulyasiya ilə bağlı məsləhət almaq üçün
AHA təlimatlarına müraciət edilməlidir [3]. Bu,
güc lü bir tövsiyədir, çünki aspirin məhdud antit 
rom bositar toksikliyi olan ucuz bir agent kimi
tanınır və trombositlərin fəaliyyətinin inhibe edil 
mə məsi koronar arteriya trombozu kimi ciddi
nəticələrə səbəb ola bilər.

Tövsiyə. Kəskin KXdən sonra qızdırma aradan
qalxan xəstələrə qızdırma monitorinqindən imtina
etmək əvəzinə gündəlik monitorinqi davam
etdirmələri şiddətlə tövsiyə olunur.

KX olan xəstələrdə xəstəliyin residivi və ya
müa licəyə qarşı müqavimət müşahidə oluna bilər,
bunu təkrarlayan qızdırma və digər simptomlar sü 
but edir. Bundan əlavə, qızdırma müddəti koronar
arteriya anevrizmalarının proqnozlaşdırıcısıdır [52].
Buna görə də xəstələr xəstəxanadan çıxdıqdan
sonra 12 həftə ərzində hər gün qızdırma müşahidə
edilməlidir, qızdırma böyük uşaqlarda ağızın tem
peraturu, körpələrdə isə rektumun hərarəti >38,0°C
və ya aksilyar hərarət >37,5°C kimi müəyyən edilir.
Dərman təyin edən həkim valideynlərə və ya
qəyyumlara hərarətin necə ölçülməsi barədə təlimat
verməli və əgər varsa, dərhal həkimə məlumat ver
məlidir. Gündəlik temperaturun monitorinqi çox
tövsiyə olunur, çünki ucuz, zərərsizdir və təkrar
lanan KXni aşkar edə bilər.

Tövsiyə. IVIQdən sonra artriti olan və koronar
arteriya anevrizması olmayan kəskin KX olan
xəstələr üçün qeyristeroid iltihab əleyhinə dərman
ların (QSİƏP) istifadəsi şərti olaraq tövsiyə olunur. 

Kəskin və yarımkəskin KX olan xəstələrdə artrit
inkişaf edə bilər, lakin İVİQ müalicəsi bu şəraitdə
artritin tezliyini 30%dən ~212%ə qədər azaldır
[53]. KXdə artrit adətən qısa müddətə, 7 gündən 21
günə qədər davam edir [5355]. Ümumiyyətlə, artrit
QSİƏPlarla müalicə edilə bilər, lakin QSİƏPlar
aspirinin siklooksigenaz 1i asetilləşdirmək qabiliy 
yə tinə birbaşa maneə törədir və bununla da aspi ri 
nin qoruyucu təsirini azaldır [56]. QSİƏP istifa də 
sinin təsiri QSİƏP qəbul etməzdən əvvəl aspirin
qəbul etməklə qismən azaldıla bilər, lakin artan tok

siklik potensialı nəzərə alınmaqla kombinasiya ter
apiyası adətən tövsiyə edilmir [56].

Koronar arteriya anevrizması olmayan xəstələr
ümumiyyətlə uzunmüddətli aspirin müalicəsi tələb
etmir. Bu xəstələrdə aspirin müalicəsinin optimal
müddəti dəqiq müəyyən edilməmişdir, lakin prak
tikada adətən 68 həftədir.

Koronar arteriya anevrizması olan xəstələr aspi 
ri nin uzunmüddətli və potensial olaraq qeyrimüəy 
yən istifadəsini tələb edir [3]. Koronar arteriya
anev rizması olmayan, uzun müddətli aspirin isti
fadəsini tələb etməyən və əlavə müalicə tələb edən
artriti olan xəstələr üçün aspirin müvəqqəti dayan 
dı rıla bilər və zəruri hallarda qısa bir kurs (34 həf 
tə) QSİƏP istifadə edilə bilər.

Əksinə, əgər koronar arteriya anevrizması aspi ri 
nin qeyrimüəyyən və ya uzunmüddətli istifadəsini
tələb edərsə, ya asetaminofen, ya qısamüddətli
qlükokortikoidlər kursu, ya da QSİƏP ağrıları azalt
maq üçün qeyrisistemik variantlardan (məsələn,
to pikal QSİƏPlar) istifadə edilə bilər. Xüsusilə ko 
ro nar arteriya anevrizması olan xəstələrdə sistem
QSİƏPların uzunmüddətli istifadəsi (yəni >3
həftə) tələb olunarsa, alternativ antikoaqulyant (mə 
sə lən, klopidoqrel) haqqında düşünmək üçün uşaq
hematoloqu və ya kardioloqu ilə də məsləhətləşmə
lidir 

Diaqnostika.
Tövsiyə. Natamam KX və qızdırma şübhəsi olan

uşaqlar üçün təxirə salınmadan koronar arteri ya la 
rın ölçülməsi ilə exokardioqrafiya tövsiyə olunur.

Natamam KX olan xəstələrdə klassik KX olan
xəstələrlə müqayisədə ən azı eyni və ya yüksək
koronar arteriya xəstəliyi riski vardır [57]. Məhz bu
səbəbdən də, diaqnozu KX şübhəsi ilə natamam
olan xəstələrdə diaqnoz mümkün qədər tez təsdiq 
lən məlidir ki, koronar arteriya anevrizması riskinin
yüksək olması ilə bağlı əlamətlər qiy mət lən dirilsin,
gecikmədən müalicəyə başlansın və mənfi nəti cə lə 
rin qarşısı alınsın. Mütləq koronar arteriya ölçü sü 
nün exokardioqrafik qiymətləndiril mə si və bədən
səthinin sahəsinə uyğunlaşdırılmış Zbalları nata
mam KX diaqnozunun təsdiqlənməsinə kömək edə
bilər və bu diaqnozdan şübhələnildikdə dərhal əldə
edilməlidir. KXnin idarə olunması üçün ANA təli
matları təsdiq edilmiş [30] şübhəli natamam KX
nin qiymətləndirilməsi və müalicəsi üçün alqoritmi
təşkil edir [3]. Bu halda exokardioqrafiya çox
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tövsiyə olunur, çünki o, minimal potensial zərərə
malikdir və natamam KXnin müalicəsini asan
laşdırmaqla mənfi nəticələrin qarşısını ala bilər.

Tövsiyə. Səbəbi bilinməyən şok olan uşaqlarda
koronar arteriyaların ölçülməsi ilə exokardioqrafiya
təkidlə tövsiyə olunur.

Səbəbi bilinməyən şoka KXdə baş verən şok
sindromu səbəb ola bilər [58]. Ürək funksiyasını
qiymətləndirmək və potensial etiologiyanı müəy 
yən etməyə kömək etmək üçün çox vaxt səbəbsiz
şok, xüsusən də uzun müddət qızdırması olan uşaq 
larda exokardioqrafiya tövsiyə olunur. Arterial təz 
yi qi qiymətləndirmək və şokun etiologiyasını
müəy yən etmək üçün diaqnostik axtarışa exokar
dioqrafik müayinənin daxil edilməsi tövsiyə olunur.
Exokardioqrafiya minimal potensial zərərə malik
olub, KXnin diaqnostikasını və operativ idarə
olun masını asanlaşdırmaqla ağır fəsadların qarşısını
ala bilər.

Tövsiyə. Səbəbi bilinməyən MAS olan uşaqlar
da koronar arteriyaların ölçülməsi ilə exokardio
qrafiya təkidlə tövsiyə olunur.

Yuxarıda qeyd edildiyi kimi, KX MAS inkişafı
na meyllik yarada bilən klinik iltihabi vəziy yət lər 
dən biridir [59]. Səbəbi bilinməyən MAS olan xəs 
tə lərdə KX əsas potensial etioloji amil kimi nə zər 
dən keçirilməlidir. Koronar arteriyaların müayinəsi
ilə aparılan exokardioqrafiya KXni əsas müalicə
edilə bilən potensial vəziyyət kimi müəyyən
etməyin üsullarından biridir. Bu yanaşma ciddi şək
ildə tövsiyə olunur, çünki exokardioqrafiya minimal
potensial zərərlərə malikdir və KDnin diaqnozunu
və operativ müalicəsini asanlaşdırmaqla mənfi
nəticələrin qarşısını ala bilər.

Müzakirə. Təqdim olunan təlimat KXnin müa 
licəsi üçün Vaskulit Fondu ilə birlikdə AKR tə rə fin 
dən hazırlanmış ilk tövsiyələrdir. Bu tövsiyələrdə
KXnin idarə olunmasında həkimlərə kömək etmək
üçün göstərişlər işıqlandırılmışdır. Bu təlimat heç
bir müəssisə tərəfindən terapiyanın inisiasiyasını
məhdudlaşdırmaq və ya digər müalicələrə başla
mazdan əvvəl müəyyən terapiya üsullarının tətbiq
edilməsini tələb etmək üçün istifadə edilməməlidir.
ABŞda KX diaqnozu teztez revmatologiyadan
kənar olan başqa sahələrdə (məsələn, uşaq kardiolo
qları, stasionar ümumi praktik həkimlər və ya

yoluxucu xəstəliklər üzrə mütəxəssislər) təcrübəyə
malik olan həkimlər tərəfindən müəyyənləşdirilir və
müalicə olunur. Bu təlimatdakı tövsiyələr revma
toloqların teztez məsləhətləşdiyi hallara, məsələn,
artrit və KX ilə MAS kimi müalicəyə tabe olmayan
ağır xəstəliklərin müalicəsi diqqət mərkəzindədir.
Bu tövsiyələr, ixtisas sahəsindən asılı olmayaraq,
KXni müalicə edən klinisistlər üçün aktualdır.
AHA, KXnin ilkin müalicəsi və uzunmüddətli
müalicəsi üçün təlimatlar təqdim etmişdir [3]. Bu
təlimatda təqdim olunan tövsiyələr AHA
tövsiyələrini tamamlamaq məqsədi daşıyır və KX
ilə daha az tanış olan revmatoloqlar üçün əlavə isti
nad kimi xidmət edir. Əlavə terapiyanın ağır
koronar arteriya anevrizmalarının tezliyini azalt
dığına və bu anevrizmaların reqressiyasını
sürətləndirdiyinə dair ortaya çıxan sübutlar “yüksək
riskli” KX [23] üçün tövsiyələr üçün əsasdır.
Reqressiyaya uğramış anevrizmaların endotelial
disfunksiyasına həssas olmasına və buna görə də
anormal damar quruluşu olaraq qalmasına baxma
yaraq, damar divarının normallaşması damar trom
bozundan yaranan ağırlaşma riskini azaldır [3].
Nəhayət, COVID19 pandemiyası zamanı, KX
diaqnozu ilə uyğun gələn simptomlarla SARSCoV
2 infeksiyası ilə əlaqəli uşaqlarda yeni multisistem
iltihab sindromu (MISC) qeyd olunmuşdur [6, 60].
Bu xəstələrin 50%nə qədəri KX meyarlarına cavab
verə bilsə də, bir çox xəstələrdə kolit, miokardit və
nevroloji dəyişikliklər də daxil olmaqla KX üçün
qeyriadi təzahürlər olur və çox vaxt şokla müşayiət
olunur [62]. MISC və KX, xüsusən də Kavasaki
şok sindromu arasındakı əlaqəni anlamaq üçün əla 
və tədqiqatlara ehtiyac var. Klinik təcrübəyə əsasla
naraq, bu xəstələri klassik KX olan xəstələrdən
fərq ləndirmək vacibdir. KX meyarlarına cavab ve 
rən xəstələr bu təlimatda təsvir olunan terapiya
üsul larından istifadə etməklə müalicə edilməlidir.
KX xüsusiyyətləri olan və olmayan MISC üçün
optimal müalicəni müəyyən etmək üçün daha çox
araşdırma tələb olunur. Buna görə də, AKR və
Vaskulit Fondu klinisistlərə KXni idarə etməyə kö 
mək etmək üçün bu təlimatları təqdim edir. Bu təli
mat əsas idarəetmə prinsipləri üçün mənbə rolunu
oy naya bilər və bu xəstəlik üçün yeni müalicə stra 
tegiyaları müəyyən olunduqca inkişaf edəcəkdir.
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РЕЗЮМЕ

БОЛЕЗНЬ КАВАСАКИ
КЛИНИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ АМЕРИКАНСКОГО КОЛЛЕДЖА РЕВМАТОЛОГОВ

(ACR)/ФОНД ВАСКУЛИТОВ (VF) (2021)

1Касумова Ф.Н., 2Бабаева Л.К., 3Гулиева И.М., 1Исмаилова Н.Р., 1Мусаева А.В.
1Азербайджанский Государственный Институт Усовершенствования врачей им. А.Алиева,

кафедра терапии, Баку, Азербайджан;
2Абшеронская Районная Центральная Больница, Хырдалан, Азербайджан;

3Городская поликлиника № 7, Баку, Азербайджан

Представлены современные положения рекомендаций Американского Колледжа Ревматологов (2021) по
болезни Кавасаки – системным васкулитом, поражающим мелкие и средние сосуды и возникающим пре
имущественно у детей в возрасте до 5 лет. Освещены существующие алгоритмы диагностики и лечения,
позволяющее предотвратить прогрессирование заболевания и повреждение внутренних органов.
Ключевые слова: болезнь Кавасаки, рекомендации, диагностика, алгоритмы лечения.

SUMMARY

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

CLINICAL GUIDELINES (2021)

1Gasimova F.N., 2Babayeva L.K., 3Guliyeva I.M., 1Ismayilova N.R., 1Musayeva A.V.
1Azerbaijan State Institute for Advanced Training of Doctors named after. A.Aliyeva,

Department of Therapy, Baku, Azerbaijan;
2Absheron District Central Hospital, Khirdalan, Azerbaijan;

3City Polyclinic №7, 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 mediumsized 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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