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дифференциальной диагностики синдрома (болезни) Кавасаки у детей. Представлен диагностический алгоритм 
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Kawasaki syndrome in children  
(Clinical lecture)
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Abstract. The lecture addresses issues of the epidemiology, pathogenesis, clinical manifestations, diagnosis and 
differential diagnosis of the syndrome (disease) Kawasaki in children. Diagnostic algorithm is presented with incomplete 
Kawasaki syndrome. Recognised treatment of patients, and tactics of patients resistant to therapy.
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Синдром/болезнь Кавасаки (слизисто-кожный 
лимфонодулярный синдром — М 30.3) — остро 

протекающее заболевание (системный васкулит), 
морфологически характеризующееся деструктивно-
пролиферативным поражением преимущественно 
мелких и средних артерий (в том числе, коронарных 
сосудов) и проявляющееся наряду с этим лихорадкой, 
изменениями слизистых оболочек, кожи, лимфатиче-
ских узлов [2].

Заболевание впервые описано в Японии Тomisaku 
Kawasaki в 1967 г. В 1976 г. Melish и др. первыми со-
общили о подобном заболевании — болезни Кавасаки 
(БК) в Соединенных Штатах. Первые описания клиниче-
ских наблюдений БК в России появились в 1982 г. 

Эпидемиология 
Примерно 85—90% случаев БК регистрируется у 

детей младше 5 лет. В Соединенных Штатах уровень 
госпитализации для детей младше 5 лет (средний 
возраст — 1,6 года) в 2006 г. составил 20,8 случая на 
100 тыс. детей. Распространенность БК среди белых 
американцев составляет 9,1 на 100  тыс., в странах 
Европы — от 3,9 до 14,7 на 100 тыс. детей первых  
5 лет [15].

БК распространена преимущественно в Японии 
(137,7—218,6 на 100 тыс. детей в возрасте до 5 лет), на 
Тайвани (54,9:100 000), в Южной Корее (105:100 000). 
В Канаде первичная заболеваемость составила 11,3—
14,7 случая на 100 тыс. детей в возрасте до 5 лет, в 
Австралии — 3,6 случая на 100 тыс., в Соединенном 
Королевстве — 8,1 на 100 тыс. [23, 28].

В России официальных данных о распространен-
ности БК нет. Проведенные в Иркутской области ис-
следования за период 1995—2009  гг. показали, что 

распространенность БК в этом регионе составляет 6,6 
на 100 тыс. детей [2].

Этиопатогенез 
До настоящего времени причина болезни оконча-

тельно не установлена, но предполагается, что суще-
ствует инфекционный возбудитель, действующий как 
триггер и провоцирующий развитие васкулита. В 85% 
случаев летальных исходов болезни Кавасаки ряд 
исследователей в кардиомиоцитах выявил эндотели-
альные цитоплазматические включения, содержащие 
РНК. Они не исключают, что инфекционным агентом 
болезни Кавасаки является РНК-содержащий вирус, 
способствующий развитию болезни у генетически пред-
расположенных к ней лиц [20]. Установлено, что сибсы 
заболевших детей имеют 10—20-кратный риск разви-
тия БК, чем таковой в общей популяции [7]. В 1978 г. 
Каtо et al. у пациентов с БК обнаружили ассоциацию 
антигенов главного комплекса гистосовместимости 
HLA-Bw22J2 с развитием болезни. Установлена связь 
БК с функциональным полиморфизмом гена инозитол 
1,4,5-трифосфата-3-киназы С (ITPKC) на плече 19q13.2 
[16]. В голландской когорте Breunis et al. (2007) наблю-
дали ассоциацию БК с генетическими вариантами гена 
рецептора хемокинов кластера CCR3-CCR2-CCR5, в 
том числе с гаплотипами CCR2-CCR5 и CCL3L1 [7]. 
Taniuchi et al. (2005) показали, что генетические фак-
торы могут влиять на развитие поражения коронарных 
артерий при БК. В частности, для этой категории паци-
ентов были характерны генотипы FCG RIIIb-NA (1,2), 
FCG RIIa-H/R131 и FCG RIIIa-F/V158 [22].

Клинические проявления 
Клиническая картина отличается циклическим тече-

нием с чередованием трех стадий (табл. 1). 



ВЕСТНИК СОВРЕМЕННОЙ КЛИНИЧЕСКОЙ МЕДИЦИНЫ     2013     Том 6, вып. 3	    87клиническая лекция

Baker et  al. (2009) обнаружили, что за несколько 
дней до начала лихорадки обычно возникают неспеци- 
фические симптомы, такие как раздражительность, 
рвота, снижение аппетита, кашель, диарея, ринорея, 
слабость, боль в животе и суставах [5].

Острая стадия начинается с внезапной лихорадки, 
которая длится 7—14 дней. Заболевание начинается 
остро с повышения температуры тела до высоких цифр 
(38—40°С и выше), не реагирует на антибиотики и жа-
ропонижающие средства и может сохраняться до 3—4 
нед при отсутствии лечения [30]. При соответствующей 
терапии она обычно прекращается через 48 ч. Наряду 
с лихорадкой в этой стадии могут регистрироваться 
[31]:

раздражительность;• 
неэкссудативные двусторонние конъюнктивиты • 

(90%);
передний увеит (70%);• 
перианальная эритема (70%);• 
эритема и отеки на руках и ногах;• 
«малиновый» язык и трещины губ;• 
дисфункция печени, почек, желудочно-кишечного • 

тракта;
миокардит и перикардит;• 
увеличение лимфатических узлов (75%), как пра-• 

вило, один увеличенный шейный лимфатический узел 
размером около 1,5×1,5 см.

Следует подчеркнуть, что во время острой фазы 
наиболее часто поражаются кожа, слизистые оболочки, 
лимфатические узлы. 

Лабораторные показатели возвращаются к ис-
ходному уровню через 6—10 нед после начала БК. 
В острую стадию отмечается увеличение СОЭ, СРБ. 
Повышен коэффициент миграции макрофагов, уровень 
интерлейкина-6. Наблюдается легкая или умеренная 
нормохромная анемия. Количество лейкоцитов в кро-
ви колеблется от умеренных до высоких показателей 
(50% пациентов имеют более 15  000 лейкоцитов/
мкл) со сдвигом влево [32]. Следует помнить, что 
диагноз должен быть установлен именно в острой 
стадии.

После лихорадочного периода наступает подострая 
стадия, которая продолжается до 3—6 нед. Отличи-
тельными чертами этого этапа является шелушение 
кожи, развитие коронарных аневризм. Наблюдается 
высокий риск внезапной смерти. Постоянными симпто-
мами являются раздражительность, анорексия, конъ-
юнктивит. При рецидивировании лихорадки отмечается 
высокий риск сердечно-сосудистых осложнений.

Тромбоцитоз является важным маркером. Тромбо-
циты повышаются на 2-й нед и продолжают расти в 
течение 3-й нед. Количество тромбоцитов в среднем 

составляет 700 000/мкл. Тромбоцитопения связана с 
тяжелой ишемической болезнью сердца и инфарктом 
миокарда; реже  — с диссеминированным внутрисо-
судистым свертыванием крови. Снижались уровни 
сывороточного холестерина, липопротеинов высокой 
плотности и аполипопротеина; гипоальбуминемия при-
сутствовала и часто ассоциировалась с более тяжелым 
и продолжительным характером болезни.

Фаза выздоровления характеризуется полным 
исчезновением клинических признаков болезни. На 
этом этапе нормализуются лабораторные показатели 
(через 6—8 нед) (например, СОЭ, СРБ), большинство 
клинических симптомов исчезают. Через 1—2 мес 
после начала лихорадки могут появиться глубокие 
поперечные линии на ногтях (линии Beau). Маленькие 
аневризмы коронарных артерий (КА), как правило, 
проходят (в 60% случаев), однако большие могут уве-
личиваться вплоть до развития инфаркта миокарда. В 
некоторых случаях сохраняется нарушение сердечной 
деятельности.

Хроническая фаза имеет клиническое значение 
только у тех пациентов, у которых развились сердечно-
сосудистые осложнения. Аневризмы, сформированные 
в детстве, могут разорваться в зрелом возрасте [25]. 

Следует помнить, что БК — это диагноз исклю-
чения, поэтому следует проводить дифференци-
альную диагностику с рядом инфекционных и со-
матических заболеваний:

вирусные инфекции (корь, краснуха, вирусная • 
инфекция Эпштейна—Барр, мононуклеоз, грипп А и В, 
аденовирусная, энтеровитусная инфекции, парвовирус 
B19, вирусный менингит и др.) [13];

стрептококковая инфекция (включая скарлатину), • 
стафилококковая инфекция, псевдотуберкулез, бакте-
риальный шейный лимфаденит, стафилококковый или 
стрептококковый синдром токсического шока, стафи-
лококковый синдромом ошпаренной кожи (болезнь 
Риттера);

другие инфекции (клещевой риккетсиоз, клещевой • 
сыпной тиф Северной Азии), пятнистая лихорадка 
Скалистых гор, лептоспироз, болезнь Лайма (клещевой 
боррелиоз);

мультиформная эритема, дебют ювенильного • 
ревматоидного артрита, аллергосептический синдром, 
острая ревматическая лихорадка, системная красная 
волчанка, узелковый полиартериит;

отравление ртутью;• 
лекарственная болезнь, токсический эпидермаль-• 

ный некролиз (синдром Лайелла).
Различные очаговые инфекции могут имитиро-

вать БК:
заглоточный абсцесс;• 

Т а б л и ц а  1 
Стадии синдрома Кавасаки

Стадия Характеристика Продолжительность
Острая (фебрильная) Лихорадка и симптомы острого воспаления (инъецирован-

ность конъюнктив, эритема слизистой оболочки полости рта, 
эритема и отеки кистей и стоп, сыпь, шейная лимфоаденопа-
тия), миокардит, выпот в полость перикарда

1—2-я нед (иногда до 4—6 нед) до 
исчезновения лихорадки

Подострая Разрешение лихорадки, возможная персистенция инъеци-
рованности конъюнктивы, шелушение пальцев рук и ног, 
тромбоцитоз, артериит коронарных артерий, повышение 
риска внезапной смерти

Со 2—3-й нед (3—5 нед)

Выздоровление Все клинические симптомы заболевания разрешаются, ста-
дия длится до нормализации СОЭ

Через 6—10 нед с момента начала 
заболевания
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перитонзиллярный абсцесс;• 
орбитальный целлюлит;• 
шейный лимфаденит;• 
заглоточная флегмона;• 
пресептальный целлюлит (флегмона века);• 
мастоидит.• 

Согласно данным Американской Ассоциации 
болезней сердца БК устанавливается на основа-
нии следующих диагностических критериев [9, 
18, 26]: 

1. Изменения периферических отделов конеч-
ностей (91%) (хотя бы один из нижеперечисленных 
симптомов):

a) эритема ладоней и подошв (80%);
б) плотный отек тыльной поверхности кистей и 

стоп (67%);
в) шелушение пальцев, начинающееся с околоног-

тевой области с возможным распространением на всю 
ладонь или стопу на 2—3-й нед заболевания, пилинг и 
покраснение кончиков пальцев (75%);

г) поперечные канавки по всей длине ногтей (линии 
Beau).

2. Сыпь (92%) появляется в первые несколько дней 
болезни; часто диффузная, но может быть ограни- 
ченной (в паховой области, на нижних конечностях), 
полиморфная (не везикулярная!), угасает через не-
делю. 

3. Изменения губ и ротовой полости (88%) (хотя 
бы один из нижеперечисленных симптомов):

а) сухость, эритема, трещины и корочки на губах 
(70%);

б) «малиновый»/«клубничный» язык с выраженны-
ми сосочками (71%);

в) диффузная эритема слизистой полости рта или 
глотки (70%).

4. Двусторонняя инъекция сосудов конъюнктивы 
(94%): изъязвления роговицы отсутствуют, но при ос- 
мотре с помощью щелевой лампы может быть выявлен 
сопутствующий передний увеит.

5. Шейная лимфаденопатия (42%) — увеличение 
лимфатического узла более 1,5х1,5 см без нагноения; 
чаще всего обнаруживается односторонний, болезнен-
ный лимфоузел [17].

Существует два варианта диагноза  — полный и 
неполный БК. Диагноз «полный синдром Кавасаки» 
устанавливают при наличии у ребенка лихорадки не 
менее 4 дней и не менее 4 из 5 основных представлен-
ных клинических симптомов. Если при ЭхоКГ выявлено 
поражение КА, то для постановки диагноза будет до-
статочно трех признаков.

При меньшем количестве критериев при наличии 
признаков поражения сердца состояние классифи-
цируют как «неполный синдром Кавасаки» (10—45%) 
(часто встречается у детей младше года), при котором 
наблюдается лихорадка, не отвечающая на лечение 
антибиотиками, сыпь, анемия, нейтрофильный лей-
коцитоз, тромбоцитоз, часто встречаются признаки 
поражения сердца и стерильная лейкоцитурия [9, 26]. 
Чаще по сравнению с полным СК формируются коро-
нарные аневризмы.

Диагностический алгоритм при неполном СК
Если у детей с лихорадкой не менее 5 дней и на-• 

личием не менее 2 основных клинических критериев 
СК другие клинические симптомы не противоречат 
СК, проводят лабораторные исследования (включая 
определение СОЭ, СРБ) [8].

Если характерные лабораторные изменения не • 
найдены, ребенку проводят повторные исследования, 
только если лихорадка продолжается.

Клинические симптомы, которые противоречат СК: • 
экссудативный конъюнктивит или фарингит, буллезная 
и везикулярная сыпь, генерализованная лимфаденопа-
тия. При наличии этих симптомов необходимо подумать 
об альтернативном диагнозе.

Если клинические проявления не противоречат СК • 
и повышен уровень СРБ выше 3 мг/дл, увеличена СОЭ 
более 40 мм/ч, анализируют другие лабораторные дан-
ные: уровень сывороточного альбумина, трансаминаз, 
развернутый клинический анализ крови, анализ мочи. 
Дополнительные лабораторные критерии: альбумин 
менее 3 г/дл, анемия, повышение уровня АЛТ, тромбо-
цитоз после 7-го дня более 450 000, лейкоцитоз выше 
12х10 /л, в моче — пиурия. Если обнаружены характер-
ные для СК лабораторные изменения, назначают ЭхоКГ 
и начинают лечение до получения результатов.

Если указанные лабораторные показатели не из-• 
менены, лечение назначают только при обнаружении 
характерных изменений при ЭхоКГ. ЭхоКГ-признаки 
учитывают как положительные, если присутствует 
хртя бы 1 из 3 перечисленных ниже вариантов: а) диа-
метр ЛКА или ПКА более 2,5 стандартных отклонений;  
б) выявляются аневризмы коронарных артерий;  
в) присутствует больше 3 вероятных признаков, 
включая периваскулярное повышение эхогенности, 
неравномерный просвет КА, снижение функции левого 
желудочка, патологическую, митральную регургитацию, 
перикардиальный выпот или диаметр ЛКА или ПКА 
равный 2—2,5 стандартным отклонениям.

Если по результатам клинического обследования • 
лечение не показано, продолжают тщательное на-
блюдение за больным, при необходимости повторяют 
лабораторные исследования.

Другие проявления. Помимо симптомов, которые от-
носятся к основным диагностическим критериям, могут 
встречаться и другие симптомы, не противоречащие 
диагнозу СК [1]. Многие дети крайне раздражительные 
(95%), вялые (33%). Поражение ЦНС проявляется асеп-
тическим менингитом (50%), иногда встречаются моз-
говые инфаркты, обычно бессимптомные. Нарушения 
ЖКТ (40—60%) характеризуются диареей, рвотой, бо-
лями в животе (33%). Может наблюдаться увеличение 
печени. Гепатомегалия может сочетаться с желтухой 
(у 10%). Артралгии или полиартрит мелких суставов 
кистей и стоп, с последующим поражением коленных 
и голеностопных суставов (15—50%). Поражение мо-
чевыделителъной системы (30%) проявляется крат-
ковременной стерильной лейкоцитурией. Есть данные 
о возможном развитии интерстициального нефрита 
[14, 19]. Редкие проявления — отек яичек, легочные 
инфильтраты, плевральный выпот, средний отит, 
гемофагоцитарный синдром, нейробластома [3, 4], 
атеросклероз [11], острый колит [27].

Поражение сердечно-сосудистой системы
Патологические изменения сердечно-сосудистой 

системы встречаются в 50% случаев. В острой стадии 
в патологический процесс могут быть вовлечены мио-
кард, эндокард, клапанный аппарат, перикард и КА. 
Клинически это проявляется тахикардией, аритмией, 
ритмом галопа, появлением сердечных шумов, обуслов-
ленных митральной, трикуспидальной или аортальной 
регургитацией. При миокардите или ишемическом по-
ражении может развиться сердечная недостаточность, 
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вплоть до синдрома низкого сердечного выброса или 
кардиогенного шока на фоне значительного снижения 
сократимости миокарда.

Поражение клапанного аппарата (вальвулит, 
дисфункция подклапанного аппарата) встречается 
в острой стадии синдрома Кавасаки. Поражаются 
преимущественно митральный, реже  — аортальный 
клапан. Патологическая митральная регургитация в 
острую фазу болезни чаще обусловлена преходящей 
ишемической дисфункцией папиллярных мышц или 
дилатацией полости левого желудочка при миокардите, 
реже — инфарктом миокарда или вальвулитом. Чаще 
регургитация выражена умеренно и быстро исчезает, 
крайне редко формируются клапанные пороки. Не-
обходимо отличать патологическую регургитацию на 
клапанах от физиологической.

В острой стадии СК возможен перикардит, кото-
рый проявляется наличием небольшого количества 
выпота в полости перикарда. Изменения оболочек 
сердца сопровождают острую фазу болезни и обычно 
имеют положительную динамику по мере улучшения 
состояния больного и выздоровления

Поражение коронарной артерии (КА) — наиболее 
характерное проявление СК, являющееся важным диа-
гностическим признаком болезни. Нередко, особенно 
при неполном синдроме, именно обнаружение анев-
ризм КА позволяет распознать эту болезнь. Аневризмы 
КА возникают у 25% детей, не получивших адекватной 
терапии [12].

Эхографически в первые дни заболевания (в 
среднем с 5-го дня болезни) можно выявить такие 
признаки коронарита, как повышение эхогенности и 
утолщение стенок артерий, периваскулярное повыше-
ние эхогенности, расширение, неравномерный просвет, 
неровность внутреннего контура, извитость КА [24]. 
В дальнейшем возможно постепенное исчезновение 
описанных изменений или появление аневризм КА. 
Возможно поражение некоронарных артерий.

Выделяют следующие факторы риска для раз-
вития аневризм:

повышение температуры свыше 16 дней;• 
рецидив лихорадки (не менее чем через 48 ч);• 
мужской пол;• 
кардиомегалия;• 
возраст пациента младше одного года;• 
гематокрит менее 35%;• 
тромбоцитопения (ниже 350 000/мкл);• 
повышенный уровень СРБ;• 
альбумин ниже 3,5 г/дл;• 
количество лейкоцитов более 12 000/мкл.• 

Лечение 
Основным методом лечения является сочетание 

иммуноглобулина для внутривенного введения (ИГВВ) 
и ацетилсалициловой кислоты. Для лечения СК ис-
пользуют стандартные или обогащенные IgM ИГВВ, 
которые приводят к быстрому (через 1—2 сут после 
введения) снижению высокой температуры, улучшению 
самочувствия и сокращению периода нормализации 
лабораторных показателей воспалительной актив-
ности. Применение ИГВВ в первые 10 дней болезни 
снижает риск повреждения коронарных артерий в 
5 и более раз, а летальных исходов — более чем в  
4 раза. Однако необходимо подчеркнуть, что даже при 
лечении высокими дозами ИГВВ в первые 10 дней 
болезни у 25% больных развивается кратковременная 
дилатация коронарных артерий, у 3—9% детей об-

разуются коронарные аневризмы, у 1% — гигантские 
аневризмы. Доказано, что введение ИГВВ в дозе  
2  г/кг однократно более эффективно предупреждает 
формирование коронарных аневризм, чем ежедневное 
использование иммуноглобулина по 0,4 г/кг в течение 5 
дней. ИГВВ назначают и после 10-го дня болезни детям, 
у которых ранее диагноз не был поставлен, если у них 
продолжается лихорадка или обнаружены коронарные 
аневризмы и сохраняются показатели системного вос-
паления — увеличение СОЭ или СРБ.

Лечение больных, резистентных к терапии. 
Примерно 10—20% больных, несмотря на лечение 
ИГВВ, вновь имеют лихорадку. В этом случае про-
водится повторная инфузия ИГВВ 2  г/кг. Изучается 
эффективность использования инфликсимаба (реми-
кейда) (ингибитор ФНО-ά) в дозе 5 мг/кг, который был 
также эффективен у пациентов, которые не ответили 
на первую дозу ИГВВ [21].

Есть сообщения о том, что у некоторых больных, 
резистентных к ИГВВ, возможно использование пульс-
терапии глюкокортикоидами (метилпреднизолоном) в 
дозе 30 мг/кг в течение 2—3 ч один раз в день в течение 
1—3 дней. До получения результатов многоцентровых 
контролируемых испытаний рекомендуют ограниченно 
применять глюкокортикоиды у детей, у которых 2 и 
более инфузии ИГВВ и инфузия инфликсимаба были 
неэффективны. Есть сообщения о применении цикло-
спорина и использовании плазмафереза для лечения 
ИГВВ-резистентных пациентов [10].

Ацетилсалициловая кислота оказывает противо-
воспалительное, анальгезирующее, жаропонижающее 
и антиагрегантное действие. В острой стадии болез-
ни аспирин назначают 4 раза в день в суточной дозе 
30—100 мг/кг. В США более приняты высокие началь-
ные дозы аспирина (80—100 мг/кг/день в 4 приема), в 
Японии используют средние дозы (30—50 мг/кг/день), 
опасаясь гепатотоксического эффекта. В то же время 
проведено исследование, показавшее, что поражение 
коронарных артерий зависит от дозы ИГВВ и не зависит 
от величины упомянутых выше доз ацетилсалициловой 
кислоты.

Дозу аспирина снижают после того, как ребенок  
перестает лихорадить, т.е. через 48—72  ч. В даль-
нейшем высокие дозы аспирина заменяют на низкие 
(3—5 мг/кг/сут) и продолжают лечение в случае отсут-
ствия коронарных изменений в течение 6—8 нед после 
дебюта болезни, а у детей с коронарными аневризма-
ми — длительно, до их исчезновения. В этом случае 
пациенты должны вакцинироваться против гриппа 
(ветряной оспы). У детей с аллергией на аспирин можно 
использовать клопидогрель (Plavix). Антикоагулянты, 
такие как варфарин и гепарин с низким молекулярным 
весом, применяются у больных с большими аневризма-
ми, у которых имеется высокий риск тромбоза.
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