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Inledning

Kawasakis sjukdom &r en akut febril, generaliserad vaskulit som framst drabbar barn under 5 ar.
Sjukdomen laker vanligen ut spontant inom 2—-3 veckor, men utan behandling &r risken for
kranskarlskomplikationer 15-30%.! Tidigt insatt behandling dr avgérande fér prognosen.

Epidemiologi

Forekomsten av Kawasakis sjukdom varierar kraftigt mellan olika lander och ar hogst i Ostasien,
framfor allt i Japan, dar incidensen beradknats till 263/100 000 barn/ar for barn under 5 ar, vilket
innebar att nastan 1 av 100 barn i Japan har drabbats av sjukdomen vid 5 ars alder. Studier fran
Nordamerika, Europa och Australien visar varierande incidenstal mellan 5-22 per 100 000 barn under
5 ars alder. | Sverige har incidensen tidigare angetts till ca 6/100 000 barn <5ar/ar, men nya data
baserat pa Socialstyrelsens diagnoskoder ger en hogre incidens som ligger pa 15-20/100 000 barn
under 5 ars alder/ar, vilket motsvarar knappt hundra barn per ar i Sverige.? 3 Den hogre incidensen i
nyare data kan bero pa en 6kad medvetenhet kring vikten av att ocksa identifiera och behandla
patienter med inkomplett Kawasakis sjukdom.?

Etiologi

Etiologin till Kawasakis sjukdom &ar fortfarande ofullstandigt kand. Den stora skillnaden i incidens,
med ofta tio ganger hogre forekomst i asiatiska populationer, samt en viss 6kad frekvens inom
familjer talar for en tydlig genetisk komponent. Pa senare tid har ocksa ett flertal gener med koppling
till Kawasakis sjukdom identifierats, bade vad géller sjukdomsmekanismer och risken for
komplikationer. Genetiska faktorer kan daremot inte ensamt forklara den arstidsvariation som ofta
ses, med Okat antal fall av Kawasakis sjukdom under kallare arstider, eller de tidsméssiga och ibland
geografiska kluster av sjukdomen som férekommer. Sammantaget bedéms orsaken och
sjukdomsmekanismen vid Kawasakis sjukdom bero pa en kombination av genetisk predisposition och
en immunologisk reaktion triggad av faktorer i omgivningen, mest sannolikt infektioner.> ®

Symtom

Symtombilden inkluderar Iangdragen, hog feber, ofta paverkat allmantillstand med irritabilitet, i
kombination med konjunktivit, hudutslag och rodnade, sariga lappar. Hudutslaget uppvisar ett
varierande utseende och utbredning, ofta dven inkluderande perineum och perianalt. Typiskt for
sjukdomen ar ocksa svullnad och rodnad av hand- och fotsulor. Lymfkortelforstoring forekommer
ofta och da vanligen ensidigt pa halsen.

Symtombilden utvecklas ofta éver tid och olika symtom behéver inte férekomma samtidigt.
Karakteristiskt for sjukdomsbilden ar att barnet ar patagligt missnojt och har svart att komma till
ro. Senare i forloppet forekommer ofta fjallning pa fingrar och tar, i vissa fall aven paverkan pa
naglar. Irritation och rodnad runt utlakt BCG vaccination forekommer ocksa.

Inflammationen vid Kawasakis sjukdom kan involvera de flesta organsystem utdver de som namnts
ovan. | blodbilden ses i akutskedet tydliga tecken pa inflammation med bland annat ett hégt CRP.
Inte sallan ses vita blodkroppar i urinprov trots avsaknad av urinvagssymtom och bakterier. En 6kning
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av vita blodkroppar i spinalvatskan forekommer ocksa ofta hos de barn som av olika skal undersokts
med lumbalpunktion, trots franvaro av infektiost agens.

Hos vissa barn, sarskilt barn under ett ar, 4r symtombilden mindre typisk och kan férekomma med
farre symtom. (Se nedan, inkomplett Kawasaki).

Diagnos

Diagnosen stalls med hjalp av diagnostiska kriterier. Ultraljud av hjartat utfors samband med
diagnos.

Diagnostiska kriterier
Feber> 38,5 grader under minst 5 dagar + minst 4 av foljande:

e Konjunktivit — Rodnad konjunktiva utan exsudat. Ses ofta tidigt i férloppet och ddrmed ibland
enbart anamnestisk uppgift

e Rodnad munslemhinna, smultrontunga och/eller rodnade, spruckna lappar

e Polymorft exantem — d.v.s. hudutslag av varierande utseende

e Rodnad och svullnad av hander och fotter. Senare i forloppet ses ofta fjallning

e Halsadenit, ofta ensidig, solitar, > 1,5 cm

Atypisk/inkomplett Kawasaki

Kawasakis sjukdom kan forekomma utan att alla kriterier ar uppfyllda och bendmns da som
inkomplett Kawasakis sjukdom. Inkomplett Kawasakis sjukdom behandlas och foljs pa samma satt
som komplett sjukdomsbild. Misstank inkomplett Kawasakis sjukdom hos ett barn med:

e Feber 27 dagar utan annan forklaring hos barn under ett ars alder.

e Feber 25 dagar och 2-3 kriterier utan annan forklaring

Vid inkomplett symtombild kan féljande provsvar ge vagledning och stod fér diagnosen:

e Hogt CRP och/eller SR

e Anemi

e LPK>15x10%/I

e TPK> 450 x10%I efter sju dagar med feber
e Albumin<30g/l

e Forhojt ALAT

e Lagt natrium

e Vita blodkroppar i urinprov utan bakterier

Inkomplett sjukdom ar vanligare hos spadbarn samtidigt som det finns en 6kad risk for
hjartkomplikationer hos dessa barn. Barn under 1 ar med oklar feber >1 vecka och inflammatoriska
symtom/laboratoriefynd ska darfér undersékas med ultraljud av hjartat och behandling med IVIG
ska 6vervagas frikostigt.

OBS! Kranskarlsforandringar vid ultraljudsundersdkning av hjartat talar starkt for Kawasakis
sjukdom och ska medféra behandling dven om inte alla kriterier ar uppfyllda.
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Diagnosen Kawasakis sjukdom kan (och bor) i vissa fall stdllas och behandling inledas trots att
febern inte funnits i fem dagar. Detta inkluderar vanligen fall med uttalad och karakteristisk
symtombild och dar patienten uppvisar:

e Feber <5 dagar och 5 kriterier

e Feber <5 dagar och 3—4 kriterier samt uttalad inflammatorisk bild

Utredning

Vid misstanke om uppseglande Kawasakis sjukdom ska patienten ldggas in pa barnklinik.
Diagnosen ar ofta svar da sjukdomen ar ovanlig och symtombilden 6verlappar med manga andra
tillstand, inte minst infektioner.

Rekommenderad provtagning vid misstanke om Kawasakis sjukdom:

e Hb, TPK, LPK inklusive differentialrakning
e SR, CRP

e Na, kreatinin, albumin

e ALAT, ASAT

e proBNP, troponin

e odlingar fran blod, urin och svalg

e urinsticka

Initialt ses oftast ett tydligt inflammatoriskt svar med markant CRP-férhéjning, neutrofili, stegrat
ALAT, latt anemi, hyponatremi och hypoalbuminemi. Nagot senare, cirka 7--14 dagar efter
insjuknandet ses ofta trombocytos.

Overvig dven koagulationsscreening, ferritin, samt mikrobiell utredning inklusive serologi/PCR for
mykoplasma pneumoniae, streptokocker, enterovirus, adenovirus, masslingvirus, parvovirus, EBV,
CMV.

Vid snabbt sjunkande trombocyter, anemi, i kombination med paverkade leverprover och hogt
ferritin bor makrofagaktiverande syndrom (MAS) 6vervagas.

Undersdkningar
* EKG
* Rontgen av hjarta och lungor
e Ultraljud hjarta (Initialt med fragestallningar: Kranskarlsengagemang?
Vansterkammarfunktion? Perikardvatska? Nedsatt myokardfunktion? Upprepade
ultraljudsundersokningar gors vid faststalld eller stark misstankt diagnos enligt sarskilt
uppfdljningsschema, se nedan).

Differentialdiagnoser
. MIS-C
. Scarlatina
. Mononukleos
. Sepsis
. Massling
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*  Stafylococcal scalded skin syndrome (SSSS)

*  Adenoviros

. Parvovirus (inte minst Gloves and socks syndrome)
*  Steven-Johnsons syndrom

*  Systemisk juvenil idiopatisk artrit (SoJIA)

¢ Ovriga feber-/exantemsjukdomar

MIS-C eller Kawasakis Sjukdom?

Kawasakis sjukdom uppvisar manga gemensamma drag med det hyperinflammatoriska
sjukdomstillstandet MIS-C, som i sallsynta fall kan drabba barn 2 — 8 veckor efter genomgangen
Covid-19-infektion. Bade symtom och laboratoriebild paminner mycket om varandra och
tillstanden kan vara svara att skilja at kliniskt, inte minst nar det géller yngre barn. Initial
behandling och utredning ar ocksa i flera avseenden gemensam for de tva tillstanden. Studier pa
barn med MIS-C har visat att upp mot 50% av barnen med MIS-C ocksa uppfyller kriterierna for
komplett eller inkomplett Kawasakis sjukdom. Jamfért med Kawasaki forekommer MIS-C oftare
hos aldre barn, och symtombilden inkluderarar betydligt oftare gastrointestinala symtom.
Laboratoriemassigt ses i de flesta fall av MIS-C laga lymfocyter (<1,0), vilket inte forekommer lika
ofta vid Kawasakis sjukdom. Risken for att utveckla kranskarlskomplikationer tycks lagre vid MIS-C,
men fortfarande finns otillracklig evidens for att sakert besvara denna fraga.

Behandling

Se dven Oversiktsschema for behandling och uppféljining vid Kawasakis sjukdom.

Initial behandling vid Kawasakis sjukdom

IVIG

En dos pa 2 g/kg ges intravendst som infusion under 8-12h. Data talar for battre effekt om hela
behandlingsdosen ges pa hégst 12h, men om barnet har hjartpaverkan och ej klarar
volymsbelastning kan dosen delas upp pa tva dagar. Behandlingen pabdrjas sa snart diagnosen ar
stilld, helst inom 7 dagar frdn symtomdebut, men bor ges dven om diagnosen stéills senare’.

Acetylsalicylsyra

Ges i antitrombotisk dos, 2—5 mg/kg/dygn i 6-8 veckor. | vissa lander ges initialt betydligt hogre
doser (50-80mg/kg/dygn) i syfte att uppna en antiinflammatorisk effekt, men evidens for att detta
har positiv effekt saknas.?®

Kortison

Kortikosteroidernas plats i behandlingen av Kawasakis sjukdom ar dannu inte helt klarlagd. Ett
flertal studier visar att kortison, som tillagg till IVIG direkt fran start, kan minska risken for
hjartkomplikationer hos framfér allt vissa riskgrupper.l® ! | nuldget rekommenderas darfor att
direkt addera kortison vid svar sjukdomsbild, tex patienter med tidigt kranskarlsengagemang,
patienter <1ar med svar sjukdomsbild och patienter som visar tecken pa att utveckla MAS
(makrofagaktiverande syndrom) eller Kawasaki Shock Syndrome. Kunskapslaget ar fortfarande
otillrackligt for att rekommendera tillagg av kortison vid behandlingsstart till alla barn med
Kawasakis sjukdom?? 13,Studier pagar fér att battre utreda detta, men mycket talar fér att kortison
kommer att f& en utékad plats i behandlingen av Kawasakis sjukdom framgent.*
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Dosering:

Doseringen for kortison varierar stort mellan olika studier, bade vad géller mangd och duration och
nagon saker evidens kring vilken dos som &r bast finns dnnu inte.’ %6 | en nyligen publicerad
sammanstallning av nationella riktlinjer fér Kawasakibehandling varierade den inledande doseringen
av intravendst metylprednisolon fran 0,8mg/kg/dygn till 30mg/kg/dygn®’. Givet det osikra och
spretiga evidenslaget blir doseringen en avvagning mellan behovet av antiinflammatorisk behandling
och risken for eventuella biverkningar och vid osdakerhet rekommenderas diskussion med
barnreumatolog.

I nulaget foreslas till de flesta patienter metylprednisolon 2mg/kg/dygn intravenést, delat pa tre
doser i 3-5 dagar foljt av per oral nedtrappning. Patienten ska vara feberfri innan nedtrappning
inleds, varfor den intravendsa behandlingen ibland behover forlangas till fler an 3 dagar. Vid uttalat
hoginflammatorisk sjukdomsbild bor initial dosering med hdgre dos, upp till 30mg/kg/dygn, som
intravenos bolus 6vervagas. Intravenos behandling med metylprednisolon skall alltid efterféljas av
peroral behandling med prednisolon i nedtrappning under 2-3 veckor.

Behandling vid refraktar sjukdom/otillrackligt svar pa initial behandling

Hos 10-20 % av patienterna kvarstar eller aterkommer febern trots behandling med IVIG. Barn med
refraktar/recidiverande Kawasaki utgor en riskgrupp for kranskarlskomplikationer. De patienter som
inte far ett tydligt svar (sjunkande temperatur <38 °C, markant sjunkande CRP och férbattrat AT)
inom 36 timmar efter IVIG ska darfor ges ytterligare behandling. For att inte missa ett otillrackligt
behandlingssvar rekommenderas noggrann uppféljning av att febern helt férsvinner och att CRP
normaliseras.'® 19

Behandlingsalternativen vid otillrdckligt behandlingssvar pa férsta dosen IVIG inkluderar:

» Upprepad IVIG med tilldgg av kortison (Upprepad IVIG utan kortison kan vara ett alternativ,
men i de flesta fall &r kombination av IVIG och steroider att foredra)

» Anakinra, infliximab eller annan immunmodulerande behandling (som alternativ eller tilligg
till ovanstaende)

Det ar fortfarande inte klarlagt vilket av ovanstaende alternativ som ar bast fér de patienter med
Kawasakis sjukdom som inte svarar tillrdckligt pa den initiala behandlingen med IVIG.?° 2 Det finns
ett fatal randomiserade fall-kontrollstudier dar man jamfort kortison och IVIG vid
refraktar/recidiverande Kawasaki och fortfarande rader oklarheter kring vilken behandling som &r
mer effektiv. | en farsk studie dar intravends pulsbehandling med kortison (utan efterféljande
nedtrappning med peroralt kortison) jamférdes med IVIG, pavisades att kortison hade snabbare
effekt an IVIG vad géller att sanka feber och CRP, men ddremot var aterinlaggningarna hogre bland
patienter som fick kortison jamfért med dem som fick IVIG. | gruppen som fick kortison sags ocksa en
tendens till 6kad férekomst av kranskarlsforandringar vid langtidsuppféljning jamfort med de
patienter som fick IVIG.?2

Da kortison tycks forkorta den akuta sjukdomsbdrdan och snabbare reducera febern, medan
upprepad IVIG eventuellt ger ett battre skydd for kranskarlen pa lang sikt, bedéms en kombination av
dessa bagge vara att foredra jamfort med enbart IVIG, atminstone till patienter med mer uttalad
inflammation. IVIG ges i samma dos som inledande behandling, dvs 2g/kg. Vad géller kortison finns
ingen konsensus kring optimal dosering vid refraktar sjukdom och variationen &r stor mellan olika
landers riktlinjer?. Forslagsvis ges metylprednisolon intravenést i dosen 2mg/kg/dygn (0,67mg/kg x
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3) vid mattlig sjukdomsbild, 10mg/kg/dygn vid medelsvar sjukdomsbild och 30 mg/kg/dygn vid
mycket svar och uttalad inflammation, (maxdos 1gram). Vid den hogre doseringen, 10mg/kg
respektive 30mg/kg/kilo ges lakemedlet vanligen som pulsbehandling, dvs 1 gang per dag i infusion
under 2h. Behandlingslangden for metylprednisolon ar vanligen tre dygn, men anpassas efter den
kliniska bilden. All intravends kortisonbehandling bor efterféljas av peroral behandling i nedtrappning
under 2-3 veckor.?* 2

Pa senare tid har positiva resultat av behandling med IL-1-hdmmare rapporterats vid Kawasakis
sjukdom. Data ar till stor del fortfarande begransat till enskilda fallrapporter och mindre fallserier,
men baserat pa aktuell kunskap finns skal att 6vervaga anakinra som ett alternativ, eller som tillagg
till IVIG och kortison, till patienter med refraktér/recidiverande sjukdom efter férsta dosen IVIG,
sarskilt hos patienter med tidiga kranskarlsférandringar.6 27

Sammanfattningsvis finns i nuldget inte tillrackligt med stod i litteraturen for att tydligt kunna
rekommendera vilken av ovanstdende behandlingar som bor ges till barn med
refraktar/recidiverande Kawasakis sjukdom, men daremot &r evidensen tydlig vad galler vikten av att
alltid ga vidare med ytterligare medicinering om en patient med Kawasakis sjukdom inte svarar
tillrackligt pa initial behandling. Beroende pa alder, symtombild och allvarlighetsgrad kan det bli
aktuellt att ocksa kombinera olika typer av ldkemedel varfér dessa patienter med fordel bor
diskuteras med erfaren barnreumatolog.

Handlaggning av patienter som uppfyller kriterierna, men uppvisar tidig och

spontan sjukdomsregress

Kawasakis sjukdom &r en vaskulit dar feber och symtom vanligen gar i spontan regress efter 2—3
veckor. | enstaka fall kan febern och symtomen laka ut snabbare, i vissa fall inom 7-10 dagar, varfor
det som kliniker kan vara svart att bedéma om behandling med IVIG ar indicerat, speciellt om
patienten soker sent i forloppet. Det finns stark evidens for att patienter ska behandlas med IVIG
dven om sjukdomen spontant borjat Iaka ut efter att kriterierna for sjukdomen uppfyllts. Detta da
data tyder pa att dven om sjukdomen spontant gar i regress inom 7—10 dagar kvarstar risken for
kranskarlspaverkan om inte IVIG ges®.

Komplikationer

Barn med Kawasakis sjukdom riskerar att drabbas av krankarlspaverkan med dilatation, aneurysm
och/eller trombbildning och efterféljande 6kad risk fér ischemisk hjartsjukdom, ruptur av aneurysm
och plétslig d6d.2° Med adekvat behandling insatt inom 7(—10) dagar fran feberdebut minskar risken
for komplikationer betydligt.>°

Utover kranskarlspaverkan finns risk for andra ovanliga, men allvarliga komplikationer sasom
Kawasaki Shock Syndrome (KSS) och makrofagaktiverande syndrom (MAS). Dessa sjukdomstillstand
kan bli potentiellt livshotande och bor handlaggas i samrad med erfaren barnreumatolog.

Klinisk uppfdljning

Patienter med Kawasakis sjukdom bor foljas noggrant till dess barnet ar stabilt feberfritt, symtomen
gatt i regress och CRP normaliserats. En kvarstaende laggradig feber och mattlig CRP-stegring far inte
accepteras dven om barnet i 6vrigt mar battre. Studier visar att kvarstaende inflammation, dven om
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den &r laggradig, okar risken for komplikationer. Foraldrar till barn som gar hem fran avdelning bor
noggrant uppmanas att soka igen om febern kommer tillbaka de forsta tva veckorna efter avslutad
behandling. Efter det akuta skedet ar det rimligt med aterbesok for klinisk bedémning i samband
med de ultraljudsundersékningar av hjartat som enligt riktlinjerna skall géras vid 2 veckor respektive
6—8 veckor efter feberdebut. Under tillfrisknandefasen ses hos manga av de drabbade barnen en
uttalad trotthet och humorpaverkan med lag frustrationstroskel, samt ibland orolig nattsémn.
Langsam atergang till forskola eller skola rekommenderas.

Se dven Oversiktsschema fér behandling och uppfélining vid Kawasakis sjukdom.

Vaccinationer

De flesta vaccinationer som ingar i svenska barnvaccinationsprogrammet kan ges direkt efter att
barnet tillfrisknat fran Kawasakis sjukdom. Behandling med intravendst immunoglobulin (IVIG) i hog
dos minskar daremot effekten av levande férsvagade vacciner och darfér rekommenderas att helst
avvakta med MPR-vaccination i 12 manader efter IVIG givits for att undvika risk for ett otillrackligt
immunologiskt svar.33? Det finns inga risker med att ge MPR-vaccinet tidigare om behovet finns,
men da bor antikroppsnivaer foljas och eventuell revaccination 6vervégas. Vad galler
varicellavaccination bor samma rad galla som for MPR. Levande vacciner som ges oralt eller nasalt
sasom rotavirusvaccination och nasalt influensavaccin bedéms kunna ges direkt efter IVIG.

Barnkardiologisk beddmning

Akutskedet

Kranskarlspaverkan eller annan hjartpaverkan utgor inte ett kriterium i diagnostiken av Kawasakis
sjukdom, men EKG och ekokardiografi bor goras initialt for bedémning av kranskarl och férekomst av
pankardit. Hos patienter med otillrdckligt forsta behandlingssvar, dvs refraktar/recidiverande feber
bor man férutom upprepad/utvidgad behandling ocksa 6vervaga upprepade ekokardiografier da
dessa patienter har 6kad risk for kranskarlskomplikationer.

Terapikontroll
| normala fall cirka 1 vecka efter forsta bedémning (cirka 2 veckor efter feberdebut).

Slutkontroll
Om inledande undersékningar dr normala sker slutkontroll 2 manader efter sjukdomsdebut.

Vid kranskarlsengagemang

Individuell planering. EKG och ekokardiografi, regelbundet till 10 ars alder. Darefter regelbundet
arbetsprov eller stress-eko/myokardscint. Stress-eko/myokardscint har hogre sensitivitet for
koronarkarlsinsufficiens. Multidetektor datortomografi kan addera information om dilatation och
aneurysm, samt ge vagledning om stenos. Vid misstanke om signifikant stenos ar koronarangiografi
indicerad.
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Vardniva och samverkan
Patienter med misstankt Kawasakis sjukdom boér vardas inneliggande pa barnklinik.
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Oversiktsschema for behandling och uppféljning vid Kawasakis sjukdom

Faststall diagnosen:
Kawasakis sjukdom
Inkomplett Kawasakis sjukdom *

A 4

e

-IVIG 2 g/kg som engangsdos under 10-12 h (6vervag uppdelad dos \
vid hjartsvikt) Malsattningen ar feberfrihet och halverat Upprepad/utokad behandling:
-ASA 2-5 mg/kg/dygn i 6-8 v CRP 36 timmar efter avslutad IVIG.

-Steroider ska ges som tillagg fran start hos patienter med 6kad risk

for hiartkomplikation/svAr sjukdomsbid® Kvarstéende sjukdomsaktivitet 36 h efter Behandlingsalternativ
avslutad behandling? IVIG + steroider*
EKG och Ultraljud hjarta Anakinra, infliximab eller annan
\_ Feber > 38°C immunmodulerandebehandling
' CRP som inte tydligt sjunkit
Ingen kvarstdende sjukdomsaktivitet (=ingen feber, halverat CRP, Overvag
tydligt minskade symtom). Folj temp, symtombild dagligen till dess Eller: Upprepad hjartdiagnostik

feberfrihet i tre dagar, folj CRP till normalisering. Qppblossande sjukdomsaktivitet inom ZVJ \ )

A 4

[ Nytt ultraljud av hjartat efter 2v samt 8 v

Ingen koronarkarlsdilatation eller - Koronarkarlsdilatation och/eller aneurysm <8 mm, inga stenoser: Koronarkarlsaneurysm >8 mm och/eller stenoser
aneurysm
, Livslang ASA 2-5 mg/kg/dygn

Fortsatt med ASA e .
Sluta med ASA efter 8 v Nytt EKG samt ultraljud hjérta med 6-12 mén intervall Tata'lndlwduella kontrollfar I den akuta fas.en L
Ingen ytterligare uppfoljning Overvag CT o o Vanligen EKG och Ultraljud regelbundet till 10 ars alder

Avbryt ASA om dilatationer gar tillbaka Multidetektor CT

Overvig stresstest/arbetsprov om multipla aneurysm N . )

Livslang uppféljning med glesa intervall (Syfte: Overvag warfarin

\ blodtryckskontroll och allménna rad) ‘ \Arbetsprov/stresstest regelbundet fran 10 ars &lder

* Inkomplett Kawasakis Sjukdom. Ett spadbarn (<1ar) med oklar feber = 7 dagar, eller ett spadbarn/barn med hdg feber= 5 dagar och 2—3 kriterier, utan annan forklaring, bor betraktas som
misstankt inkomplett Kawasaki sjukdom och handlaggas enligt samma logaritm.

** Steroider bor ges redan fran start till patienter med svar sjukdomsbild (ex: pat med kranskarlsengagemang redan vid diagnos, pat med patagligt svar sjukdomsbild, MAS/MAS-liknande
bild, inte minst om pat <14r. | forsta hand ges intravenost metylprednisolon, 2 mg/kg delat p& 3 doser i minst 3 dygn, men hogre doser upp till 30mg/kg/d kan 6vervagas i vissa fall. Dosering
av IV metylprednisolon vid refraktar Kawasaki beror av inflammationsgrad, fran 2mg/kg/dygn till 30mg/kg/dygn (mattlig sjukdomsbild 2mg/kg, svar 10mg/kg, mycket svar 30mg/kg). All
intravents behandling ska alltid efterféljas av per oral behandling (motsvarande prednisolon 1-2mg/kg/dygn) i nedtrappning under 2-3v.
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