Arsiv Kaynak Tarama Dergisi
Archives Medical Review Journal

Kawasaki Hastaliginda Goriilen Sira Dig1 Klinik Durumlar
Unusual Clinical Conditions in Kawasaki Disease

Osman Gijven(ﬂ@, Mehmet Burhan Oﬂazzﬁ

Batman Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklart Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Blimi, Batman, Turkey
ZNecmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Konya, Turkey

ABSTRACT

Kawasaki disease is the most frequent reason for acquired heart diseases in developed countries. The disease may
develop with many clinical pictures and the most important disease-related complication is coronary arterial aneurysm.
The sooner the diagnosis is made and treatment is initiated, the lower the risk for its complications to arise. Atypical
Kawasaki disease is characterized by organ and system involvement, which do not clinically meet the disease criteria,
are unexpected or not frequently seen under normal circumstances. Approximately 7-10% of the patients show atypical
involvement. In atypical patients, coronary arterial involvement is more frequent as a result of late diagnosis. This
article presents the clinical conditions that may be seen as a result of atypical Kawasaki disease in the light of literature
data.
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OZET

Kawasaki hastaligt, gelismis tilkelerde edinsel kap hastaliklarinin en stk sebebidir. Hastalik bircok klinik tablo ile ortaya
ctkabilmekte olup hastaliga bagli en 6nemli komplikasyon, koroner arter anevrizmasidir. Ne kadar erken tant konulursa
ve tedaviye baslanirsa, bu komplikasyonun riski de o kadar azalir. Atipik Kawasaki hastaligi, klinik olarak hastalik
kriterlerini karsilamayan ve normalde stk gorilmeyen veya beklenmeyen organ ve sistem tutulumu olmastyla
karakterizedir. Hastalarin yaklasik % 7-10 kadarinda atipik tutulum gérilmektedir. Atipik hastalarda, taninin geg
konulmasina baglt koroner arter tutulumu daha sik gorilir. Bu makalede, atipik Kawasaki hastaligina bagl
karsilagilabilinen klinik durumlar, literatiir bilgileri esliginde incelenmistir.

Anahtar kelimeler: Atipik Kawasaki hastalig1, cocuk.

Giris
Kawasaki hastaligi (Mukokutanéz lenf nodu sendromu), kendi kendini smnirlayan, en stk 6 ay 5 yas arasinda
ortaya ¢ikan akut ve sistemik bir vaskiilittir. [lk defa 1967 yilinda Tomisaku Kawasaki tarafindan tanimlanan
bu hastalik, gelismis iilkelerde edinsel kalp hastaliklarinin en stk sebebidir. Sebebi tam olarak bilinmemekle
birlikte genetik yatkinlik, tetikleyici bir enfeksiyon ve anormal bir immiin yanit ile olustugu distiniilmektedir.
Bes giinden daha uzun siiren atesin ve bes klinik bulgudan en az dordiiniin bulunmast ile tant konulur: Tki
tarafli nonpirilan konjonktivit, polimorfik makulopaptiler dokiintii, orofarengeal hiperemi, cilek dili,
dudaklarda kizariklik, catlama ve kanama gibi orofarenks bulgulari, ¢apt 1,5 cm’den biiylik olan tek tarath

servikal lenfadenopati(LAP), ellerde ve ayaklarda eritem, 6dem ve hassasiyet sonrasinda ge¢ dénemde
parmaklarda soyulmal.

Tani konulurken, ayirict tanida bulunan diger hastaliklarin da dislanmast gerekmektedir. Inkomplet Kawasaki
hastalig ise, atesle birlikte bes temel klinik bulgudan iki veya ¢ tanesinin bulunmasidur.

Kawasaki hastaligi, neredeyse biitlin organlari etkileyebilmekte ve bircok farkli tablo ile karsimiza
ctkabilmektedir. Hastaligin akut déneminde, 6ksiriik, burun akintsi, halsizlik, karin agrisi, kusma, ishal ve
eklem sikayetleri gibi nonspesifik semptomlar cok stk gorillmektedir?. Atipik Kawasaki hastaligy, klinik olarak
klasik hastalik kriterlerini karsilamayan hastalarda, normalde sik gérillmeyen veya beklenmeyen organ ve
sistem tutulumuyla karakterizedir. Hastalarin yaklasik % 7-10’unda goriilmektedir. Altt aydan kiigiik ve yedi
yasindan biiyiik olan hastalarda genellikle atipik hastalik goriilmektedir. Hastaligin akut déneminde atipik
klinik tablo ile birlikte sadece yiiksek ve tedaviye direngli ates bulgusu olabilir3.
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Koroner arter anevrizmasi, en 6nemli ve hayatt tehdit edebilen komplikasyondur. Hastaligin tanist ve
intraven6z imminglobulin (IVIG) tedavisine baglama zamant ne kadar erken olursa, koroner arter tutulum
siklig1 da 6nemli derecede azalir. Atipik hastalarda, IVIG tedavisine diren¢ ve taninin ge¢ konulmasina da
bagli olan koroner arter tutulum ihtimalinin yiiksek olmast 6nemlidir*. Bu yazida, sik gériilen bir durum olan
atipik Kawasaki hastaliginda karsilasilabilecek klinik tablolarin irdelenmesi amaclanmustir.

Santral Sinir Sistemi

Hastalarda nérolojik bulgularin olmasi, bilinen ve beklenen bir durumdur. Hastalarin yaklagik % 1-30’unda
huzursuzluk disindaki nérolojik bulgular ortaya ¢ikmaktadirs. Huzursuzlugun vaskiilite, iskemiye veya agrilt
6deme baglt olabilecegi dustiniilmektedir. Belirgin huzursuzlugu olan ve avutulamayan atesli hastalarda,
aytrici tanida bu hastaligin da akla gelmesi gerekmektedir’.

Beyin omurilik stvi (BOS) analizinin normal oldugu aseptik menenjit, bas agrisi, sensorinéral isitme kaybt,
tinnitus, periferik fasiyal sinir paralizisi ve boyun tutulmast, febril konviilzyon, ataksi ve fokal ensefalopati,
Kawasaki hastaliginda gortlebilen diger nérolojik bulgulardir ve atipik hastalik durumunda ortaya
cikabilir579,

Aseptik menenjit tablosunun, kii¢ik damarlarin vaskiilitine baglt oldugu ve nérolojik bir sekele yol agmadigi
bildirilmigtir!. Fasiyal sinir paralizisin gelismesi, agir klinik gidisatla ve yliksek koroner arter tutulum riskiyle
iliskili bulunmustur. Kizlarda daha sik ortaya ciktift ve genelde sol tarafta gorildugd bildirilmistirs 7.
Kawasaki hastaliginda goriilen bu durum, iskemik vaskiilite veya fasiyal sinirde disfonksiyona neden olan
immiinolojik mekanizmalara bagh olabilir'®. Cogunlukla gecici olan bu komplikasyon, iki gin ile ¢ ay
arasinda degisen siirelerde diizelmektedir?.

Sensorindral isitme kaybi genellikle hastaligin akut déneminde gorilirken iki tarafli ve irreverzibl
olabilmektedir. Bu durum sistemik inflamasyona baglanirken, hipoalbiimineminin katkisiyla aspirin
toksisitesininde roli oldugu distinilmektedir!!.

Literatiirde, atesin tclincii giiniinde jeneralize tonik klonik konviilzyon gegiren dokuz yasindaki erkek
hastanin BOS biyokimyasal incelemesinin ve kiiltiiriiniin normal oldugu, daha sonrahastaya atipik Kawasaki
hastalig1 tanist konuldugu bildirilmistir!2. Bagka bir atipik hastada ise, atesli oldugu dénemde hemiparezi
gelistigi, BOS incelemeleri, beyin manyetik rezonans (MR) ve beyin MR anjiyografi tetkiklerinin normal
oldugu, hemiparezinin IVIG tedavisi verilmeden 24 saat iginde diizeldigi bildirilmistir'?. Kawasaki hastalig
tanist alan ve febril konvilzyon gegiren yedi hastanin incelendigi bir calismada, hastalarin hepsinin altt aydan
kiictik oldugu goérilmiistiir.

Serebral infarkt, bu hastaliga baglt olarak gérilebilen nadir nérolojik komplikasyonlardan biridir ve
beraberinde koroner arter anevrizmasi oldugunda, tedavi yonetimini oldukea zorlastirmaktadir5.

Gastrointestinal Sistem(GIS)

Gastrointestinal semptomlar ¢ok stk gorilmesine ragmen, hastaligin  tant  kriterleri arasinda
bulunmamaktadir. Ishal, kusma ve karin agrist en yaygin gérillen GIS bulgulart olup hastalarin yaklastk iigte
birinde goriilmektedir. Akut gastroenterit (AGE) tablosu da en stk gorillen GIS bulgularindan biridir,
beraberinde batin ultrasonografi (USG) incelemesi ile goriilebilen intestinal ddem olabilir, hastaya IVIG
tedavisinin verilmesiyle, ates ve AGE tablosu hizla dizelmektedir!>. Akut gastroenterite bagl elektrolit
imbalansi ve dehidratasyon gelisebilir'¢. Literatirde, inkomplet Kawasaki hastalig tanist konulan bir olguda
IVIG tedavisine ragmen atesin, karin agrisinin, batin distansiyonunun ve akut faz reaktanlarinin gerilemedigi
gorilmustir. Ekokardiyografik degerlendirmede sag koroner arterde anevrizma ve sol koroner arterde difftiz
genisleme oldugu, diiz batin filminde ve USG incelemesinde ise barsak segmentlerinde genisleme, barsak
duvarinda 6dem, hepatosplenomegali ile safra kesesi hidropsu tespit edilmis ve ikinci doz IVIG tedavisinden
sonra hastanin tiim klinik bulgularinin diizeldigi bildirilmistir!?.

Safra kesesi hidropsu, karaciger biiyiimesi ve fonksiyon bozuklugu, disfaji, GIS kanamast, invajinasyon, asit,
intestinal obstriiksiyon, akut kolit, kolanjit ile kolestatik sarilik da atipik hastalikta ortaya ctkabilir6. 15. 16, 18-20,
Hepatosplenomegalisi olan hastalar da bildirilmistir® 2. Safra kesesi hidropsunun, kese duvarindaki vaskdilite
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veya kese c¢evresinde bulunan lenf nodlarinin blylmesiyle obstriksiyona bagli olabilecegi
distnilmektedir?0. Akut dénemde, hastalarin yaklasitk % 5-20’sinde kesede hidrops olmaktadir. Bu
hastalarda, akut faz reaktanlarinin daha yiiksek, koroner arter anevrizmast gelisme riskinin ve IVIG
tedavisine yanutsizlik ihtimalinin daha fazla oldugu bildirilmektedir?!.

Laboratuvar incelemelerinde karaciger fonksiyon testleri (KFT)’nde, gama glutamil transferaz (GGT) ve
bilirubin diizeylerinde artis ile hipoalbliminemi tespit edilebilir. Yapilan ¢alismalarda, IVIG tedavisine direng
olan hastalarda KI'T, GGT ve bilirubin degerlerinin artmis oldugu belirtilmistir. Karaciger fonksiyonlarinda
bozulma inflamasyona, vaskdlitik siirece, miyokardite bagl gelisen konjestif kalp yetmezligine ve kullanilan
ilaglara baglt olabilir?2. Karaciger tutulumu, hafif ve asemptomatik transaminaz yiksekliginden, agir
kolestatik hepatite kadar ¢ok degisik agirlikta olabilir20-23,

Hastalarda, vaskiilitik iskemiye baglt olarak, cerrahi tedavi uygulanmasint gerektirecek kadar siddetli karin
agrist ve akut batin tablosu da olugabilir. Bir calismada, 219 Kawasaki hastasindan 10’unda (% 4.6) akut batin
tablosu gelistigi bildirilmistir. Bu hastalardan dokuzu inkomplet hastalik tanist almus, yarisinda koroner arter
anevrizmasi gelistigi tespit edilmistir!?. Bagka bir ¢alismada ise, Kawasaki hastaligt tanisi konulan ve cerrahi
tedavi uygulanmis olan 12 hasta incelenmistir. Hastalarin intestinal obstritksiyon, paralitik ileus, safra kesesi
hidropsu ve iskemik kolit tanilartyla opere edildigi ve Kawasaki hastalig1 tanisinin, GIS semptomlarinin
baslamasindan 4-6 hafta gibi uzun bir stireden sonra konulabildigi bildirilmistir!>.

Literatiirde, akut batin klinigi ile opere edilen ve apandisit tanist konulan, sonrasinda Kawasaki hastaligt
oldugu anlasilan hastalar bulunmaktadir. Bu hastalarin genellikle bes yasin tzerinde inkomplet Kawasaki
hastalari oldugu, transaminaz degetlerinin yikseldigi, 20000/ mm?3tizerinde 16kositoz bulundugu ve ¢ogunda
koroner arter anevrizmasi gelistigi bildirilmistir. Postoperatif dénemde atesi devam eden, bir veya iki klinik
kriteri olan hastalarda Kawasaki hastaliginin da mutlaka diisiinilmesi gerekmektedir?*.

Mezenterik arterde stenoz, nekroz ve iskemi olabilir ve iskemik vaskilitik degisikliklere bagli paralitik ileus
gorilebilir®.  Bir olgu sunumunda, Kawasaki hastaligi tanist konulan hastanin atesinin 25 giindir devam
ettigi ve bu dénemde apendektomi oldugu, tani konuldugunda ise koroner arterlerinde 7 ve 9 mm capinda
anevrizmalar gbrildigi bildirilmistir!0. Atipik Kawasaki hastaligi, pankreatit, splenik infarkt ve ge¢
baslangiclt nekrotizan enterokolit seklinde de olabilir® 1525,

Kardiyovaskiiler Sistem

Kawasaki hastaliginda sol ana, sol anterior inen, sol sitkiimfleks ve sag koroner arter olmak tizere major
koroner arterlerin proksimal kisimlari tutulur, fusiform, sakkiler veya silindirik anevrizma olusabilir. Dev
koroner arter anevrizmasi, hastalarin yaklasik % 0,5-1’inde gérulmektedir?6. Hastaligin akut dénemi olan ilk
10 glinde, koroner arter tutulumundan daha fazla miyokardit, perikardit ve perikardiyal efiizyon ile mitral
veya aort kapak yetmezligi beklenir. Akut dénemde ortaya ¢ikan miyokardit ve kalp yetmezligi, miyokardiyal
inflamasyona baglt olup tedaviye cok iyi yanit verir. Miyokardit tablosu asemptomatik ve hafif olabilecegi
gibi fulminan ve élimciil de olabilir. Ikinci haftadan sonra olusan miyokard disfonksiyonunda iskemi ve
miyokard infarkttsti akla gelmelidir. Miyokardit gelisen hastalarda aritmi ve atriyoventrikiiler (AV) bloklar
ortaya ctkabilir5 27.28. Aort koki dilatasyonu da gorilebilmektedir?.

Hastaligin akut déneminde olusan perikardiyal efiizyon genellikle hafif ve subklinik olup 1-2 hafta icinde
kendiliginden gecerken tamponata yol agabilen agir eflizyonlar da gérilebilir® 0. Literatirde bulunan iki
calismada, Kawasaki hastalig tanist konulan hastalarin % 6 ve 12’sinde perikardiyal tutulum tespit edildigi
bildirilmigtir3!. Kawasaki hastaligina baglt perikardiyal efiizyon gelisen hastalarin efiizyonu olmayan hastalarla
karsilastirddigr bir calismada, efizyon gelisen hastalarda hemoglobin ve albiimin degerlerinin daha disik,
trombosit sayisinin daha yliksek olarak tespit edildigi ve koroner arter tutulumunun daha stk oldugu
bildirilmistir32. Kawasaki hastaliginda kronik veya konstritktif perikardit gelismesi beklenmez3. Literatiirde
tamponat bulgularinin gelistigi bildirilen iki olgu bulunmaktadir. Kawasaki hastalig1 tanusi atesin 23. giininde
konulabilen, EKO incelemesinde sistolik fonksiyonlarda azalma ve hafif perikardiyal efiizyonu tespit edilen
18 yasindaki hastaya IVIG tedavisi ve sonrasinda yikek doz steroid tedavisi baslanmistir. Hastanin
perikardiyal efiizyonu progresif olarak artarak tamponat bulgulaer gelismis, perikardiyosentez yapilmasina
ragmen hasta kaybedilmistir3!.
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Literatiirde, tanist ge¢ konulan bir komplet Kawasaki hastasinda hipertansiyon gelistigi, IVIG tedavisinden
sonra 24 saat icinde tansiyon degerlerinin normale déndugi tespit edilmis ve bu durumun, arteriyel
sistemdeki vaskdilite baglt olabilecegi diistintilmiistir!®.

Hastaligin akut déneminde, Kawasaki hastaligi sok sendromu olarak tanimlanan hemodinamik bozukluk
tablosu ortaya ¢tkabilir. Klinik olarak hipotansiyon, tasikardi, kapiller dolum zamaninda uzama, oligiiti ve
biling bulanikligr gibi perfiizyon bozuklugu bulgulari vardir ve hastalar genellikle inkomplet Kawasaki
hastalaridir33. Atesi olan ve akut faz reaktanlart yitksek bulunan hastada bu durum, toksik sok sendromu ve
septik sokla karisabilir, erken tant konulamadigy icin IVIG tedavisi gecikebilir. Sok tablosuyla gelen bu
hastalarda bulanti, kusma ve ishal gibi GIS yakinmalari siktir, koroner arter anevrizmast ve dev anevrizma
gelisme riski ile ikinci kere IVIG tedavisi verilme ihtimali daha ytiksektir3335, Yine bu hastalarda, daha digiik
hemoglobin degerleri ile trombositopeni, ndtropeni ve hiponatremi gibi hematolojik ve biyokimyasal
anormallikler, sok tablosu olmayan Kawasaki hastalarina gére daha stk gorillmektedir?!. Kawasaki
hastaliginin tedavisi yaninda ¢ocuk yogun bakim tnitesinde uygun sivinin ve intravenéz pozitif inotropik
tedavinin verilmesi gerekmektedir.

Uzamus atesi ve konjestif kalp yetmezligi olan atipik Kawasaki hastalart bildirilmistir. Bu hastalarda ilging
olarak, konjestif kalp yetmezliginde diigitk olmas: beklenen sedimentasyon degerinin ¢ok yiiksek oldugu ve
koroner arter tutulumunun bulundugu tespit edilmistir3. Kawasaki hastalig1 ve kalp yetmezligine bagh sok
tablosu ile gelen, akut dénemde sedimentasyon degeri normal olan hastalarda bildirilmistir®’. Bazi atipik
hastalarda, kalp yetmezligi bulgulart olmadan vaskuler permeabilite artisina ve kapiller kagts sendromuna
baglt olarak hipoalbiiminemi, hemodinamik instabilite, solunum sikintis1 bulgulari, asit, perikardiyal ve
plevral efizyon olabilir3s.

Koroner arterler disinda nadiren iliak, internal torasik, femoral, mezenterik, aksiller ve renal arterler gibi
sistemik arter tutulumu olabilir. Zamaninda ve uygun tedavi edilmeyen hastalarda yaklasik % 1-2 oraninda
sistemik vaskiiler anevrizma gelisebilecegi bildirilmistir3. Literatiirde, tim viicutta yaygin anevrizma olusumu
tespit edilen atipik Kawasaki hastalart da vardir. Atesi bir aydir devam eden alti aylik bir hastada, subklavyen,
karotis kommunis, aksiller, brakial, vertebral, femoral, iliak ve superior mezenterik arterlerde anevrizma ve
trombis gelisimi yaninda, sol 6n inen koroner arterde 13 mm ¢apinda dev fusiform anevrizma tespit edilmis
ve tedavinin G¢iinct giiniinde hasta kaybedilmistir®. Bu hastalikta morbiditeyi ve mortaliteyi belitleyen esas
komplikasyon olan anevrizma gelisim riskini artiran faktdrler; ge¢ tant konulmast, alti aydan kiictik ve dokuz
yasindan buyik olmak, erkek cinsiyet, atesin 14 glinden daha uzun stirmesi, IVIG tedavisine ragmen ategin
diismemesi, anemi, serum albiimin ve sodyum degetlerinin diisiik olmasi ve akut faz reaktanlarinin yiksek
olmast olarak belirtilmistir3.

Arterite, arteriyospazma, trombuse ve sok tablosuna bagl olarak periferik gangren tablosu nadir de olsa
gelisebilir ve bazi atipik Kawasaki hastalarinda Reynoud fenomeni goriilebilir: 41,

Ozellikle inkomplet veya atipik klinik tablo ile gelen ve bu yiizden tanist erken donemde konulamamis, uygun
tedavisi baglanmamis hastalarda dev koroner arter anevrizma olusumu sonucu trombiise bagli miyokard
infarkttsti (MI)’ne, aritmilere veya anevrizma riiptiriine baglt ani 6lumler gérilebilmektedir#?. Daha 6nce
Kawasaki hastalig1 tanist konulmamis koroner iskemisi olan hastalar g6giis agrisi, M1, ventrikiiler anevrizma,
papiller kas disfonksiyonu, kalp yetmezligi ve ventrikiiler aritmiler veya ani 6ltim tablosu ile de bagvurabilir?.
Miyokard infarktiisti genellikle hastaliktan sonraki bir yil icerisinde ortaya ¢ikar ve hastalar genellikle MI
gelisene kadar asemptomatiktir®3 44,

Kawasaki hastaliginda QT siiresinin uzamasi, ST-T' degisiklikleri, voltaj distikligi, AV blok, anormal Q
dalgasi gibi elektrokardiyografik degisiklikler, ventrikiller erken vurular ve aritmiler ortaya ctkabilir3. 44,
Egzersiz testinde veya koroner anjiyografi sirasinda ventrikiler tasikardi ve fibrilasyon gelisen hastalar da
bildirilmigtir. Hastaligin akut déneminde, miyokardite veya siniis noduyla AV nodun beslenmesindeki
bozukluga bagli olarak siniis nod disfonksiyonu ve AV bloklar ortaya ctkabilmektedir®.

Urogenital Sistem

Steril piyiiri, Kawasaki hastaliginin en stk gériilen idrar bulgusudur. Inflamasyon sonucu iiretra veya bébrek
hasarina bagli olarak hastalarin yaklasik % 10-63’tinde ortaya ¢ikar'-#. Akut donemde steril piytiri olmasinin,
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daha agir sistemik enflamasyonun bir géstergesi oldugu distiniilmekte fakat koroner arter anevrizmasi ile
iliskisi bilinmemektedir. Steril piyiri ile bitlikte ates ve akut faz reaktanlarinda yiikseklik oldugu icin hastalara
akut piyelonefrit tanist konulup Kawasaki hastaligi tamst atlanabilir. Uygun antibiyotik tedavisine yanit
alinamamast, idrar kiltiiriinde Greme olmamasi, trolojik degerlendirmelerin normal olmasi ve zamanla
Kawasaki hastaliginin klinik bulgularinin ortaya ¢tkmast ile tani konulabilir4s: 47. Akut sistit tanist konulan
veya akut dénemde piyiiri ile birlikte piyelonefrit olan Kawasaki hastalari da bildirilmigtir*s.

Idrarda hematiiri ve proteiniiri, akut nefritik veya nefrotik sendrom, immiin kompleks aracilt nefropati,
hemolitik tremik sendrom, renovaskiiler hipertansiyon, idrar inkontinansiorsit ve hidrosel gorilebilir.
Ultrasonografik incelemede biylk veya ekojenik bobrekler izlenebilir?”> 46. 48, 49, Nadir olarak, IVIG
tedavisinden sonra bébrek fonksiyonlarinin diizeldigi prerenal veya renal akut bobrek yetmezligi gelisebilir>
48 Akut bobrek yetmezIigi gelisen ve renal biyopsi yapilan hastalarda, tibtlointerstisyel nefrit ve hemolitik
tremik sendrom tanist konulan olgular bildirilmistir. Yapilan bir calismada, Kawasaki hastali1 tanis: konulan
332 hastanin % 28inde akut bobrek yetmezligi gelistigi, bunlardan yedisinde serum kreatinin seviyesinin
normalin iki katint gectigi goérillmustiir. Bu tablonun, altt ayin altindaki hastalarda daha sik gérildiigi tespit
edilmis ve renal veya intrarenal vaskilitik inflamasyona baglanmistir. Renal USG ile degerlendirilen
hastalarin yaklasik yarisinda da bébreklerin biyiidigi gériilmistir®. Renal arterlerde anevrizma ve darhik
gelisebilir. Renal arter darligi, renovaskiler hipertansiyona yol acabilir*s,

Kas ve Iskelet Sistemi

Hastaligin akut déneminde, oligoartikuler veya poliartikuler artralji ve artrit goriilebilir. El ve ayak bilegi, diz
ve kalga eklemi gibi biyiik eklemler ile kiigiik interfalengeal eklemler tutulabilir. Olduk¢a agrili olan bu
durum, IVIG tedavisi sonrasinda sekel birakmadan iyilesir?” 5. Hastalarda rabdomiyoliz tablosu ortaya
ctkabilir. Atesin diigmesive akut dénemin sona ermesi ile yiiksek olan kreatin kinaz, miyoglobin, LDH ve
AST gibi kas enzimleri normale déonmektedir®. Atipik hastalarda miyalji, sirt agrisi, eklemlerde eftizyon,
topallama, el veya ayak agrisi da gorilebilir? 3. Literatiirde, atipik Kawasaki hastaligt ile birlikte kreatin kinaz
gibi kas enzimlerinde yiikselme tespit edilen miyozit vakalarinin yani sira kas enzimlerinde yitkselme olmayan
miyozit hastalari da bildirilmigtir>3,

Hematolojik Anormallikler

Trombositoz, hastaligin karakteristik bulgularindan biri olup genellikle ikinci veya ticiinct haftadan itibaren
gorilmeye baslar, ortalama 21. giinde pik degerine ulasir ve inkomplet hastalarda tant konulmasina yardimet
olur. Trombosit sayist, hastada komplikasyon gelismediyse 4-8 hafta sonra normale déner!. Koroner arter
tutulum riskini gosteren Harada skorlamasinda da trombositoz bulunmaktadir. Atipik hastalarda
trombositopeni, lenfopeni, ndtropeni ve eozinofili gibi anormallikler seyrek olarak gorilebilir!0: 30,
Trombositopeni, beklenmeyen ve nadir gériilen bir durumdur, IVIG tedavisine diren¢ olabilecegini ve
koroner arter anevrizma riskinin arttigini géstermektedir'? 27. 4. Trombositopenik olan altt Kawasaki
hastasinin toplandig1 bir ¢alismada, hastalara IVIG tedavisi verildikten sonra trombosit sayisiun hizlica
normal degerlere dondigii ve hastalarin hepsinde trombositoz gelistigi bildirilmigtir!2.

Literatiirde, Kawasaki hastaligindan sonra hemofagositik sendrom (Hemofagositik lenfohistiyositoz =HLH)
gelismis olan hastalar bildirilmistir®. Klinik olarak Kawasaki hastaligi distiniilen hastalarda akut faz
reaktanlari yiksek degilse, HLH komplikasyonu akla gelmelidir. Hepatosplenomegali, yaygin LAP, en az iki
seride sitopent bulgulary, ferritin, D-dimer ve trigliserit ytksekligi ile fibrinojen dustikliigi olabilir. Hastaligin
akut déneminde ortaya ctkabilecegi gibi ge¢ donemde de gorilebilir. Kemik iligi aspirasyonu yapildiginda
veya kemik iligi, lenf nodu veya karaciger gibi bir dokudan biyopsi alindiginda hemofagositik hiicreler
gorilebilir® 5657, Bir calismada, 638 Kawasaki hastasinin 12’sinde (% 1,9) HLH gelistigi, bunlardan tgtinde
uzamis atesle birlikte inkomplet hastalik tablosunun bulundugu tespit edilmistir38. Kawasaki hastalig1 tanist
konulan ve IVIG tedavisi baslanan hastalarda tedaviyle birlikte hemoglobin degerinde hizli bir diisme olursa,
hemolitik anemi akla gelmelidir*.
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Solunum Sistemi

Hastaligin akut déneminde 6kstriik ve burun akintisi gibi tst solunum yolu tutulumu bulgulari hastalarin
yaklastk dértte birinde goriliitken, alt solunum yolu komplikasyonlart ise seyrek olarak gértlmektedir™.
Pnémoni seklinde akciger enfeksiyonu, cok nadir gorilen bir tablodur, beraberinde plevral efiizyon da
bulunabilir. Cesitli vaka serilerinde, akciger filminde infiltrasyon seklinde tespit edilen akciger tutulumu
saptanmistir® 0. Bir ¢alismada, Kawasaki hastaligi tanist konulan 358 hastanin % 15’inde pnémoni tespit
edilmis, bunlarin% 22’sinin Mycoplasma pneumoniae’ya baglt oldugu goésterilmistir®. Pnémoni tanist
konulan, antibiyotik tedavisiyle atesi ve akut faz reaktanlari dismeyen, réntgen bulgulari diizelmeyen
hastalarda Kawasaki hastaligi da akla gelmelidir. Bu hastalarda, IVIG tedavisinden sonra hizla diizelme
gorildign icin akciger tutulumunun vaskilite baglt oldugu distnilmektedir®. Literatiirde, interstisyel
akciger hastaligt ve plevral efiizyon gelisen Kawasaki hastast bildirilmistir>.

Go6z Tutulumu

Kawasaki hastaliginda, tant kriterleri arasinda bulunan bilateral nonpirilan konjonktivitten sonra en stk
ortaya ¢tkan g6z bulgusu, anterior tveittir. Goézlerde kizarikligin yaninda fotofobiye de neden olabilir.
Genellikle hafif seyitli bir tablo olup, lokal steroid tedavisine iyi yanit vermektedir. Kawasaki hastaliginda
gorilebilecek diger gbz bulgulart arasinda iridosiklit, yiizeyel keratit, palpebral 6dem, vitreus opasiteleri ve
papil 6demi sayilabilir. Nadiren de olsa eksudatif konjonktivit, hastaligin akut déneminde ortaya ¢tkabilir®’.

Cilt Bulgular

Cilt tutulumu, sikg6rilen ve nonspesifik olan bir durumdur. En sik olarak akut dénemde, daha ¢cok ekstansor
yuzeylerde ve gévdede olmak iizere eritematéz maktlopapiiler dékintii ile perianal soyulma, subakut
dénemde ise el ve ayak parmaklarinda soyulma seklinde ortaya ¢tkmaktadir. Hastaligin tani kriterlerinden
biri olan el ve ayak parmaklarinda soyulmanin, bazi hastalarda tekrarlayabilecegi, akut donemden yillar sonra
bile ortaya cikabilecegi bildirilmistir. Akut dénemde servikal LAP bélgesinde de soyulma olabilir62.

Eritema multiforme, nadir gérilen bir komplikasyondur. Atesin oldugu ve genellikle antibiyotiklerin
kullanildig1 akut dénemde, ila¢ eriipsiyonu veya viral ekzantem olarak yanlis tani konulabilmektedir.
Kawasaki hastaligindan sonra psoriazis tablosu gelisen az sayida vaka da bulunmaktadit®.

Ulkemizde, ulusal ast programinda yer alan Bacille Calmette-Guerin (BCG) asisinin skar yerinde kizariklik
ve kabuklanma olabilir. Bu bulgu seyrek goriilen, ama atesli bir hastada kuvvetle Kawasaki hastaligint
disindirmesi gereken oldukeca spesifik bir bulgudur. Asilamadan sonra 6-12 ay arasinda hastalik ortaya
ctkarsa, a1 yerinde reaktivasyon olabilir. Bunun, genetik yatkinligi olan hastalarda, hiperimmiinite ile ast
yerinde reaktivasyon sonucu oldugu distnilmektedir!. 5 13 Bu bulgu, 6zellikle atipik hastalikta erken
dénemde tani konabilmesine yardimect olur.

Enfeksiyon Hastaliklar1

Kawasaki hastaligi ile birlikte nadir olarak peritonsiller abse, derin boyun seltliti, stiptratif parafaringeal veya
retrofaringeal abse gibi derin boyun enfeksiyonlart gériilebiliré! 6. Uzamis ates, konjuktivit, dokiintii ve LAP
ile basvuran ve serolojik olarak Mikoplazma enfeksiyonu gosterilen atipik Kawasaki hastast bildirilmistir.

Diger Organ ve Sistem Tutulumlart

Hastaligin tani kriterlerinden biri olan servikal LAP, diger kriterlere gore daha seyrek ortaya ¢tkmaktadur.
Hastalik ne kadar ileri yaslarda goriliirse, servikal LAP g6riilme sikligt da artar. Kawasaki hastaligi, sadece
ates ve servikal LAP birlikteligi ile baslayabilir, atipik tablo ile gelen bu hastalarda, antibiyotik tedavisine yanit
alinamaz ve akut faz reaktanlart daha fazla yitkselebilir. Boyle hastalarda koroner arter anevrizmasi ve IVIG
tedavisine direng, daha sik g6riiliir!0. 67. 68,

Yaygin veya 1,5 cm’den ki¢ik LAP, bilateral servikal lenfadenopati, aksiller veya inguinal LAP’ta
olabilir912.20, 66,69
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Yas Anormallikleri

Hastalik ti¢ ayin altinda ve bes yasin tstiinde nadir olarak goriliir™. Bu yas aralifinda olmayan hastalarda
inkomplet veya atipik hastalik goriilme ihtimali daha yuksektir. Kawasaki hastalarinin toplandigt bir
calismada, 35 hastadan yedisinin atipik hastalik gecirdigi, bunlardan da besinin G¢ ayin altnda veya bes yasin
tstiinde oldugu tespit edilmistir'?. Bununla birlikte hastalik, her yasta gorilebilmektedir™. Literatiirde,
yenidogan bebeklerde ve eriskinlerde Kawasaki hastaligi tanisi konulan olgular bildirilmistir® 63 7% 72,
Japonya’da yapilan bir calismada, tant konulan hastalarin % 1,6’sinin, 90 ginliikten daha kii¢tik oldugu
gorillmiistiir. Infantlarda dékiintiiniin, konjonktivitin ve ekstremite degisikliklerinin daha seyrek ve tam
konulana kadar gegen stirenin daha uzun oldugu bildirilmistir. Tan1 konulup uygun tedavinin baslanmast
geciktigi icin, koroner arter tutulumu da daha sik ortaya ¢tkmaktadir. Koroner arter tutulumu, altt ayin
altinda tan1 konulanlarda daha sik ve agir olmaktadiré3. Eriskinlerde Kawasaki hastalig1 genelde inkomplet
hastalik olarak goriilmektedir. Eriskinlerde servikal LAP bulgusu ¢ocuklardan daha sik ortaya ¢ikmakta,
koroner arter anevrizmasi ise daha seyrek gorillmektedir”.

Diger Bulgular

Serum sodyum degerinin normalden dustk olmasi da gorulebilir. Yapilan bir ¢alismada, 135 mEq/L’nin
altindaki hiponatremi degerlerinin, koroner anevrizma risk artisini gésterdigi bildirilmistir’™. Serum lipit
profilinde anormallikler (HDL seviyesinde disme, LDL ve trigliserit seviyelerinde yiikselme) olabilir ve
tanida yardimi dokunabilir?’.

Daha 6nceden Kawasaki hastaligi gecirmis olanlarda rekirren hastalik gortlebilir. Hastaligin en ¢ok
Japonlarda tekrarlayabilecegi, bu ihtimalin % 3 kadar yiiksek oldugu bildirilmistir. Tlk hastali1 erken yasta
gecirmek, erkek cinsiyet, tedavide IVIG kullanilmis olmasi, atipik hastalik gecirmek ve IVIG tedavisinin
verilmesine ragmen koroner arter tutulumu olmasi, hastaligin tekrarlama ihtimalini artiran faktorlerdir.
Tekrarlayan hastalarda inkomplet veya atipik hastalik, atesin beklenenden daha kisa stirmesi, IVIG tedavisine
yanitin daha distiik olmast, koroner arter tutulumu ve dev anevrizma gelisme riskinin daha sik gériilmesi
beklenen durumlardir?s.76,

Sonug¢ olarak, Kawasaki hastaliginin klinik bulgulart olmasa ve komplet hastalik kriterleri karsilanmasa da,
direncli ve uzun siiren atesi, trombositozu ve normalden yiksek akut faz reaktanlart olan ¢ocuklarda
inkomplet veya atipik Kawasaki hastaligi olabilecegi distiniilmelidir. Sebebi belli olmayan direncli atesi olan
hastalarin disinda, odagt bulunan ama tedaviye yanit vermeyen atesli hastalarda da Kawasaki hastalig1 akla
gelmelidir. Hastaliktan stphelenildiyse mutlaka EKO inceleme de yapidmali, gerek gorilirse
tekrarlanmalidir. Tedavide kullanilan IVIG ne kadar erken verilebilirse, hastaligin en 6nemli komplikasyonu
olan koroner arter tutulumu ihtimali de o kadar azalacaktr.
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