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AMAG: Bu calismada Sydenham koresi tanisi alan ¢ocuklarin
norolojik acidan degerlendirilmesi amaglanmistir.

GEREC VE YONTEM: Tani alan hastalar retrospektif olarak tara-
nip demografik, klinik, laboratuar, nérogériintiileme, ekokardi-
yografi (EKO), basvuru yakinmalari ve uygulanan tedaviye yanit-
lari bakimindan degerlendirilmistir.

BULGULAR: Calismaya 10 olgu dahil edildi. Hastalarin sekizi
kiz (%80), ikisi erkek (%20), kiz/erkek orani 4, ortalama tani
yasl 12,05+2,84 yil olarak saptandi. Basvuru aninda olgularin
hepsinde (%100) kardit tesbit edildi. EKO incelemesinde alti
olguda (%60) sadece mitral yetmezlik, dort olguda (%40)
ise mitral yetmezlik ve aort yetmezligi mevcuttu. Basvuru
yakinmalari agisindan degerlendirildiginde yedi olgu (%70)
koreiform hareketler; bir olgu koreiform hareketler ve ytriyis
bozuklugu; bir olgu hemiparezi, dizartri ve koreiform hareketler
ve bir olgu da emosyonel instabilite ve yiruyls bozuklugu
nedeniyle basvurdu. Jeneralize kore dort olguda (%40),
hemikore alti olguda (%60) izlendi. Olgularin dérdiinde sag
(% 66,6) ve ikisinde sol (%33,3) hemikore bulgusu saptandi.
Hastalarin timdiine valproat tedavisi (10-15 mg/kg/giin)
baslandi. Tedavi ile koreiform hareketlerin kaybolma stresi 20-
90 giin (ortalama 42,50+22,39 glin) arasinda degisti. Hastalarin
hi¢ birinde yan etki gézlenmedi. Yalnizca bir hastanin ANA
degeri pozitif olarak saptandi. Olgularin sekizinin (%80) beyin
manyetik rezonans goruntiileme (MRG) tetkiki normal olup
iki olguda (%20) patoloji izlendi. Beyin MRG'de bir olguda
periventrikiiler beyaz cevherde bir olguda ise bilateral
frontal lob derin beyaz cevherde gliotik lezyonlar saptandi.

SONUC: Tanida ndrolojik muayene 6nemli olmakla beraber
hastalarin koreiform hareketlerden 6nce davranissal semptom-
lar ile de basvurabilecegi akilda tutulmahdir. Valproatin etkin ve
glivenilir bir tedavi secenegi oldugu ve beyin MRG'de goriilen
spesifik olmayan hiperintens lezyonlarin inflamasyon ve vasku-
lit mekanizmalarinin sonucu ortaya ¢iktidi ileri strilebilir.

ANAHTAR KELIMELER: Sydenham Koresi, Cocuk, Nérolojik
Sonug

Gelis Tarihi / Received: 12.04.2020
Kabul Tarihi / Accepted: 07.08.2020

ABSTRACT

OBJECTIVE: In this study, it was aimed to assess the neurologi-
cal evaluation of children diagnosed with sydenham chorea.

MATERIAL AND METHODS: Children diagnosed with Syden-
ham's chorea were retrospectively screened and evaluated for
demographic, clinical, laboratory, neuroimaging, echocardiog-
raphic findings (ECHO), presenting complaints, and response to
the treatment.

RESULTS: Ten patients with Sydenham chorea were included
in the study. Eight of the patients were female (80%), two were
male (20%), the female / male ratio was 4 and the mean age
at diagnosis was 12.05 * 2.84 years. Carditis was detected in
all cases (100%) at the admission. ECHO examination revealed
mitral insufficiency in six cases (60%), mitral insufficiency and
aortic insufficiency in four cases (40%). When the cases were
evaluated in terms of presenting complaints, seven cases (70%)
had choreiform movements; one case choreiform movements
and gait disturbance; one patient presented with hemiparesis,
dysarthria, and choreiform movements and one patient presen-
ted with emotional instability and gait disturbance. Generali-
zed chorea was observed in four cases (40%) and hemicorea in
six cases (60%). Four (66.6%) of the cases hadright hemicorea
and two had left hemicorea (33.3%). Valproate treatment (10-
15 mg / kg / day) was administered to all patients. The duration
of the disappearance of choreiform movements ranged from
20 to 90 days (mean 42.50 + 22.39 days). No side effects were
observed in any of the patients. Only one patient had a positive
ANA. When the neuroimaging was examined, brain magnetic
resonance imaging (MRI) was normal in eight cases (80%) and
pathology was observed in two cases (20%). Brain MRI revea-
led glioticlesions in the periventricular white matter in one case
and in the bilateral frontal lobe deep white matterin the other
case.

CONCLUSIONS: Although the neurological examination is
important in the diagnosis of Sydenham's chorea, it should
be kept in mind that patients may present with behavioral sy-
mptoms before choreiform movements. It can be suggested
that valproate is an effective and safe treatment option and
non-specific hyperintense lesions seen on brain MRI are the re-
sult of inflammation and vasculitis mechanisms.
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GiRIS

Akut romatizmal atesin (ARA) major kriterle-
rinden biri olan Sydenham koresi (SK), ayni za-
manda ¢ocukluk déneminin en sik akkiz kore
sebebidir (1). ilk olarak 1686 yilinda Thomas
Sydenham tarafindan tanimlanmistir (2). SK
‘nin patogenezi hala net olmayip bazi strepto-
kok antijenlerinin ndronal antijenlere molek-
ler benzerligi 6ne surilmektedir. Bu nedenle,
streptokok enfeksiyonu sonrasi bazi antikorlar
noronal antijenlerle reaksiyona girmesi sonucu
klinik bulgular ortaya ¢ikmaktadir (3). Akut ro-
matizmal atesin izole bir bulgusu olabilir veya
ARA'nin diger kriterleri ile beraber ilk atakta or-
taya cikabilecegi gibi dncesinde de izlenebilir
(4). Genellikle grup A beta hemolitik strepto-
kok'un (GABHS) neden oldugu tonsillofarenjit/
farenjitten 1 ila 6 ay sonra ortaya ¢tkmaktadir.

Tanisi klinik olarak konulmaktadir ve pratik uy-
gulamada kullanilan bir dogrulama testi bulun-
mamaktadir. Cogu kez tek tarafli, bazen de cift
tarafli koreiform hareketler baslar (5). Klinik ola-
rak istemsiz ve koordine olmayan hareketlerle
karakterize hipotonik ve hiperkinetik bir send-
rom olarak kendini gosterirken kas gui¢siizliga,
stk diismeler, dizartri, konsantre olma ve yazma
zorlugu, anlasiilmasi zor olan konusma ve duy-
gusal degiskenlik diger belirtiler arasinda yer al-
maktadir (6). Kas glicstizligu bir kontraksiyonu
surdirmeyi engeller ve hastadan parmaklarini
stkmasi istenirse surekli sikkamaz, sikip gevse-
meler birbirini izler (Sit sagma belirtisi=Milk-
maid’'grip). Hastadan ellerini basinin tstiine kal-
dirmasi istenildiginde avug icleri disa bakacak
sekilde hiperpronasyon gelisir (Pronator belir-
tisi). Ellerini 6ne dogru uzatmasi istendiginde
el bileginde fleksiyon, metakarpofalengeal ek-
lemlerde hiperekstansiyon gelisir (Kore eli).

Dil uzun sure disarida tutulamaz ve agzin icine
dogru hareketlenir (Darting Tongue). Kore uzun
bir latent periyottan (1 - 6 ay) sonra gorulebildi-
gi icin Anti Streptolizin-O ve diger streptokok-
sik antikor titreleri yiiksek bulunmayabilir. Kore
onemli bir sekel birakmadan iyilesir (5). GABHS
infeksiyonu ve ARA tedavisi ile ilgili standart te-
davi protokolleri gelistirilmesine karsilik SK icin
halen otoritelerce kabul gérmis standart bir
tedavi protokoll yoktur. ARA tedavi ve korun-
ma protokoli yaninda semptomlarin belirgin
oldugu ve glinliik aktivitelerin sinirlandigi du-

rumlarda koreye yonelik semptomatik tedavi
yapilmaktadir (7). Bu ¢alisma ile SK tanisi alarak
izlenen hastalarin demografik, klinik, laboratu-
ar, nérogorintileme ve ekokardiyografi bulgu-
lari, basvuru yakinmalari, uygulanan tedaviye
yanitlarinin degerlendirilmesi amacglandi.

GEREC VE YONTEM

Bu calismaya, Aralik 2017 - Mayis 2019 tarih-
leri arasinda Afyonkarahisar Saghk Bilimle-
ri Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk
Noroloji polikliniginde SK tanisiyla takipleri
dizenli yapilan ve yeterli kayitlari olan 10 olgu
dahil edilmistir. Hastalarin hastane kayit sis-
temi taranarak demografik (isim, soyadi, yas,
cinsiyet), klinik, laboratuar (Antistreptolizin O
(ASO), sedimentasyon, C-Reaktif Protein (CRP),
Romatoid Faktor (RF), Antinukleer Antikor
(ANA)), norogoruntileme (Beyin manyetik re-
zonans gorintileme), ekokardiyografi (EKO)
bulgulari, basvuru yakinmalari ve uygulanan
tedaviye yanitlarn kayit edilerek degerlendirildi.

ETiK KURUL

Calisma Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Uni-
versitesi Tip Fakdltesi Klinik Arastirmalar Etik
Kurulu tarafindan onaylanmistir (05.07.2019/8,
2011-KAEK-2) ve Helsinki ilkeler Deklerasyonu-
na uyularak gerceklestirilmistir.

ISTATISTIKSEL ANALIZ

Veriler SPSS 21.0 paket programi kullanilarak
elde edildi. Tanimlayici bulgular, ortalamazs-
tandart sapma, ortanca (minimum/maksimum)
degerler, ylizdeler ve sonuglar tablolar yardi-
miyla gosterildi.

BULGULAR

SK tanisi alan 10 olgu calismaya dahil edildi.
Hastalarin sekizi kiz (%80), ikisi erkek (%20), kiz/
erkek orani 4, yaslari 6.8 - 16.5 yas (ortalama
12,05+2,84 yas) arasinda degismekteydi (Tablo
1).

Tablo 1: Sydenham koresi tanisi alan olgularin demografik ve-
rileri

Hastano. Yas(ynl)/  Kardit tutulum Baslangig Kore tipi Siire(giin) MRG
cinsiyet yakinma/bulgu
1 10,2/K MY KO sag hemikore 45 patolojik
2 10/E MY+AY KO sag hemikore 30 normal
3 134/K MY KO sag hemikore 90 normal
4 11,5/K MY+AY KO sag hemikore 60 normal
5 16,5/K My KO jeneralize 60 normal
6 153/K MY KO jeneralize 30 normal
7 6,8/K MY Davranig ve jeneralize 20 patolojik
yiiriiyiis bzk.

8 11/K My KO jeneralize 20 normal
9 14/K MY+AY KO ve sol hemikore 45 normal

yiiriiyii bzk.
Hemiparezi
dizartri ve KO

10 11,5/E sol hemikore 25 normal




Basvuru aninda olgularin hepsinde (%100) kar-
dit bulgusu tesbit edildi. EKO incelemesinde
alti olguda (%60) sadece mitral yetmezlik, dort
olguda (%40) ise mitral yetmezlik (MY) ve aort
yetmezligi (AY) mevcuttu. Olgular basvuru ya-
kinmalar agisindan degerlendirildiginde yedi
olgu (%70) koreiform hareketler; bir olgu korei-
form hareketler ve yuriyus bozuklugu (9 numa-
rali hasta); bir olgu hemiparezi,dizartri ve korei-
form hareketler (10 numarali hasta); ve bir olgu
da emosyonel instabilite ve yurlyts bozuklugu
(7 numarah hasta); nedeniyle basvurdu. Kore
dort olguda (%40) jeneralize iken, alti olguda
(%60) hemikore seklinde idi. Dort olgunun sag
(%66,6) ve iki olgunun sol (%33,3) hemikoresi
mevcuttu. Olgularin timiine valproat tedavisi
(10 - 15 mg/kg/guin) baslandi. Tedavi ile korei-
form hareketlerin kaybolma siiresi 20 - 90 giin
(ortalama 42,50+22,39 glin) arasinda degisti.

Hastalarin hig birinde yan etki izlenmedi. Hasta-
larin laboratuar olarak tetkiklerine bakildiginda
sedimantasyon degerleri 9 - 34 mm/saat olarak
degismekteydi. Crp ve RF degerleri bakilan has-
talarin hepsinde negatif olarak sonuclanmisti.

Bakilan ASO degerleri 295 - 1020 u/ml arasinda
degismekteydi ve bir hastada (4 numaral)) ANA
degeri pozitif olarak saptandi. Hastalarin tama-
mi noro-gorintileme acisindan tetkik edildi.
Sekiz olgunun beyin MRG tetkiki (%80) normal
olup iki olguda patoloji izlendi. Bir olguda (1
numaral) beyin MRG'de periventrikller beyaz
cevherde bir olguda ise (7 numarali) bilateral
frontal lob derin beyaz cevherde gliotik lezyon-
lar saptandi (Resim 1, 2).

Resim 1: Aksiyal planda Flair sekansta hiperintens periventriki-
ler gliotik lezyon (ok) (hasta no 1)
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Resim 2: Aksiyal planda Flair sekansta derin beyaz cevherde hi-
perintens gliotik lezyonlar (ok) (hasta no. 7)

TARTISMA

Literatur ile uyumlu olarak calismamizda kiz cin-
siyet (%80) daha yiliksek oranda izlenmis olup,
ortalama SK baslangi¢ yasi da 12,05 yas olarak
bulunmustur. Ulkemizde yapilan iki calismada
SK baslangig yasi sirasiyla 11,7 ve 11,3 yas ola-
rak bildirilmistir (7, 8). ARA bulgularindan olan
kore tek basina olabilecegi gibi kardit ile birlikte
seyredebilir. Kilic ve arkadaslarinin (8) yaptigi
bir calismada kardit %70 oraninda mevcut ve
mitral kapak tutulumu %35 oraninda iken, Da-
vutoglu ve ark!nin (9) yaptigi calismada ise %88
ile mitral kapak yetmezligi en sik gézlenen EKO
bulgularindandi. Bizim ¢alismamizda ise litera-
tdr ile uyumlu olarak en sik izole MY (%60) ve
ardindan MY ve AY birlikteligi (%40) oraninda
takip etmistir. Calismamizda izole el becerisinde
bozulma ve hareketlilik %70 oraninda gorultr-
ken, U¢ olguda buna yirlylts bozuklugu eslik
etmistir. Bir olgu hemiparezi ve dizartrinin ya-
kinmalari ile bir olgu ise emosyonel instabilite
sikayetleri ile tetkikleri devam ederken muaye-
ne bulgularina sonradan koreiform haraketlerin
eklenmesi ve gozlenmesi ile SK tanisina varil-
mistir. Faustino ve arkadaslari yaptiklar calis-
mada kas glg¢siizligu ve emosyonel labiliteyi
sirasiyla %74 ve %89 oranlarinda bulmuslardir

3).

Literatlrde SKiile ilgili bircok calismada jenerali-
ze formun hemikoreye gore daha siklikla izlen-
digi belirtilmistir. Demirdren ve ark. jeneralize
koreyi %78,5 ve sag hemikoreyi %12,3 oraninda
bildirmislerdir (7). Kulkarni ve ark. da hemikore
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stkhgini % 32,3 oraninda saptadiklarini belirt-
mislerdir (10). Calismamizda ise hemikore ora-
nint % 60 oraninda ylksek oranda saptarken
sag hemikoreyi daha baskin tesbit ettik.

Bu farkhhgr olgu sayimizin daha az olmasi ile
aciklayabiliriz. SK kendini sinirlayan bir hastalk
olmakla beraber agir formlarinda veya psikolo-
jik islev bozukluguna neden oldugunda medi-
kal tedavi gereksinimi olmaktadir (7). Ozgiin bir
tedavisi olmamakla beraber valproat, halloperi-
dol, karbamazepin, pimozid, tetrabenazin, leve-
tirasetam ve daha agir vakalarda kortikosteroid,
IVIG ve plazmaferezile ¢esitli derecelerde basari
ile kullaniimis oldugu belirtilmistir (7, 11 -17).

Karbamazepin, haloperidol ve valproik asitin
karsilastirildigi bir calismada, koreiform hare-
ketler Gzerinde en dikkat cekici duzelmenin
valproik asitle oldugu ve ilag yan etkisi goril-
medigi, karbamazepinin ilag yan etkisi olmadan
duzelme sagladigi, en az klinik diizelmenin ise
haloperidol ile goruldugu bildirilmistir (18).

Calismamizda ise tim olgularimiza valproat te-
davi baslanmis olup izlemde herhangi bir yan
etki gozlenmemistir. 7 numarali hasta emosyo-
nel labilite bulgusu ile cocuk psikiyatri klinigin-
de haloperidol baslanmasi sonrasinda yuriyus
bozuklugunun da sikayetlerine eklenmesi ile
poliklinigimize yonlendirilmesiyle hastanin de-
gerlendirilerek SK tanisi alip valproat tedavisi
baslanmistir. Literatiirde anksiyete, emosyonel
labilite ve obsesif kompulsif bozukluk gibi dav-
ranissal semptomlarin SK’ daki hareket bozuk-
luklarindan 2 - 4 hafta dnce basladigina isaret
eden calismalar bildirilmistir. Bundan dolayi
yanhs tani veya tanida gecikme olabilmektedir
(19, 20). SK'nin suresi bir hafta ile 2 yil arasinda
degismekte olup, ortalama suresi 4 aydir (21).

Galismamizda da koreiform hareketlerin kay-
bolma zamani ortalama 42,5 giin olarak sap-
tandi. SK tanisi, kore bulgularinin varligi ve altta
yatan bagska bir hastalik olmayisi ile konulmak-
tadir. GABHS infeksiyonunun kanitlarinin gos-
terilmesi taniya yardimcidir ancak streptokok
infeksiyonu ile kore goriilmesi arasinda gecen
stre uzun oldugundan tani aninda pozitif ol-
mayabilir (22).

Calismamizda da bakilan ASO degerlerinde
yukseklik saptanmis olup, sik tekrarlayan strep-
tokoksik Ust solunum yolu enfeksiyonlarina
atfedilebilir. Bir olgumuzda ANA pozitifligi sap-
tanmis olup kollejen6z hastaliklar agisindan
herhangi bir bulgu veya semptoma rastlanma-
mistir. Literatlirde cesitli calismalarda da ANA
pozitifligi saptanan vakalar bildirilmistir (3, 23).

Norogorintiuleme SK'li hastalarda genellikle
normal olmasinaragmen diger kore nedenlerini
dislamak ve dykiide atipik bulgular varsa oneril-
mektedir (24). SK'nin otoimmdn bir hastalik ol-
dugu disliniilmekle beraber kesin patofizyoloji
hala belirsizligini korumaktadir. GABHS 'ye kar-
si antikorlarin bazal ganglionlarin néronlari ile
capraz reaksiyona girdigine inanilmaktadir. Bu
anti-bazal ganglion antikorlari, néronal hicre-
lerin ylzeyi ile reaksiyona girmekte ve kalsiyum
kalmodulin bagimh protein kinaz II'nin indiik-
lemektedir. Boylece, tirozin hidroksilaz seviyesi
yukselir ve hareket bozukluguna yol acan dopa-
min salinir.

Patolojik calismalar; beyin korteksi, bazal gang-
lionlar ve talamusta ndronal kayip, sitoplazmik
ve nukleer huicre degisiklikleri, gliozis, endotel
sismesi, perivaskiler yuvarlak hticreli infiltras-
yon ve petesiyal kanamalarn gostermektedir.
Bundan dolayr nadiren SK'li hastalarin beyin
MRG'de T2 agirlikli imajlarda degisen dereceler-
de sinyal hiperintensitesinin putamen, kaudat
nikleus, korpus striatum ve diger bircok fokal
bolgede izlenmesi patogenezde inflamasyon
ve vaskulitin sonucu ile iliskilendirilmektedir
(25).

Calismamizda da bir olguda periventrikiler
beyaz cevherde bir olguda ise bilateral frontal
lob derin beyaz cevherde gliotik lezyonlar gos-
terildi. Ekici ve ark. yaptigi bir caismada SK'l
hastalarin %47'sinde beyin MRG'de kaudat nuk-
leus, beyin sapi ve beyaz cevherde nonspesifik
sinyal hiperintensitesi bildirilmistir (25). SK ¢o-
gunlukla koreiform hareketlerin gozlenmesi ile
klinik olarak tanisi konulmaktadir. Davranissal
semptomlarin koreiform haraketler gézlenme-
den Once baslayabilecedi g6z onlinde tutulma-
hdir. Ayrica valproat tedavisinin SK tedavisinde



etkin ve glvenilir bir secenek oldugu ve beyin
MRG'de gorilen spesifik olmayan hiperintens
lezyonlarin immiuinolojik mekanizmalar sonucu
geliserek inflamasyon ve vaskulit ile iliskili ola-
bilecegi 6ne surilebilir.
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