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OZET

Kawasaki hastaligi (mukokutan6z lenf nodu sendromu ) nedeni bilinmeyen ve genellikle 5 yasin altindaki
¢ocuklarda goriilen bir sistemik vaskiilit sendromudur. Cocukluk ¢aginda Henoch-Schonlein vaskiilitinden
sonra en sik goriilen ikinci vaskiilit nedenidir. Hastaligin en énemli komplikasyonu koroner arter anevrizma-
sidir. Bu nedenle erken tan1 ve tedavi hastaligin iyi prognozu agisindan ¢ok énemlidir. Kawasaki hastaliginin
kesin tan1 koydurucu kriterleri yoktur. Atipik veya inkomplet seyirli vakalarin varligr nedeniyle 5 giinden
uzun stiren atesli olgularda Kawasaki hastaligi akla getirilmeli ve hastalar kardiak komplikasyonlar a¢isindan
ekokardiografi ile degerlendirilmelidir. Erken tan1 ve tedavinin 6nemini bir kez daha vurgulamak amaciyla
hastanemize uzamis ates nedeniyle refere edilen, koroner arter anevrizmasi gelismesi nedeniyle Kawasaki
hastalig1 tanisi alan 5.5 aylik erkek hastayi sunuyoruz.
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ABSTRACT

GIRiS

Kawasaki hastaligt (KH) ilk kez 1967 yilinda
Japonya’da tanimlanmis olup ates, dokiintii, bilateral ek-
sudatif olmayan konjunktival konjesyon, servikal lenfa-
denit, el ve ayaklarda sislik ve eritemle karakterize bir
vaskiilittir (1). Tiim diinyada goriilmekle birlikte Japonya
ve Asya’da dahasiklikla goriilmektedir. 1967 yilindan beri
100.000’den fazla sayida vaka Japonya’da rapor edilmis-
tir. Etnik gruplar arasinda goriilme sikliginin farkli olma-
st kimokin ve tiimor nekrozis faktor (TNF) reseptorleri,
HLA haplotipleri gibi genetik faktorlerin farkliligindan
kaynaklandigini diisiindiirmektedir (2). Ulkemizde insi-
dansla ilgili net bir veri bulunmamaktadir.

Epidemiyolojik c¢alismalar KH’nin bulasici ajanlar
tarafindan tetiklendigi tezini desteklemektedir. Erkek
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Kawasaki disease (mucocutaneous lymph node syndrome) is a systemic vasculitic syndrome with unknown
etiology which occurs predominantly in children younger than 5 years.It is the second common cause of vas-
culitis following Henoch-Schonlein vasculitis in childhood. The most important complication of the disease
is coronary artery aneurysm. For that reason, early diagnosis and therapy is very important for good progno-
sis. Kawasaki disease has no certain diagnostic criteria. Because of atypical or incomplete cases, Kawasaki
disease should be considered in any infant or young child with prolonged and unexplained fever and these
patients should be evaluated by echocardiography for cardiac complications. We present a 5.5 month old boy
referred to our hospital for prolonged fever, developing coronary artery aneurysm and diagnosed as Kawasaki
disease to emphasize the importance of early diagnosis and therapy once more.

Key words: Kawasaki disease, infant, coronary artery aneurysm

¢ocuklar1 kizlardan daha sik etkilenmektedir. Ortalama
2 yas civarinda goriiliir (3). Kawasaki hastaliginin tanisi
klinik kriterlere gore konulmaktadir. Cocuklarda edinsel
kalp hastaliklarinin en énemli nedenidir (4). Ulkemizde
stk goriilmemesi ve ge¢ tani alan hastalarin olmasi ne-
deniyle; diismeyen ates yakinmasiyla getirilen, koroner
arter anevrizmasi (KAA) gelisen ve KH tanist alan 5.5
aylik erkek hastayi bir kez daha hastaligin erken tan1 ve
tedavisininin 6nemini vurgulamak amaciyla sunuyoruz.

VAKA TAKDIMi

5.5 aylik erkek hasta 9 giin 6nce baslayan yiiksek
ates, dokiintli, emmeme sikayetleriyle mahallinde has-
taneye bagvuran hasta parenteral antibiyotik tedavisine
ragmen atesi diismemesi nedeniyle hastanemize sevke-
dildi. Aralarinda akrabalik olmayan ailenin ikinci ¢ocu-
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gu olan hastanin 6zge¢misinde ve soyge¢cmisinde 6zellik
bulunmadi. Fizik muayenesinde; viicut agirligi 8800gr
(% 50-75), boy 65 cm (% 25-50), bas ¢evresi 42 cm (%
25-50), ates 38.2°C, nabiz 150/dk, solunum 44/dk, arte-
riyal kan basinci 80/50 mmHg (50-75 persentil), dil ve
dudaklar1 parlak kirmizi renkli goériiniimde olup viicu-
dunda makdilopapiiler dokiintiiler, 6n ve arka servikalde
en biiyiigii 0.5-1 cm ¢apinda lenfadenopatileri mevcuttu.
Laboratuar incelemede hemoglobin 10.8 gr/dl, hema-
tokrit % 31, 16kosit 22.000/mm?, trombosit 1.050.000/
mm?, sedimentasyon hizi 36 mm/saat, CRP 15.7 mg/dl
bulundu. Karaciger ve bobrek fonksiyon testleri normal-
di. Idrar tetkikinde 6zellik yoktu. Idrar, kan, gayta ve
beyin-omurilik sivisi kiiltiirlerinde iireme olmadi. EBV
IgM, CMV IgM, Toxo IgM, Salmonella-Brucella agliiti-
nasyon testleri, viral hepatit belirleyicileri negatif bulun-
du. Beyin-omurilik sivisi incelemesinde 3 hiicre /mm?,
BOS’da protein: 34 mg/dl, glukoz: 58 mg/dl 6lgiildii.
Akut faz reaktanlar1 yiliksek olmasi nedeniyle seftriakson
tedavisi baslandi. Hastanin telekardiografisi ve elektro-
kardiografisi normaldi. Ekokardiografisinde (EKO) sol
koroner arter ¢ap1 5 mm, sag koroner arter ¢ap1 5.8 mm
6l¢iildii (Sekil 1). Diismeyen atesi olan hastanin koroner
arter anevrizmasi Kawasaki hastaligina bagl olarak di-
sintildi. 2gr/kg/doz intravendz immunglobulin(IVIG)
12 saat infiizyonla verildi. Asetilsalisilik asit (ASA) Smg/
kg/giin doz ve dipiridamol 5 mg/kg/giin baslandi. IVIG
tedavisi sonrasinda atesi diismesine ragmen tasikardileri-
nin devam etmesi nedeniyle dijitalize edildi. Klinik izle-
minde sedimentasyon hizinda yiikselme saptanan hastaya
2. doz IVIG tedavisi verildi. Miyokard fonksiyonlar1 nor-
mal olmasina ragmen tasikardileri devam eden hastanin
bakilan CPK-MB diizeyi hafif yiiksek, troponin diizeyi
normal bulundu. Hastanin trombositleri 23. giinde, CRP
diizeyi 14.giinde, sedimentasyon hizi 30.glinde normal
diizeylere geriledi. Yatiginin 37.giiniinde genel durumu
iyi olan, atesi olmayan, akut faz reaktanlari, trombositleri
ve kontrol CPK-MB degerleri normale donen, EKO’da
miyokard fonksiyonlart normal olmasina ragmen koro-
ner arter dilatasyonlari devam eden hasta ileri bir merke-
ze koroner anjiografi yapilmak tizere sevkedildi. Koroner
anjiografisinde sag ve sol koroner arterlerde anevrizma-
tik degisikliklerin devam ettigi ancak obstriiksiyon olma-
dig1 saptandi (Sekil 2).

Hasta halen 14 aylik olup genel durumu iyi olarak
Pediatrik Kardioloji Boliimii tarafindan izlenmektedir ve
ASA tedavisi ( 5 mg/kg/gilin ) almaya devam etmektedir.

Sekil 1 Hastanin ekokardiografisinde koroner arter
anevrizmasinin goriintlisi

Sekil 2 Koroner anjiografide sag ve sol koroner

arterlerde anevrizmalarin goriintiisii
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TARTISMA

Kawasaki Hastalig1 iilkemizde ilk kez 1976 yilinda
tanimlanmustir (5). Daha sonraki yillarda tekli veya ¢oklu
vaka sunumlari seklinde rapor edilmistir ( 6-7).

Kawasaki Hastalig1 tanis1 belirlenmis 6 ana semptom
veya bulgu olan ates,ekstremite periferindeki degisik-
likler, polimorf ekzantem, bilateral konjunktival konjes-
yon, orofarinks mukozasinda degisiklikler ve servikal
lenfadenopatiden en az besinin olmasi ile konulmakta-
dir (Tablo 1). ‘Japanese Diagnostik Guidelines’ toplam
6 ana bulgudan dordiine ek olarak ekokardiografi veya
anjiografi ile koroner arter degisikliklerinin saptanma-
simnin KH tanisi i¢in yeterli oldugunu kabul etmektedir.
Alt1 ana semptomdan 4’{i mevcutsa hastalik Japonya’da
atipik (inkomplet) KH olarak adlandirilmaktadir.

Tablo 1 Kawasaki Hastah@imin Tam1 Kriterleri

1. Bes giin veya daha uzun siire nedeni agiklanamayan ates

2. Bilateral eksudatif olmayan konjunktival konjesyon

3. Orofarinksde degisiklikler:mukozal eritem,kirmizi veya
kuru ve ¢atlak dudaklar,gilek dili

4. Ekstremite periferinde degisiklikler: karakteristik
olarak avug igleri ve ayak tabanlarinda eritem,eller ve
ayaklarda endurasyon, 6dem veya periungual membranoz
deskuamasyon

5. Polimorf dokiintii (primer olarak gévdede, vezikiiler
olmayan)

6. Akut nonsupuratif servikal adenopati (genellikle tek

tarafli, en az 1.5 cm ¢apinda bir veya daha fazla lenf nodu)

Kawasaki Hastaligi 3 klinik fazdan olusmaktadir:
Akut, subakut ve konvelesan. Ates ve hastaligin diger
klinik bulgulariyla karakterize akut faz 1-2 hafta siirer.
Subakut faz ates, diger klinik bulgularm kaybolmasiyla
bagslar ve 4. haftaya kadar siirer. Bu donem soyulmalarin,
trombositozun, koroner anevrizmalarin gelisti§i ve ani
6liim riskinin en yiiksek oldugu donem olmasi nedeniy-
le ¢ok onemlidir. Konvalesan donem (6.- 8. hafta) tiim
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klinik bulgularin kayboldugu ve sedimentasyon hizinin
normale déonmesiyle sonlanan fazdir (8). Hastamiz suba-
kut ve konvalesan donemlerde ani 6liim riski nedeniyle
hastanede yatirilarak izlenmis ve 6. haftada taburcu edil-
migtir.

Ayirict tani klinik ve laboratuar bulgularla gogunlukla
yapilabilse de 1 yas altindaki inkomplet vakalarin tanin-
masinda gii¢likler bulunmaktadir. Japonya’dan bildirilen
bir ¢aligmada 242 Kawasaki olgusunun % 10’unda tani
kriterleri karsilanamamustir (9). Bu grup KAA gelisimi-
nin en sik oldugu gruptur. Bu nedenle vakamizda oldugu
gibi uzamis, aciklanamayan atesi ve mukokutanoz inf-
lamasyon bulgular1 olan infantlarda mutlaka Kawasaki
Hastalig1 akla gelmeli ve ekokardiografi yapilmalidir.

Amerika Birlesik Devletlerinde yapilan bir ¢alismada
1994-2003 yillar1 arasinda Kawasaki Hastalig1 tanisi al-
mis 3115 hasta taranmustir. Ortalama yast 32 ay olan has-
talarin % 12.9’unda KAA gelismistir. 1 yasin altinda ve
9-17 yaslar1 arasinda olmak, erkek cinsiyet, Asya-Pasifik
ve Latin kokenli etnik grupta olmasi risk faktorleri ola-
rak tespit edilmistir. Geg tan1 ve tedavi almak énemli bir
risk faktorii olarak vurgulanmigstir. Bizim hastamizda yas,
cinsiyet ve geg tan1 almis olmak gibi risk faktorleri mev-
cuttu (10). Ulkemizde en genis vaka sunumu Istanbul Tip
Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Boliimiinden yapilmistir. 34
vakanin incelendigi bu ¢alismada ates hastalarin tiimiin-
de mevcutken lenfadenopati ana klinik bulgulardan en
az goriilen olarak bulunmustur, bu hastalarin 11’inde ko-
roner arter dilatasyonu gozlenmistir (11).

Kawasaki hastalig1 tanisi diigiiniilen vakalar hastane-
de takip edilmeli ve en kisa zamanda IVIG ve aspirin te-
davine baslanmalidir. inkomplet hastalig1 olanlarda EKO
yapilmalidir. Klinik bulgulari agiklayici bir neden bulu-
namadiginda ve siipheli KH vakalarinda ¢ocuklara tedavi
baslanilmasi 6nerilmektedir. Ozellikle KAA riski yiiksek
olan vakalarda (1 yas alt1, anemi 16kositoz ve sola kayma
gibi sistemik inflamasyon bulgulari, koagulopati) ampi-
rik tedavi baslanmasi diisiincesi agir basmaktadir (12).

Kawasaki hastalig1 tedavisinde ilk olarak antiinfla-
matuar ve antitrombotik etkileri nedeniyle ASA kullanil-
mugtir. Ates ve artrit tedavisinde etkili olmasina ragmen
KAA gelismesini etkileyememistir. 1984 yilindan itibaren
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IVIG kullanilmaya baslamasiyla KA A insidansinda % 70
oraninda azalma saptanmuistir (3). IVIG ayrica morbidite
ve mortalite i¢in yiiksek risk olan dev KAA olusumunu
engeller, bozulmus lipid metabolizmasini ve deprese mi-
yokard kontraktilitesininin diizelmesini saglar (13).

IVIG antiinflamatuar etkili olup igerdigi nétralizan
antikorlar siiperantijenlere kars1 T hiicre yanitini engelle-
mektedir. Boliinmiis diisiik doz IVIG tedavisini (400 mg/
kg/giin dort ardisik giin), tek bir inflizyonla verilen yiik-
sek doz IVIG tedavisi (2 gr/kg,10 saat IV infiizyon) ile
karsilagtirilan ¢aligmalarin meta-analiz sonucuna gore,
bizim de uyguladigimiz ikinci secenegin KAA’n1 dnle-
mede ¢ok daha etkin oldugu goriilmiistiir (14). Hastalarin
% 15’inde ikinci doza ihtiyag¢ duyulabilir (15). Bizim va-
kamizda da akut faz yiiksekliginin devam etmesi nede-
niyle 2. doz IVIG tedavisi uygulandi.

Akut donemde IVIG verilemeyen olgularm %20
-30’unda koroner arter tutulumu gdzlenmektedir. Bu
durum miyokard iskemisi, nadiren infarktiis, anevrizma
rupturii ve hatta 6liime neden olmaktadir. Yiiksek doz
IVIG ve ASA kullanimi ile koroner arter tutulumu riski
%2-3’e diismiistiir (16).

Kawasaki hastaliginda kortikosteroidlerin yeri tar-
tigmalidir. Ancak son yillarda IVIG ve ASA tedavisine
direncli vakalarda steroid tedavisinin etkili oldugu bildi-
rilmektedir.

iki acik, randomize, prospektif calismada IVIG ve
kortikosteroid alan hastalarin standard tedavi alanlara
gore ateslerinin daha kisa siirdiigii ve inflamatuar be-
lirleyicilerinin daha hizli diistiigi saptanmistir (17-18).
ABD’de yapilan ¢ok merkezli, randomize, ¢ift-kor, pla-
sebo kontrollii bir ¢alismada steroid tedavisinin primer
Kawasaki hastaligindaki yeri aragtirilmistir. 10 giinden
uzun siiren atesi olan 101 hastaya 30mg/kg/doz intrave-
ndz metilprednizolon (IVMP), 98 hastaya plasebo veril-
migtir. Biitiin hastalar konvansiyonel tedavi olarak 2gr/
kg/doz IVIG ve 80-100mg/kg/giin ASA afebril oluncaya
kadar almislardir. Tki grup arasinda hastanede yatis siire-
si, atesli giin sayist, IVIG tedavisi tekrar1 ve yan etkiler
acisindan fark istatistiksel olarak saptanmamistir. Bu ¢a-
lismayla tek doz steroid tedavisinin konvansiyonel teda-
viye eklenmesi gerekliligi diisiincesi destek bulamamuistir

(19). Giiniimiizde KH konusunda deneyimli hekimlerin
¢ogu en az 2 doz IVIG tedavisi almasina ragmen infla-
masyon bulgulari devam eden vakalarda yiiksek doz
IVMP tedavisinin (30mg/kg/giin, 1-3 giin siireyle) kulla-
nilmasini onermektedir. Bu tedavinin etkili olmadigi du-
rumlarda tek doz (5 mg/kg) infliximab denenebilir (20).

Immunosupresif ajanlarin (siklofosfamid, siklospo-
rin) KH tedavisinde kullanilmasiyla ilgili literatiirde net
bilgiler bulunmamaktadir. Toksik etkilerinin fazla olmasi
ve hastaliginin etkilerinin ge¢ baslamasi, KH olan ¢ogu
vakanin 3 hafta icerisinde atesin ve klinik bulgularin
diizelmesi nedeniyle immunosupresif tedavilerin kulla-
nilmasina siklikla gerek duyulmamaktadir. Ancak semp-
tomlarin 3-4 haftadan fazla stirdiigii vakalarda ayirici ta-
nida poliarteritis nodoza gibi kronik vaskiilitler mutlaka
akla getirilmelidir (3).

Ulkemizdeki serilerde vaka sayisiin az sayida olma-
st lilkemizde sik goriilmedigini desteklemektedir. Seyrek
goriilmesi ¢ok iyi taninmamasina ve hastalarin ge¢ tani
almasina neden olmaktadir.

Sonug olarak; dokiintii ve antibiyotige cevap ver-
meyen yiiksek atesle getirilen ¢ocuklarda ayirici tanida
mutlaka Kawasaki hastalig1 diistiniilmelidir. Erken tam
ve tedavi hayat1 tehdit edici kardiovaskiiler komplikas-
yonlarin 6nlenmesi agisindan ¢ok énemlidir.
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