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KAWASAKI HASTALIGI OLGULARIMIZIN DEGERLENDIRILMES]
EVALUATION OF CHILDREN WITH KAWASAKI DISEASE
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OZET

Giris: Kawasaki hastalig1 etyolojisi tam olarak bilinmeyen akut febril sistemik bir vaskiilittir. Gelismis iilke-
lerde en sik edinsel kalp hastalig1 nedenidir. Calismamizin amaci Kawasaki hastalig1 tanisi alan hastalarimizin
klinik farkliliklarini gézden gegirmektir.

Metod: Aralik 2004 — Ocak 20009 tarihleri arasinda hastanemizde Kawasaki hastaligi tanisi alip, tedavi edilen
hastalarin demografik, klinik, laboratuvar ve tedavi sonuglar retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Kawasaki hastaligi tanisi alan 35 hastanin 10’u kiz (% 28.6), 25’1 erkek (%71.4) olup erkek/kiz ora-
n1 2.5, yas ortancasi 4 yil olarak bulundu. Hastalarda atese en sik eslik eden bulgular olarak deri dokiintiisii (%
88.6) saptand1. Ug hastada (% 8.6) koroner arter anomalisi tespit edildi. Hastalarin % 51.4’ii klasik, %48.6’s1
inkomplet Kawasaki hastaligi tanis1 aldi. Konjonktivit, orofarenks ve periferal ekstremite degisiklikleri klasik
Kawasaki hastalig1 grubunda daha yiiksek oranda bulunmakla birlikte sadece periferal ekstremite degisik-
likleri yoniinden istatistiksel olarak anlamli fark bulundu (p=0.041). Her iki grup arasinda yas, cinsiyet, ates
siiresi, IVIG tedavisi alma zamani, kan sayimi ve akut faz reaktanlar1 yoniinden bir fark gézlenmedi (p>0.05).

Sonuc: Kawasaki hastaliginda mortalite ve morbiditenin baglica nedeni olan kardiyovaskiiler komplikasyon-
larin dnlenmesi i¢in tan1 ve tedavisinin zamaninda yapilmasi onemlidir.

Anahtar kelimeler: Kawasaki hastaligi, klasik form, inkomplet form
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ABSTRACT

Background: Kawasaki disease (KD) is a febrile systemic vasculitis of childhood and its etiology remains
unknown. The leading cause of KD is acquired heart disease in developed countries. The aim of this study
is to describe clinical and epidemiological characteristics of children with Kawasaki disease in our hospital.

Material and method: Between December 2004 and January 2009; the medical records of the patients treat-
ed for KD at Dr. Sami Ulus Children’s Training and Research Hospital were reviewed retrospectively fort this
study.

Results: Thirty five patients were diagnosed as having Kawasaki disease in our center. Male to female ratio
was 2.5. The median age at diagnosis was 4 years. Skin rash (88.6%) was the leading accompying finding
to fever. Coronary artery anomaly was detected in 3 (8.6%) patients. Classical KD and incomplete KD was
found in 51.4% and 48.6% of the patients, respectively. Although conjunctivitis, oropharyngeal and peripheral
extremity findings were more common in the classical KD group, the difference was statistically significant
for only peripheral extremity findings between classical and incomplete KD groups (p=0.041). Age, gender,
duration of fever, time for IVIG treatment, and laboratory findings were not different between two groups
(p>0.05).

Conclusion: Early diagnosis and appropriate treatment of KD is important in terms of avoiding the cardiovas-

GIRiS

Kawasaki hastaligi (mukokutandz lenf nodu send-
romu) ilk olarak 1967 yilinda Dr. Tomisaku Kawasaki
tarafindan tanimlanmistir (1). Kawasaki hastalig1 kiigtik
ve orta ¢apli arterleri tutan bir vaskdilittir. Henoch Scho-
enlein purpura (HSP) ile birlikte ¢ocukluk ¢aginin en sik
primer vaskiilit grubunu olusturur ve gelismis iilkelerde
en sik edinsel kalp hastaligi nedenidir (2-5). Olgularin
%85°1 5 yasin altinda olup erkeklerde daha fazla goriil-
mektedir. Insidans1 cografi bélgelere gére 5-150 /100000
arasinda bildirilmekte olup en sik Japonya’da goriilmek-
tedir (4-6). Kawasaki hastaliginda bircok sisteme ait
bulgular goriilebilir. Bulgularin tamami ayni anda ortaya
cikmayabilir. Hastaliga 6zgii bir laboratuvar testi yoktur,
tan1 klinik kriterlerle konur. Laboratuar testleri diger ola-
st nedenleri dislamada faydali olabilir.

cular complications; the leading cause of mortality and morbidity.

Key words: Kawasaki disease, classical form, incomplete form

Caligmamizda hastanemizde Kawasaki hastalig1 ta-
nist alarak tedavi verilen hastalarin klinik, demografik
ozellikleri ve sonuglari sunulmaktadir.

GEREC VE YONTEM

Hasta grubu: Aralik 2004 — Ocak 2009 tarihleri ara-
sinda hastanemizde Kawasaki hastalig1 tanis1 alip, tedavi
edilen hastalarin demografik, klinik, laboratuvar ve teda-
vi sonuglari retrospektif olarak degerlendirildi.

Tani: Klasik Kawasaki hastaligi (KKH) tanist “Ame-
rican Heart Association (AHA)” tarafindan 1993 yilinda
belirtilen kriterlere gore konuldu (Tablo 1) (4,5,7). Has-
talar en az 5 giin siiren atese eslik eden kriterlerden 4’ten
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daha azmin olmasi durumunda inkomplet Kawasaki
hastalig1 (IKH) tanis1 aldi. Kawasaki hastaligindan siip-
he edilip tedavi verilen ancak viral veya mikrobiyolojik
calismalarda pozitif bulgu saptanan hastalar degerlendi-
rilmeye alinmadi.

Tablo 1. Klasik Kawasaki hastaligi tam kriterleri

*En az 5 giin siiren ates

*Asagidaki bulgulardan en az dordii:

1 Bilateral purulan olmayan konjonktival enfeksiyon

Orofarinks mukozasinda degisiklikler (orofarinkste
II | diftiz eritem, cilek dili, dudaklarda kirmizilik,
kuruluk ve catlaklar)

Periferik ekstremite degisiklikleri (el ve ayaklarda
IIl | 6dem, eritem, genellikle periungual baslayan
deskuamasyon)

Genellikle govdede olan polimorfik vezikiiler
olmayan dokiintii

V | Servikal LAP (>1.5 cm)

I\%

*Bagka bir nedenle agiklanamayan hastalik

Koroner arter anomalisi: Tiim hastalarin tan1 aninda
ve izleminde yapilan ekokardiyografi bulgulari incelendi.
Ekokardiyografide; koroner arter i¢ liimen ¢apinin viicut
yiizey alanina gore belirlenen normal degerin 2.5 SD iis-
tiinde olmas1 durumunda koroner arter dilatasyonu olarak
degerlendirildi (7). Koroner arter anevrizmast, dilatasyo-
nun 4 mm tstiinde olmas1 durumunda kabul edildi (7).

Tedavi:Tan1 konulan tiim hastalara 2gr/kg intravenoz
immiinglobulin (IVIG) ve 2 hafta 80mg/kg ve izlemde 6
hafta Smg/kg dozunda asetil salisilik asit tedavisi verildi.

BULGULAR

Aralik 2004-Ocak 2009 tarihleri arasinda 10’u kiz
(%28.6), 25’1 erkek (%71.4) toplam 35 hasta Kawasa-
ki hastalig1 tanisi ile izlenerek tedavi edildi. Hastalarin
yaslar1 6 ay ile 12 yil ( ortalama 4y1l 2 ay +2 y1l, ortanca
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4 y1l) arasinda degismekte idi. Hastalarin %14.3°1 2 yas
altinda, %62.8°1 2-5 yas arasinda, %22.8’i ise 5 yas Us-
tiindeydi.

Hastalarda atese en sik eslik eden bulgular; dékiintii
(%88.6), orofarenks degisiklikleri (%82.6) ve periferik
ekstremite degisiklikleri (%80) olarak bulundu. Tant kri-
terleri disinda 8 hastada aseptik menenjit (%22.9) bul-
gulart gozlendi. Hastalarin klinik bulgularmin dagilimi
tablo 2’de verilmektedir.

Tablo 2. Hastalarin klinik bulgularmin dagilimi

Bulgu (n) %

Ates 35 100
Dokiintii 31 88.6
Konjonktivit 20 | 57.1
Lenfadenopati 10 | 28.6
Orofarenks degisiklikleri 29 | 826
Periferik ekstremite degisiklikleri 28 80.0
Aseptik menenjit 8 22.9
Safra kesesi hidropsu 2 5.4
Steril pyiiri 6 17

Karaciger fonksiyon testlerinde yiikseklik 9 25

Hastalarin ortalama hemoglobin degeri 10.89+1.39
gr/dl, beyaz kiire sayist 15.42+7.26 x 10*/mm?, trombo-
sit say1s1 473.2+138 x 10°/mm?, C-reaktif protein (CRP)
degeri 82.8+26 mg/L, eritrosit sedimantasyon hizi (ESH)
74.3+36.8 mm/saat olarak bulundu. izlemde hastalarin
%45’inde trombosit degerlerinin 400000/mm? {izerinde
idi. Hastalarin 9’unda (%25) karaciger fonksiyon testle-
rinde yiikseklik, 6 hastada (%17) idrar mikroskopisinde
kiiltiir negatif 16kositiiri saptandi. Tki hastada (%5.4) ult-
rasonografik incelemede safra kesesinde hidrops gozlen-
di. Hastalarin laboratuar degerlerine ait veriler tablo 3’de

gosterilmistir.
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Tabloe 3. Klinik bulgularin klasik ve inkomplet KH
grubuna gore dagilim

Klasik KH | inkomplet KH P deseri
(n=18) (n=17) 8
Dokiintii 17 (%94) | 14 (%82) 0.338
Konjonktivit 13 (%72) |7 (%41) 0.064
Lenfadenopati 6 (%33) 4 (%23) 0.711
Orofarenks 0 o
g 17 (%94) | 11 (%65) 0.088
Periferik
ekstremite 17 (%94) |10 (%58) *0.041
degisiklikleri
Aseptik menenjit | 4 (%22) 5 (%29) 1.0
Steril pytiri 3 (%16) |3 (%17) 1.0

Hastalar tani kriterlerine gore degerlendirildigin-
de, %51.4°i KKH (18/35), %48.6’s1 IKH (17/35) ola-
rak kabul edildi. KKH tanist alan grupta yas ortalama-
s1 52+23.4 ay, IKH tanis1 alan grupta 47426 ay olarak
bulundu. Klasik ve inkomplet KH tanist alan hastalarin
klinik bulgular karsilastirildiginda, konjonktivit, orofa-
renks ve periferal ekstremite degisiklikleri IKH grubun-
da daha disiik oranda bulunmakla birlikte sadece perife-

ral ekstremite degisiklikleri yoniinden istatistiksel olarak
anlamli fark bulundu (p=0.041). Her iki grup arasinda
yas, cinsiyet, ates siiresi ve IVIG tedavisi alma zamani
yoniinden bir fark gozlenmedi (p>0.05). Hastalarin tam
gruplarina gore laboratuvar bulgularinin karsilastiriimasi
tablo 4’te verilmistir.

Hastalarda atesin baslangicindan tani konulana kadar
gegen siire 4-14 giin (ortalama 7.02+2.4 giin) arasinda
degismekte idi. Hastalarin tiimiine tan1 konulduktan son-
ra 2gr/kg dozunda intravenéz immunglobulin ve 2 haf-
ta stireyle 80mg/kg ve izlemde 8 haftaya tamamlanmak
lizere Smg/kg dozunda asetil salsilik asit verildi. Atesin
baslangici ve IVIG tedavisi arasinda gegen siire 5-15 giin
(ort. 9.42+2.7 giin) olarak bulundu. Tiim hastalarda ilk
doz 1VIG tedavisi sonrasi atesin geriledigi goriildii, 3
hastada (%8.6) 1VIG tedavisi sonrasinda dokiintii gelis-
ti. Koroner arter anomalisi saptanan hastalarin ikisinde,
atesin tekrarlamasi nedeniyle ilk dozdan 9 ve 4 giin sonra
olmak iizere ikinci doz IVIG tedavisi verildi.

Kawasaki hastaligi tanist alan tiim hastalar koroner
arter anomalisi yoniinden ekokardiyografi ile degerlendi-
rildi. Her hastaya en az iki kez olmak {izere ekokardiyog-
rafi yapildi. Izlemde 3 hastada (%8.6) sol koroner arter
(LCA) proksimalinde dilatasyon saptandi, bu hastalar-
dan birinde safra kesesi hidropsu ve karaciger fonksiyon

Tablo 4. Tan gruplarina gore laboratuvar sonuglarinin karsilastirilmasi

Tiim hastalar (n=35) KKH (n=18) IKH (n=17) P degeri
Hemoglobin (gr/dl) 10.89+1.39 10.77+1.38 11.03+1.44 0.690
Beyaz kiire (x10*/mm?) 15420+7260 15280+6250 15590+8570 0.411
Trombosit (x10% mm?) 473200+138800 445000+137000 504000+138000 0.903
CRP (mg/L) 82.8+26 106+97 57+70 0.586
ESH (mm/saat) 74.3£36.8 81+32 65+41 0.132
CK/MB (U/L) 14£1.3 14+1.4 12+11 0.877
ALT (IU/dl) 5672 40+37 0.314
AST (IU/dl) 51+58 44444 0.442

*CRP:c reaktif protein, ESH; eritrosit sedimentasyon hizi, CK/MB;Kreatinin kinaz MB, ALT; Alanin aminotransferaz, AST; Aspartat

aminotransferaz
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testlerinde yiikseklik bulundu. Koroner arter dilatasyonu
saptanan hastalara ait 6zellikler tablo 5’te gosterilmistir.

Tablo-5: Koroner arter anomalisi tespit edilen

hastalarin ozellikleri

Hasta 1. hasta 2. hasta 3. hasta
Cinsiyet Erkek Erkek Erkek
Yas (yil) 12 7.5 1.2
Tam KKH IKH KKH
Ates siiresi (giin) | 4 14 7

IVIG basl?ma 5 14 10
zamani (giin)

Hemoglobin

(@r/dl) 10.4 12.5 9.3
Beyaz kiire

(x10"/mm?) 22.5 14 22.1
Trombosit

(x10"/mm?®) 420 548 420
CRP (mg/L) 122 3 185
ESH (mm/st) 85 85 35
Ekokardiyografi | LCA’da LCA’da LCA’da
bulgusu dilatasyon | dilatasyon | dilatasyon
2. doz IVIG 14. giin - 18.giin

*KKH: Klasik Kawasaki Hastalig1, IKH: Inkomplet Kawasaki
Hastaligi, CRP:c reaktif protein, ESH:eritrosit sedimentasyon hizi,
IVIG: inravendz immiinglobulin, LCA; sol koroner arter

TARTISMA:

Kawasaki hastaliginin etyolojisi net olarak bilinme-
mekle birlikte; hastaligin seyri ve kliniginin toksin ilis-
kili baz1 enfeksiyoz hastaliklara benzemesi, mevsimsel
farklilik gdstermesi, endemi ve epidemilerinin olmasi ve
goriilme yas1 nedeniyle ¢esitli enfeksiydz ajanlar suclan-
mustir. Diger olas1 etkenler olarak; poliklonal B hiicre ak-
tivasyonu, asir1 proinflamatuar sitokin iiretimi ve T hiicre
aktivasyonuna neden olabilen siiperantijenler, selektif
immiin yanit gelisim defekti, antiendotel hiicre antikor
gelisimi ve ¢evresel faktorler su¢lanmigtir. Hastalarin
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yaklasik %]1’inde aile Oykiisiiniin olmasi genetik yatkin-
lig1 diisiindiirmektedir (4,5,7-9).

Olgularin %85’inin 5 yasin altinda oldugu bildiril-
mektedir. ABD’de en sik 18-24 ay arasinda goriiliirken,
Japonya’da 6-12 ay arasinda sik goriilmektedir (2-5).
Literatiirde erkeklerde daha sik oldugu bildirilmektedir
(4,5,9,10). Ulkemizde Kawasaki hastalig1 siklig1 net ol-
mamakla birlikte kiigiik seriler ve olgu sunumlart bildi-
rilmistir (10,11). Ozdemir ve ark.’nin yapmis olduklari
calismada, hastalarin tani anindaki yas ortancasi 2, erkek/
kiz orani 1.4 olarak bildirilmistir (10). Bizim g¢alisma-
mizda yas gruplarina gore degerlendirildiginde; olgula-
ri %77.2’sinin 5 yas altinda olmakla birlikte en sik 2-5
yas (% 62.8) arasinda oldugu ve ortancanin 4 yil oldugu
saptanmistir. Calismamizda da literatiirle uyumlu olarak
erkek kiz orani 2.5 olarak bulunmustur.

Klasik Kawasaki hastaligi kriterlerini tam olarak
kargilamayan buna karsin klinigi agiklayacak baska ne-
denlerin bulunamadigi durumlarda IKH taniminin akilda
tutulmasi gerektigi belirtilmektedir (5,6,12-14). Yapilan
calismalarda 6zellikle infantlarda inkomplet formun daha
sik oldugu goriilmistiir. Tseng ve ark.’nin ¢alismasinda 1
yas altinda IKH %31.2, 1 yas iistiinde ise %7.5 olarak
verilmistir (13). Joffe ve ark.’nin ¢caligmasinda da benzer
sonug¢ bulunmus ve 1 yas altinda %56, 1 yas iistiinde ise
%20 olarak bildirilmistir (14). Japonya’da 15.857 olguyu
igeren bir ¢alismada IKH orani %16.1 olarak bildirilmis-
tir (15). Calismamizda da tani kriterlerine gore deger-
lendirildiginde hastalarin %48.6’s1 inkomplet KH olarak
siiflanmis ve tedavi verilmistir. Hastaligin insidansinin,
goriilme yasimin cografi bdlgelere gore degisiklik gos-
termesi literatiirde verilen oranlarin farkliliginin nedeni
olabilir.

Klasik Kawasaki hastalig1 ve IKH olgularinda koro-
ner arter anomali oranlar1 birbirine yakin olarak bildi-
rilmekle birlikte klinik bulgularda farklilik goriilmiistiir
(10,14,16). Perrin ve ark.’nin calismasinda inkomplet
formda periferik ekstremite degisikligi, konjonktivit ve
dokiintii oraninin KKH’na gore daha diistik oldugu bil-
dirilmistir (16). Calismamizda orofarenks, periferik eks-
tremite bulgular1 ve konjonktivit IKH olgularinda daha
diisiik oranda saptanmugtir.
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Tedavi almayan olgularda koroner arter anomali ge-
lisme riski %20-25 iken, tedavi alan grupta %5 civarin-
da oldugu belirtilmektedir (4,5,17,18). Calismamizda
koroner arter anomalisi oran1 %8.6 olarak saptanmustir.
Japonya’da yapilan bir ¢aligmada koroner arter anoma-
lisi oran1 KKH olgularinda %14.2, IKH olgularinda ise
%18.1 olarak bulunmustur (15). Ulkemizden yapilan
ve 24 hastayi igeren bir ¢alismada koroner arter ano-
mali oran1 %33.3 olarak verilmis, klasik (%31.3) ve in-
komplet KH (%37.5) olgular1 arasinda anlamli bir fark
saptanmamustir (10). Koroner arter anomalisi taniminda
kullanilan kriterlerin farkliligi buna neden olabilir. Ja-
ponya Saglik Bakanlig1 kriterlerine gore; koroner arter
i¢c liimen ¢apinin 5 yas altinda 3mm’nin, 5 yas istiinde
ise 4mm’nin iistiinde olmasi, komsu segment ¢apinin 1.5
katindan fazla olmas1 veya koroner arter liimeninde di-
zensizlik olmasi durumunda koroner arter anomalisi ola-
rak kabul edilmektedir (7). Buna karsin son donemlerde
viicut yiizey alan1 ve dl¢lim yapilan anatomik bolgeye
gore diizenlenmis daha gergekei kriterlerin belirlenmesi
gerektigi bildirilmistir (19).

Intravenéz immiinglobulin tedavisinin ilk 10 giin
icinde verilmesinin etkili oldugu bildirilmektedir
(4,5,7,9,12,18,20,21). Japonya’da yapilan bir ¢alismada
erken (atesin 5. giiniinden dnce) tedavi alanlar ile 5-10.
giinler arasinda tedavi alan grup karsilastirildiginda, ko-
roner arter anomalisi riski yoniinden fark olmamakla bir-
likte, ek doz IVIG gereksiniminin erken tedavi alan grup-
ta daha fazla oldugu bulunmustur (22). Tedavinin 10-14.
giinler arasinda verildigi hastalarin %25’inde, 15. giinden
sonra verilenlerin ise %55’inde koroner arter anomalisi
gelisme riski oldugu belirtilmistir (12). Caligmamizda 27
hasta ilk 10 giin i¢inde, 8 hasta ise 10. giinden sonra IVIG
tedavisi almistir. Calismamizda koroner arter anomalisi
tespit edilen 3 hastadan ikisinin ilk 10 giin i¢inde, birinin
10. giinden sonra 1VIG tedavisi aldig1 saptanda.

Akut donemde koroner arter anomalisi gelisen has-
talarn yaklasik %350’sinde lezyonlarda gerileme gorii-
lirken, 8 mm iizerinde anevrizma gelisen hastalarin bir
yillik takibi sonunda %71 oraninda darliklar ve tikanik-
liklar gelistigi bildirilmistir (9). izlemde 2 hastamizda
bulgularda gerileme goriildii ancak diger hastamiz izle-
me gelmedi.

Akut donemde koroner arter anomalisi saptanma-
yan hastalarin uzun dénem takipleri sonucunda normal
kontrol gruplarina gore; myokardiyal fibrozis, koroner
ve periferik arterlerde dilatasyon kapasitesinde azalma,
daha yiiksek diyastolik ve sistolik kan basinci oldugu go-
rilmiistiir. Kawasaki hastaliginin eriskin dénemdeki ate-
rosklerozla iligkisi tartisilmaktadir. Bu veriler 1s1ginda
akut donemde koroner arter anomalisi olmasa dahi hasta-
larin diizenli izlemine devam edilmelidir (5,9,12,23,24).

Ekokardiyografinin tani aninda, hastaligmm 2-4. ve
6-8. haftalarinda yapilmasi ve sonraki izlemin hastanin
durumuna gore planlanmasi onerilmektedir. Ekokardi-
yografinin koroner arter anevrizmasi tanisinda sensitivi-
tesi yliksektir, ancak stenoz igin sensitivitesi %80-85tir.
Bu hastalarda fonksiyonel goriintiileme yontemlerinden
faydalanilmasi onerilmektedir (5,7,12).

Sonug; Kawasaki hastaligi gelismis tilkelerde en sik
edinsel kalp hastaligi nedenidir. Mortalite ve morbidite-
nin baslica nedeni olan kardiyovaskiiler komplikasyon-
larin 6nlenmesi i¢in tan1 ve tedavisinin zamaninda yapil-
mas1 6nemlidir.
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