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Atipik Kawasaki Hastahgi: Olgu Sunumu

Atypical Kawasaki Disease: A Case Report
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OZET

Kawasaki hastaligi uzun siiren ates, piiriilan ol-
mayan konjunktivit, agiz mukozasinda inflamasyon,
servikal lenfadenopati, el ve ayaklarda eritem, yay-
gin polimorf deri dokiintiisii ile karakterize bir vas-
kiilittir. En stk 6 ay-5 yas arasinda goriiliir. Kawa-
saki hastaliginin % 7-10"u atipik seyirli olmaktadur.
Tedavi edilmeyen olgularda %15-25 oraninda koro-
ner arter anevrizmalari, miyokard infarktiisii ve ani
oliim gibi kardiyak komplikasyonlar gelisebilir. Bu
nedenle hastaligin erken teshis edilmesi, intravenoz
immiinglobiilin(IVIG) ve asetilsalisilik asit(ASA) ile
tedaviye baslanmast bu tiir komplikasyonlarin geli-
simini onlemek ag¢isindan onemlidir. Burada atipik
Kawasaki hastaligi tanisi alan ve tedaviye cevap
veren olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: kawasaki hastaligi,; atipik kawasaki
hastaligi; vaskiilit

ABSTRACT

Kawasaki disease is an acute vasculitis that is cha-
racterized by prolonged fever, nonpurulent conjunctivi-
tis, oral mucosal inflamation, cervical lympadenophaty,
erythema of the hands and feet, and diffuse polymorp-
hous skin rash. The most common age of occurence is
between 6 months and 5 years. Coronary artery aneurys-
ms may develop in % 15-25 of untreated children and
may lead to sudden death or myocard infarction. So early
diagnosis and treatment with intravenous immunoglobu-
lin and acetyl salicylic acid are important to prevent this
complications. Here, we present a atypical Kawasaki di-
sease, five year old case was treated on time and had no
complication.
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GIRIS

Kawasaki hastaligt kendini smirlayan,
siklikla infantlar1 ve kiiclik ¢cocuklari etkileyen
akut, febril multisistem bir vaskiilittir. Cocuk-
luk cag1 vaskiilitleri arasinda Hendch-Schonle-
in purpurasindan sonra ikinci siklikta goriiliir.
Hastalik 1967°de Tomisaki Kawasaki tarafin-
dan ates, dokiintii, konjunktivit, ellerde kizarik-
lik ve sislik, boyunda lenfadenopati belirti ve
bulgular1 olan g¢ocuklarda tanimlanmistir [1].
Kawasaki hastaligi Asya kokenlilerde, 6zel-
likle de Japonlarda daha sik olmak iizere tiim
diinyada tanimlanmistir. Cocuklarda akut ek-
lem romatizmasi insidansinin azalmasina karsi-
lik, gelismis iilkelerde edinilmis kalp hastaligi
nedenleri arasinda birinci siraya yerlesmistir.
Heniiz etiyolojisi ve patogenezi tam olarak ay-
dinlatilamamistir. Asya kokenlilerde hastaligin
daha sik goriilmesi genetik yatkinligi diigtindiir-
mektedir. Tedavi edilmeyen olgularin yaklagik
% 20-25’inde koroner arter anormalliklerinin
geligebilmesi hastaligin énemini gdstermekte-
dir. Bu komplikasyonlarin dnlenebilmesi i¢in
erken tan1 konulmasi, intravendz immiinglobii-
lin ve yiiksek doz asetilsalisilik asit tedavisinin
erken donemde baslanmasi gereklidir [2]. Bu
olgu ile erken tan1 konularak tedavi edilen ve
kalp komplikasyonlar1 6nlenen olguyu sunarak,
erken tan1 ve tedavinin 6nemini vurgulamak is-
tedik.

OLGU SUNUMU

5 yasinda kiz hasta; 10 giindiir devam eden
ates, viicutta dokiintii, kasinti, halsizlik ve is-
tahsizlik yakinmalar ile hastanemize basvurdu.
Bu yakinmalarla bir saglik merkezine bagvur-
dugu, st solunum yolu enfeksiyonu tanisi ile
antibiyotik ve antipiretik tedavi verildigi ancak
natal ve postnatal dykiisiinde bir 6zellik yoktu.
Fizik muayenesinde; Ates: 38.5°C, Nabiz:140/
dk, TA:90/60 mmHg idi. Genel durumu orta,
bilinci agik, halsiz goriiniimde idi. Farinks hipe-
remikti. Bacaklarda ve gluteal bolgelerde daha
belirgin olmak {izere tiim viicutta yaygin pem-
be, kasintili makiiler dokiintiileri vardi. Bilate-
ral konjunktivit ve beyaz cilek dili mevcuttu.
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Diger sistem muayeneleri normal bulun-
du. Laboratuvar incelemesinde; Hemoglobin:
10.2 gr/dl, Beyaz kiire: 24.700/mm?, Hema-
tokrit: %29, Trombosit sayist: 216.000/ mm?,
periferik yaymada % 75 nétrofil, % 25 lenfosit
vardi, toksik graniilasyon yoktu, atipik hiicre
gbzlenmedi. Sodyum: 127 meq/l, Ure: 63 mg/
dl, Total protein: 5.1 gr/dl, Albiimin: 2.2 gr/dl,
Kreatin kinaz: 50 u/l, Kreatin kinaz-MB: 32 u/l,
Laktik dehidrogenaz: 388 u/l, C-reaktif prote-
in: 21 mg/dl, Sedimentasyon: 34 mm/h idi, di-
ger biyokimyasal degerler normaldi. Bakilan
Antiniikleer Antikor, Anti-dsDNA, C-ANCA,
P-ANCA negatif bulundu, C3 ve C4 normaldi.
Kan ve idrar kiiltiiriinde tireme olmadi, bogaz
kiiltiirlinde normal bogaz florasi tiredi. Elektro-
kardiyografide ritm siniizaldi, patolojik bulgu
yoktu. Bu bulgularla hastada Atipik Kawasaki
Hastalig1 olabilecegi diisiiniildii, yapilan eko-
kardiyografik incelemede (EKO); minimal mit-
ral yetmezlik saptandi. IV mayi ve antibiyotik
tedavisi baslandi. Pediatrik kardiyoloji bolimii-
niin 6nerisi ile IVIG inflizyonu (2 gr/kg) uygu-
land1. Ancak hastanin izleminde takipne gelisti,
dinlemekle gallop ritmi duyuldu, hepatomegali-
si saptand1. Tekrarlanan EKO’sunda sol ventri-
kiiliin dilate oldugu goriildi. Hasta yakin izlem
amaciyla yogun bakim iinitesine yatirildi. 3.gilin
atesinin devam etmesi iizerine IVIG infiizyonu
tekrarlandi. ASA 80 mg/kg /giin po baslandi,
Albiimin 1 gr/kg IV verildi. Abdominal USG
incelemesinde hepatosplenomegali ve minimal
plevral efiizyon saptandi. Oksijen saturasyo-
nunun 90 olmasi lizerine rezervuarli maske ile
oksijen destegi verildi. Hipotansiyon gelismesi
nedeniyle inotropik ajan baglandi. EKG kontro-
liinde V4-V6’da daha belirgin olmak iizere tim
gbgls derivasyonlarinda ST depresyonu ve T
dalga negatifligi gozlendi, bakilan kontrol Pro-
BNP: 35.000 pg/ml, Troponin T: 0.027 ng/ml,
CK-MB: 47 v/l degerine yiikseldigi goruldii.
2 giin sonra EKG bulgular diizeldi, kardiyak
enzimler normal diizeylere geriledi, atesi diis-
tii, hipotansiyonunun diizelmesi iizerine inotrop
destegi azaltilarak kesildi, oksijen gereksinimi
kalmadi, ASA dozu 5 mg/kg’a diisiildii.

Resim 1. izlemde ellerde soyulma goriildii.

CILT: 48 YIL: 2017 SAYI: 1

Hastaligin 10.gilinlinde ellerde soyulma
gozlendi (Resim 1). Taburcu edilmeden 6nce
yapilan EKO incelemesinde; sol ana koroner
arterde fusiform anevrima tespit edildi (Resim
2), EF: % 69 olciildii. Hasta ASA tedavisi veri-
lerek kontrole gelmek iizere taburcu edildi.

TARTISMA

Kawasaki hastalig1 en sik 6 ay ile 5 yas ara-
sinda goriilen sistemik bir vaskiilit olup, gelis-
mis lilkelerde ¢ocuklardaki edinsel kalp hasta-
liklarinin en 6nemli nedenidir. Hastaligin tanist
ates, ekstremite periferindeki degisiklikler, po-
limorf ekzantem, bilateral konjunktival konjes-
yon, orofarenks mukozasindaki degisiklikler ve
servikal lenfadenopatiden olusan alt1 ana kriter-
den besinin olmasi ile konulmaktadir [3]. Has-
taligin alt1 ana semptomundan en sik goriileni
atestir. Bes giinden uzun siiren atesin varliginda
klinik bulgularin {i¢iiniin saptanmasi ve diger
olast nedenlerin ekarte edilmesi durumunda
atipik kawasaki hastaligindan sozedilir. Atipik
Kawasaki hastalig1 bagvurulari her gegen giin
daha fazla dikkat ¢ekmektedir. Asil sorun ise,
bu vakalarin siklikla yalnis veya ge¢ tan1 alma-
lar1 ve tedavilerinin gecikmesidir [4]. Stockhe-
im ve arkadaslarinin [5] retrospektif olarak der-
ledikleri Kawasaki olgularinda, klinik kriterleri
tam saglamayan ancak eslik edebilen kusma,
ishal, artralji, meningismus ve basagrisi gibi di-
ger bulgularin daha 6n planda oldugu olgularda
gecikmenin oldugu belirtilmistir. Cesitli yayin-
larda Kawasaki hastaligmin % 7-10’unun ati-
pik seklinde gozlendigi bildirilmistir. Koroner
arter anevrizma gelisme riskinin tipik Kawasa-
ki hastalig1 kadar yiliksek olmasi nedeniyle bu
hastalarda da erken tani ve tedavi nem kazan-
maktadir [6]. Ekokardiyografik inceleme atipik
hastaligin erken taninmasinda 6nemli rol oynar.

Kawasaki hastaligina eslik edebilen diger
kardiyak patolojiler miyokardit, endokardit,
hafif kapak yetersizlikleri ve perikardiyal efiiz-
yondur. Son dénemlerde yapilan ¢alismalarda
KH’nin atesli hastaliklardan ayirdedilmesinde
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artmis BNP degerinin uygun bir parametre ola-
bilecegi tlizerinde durulmaktadir [7]. Tam kri-
terleri arasinda olmayan, ancak Kawasaki has-
talig1 icin oldukea spesifik bir bulgu da BCG as1
yerinde eritem ve endurasyon olmasidir. Diger
klinik bulgular arasinda diyare, kusma, karin
agrisi, aseptik menenyjit, artrit ve steril piliridir.
Hastamizda Kawasaki hastalig1 tani kriterleri
arasinda yeralan servikal lenfadenopati bulgu-
su yoktu, yaklasik 1 haftadir devam eden ates,
konjunktivit, yaygin makiiler dokiintli, beyaz
cilek dili, farinks hiperemisi ile atipik kawasaki
hastalig1 diistintildi.

Kawasaki hastaliginda akut tedavinin ama-
c1 akut inflamasyonu kontrol altina almak, uzun
stireli sekelleri onlemek ve en 6nemlisi koroner
arter duvarindaki inflamasyonu engellemektir.
Standart tedavisi IVIG infiizyonu (2 gr/kg) ve
80-100 mg/kg/glin dort doza boliinmiis oral
asetilsalisilik asit seklindedir. Hasta ii¢-yedi
giin ategsiz kaldiktan sonra aspirin dozu idame
tedavisi olan gilinde 3-5 mg/kg tek doza distliir
ve bu antiplatelet doza sedimentasyon ve CRP
normal diizeye inene ve EKO’da anormallik
saptanmayana kadar dort-alt1 hafta devam edilir.

Hastalarin % 10-15’inde bu standart teda-
vi uygulanmasina ragmen ates devam edebilir
veya tekrarlayabilir. Bu durumda birinci IVIG
dozundan 48-72 saat sonra 2 gr/kg IVIG teda-
visi uygulanmalidir. Yine yanit alinmazsa IV
yiiksek doz (30 mg/kg/giin 1-3 giin) steroid
tedavisi Onerilmektedir [8]. Hastaligin akut fa-
zinda IL-6 ve timor nekrozis faktor gibi sito-
kinlerin diizeylerinde artis olmaktadir [9]. Bu
nedenle, direngli olgularda TNFa’ya karst mo-
noklonal antikor, metotreksat, plazmaferez ve
sitotoksik ajanlarin uygulanmasi ile ilgili ¢alis-
malar yapilmaktadir. IVIG tedavisine ragmen
direngli ates, diisiik hemoglobin diizeyi, diisiik
albiimin diizeyi, yiiksek beyaz kiire degerleri,
yiiksek CRP diizeyi, erkek cinsiyet ve bir yasin
altinda olmak koroner arter anevrizma gelisimi
icin risk faktorii olarak kabul edilmektedir [10].
Demir ve arkadaslar1 [11] 2015°te yaptiklari ¢a-
lismada koroner arter lezyonu olan Kawasaki
ve inkomplet Kawasaki hastalarinda nétrofil/
lenfosit oranini yiiksek bulduklarini, bu oranin
1, 32 ve lizerinde olmasinin koroner arter lez-
yon varligi agisindan iyi bir belirte¢ oldugunu
belirttiler.

Sonug olarak, dokiintii ve antibiyotige yanit
vermeyen ates ile gelen, miyokardit klinigi olan
hastalarda, Kawasaki hastalig1 ayirict tanilar
icerisinde diisiiniilmeli ve komplikasyonlarin
onlenebilmesi i¢in erken tan1 konularak tedavi
baslanmalidir.
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