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Zor tani konulan bir Kawasaki sendromu
Kawasaki syndrome; diagnosed with difficulty
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Ozet

Kawasaki sendromu konjonktivada hiperemi, agiz mukozasinda yangi, ekstremitelerde belirgin degisiklikler, cilt bulgulari boyunda len-
fadenomegali ve ates ile seyreden bir cocukluk ¢agi vaskilitidir. Yazimizda, eritema multiforme tarzinda dokiint, ishal, hipoalbumi-
nemi ve trombositopeni ile bagvuran, yatisinin 12. gliniinde el ve ayaklarindaki soyulmalar ve ekokardiyografi bulgulari ile Kawasaki
sendromu tanisi koydugumuz alti yasinda bir kiz hastayi sunduk. (Tiirk Ped Ars 2007, 42: 40-2)
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Summary

Kawasaki syndrome is an acute febrile vasculitis of childhood with conjuctival hyperemia, inflammation of oral mucosa, characteris-
tical changes of extremities, skin signs and cervical lymphadenomegaly. We are reporting a 6 years old girl who was admitted to our
hospital with complaints of skin eruptions (erythema multiforme) and diarrhea. At the first blood count, thrombocytopenia was pre-
sent and also there was hypoalbuminemia.. On the 12th day of hospitalization, we noticed desquamation on both hands and feet Ec-

hocardiogram revealed dilatation of the coronary arteries. (Turk Arch Ped 2007, 42: 40-2)
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Giris

Kawasaki sendromu konjonktival hiperemi, agiz
mukozasinda yangi, ekstremitelerde belirgin degi-
siklikler, cilt bulgulari ve boyunda lenfadenomegali
ile seyreden bir ¢cocukluk ¢cagi vaskulitidir. Hastalik
siklikla bes yas altinda gorulir. Kawasaki hastali-
gi'nin etiolojisinde superantijenlerin rolt ile ilgili
arastirmalarda ve tedavide ilerlemeler kaydedilme-
sine ragmen, sebep halé bilinmemekte ve tani koy-
durucu bir test bulunmamaktadir. (1,2). Erken intra-
vendz immin globulin (IVIG) tedavisi ile hastaligin
komplikasyonu olarak olusan koroner arter tutulu-
mu Onlenebilir. (3)

Basvuruda eritema miiltiforme disinda Kawasaki
hastaligi bulgusu olmayan ve ayrica trombositopenik
olan hastaya tani, ancak 12. gliinde el ve ayak par-
maklarindaki soyulmalarinin baslamasi ve bu do-
nemde yapilan ekokardiyogramda koroner arterlerde
genigleme ve supheli anevrizma saptanmasiyla ko-
yulmustur. Bu atipik klinik baslangici nedeniyle alti
yasindaki bir kiz hastayl sunmayi uygun bulduk.

Olgu sunumu

Alti yasinda kiz hasta; yiz ve bacaklarinda sislik,
dokuntu ve ishal yakinmasi ile poliklinigimize bagvur-
du. Oykisiinde dort gun once yiksek ates ve ishal se-
bebiyle iki ayri saglk kurulusuna basvurdugu, ates
dustriicl, bir doz IM seftriakson ve oral trimethop-
rim-silfametaksazol verildigi 6grenildi.

Hastanemize basvurdugunda diskilamasi gliinde 5
kez ve yan sekilli idi, kan ve mukis icermiyordu.

Fizik muayenede hastanin atesi 38,1°C (koltuk alti),
TA: 80/50 mmHg, kalp atim hizi: 124 /dak/ ritmik idi.
GO0z kapaklarinda ve pretibiyal bolgede izlenen, yaygin
olmayan 6dem, yuz ve govde ust kisim cildinde daha
belirgin olmak lizere ¢ok degisik sekillerde eritemat6z
dokiintuleri saptandi. Konjonktiva ve miko6z zarlarda
degisiklikler izlenmedi. Lenfadenomegali ele gelmedi.
Karin muayenesinde yaygin duyarhlik ve tim bdlge-
lerde bagirsak hareketlerinde artis olmasina ragmen
diren¢ saptanmadi. Diger sistem muayeneleri dogaldi.

Laboratuvar tetkiklerinde: Hb: 10,2 gr/dl, Htc:
%30,9, Lokosit: 8100/mm?, Trombosit: 47000 mm?,
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MCV: 83,6 fl idi. Periferik yaymada %88 PNL, %8 lenfo-
sit, %4 monosit, dev trombositler, dikensi ve parcalan-
mig eritrositler, ekinositler gorildi. Serum BUN: 45
mg/dl, kreatinin: 1,1 mg/dl, SGOT: 92 U/ml, SGPT: 60
U/ml, total biliribin: 2,4 mg/dl, direkt biliribin: 1,8
mg/dl, serum Na*: 121 mEqg/ml, K*: 3,7 mEg/ml, CI: 99
mEg/ml, total protein: 3,7 gr/dl, albumin: 1,7 gr/dl, trig-
liserit: 110 mg/dl, total kolesterol: 152 mg/dl, GGT: 75
U/l olarak saptandi. Kanama zamani: 5 dakika, PT: 12,9
sn, aPTT: 49,2 sn, fibrinojen: 187 mg/dl idi.

idrar tetkikinde dansite 1025, pH=5, proteiniiri
(+++), bilirubin (++) ve sedimentte 7-8 eritrosit bulun-
du. Yirmidort saatlik idrarda protein: 192 mg ve kreati-
nin: 15,5 mg/kg saptandi. Diski incelemesinde ve karin
ultrasonografisinde (USG) 6zellik yoktu.

Karindaki duyarhlik akut cerrahi bir patolojiyi du-
sundidrmedi. Ciltteki multiform tarzdaki dokintinin
hastanin kullanmis oldugu trimetoprim-silfametoksa-
zole bagh olabileceg@i disunuldi. Laboratuvar tetkikle-
rinde direkt biliribin hakimiyeti ve karaciger islev test-
lerindeki ylkselme sebebiyle akut hepatit ile ayirici ta-
ni yapildi. Anti-HBs, anti HAV-IgG ve anti CMV-IgG po-
zitifligi disinda serolojik 6zellik saptanmadi. Brusella
ve Salmonella aglitinasyon testleri, Monospot testi
negatif bulundu. C3, Cs4, ASO, RF titreleri, serum im-
miinglobilin dizeyleri (serum IgM diizeyinde hafif ar-
tis disinda) normal sinirlarda idi. Bogaz, kan ve idrar
kiltlrlerinde Gireme olmadi. Hastanin ishali ve ciltteki
dokuntusu yatisinin tglincl ginunde duzeldi. Etioloji-
si saptanamayan hipoalbiiminemi sebebiyle 1 gr/kg'
dan albiimin transflizyonu yapildi. Birinci haftanin so-
nunda idrara protein c¢ikisi kayboldu ve hastanin bob-
rek iglevleri normale dondu. Kan basinci normal sinir-
larda seyreden hastamizin serum biliribin dizeyleri
dordincu gunde en Ust seviyeye ulasip (Total biliri-
bin: 4,7 mg/dl, direkt biliriibin: 3,4 mg/dl), yedinci giin-
de normale indi. Transaminazlar ise baglangic seviye-
lerinden giderek azalarak sekizinci ginde normal dui-
zeylere ulasti. Diger sistem muayeneleri dogaldi. Has-
tanin trombosit sayisi sekizinci glinde normale dondu.
Yatisin dokuzuncu guntnde gozlerde, dudaklarda, dil-
de ve agiz mukozasinda kizarikliklar, onikinci glinde ise
el ve ayak parmaklarinda periungual cilt soyulmalariy-
la birlikte dudak kenarlarinda c¢atlaklar ve glosit sapta-
ninca Kawasaki sendromu'nundan stphelenildi. Hasta-
mizin diger sistem muayeneleri normaldi. Ekokardiyog-
rafi'de (EKO) her iki koroner arterde yaygin genisleme
ve LAD proksimalinde anevrizma sliphesi saptanarak
klinik bulgular ile birlestirildi ve Kawasaki sendromu ta-
nisi konuldu. Toplam 2 g/kg IVIG ve 100 mg/kg/ glin as-
pirin tedavisi uygulandi. Elektrokardiyografi izlemle-
rinde iskemi bulgularina rastlanmadi. Tedavi baslangi-
cindan 14 giin sonra tam kan sayimi ve eritrosit cokme
hizi normale déndi. Kontrol EKO'sunda yaygin genis-
lemenin devam ettigi fakat ilk EKO'da stiphelenilen
anevrizma gelisiminin olmadigi gosterildi.

Tartisma

Kawasaki sendromu'nun tanisi kliniktir (3). En az bes
gun suren ates ve hastaligin tipik bes klinik 6zeliginden
dordunun bulunmasi tani icin gereklidir.(4) Hastamizin
basvurusunda dort giin sire ile aralikli yiksek atesi ve
eritema multiforme tarzinda dokiintlsi vardi. Diger ti-
pik tani ol¢utleri saptanmadi. Yakinmalarinin dérduncu
gununde trombosit sayisi: 47 000/ mm? idi. Literatlrde
Kawasaki sendromu tanisi almig 33 aylik kiz cocugunda
hastaligin dort ve sekizinci glinleri arasinda saptanan en
duslik trombosit degeri 75 bin/mm? bulunmustur (5).

Hara ve ark. (6) 486 Kawasaki hastaliyi olan ¢cocukta
%2 oraninda trombositopeni saptamislardir. Trombosi-
topeni hastaligin yaklasik yedinci guninde izlenmis ve
1-2 hafta icinde normal degerlere donmustir. Hara ve
ark. (6) trombositopeninin patojenezini pihtilagmaya
bagl trombosit yikimina baglamiglar ve sunduklar do-
kuz hastanin ikisinde fibrinojen dlizeylerindeki azalmayi
da gostermislerdir. Pihtilasmaya bagh < 50 000 /mm?
trombosit sayisi olan iki olgunun birinde bir yildan daha
uzun suren koroner arter anevrizmasi gelismistir.

Yoshida ve ark. (7) bildirdikleri ti¢ aylik kiz cocugun-
da trombositopeni, diislik fibrinojen diizeyleri ve nor-
mal diizeylerdeki fibrin yikim trilnleri saptamiglar, Ha-
ra ve ark. (6) gibi trombositopeninin sebebinin trom-
bositlerin yikimi oldugunu dusinmuslerdir. Hastami-
zin kanama zamani, protrombin zamani, parsiyel
thromboplastin zamani normal, fibrinojen diizeyi ise
dusik idi (fibrinojen: 187 mg/ml). Hastamizda dordiin-
cu glinde 47 000 mm?® olan trombosit sayisi onikinci
ginde 1 145x10° /mm?®'e (trombositoz) yukseldi.

1993-95 vyillari arasindaki 134 Kawasaki sendromu
tanili hastanin geriye donuk olarak irdelendigi Avustu-
ralya'daki calismada 9/134 olguda bozuk karaciger is-
lev testleri saptanmig, ikisinde klinik olarak sariliga
rastlanmigtir (8). Krowchuk ve ark. (5) sunduklari has-
tada transaminazlardaki hafif yikselmeyi safra kesesi
hidropsuna baglamiglardir. Hastalarinda pihtilasma
testlerinde de hafif bozukluk oldugundan, tablonun
Kawasaki sendrom'lu hastalarin %10'unda izlenen
akut faz sirasinda gelisen hepatite bagli oldugunu du-
sunmuslerdir. Hastamizda da hepatik transaminazlar-
da hafif ylikselme gozlendi ancak karin USG'de safra
kesesine ait bir patolojiye rastlanmadi.

Kawasaki sendromu seyrinde piytri, proteiniri ve
daha az siklikla hematiiri izlenebilir. Ferriero ve ark. (9)
Kawasaki hastaligi ve hemolitik Gremik sendromun
birlikte izlendigi bir olgu bildirmiglerdir. Alti gin siiren
hafif yliksek ates, perine bolgesinde makilopaptiler
dokuntu ile basvuran 2,5 yasindaki kiz hastaya, yatisi-
nin altinci gununde petesileri ve idrar ¢ikisinda azalma
olmasi ve diger laboratuvar tetkikleri ile hemolitik Gre-
mik sendrom (HUS) tanisi koyularak tedavi edilmis, ta-
kibinde diger klinik bulgularla Kawasaki hastaligi tani-
sl kesinlestirilmistir.
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Kawasaki sendromunda bdbrek tutulumu nadir ol-
masina ragmen literatiirde akut bobrek yetersizligi
olan olgular da bildirilmistir. Sevin ve ark. (10) akut
bobrek yetersizligi ile bagvuran 10 yasinda bir kiz cocu-
gunda yaptiklari renal biyopsi ve laboratuvar tetkikleri
sonucunda bobrek yetersizliginin malin hipertermi ne-
deniyle olusan akut tubuler nekroza bagh oldugunu
bildirmislerdir. Hastamizda ates 37,8°- 38,2°C seviyele-
rinde seyretti ve hipertermi izlenmedi.

1980 yilinda New England'taki Kawasaki hastaligi
salgininda yirmi bes olgunun ikisinde gegici trombosi-
topeni ve bunlardan birinde HUS diistindiiren bulgular
saptanmisti (11). Hastamizda ishalin olmasi, bobrek is-
lev testlerinde bozulma, trombositopeni ile periferik
yaymasinda ekinosit ve pargalanmis eritrositlerin iz-
lenmesi sebebiyle benzer sekilde HUS diistindik.

1997 yilinda Ispanya'da yapilan bir calismada Ka-
wasaki hastalidi tanisindaki gecikmelere hastaligin
baslangicinda, 6zgiin olmayan baz tablolarin sebep
olabilecedi bildirilmistir (12). Bu baslangic tablolar ara-
sinda safra kesesi hidropsu, aseptik menenjit ve hasta-
mizda da oldug@u gibi ishal olabilir.

Kasapgopur ve ark. (13) 10 yillik stirecte izledikleri 22
vaka degerlendirildiginde, hastalarin 10'una akut (ilk on
gin), altisina subakut (10-20 glin) ve altisina da iyiles-
me doneminde (20. gunden sonra) tani konulmustur.
Biz de hastamiza 12. glinde ellerde ve ayaklarda soyul-
malarinin olmasiyla Kawasaki sendromu‘ndan stphe-
lenip, tipik EKO bulgulari ile tani koyduk.

Kawasaki sendromunda kalpte sekel goriilme orani
%13,1'dir. Izlenen sekeller %11,7 oraninda koroner
anevrizmay! da iceren koroner genisleme, %1,1 dev
anevrizma, %0,5 kapak lezyonu, %0,3 koroner arterler-
de darlik ya da tikaniklik, %0,2 miyokard enfarkti-
su'dur. Bu sekellere <6 ay ve >9 yas cocuklarda daha
sik rastlanir(14). Niwa ve ark. (15) trombositopeni ile
seyreden Kawasaki sendromunda koroner arter anev-
rizmasi ve akut miyokard enfarktiisi sikhdinin artmig
oldugunu saptamislardir. Japonya'da yapilan bir aras-
tirmada Kawasaki hastaliginin ilk bes giiniinde ve bes
gliinden daha sonraki glinlerde uygulanan iVIG tedavi-
sinin koroner arter anevrizmasi gelisimi Uzerine etkisi
incelenmistir. Calismada hastaligin besinci giiniinden
once IVIG tedavisi uygulanan cocuklarda daha yiliksek
ALT degerleri ve daha sik koroner arter anevrizmasi
saptanmistir (16). Trombositopenik, ALT degerleri yuk-
sek olan hastamiza taniy1 ancak 12. giinde koyarak
IVIG tedavisi uyguladik. Ekokardiyografi ile izlemlerin-
de koroner arter anevrizmasi gelisiminin olmadigini
gosterdik.

Ozyilrek ve ark. (17) 11 vakalik serilerinde bir has-
tada ekokardiyogramda koroner arterde genisleme
gostermis ve geniglemenin izlemin Uglinci ayinda
kayboldugunu bildirmislerdir. Alti yagindaki hastamiz

her iki koroner arterde yaygin genigleme ve anevrizma
gelisme siiphesiyle izlendi; ancak takiplerinde kalbe ait
sekeller gorulmedi. Koroner arterdeki genislemenin
hastanin izleminin Gglincl ayinda halen devam ettigi
gozlendi.

Bu olgu sunumuzda kaynak bilgileri isiginda Kawa-
saki sendromu tanisinda kullanilan degiskenlerin nadir
de olsa hastaligin erken déneminde 6zgiin olmayan
tablolar nedeniyle tespit edilemeyecegini, bu ylizden
tanida zorluk ve gecikmelerin yasanabilecegini vurgu-
lamak istedik.
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