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KAWASAKI HASTALIGI : iKi OLGU SUNUMU*

S. Ayvaz AYDOGDU', Tolga UNUVAR', Ertiirk LEVENT ,Giilten INAN'

OZET

Kawasaki hastalig1 sistemik bir vaskiilittir. En ¢ok orta boy arterleri tutar. Gelismis iilkelerde gocuklarda edinsel
kalp hastaliklarinin en sik nedenidir. Halen etiolojisi ve patogenezi tam aydmlatilmamistir. Koroner arter
etkilenmesine bagli ani 6liim ve kronik hastalik riski intravenéz immiinglobulin tedavisi sonrast belirgin
azalmaktadir. Bu nedenle erken ve dogru tani prognoz agisindan cok dnemlidir.

Kawasaki hastalig1 tanisi konan iki olgumuzun birinde ekokardiyogramda sol ana koroner arterde dilatasyon
saptand1. Diger olguda kardiyak lezyon yoktu. Koroner arter ektazisi izlemde geriledi. Bu makalede, iki olgu
nedeniyle Kawasaki hastaligi'nin tanisi, tedavi ve izlem ilkeleri tartistimistir.

Anahtar kelimeler: Kawasaki hastaligi, IVIG, koroner anevrizma

Kawasaki Disease: Report of Two Cases

SUMMARY

Kawasaki disease is a systemic vasculitis. It affects medium-sized arteries most commonly. In developed
countries, it is the most common reason for acquired cardiac diseases in children. Etiology and pathogenesis of
the disease have not yet been completely clarified. Risk of sudden death or chronic cardiac disease due to
coronary artery lesions are highly decreased after intravenous immunoglobulin therapy. Thus, early and correct
diagnosis is of utmost importance for favorable outcome.

In one of the two cases with Kawasaki disease, left main coronary artery was dilated on the echocardiogram. The
other patient had no cardiac lesion. Coronary artery ectasia was observed to be regressed. In this paper, due to the
two cases, diagnosis, treatment and follow-up principles of Kawasaki disease were discussed.
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Olgu Sunumu

Kawasaki hastaligi en cok orta boy arterleri
etkileyen, 6liime ve kronik koroner arter hastaligina
yol acabilen sistemik bir vaskiilittir. Gelismis
iilkelerde ¢ocuklarda edinsel kalp hastaliklarmin en
stk nedenidir. Heniiz etiolojisi ve patogenezi tam
aydinlatilmamistir. Koroner arter anevrizmasina bagl
ani O0lim ve kronik hastalik riski ilk 10 glinde
uygulanan intravendz immiinglobulin (IVIG) tedavisi
sonrasi belirgin azalmaktadir. Bu nedenle erken ve
dogru tan1 cok dnemlidir. Kesin tan1 koydurucu tek bir
bulgu olmadigindan ve ayrica atipik olgularin varligi
da bilindiginden, tan1 i¢in Oncelikle 5 giinden uzun
siiren atesli olgularda hastaliktan siiphe etmek ve
kardiyak etkilenme agisindan ekokardiyogram ile
tetkik edilmesini saglamak gereklidir.

Bu makalede klinigimize baslica diismeyen ates
yakinmasiyla getirilen ve birinde koroner arter
geniglemesi olan iki Kawasaki olgusu sunularak,
hastaliga dikkat ¢ekilmek istenmistir.

OLGU SUNUMU

3 y119 aylik ilk erkek olgu, parenteral antibiyotik
tedavisine ragmen 4 giindiir diismeyen ates, boyun ve
karin agrist yakinmalart ile klinigimize Kawasaki
hastaligt 6n tanist ile sevk edilmisti. Olgunun fizik
bakisinda ates 38,8 C, dudaklarda kizariklik ve

catlamalar, c¢ilek dili goriiniimii, orofarinkste
hiperemi, bilateral nonpiiriilan bulbar konjunktivit, sol
on st servikal bolgede 2x2 cm boyutta, hareketli,
hafif hassas ve iizeri hiperemik lenfadenopati, genital
bolgelerde ve sol ayak bileginde makiiler dokiintii
tespit edildi. Meninks irritasyon kanitlar1 pozitif
alindi. Diger sistem bakilar1 normal bulundu. Go6z
konsiiltasyonunda nonpiiriilan konjunktivit disinda
patoloji saptanmadi.

Laboratuar tetkiklerinde 5. hastalik giiniinde
hafif 16kositoz (BKH:14 100/ml) , anemi (Hb:%10,1
gr), formiilde % 80 PNL hakimiyeti, Sedimentasyon
hizinda artis (82 mm/saat) saptandi. BOS'ta 90/ml
16kosit goriildii; protein ve seker normaldi. Kan, idrar
ve bogaz kiiltiirlerinde {ireme olmadi. AST hafif
yiiksekti (53 U/L). EKG ve EKO normaldi. Kawasaki
hastalig1 diisiiniildii. Olguya hastaliginin 6. gliniinde 2
gr /kg dozda IVIG 12 saatte inflizyonla verildi. Asetil
salisilik asit (ASA) 80 mg/kg/glin dozda baslandi. 1
giin icinde atesi diistli ve tekrarlamadi. Hastaliginin 9.
giiniinde trombositoz, genital bdlgelerde soyulmalari
basladi. 12. giinde el parmaklarinda soyulmalar
gozlendi. Kontrol EKO tetkikleri normaldi. izleminde
Beau gizgileri gelisti (Resim 1 ).

14 aylik ikinci erkek olgu antibiyotik tedavisine
ragmen 10 giindiir siiren ates, makiiler dokiintiiler, her
iki gozde kizariklik yakinmalariyla getirildi. Fizik

*Bu olgular 6-9 Ekim 2004 tarihlerinde Kayseri'de diizenlenen 1V. Ulusal Pediatrik Kardiyoloji ve Kardiyak Cerrahi Kongresi'nde poster

olarak sunulmugtur.
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Kawasaki hastaligi olgu sunumu

Resim 1. Beau cizgileri

Resim 2. Sol ana koronerde genisleme

bakida atesi 38,2 C idi. Halsiz goriiniimde, belirgin
huzursuz, dudaklari kirmizi ve catlak, farinks
hiperemik goriiniimdeydi. inguinal bolgede kizariklik
vardl. Ellerde agrili, yaygm, hafif sislik vardi.
Akcigerde solunum sesleri kabalagmisti.
Konjunktiviti, meninks irritasyon kanitlart yoktu.
Diger sistem bakilart normaldi. Goz
konsiiltasyonunda patoloji saptanmadi.

Laboratuar tetkiklerinde (10. giin), hafif
16kositoz (BKH: 13 400/ml), anemi (Hb:9,9 gr/dl),
formiilde %60 PNL hakimiyeti, hafif trombositoz
(476 000/ml), Sedimentasyon hizinda artis (77
mm/saat) saptandi. BOS, kan, diski, bogaz
kiltiirlerinde treme olmadi. Gogiis grafisinde
bilateral retikiiler infiltrasyon gozlendi. Direkt karmn
grafisi, karin US ve  EKG normal bulundu. EKO'da
sol ana koroner arterde genisleme (3,9 mm) ve
perikardiyal sivi (2,9 mm) saptandi (Resim 2).
Kawasaki hastalig1 diisiiniilerek olguya 2 gr/kg IVIG
tek doz uygulandr ve 100 mg/kg/giin ASA baslandi .
Atesi 2 giinde diizelen olgunun izlemlerinde ASA
antitrombotik doza diisiildii. Ellerde soyulmalari oldu.
Kontrol EKO'larda sol ana koroner arter 3,3 mm'e
geriledi.
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TARTISMA

Kawasaki hastaligi en sik 6 ay ile 5 yas arasinda
goriilen sistemik bir vaskiilit olup, geligmis tilkelerde,
cocuklarda edinsel kalp hastaliklarinin en 6nde gelen
nedenidir. Hastaligin etiolojisi heniiz kesin olarak
bilinmemektedir; bununla birlikte klinik ve
epidemiolojik bulgular, genetik olarak yatkin kisilerde
enfeksiydz bir ajanin yaptigr hastalik oldugunu
diistindiirmektedir. Bir sunumda PCR teknigiyle 12
Kawasaki hastasinin hepsinde, periferik kanda mono
niikleer hiicrelerden Bunya viriislere homolog bir
niikleik asit dizgesi saptandig1 bildirilmistir."

Kawasaki hastalig1 tanisi en az 5 giin siireli ates
ve diger 5 bulgudan (Bilateral konjunktivit; orofarinks
hiperemisi, dudaklarda catlama ve “cilek dili”; el ve
ayaklarda eritem ve sislik, daha sonra periungual
soyulma; eritematdz dokiintii; servikal
lenfadenomegali >1.5 cm ) dordiine ilaveten benzer
bulgulu hastaliklarin diglanmasiyla konur. Ayrica ates
ve EKO'da koroner arter tutulusu bulgulari varsa diger
bulgulardan dértten az1 ile de tan1 konabilir.”

Ayirici tanida en ¢ok akla gelebilecek hastaliklar
arasinda Kizamik, Kizil , Steven-Johnson Sendromu ,
febril viral exantemler (EBV, Adenovirus,
Enterovirus, Parvovirus), toksik sok sendromu, izumi
atesi ve JRA sayilabilir. Cogu durumda klinik ve
laboratuvar bulgular1 ile ayrim yapilabilir. Tanida
giiclik nedenlerinden biri ozellikle ilk 1 yasta
inkomplet Kawasaki olgularidir.  Bir ¢aligmada
Japonya'dan bildirilen 242 Kawasaki olgusunun
%10'unda tan1 kriterleri tam karsilanmamustir.” Bu
grup ayni zamanda koroner anevrizma gelisiminin en
fazla oldugu gruptur. Bu yiizden uzamis,
aciklanamayan atesi ve mukokutandz inflamasyon
bulgulari olan infantlarda mutlaka Kawasaki hastalig
akla gelmeli ve ekokardiografi yapilmalidir.

Hastaligin klinik olarak 3 evresi vardir .> Akut
atesli faz 1-2 hafta siirer. Tanisal bulgular bu evrede
gozlenirken, EKO'da anevrizma genellikle
gozlenmez. Bizim ikinci olgumuzda hastaligm 11.
giiniinde, heniiz atesliyken, akut fazda EKO'da
koroner ektazi ve hafif perikard efiizyonu saptandi.
Subakut faz ates, dokiintii, lenfadenopati diizelince
baglar. 4. haftanin sonuna kadar siirer. Parmaklarda
soyulmalar ve trombositoz gelisir. Koroner arter
lezyonlarinin en sik gelistigi ve ani 6liim riskinin en
fazla oldugu evredir. Konvalesan faz tiim klinik
bulgularin yatismasiyla baslar ve genellikle 6-8
haftalara dek, sedimentasyon hizi normale gelene
kadar siirer.

IVIG ve yiiksek doz ASA tedavisinden sonra
koroner anormallikler (ektazi, anevrizma) % 3-5
gelisir.' Ulkemizden bildirilen 22 vakalik bir seride
tedavi 6ncesi 4 olguda (%18) koroner arter patolojisi
izlenmis, tedavi sonrasi tiim olgular iyilesmistir.” 11
vakalik bagka bir seride ise 3 olguda (%27) koroner
arter patolojisi izlenmis, 1 olguda rekiirrens geligse de
tiimii iyilesmistir.” Koroner arterlerin cins ve yaslara



gore normal ¢aplar1 icin Tan’ ve arkadaslarmin
Singapur'dan yayinladigi verilerden yararlanilabilir .
Bu g¢alismada 2 ay ila 8 yas arasi cocuklar
degerlendirilmislerdir. Parasternal kisa eksen
bakisinda diyastolde sol ve sag ana koroner arter ic
caplart ¢ikis yerlerinden 5-10 mm mesafeden
Olciilmiistiir. Ayrica aort anulusu sistol sonunda
parasternal uzun eksende Olgiilerek, koroner arter
¢aplarinin aort anulusuna oranlari incelenmistir. Bu
oranin yas ve cinse gore degigsmeksizin dar bir aralikta
oldugunu bulmusglardir. Ortalamanin 2 standart sapma
alt ve ist sinirlart Sol koroner arter ¢api/Aort anulusu
icin 0.11-0.19; Sag koroner arter ¢api/Aort anulusu
i¢cinse 0.09-0.17 hesaplanmistir. Japon Saglik
Bakanligi'nin 1984'te 6nerdigi sinirlar ise ¢ocugun
boyutlarini tam dikkate almayan 5 yas altinda 3 mm,
daha biiyiiklerde 4 mm degerleridir .” Her iki kritere
gore de olgumuzun sol ana koroner arterinde ektazi
(3.9 mm) mevcuttu; tedaviyle gerilese de heniiz
normal degere gelmedi. Sag koroner arteri 2 mm olup
normal ¢aptaydi.

Tedavinin esasint ASA + IVIG olusturur. Akut
evrede 30-100 mg/kg/giin dozda ASA, 2 gr/kg/12
saatlik infiizyon seklinde IVIG'le beraber kullanilir .*
Subakut ve konvalesan fazda antitrombotik dozda
ASA (3-5 mg/kg/giin) kullanilir. EKO'da koroner
anormallik saptanmazsa ASA hastalik baslangicindan
ortalama 6-8 hafta sonra kesilebilir. Koroner arter
anomalisi varsa ASA siiresiz devam edilir. Dev
koroner anevrizmasi ( 8mm) olanlarda antikoagiilan
ile birlikte ASA verilebilir. Direngli vakalara ikinci
doz IVIG verilmektedir. Maksimum etkinlik i¢in ilk
10 giinde uygulanmalidir . Tan1 10. giinden sonra
konsa da hastanin hala atesi varsa, inflamasyon
bulgular1 siirliyorsa veya koroner anevrizma
gelistiriyorsa IVIG verilir .” Yiiksek doz IVIG ile dev
anevrizma insidanst yaklagsik %]1'e diiser. Tekrarli
IVIG tedavisine direnglilerde pulse metil prednizolon
(30 mg/kg, 1-3 giin) tedavisinin etkili oldugunu
bildiren yaymlar vardir . Pentoksifilin, eritrosit
fleksibilitesini artirir, kan viskozitesini diistiriir, etkili
vazodilatatordiir ve trombosit agregasyonu ile notrofil
aktivasyonunu baskilar. Cocuklarda IVIG + ASA + 20
mg/kg/glin pentoksifilin kullanilan bir ¢alismada
higbir olguda anevrizma gelismezken, pentoksifilin
kullanilmayan grupta %11-14 koroner anevrizma
gelismistir ."" Umit vaadeden bu ilag konusunda daha
fazla caligmaya gereksinim vardir. IVIG + pulse metil
prednizolona ragmen ciddi hasta olanlara plazmaferez
denenebilir.

Akut fazda gozlenen ektazi veya anevrizmalarin
%350'den fazlasinda gerileme olur ve anjiografik
olarak normal hale gelir. 8mm olan anevrizmalar
gerilemez ve komplikasyonlara egilimlidir .

Yeni tan1 almis Kawasaki hastalig1 olgularinda,
akut faz reaktanlar1 normale geldiginde yapilan EKO
bulgularina gore risk derecesi belirlenerek asagidaki
gibi uzun siireli izlem planlanabilir” :

Risk diizeyi 1 (Higbir evrede anormallik

Aydogdu ve Ark.

saptanmayan diisiik riskli olgular): ik y1ldan sonraki
izlemi ilk basamak hekimlere birakilabilir. Tim
gruplarda kalp i¢in saglikli yasam sekli ile 3-5 yilda bir
kan lipid profili bakilabilir. Fizik aktivite kisitlanmaz.

Risk diizeyi 2 (Gegici koroner ektazi veya
diizelmis anevrizma): 1-2 yil arayla pediatrik
kardiyolog muayenesi uygun olur. Hasta yarismali
spor yapmak isterse stres EKO veya myokard
perfiizyon sintigrafisi ile kombine stres test
uygulanabilir. Koroner arter liimeni normale geldikten
sonra antitrombosit tedaviyi siirdiirmenin gerekliligi
halen kabul gérmemektedir.

Risk diizeyi 3 (Persistan 7mm anevrizma):
Giinliik diisiitk doz ASA +yillik EKO ve EKG ile izlem
uygun olur. Periyodik olarak stres testi yapilabilir.
Bunlar stres EKO veya myokard perfiizyon
sintigrafisi ile kombine edilmelidir. Fizik aktivite i¢in
karar bu testlere gore verilmelidir. Genellikle ilk 10
yasta efor kisitlamasi gerekmez; 10 yastan sonra
yorucu veya yarigmali efordan kaginmalidir. Eger tim
koronerler EKO ile yeterli goriintiilenebiliyorsa ve
stres testleri, stresle indiiklenen myokard iskemisi
gostermezse koroner anjiografi gerekli degildir.

Risk diizeyi 4 (7mm koroner anevrizmali):
Warfarin ile INR 2-2,5 arasi tutulmalidir. Diisiik doz
aspirin ilave edilebilir. Kapak yetmezIligi yoksa
endokardit profilaksisi gerekli degildir. Biiyiik
anevrizmali veya multipl kiiciik orta anevrizmalilarda
a

kut hastaliktan 6-12 ay sonra bazal koroner arter

anatomisi i¢cin ve gelecekte darlik veya tikaniklik
geligebilecek olasi yerleri ongdrmek igin koroner
anjiografi Onerilir. Anjiografiye yakin zamanda
yapilacak stres myokardiyal sintigrafi veya stres
ekokardiografi gelecekteki kiyaslamalar igin
gereklidir. Izlemlerde EKG, EKO ve stres testleri
yapilir. Bu testlerde yeni ¢ikan veya kotiilesen
myokard iskemi bulgusu saptanirsa koroner anjiografi
tekrarlanir. Bu bulgular olmasa bile 2-3 yil sonra
kontrol anjiografi ile lezyonun dogal seyri goriilmiis
olur. Yorucu veya yarigmali aktivite yasaklanir.

Risk diizeyi 5 (Koroner arter darlik veya
tikaniklig1 oldugu bilinenler veya by-pass gecirenler):
Diisiik doz ASA siirekli alirlar. Eger birlikte dev
anevrizma varsa warfarin eklenebilir. Hafif orta
diizeyde eglence amacl aktivite yapabilirler. By-pass
icin degerlendirilmelidirler.
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