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Olgu Sunumu / Case Report

Ender Bulgularla Basvuran Iki inkomplet Kawasaki Hastaligji
Olgusu

Two Incomplete Kawasaki Disease Cases Presenting With Rare Symptoms
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Ozet

Kawasaki hastaliginin erken tanisi ve hizl tedavisi, ko-
roner arter tutulusu Uzerinde olumlu sonuclarin elde
edilmesi icin esastir. Ozgil bir tanisal testi yoktur ve
tani karakteristik klinik bulgular ile konulur. Bazi hasta-
larda klinik tani kriterlerinden tani igin yeterli sayida kri-
ter yoktur, bu durum inkomplet Kawasaki hastaligi
olarak tanimlanir. Ender bulgular ile basvuran sit ¢o-
cuklarinda tani guglikleri olabilir. Burada, inkomplet
Kawasaki hastaligi tanisi olan ender goérilen bulgular-
la bagvuran iki siit cocugu sunuldu. ilk hasta yedi giin-
dur devam eden ates, huzursuzluk ve makulopapdler
dokiintii yakinmalari ile bagvurdu. izleminde BCG asi-
sI yerinde endiirasyonlu eritem gelisti. Ikinci hasta ise
ates, makulopapdler dokintl ve hemiparezi bulgulari
ile bagvurdu. Her iki hastanin ekokardiyografik incele-
mesinde koroner arter anormallikleri saptandi. Hasta-
lar inkomplet Kawasaki hastaligi tanisi alarak asetil sa-
lisilik asit ve intavendz immunglobdilin tedavisi baglan-
di. (Cocuk Enf Derg 2008; 2: 178-81)

Anahtar kelimeler: inkomplet Kawasaki Hastaligi,
BCG reaktivasyonu, hemiparezi

Summary

Early recognition and prompt treatment of Kawasaki
disease are essential to ensure a successful outcome
of coronary artery involvement. A specific diagnostic
test is not available and the diagnosis is based on the
presence of characteristic clinical findings. However,
in some patients with lack of sufficient clinical signs to
fulfill the diagnostic criteria are called incomplete
Kawasaki disease. There may be problems in diag-
nosing infants presenting with rare symptoms. Here
we presented two infants diagnosed with incomplete
Kawasaki disease who presented with rare symp-
toms. The first patient presented with a history of per-
sistent fever for seven days, irritability and strawberry
tongue. Subsequently erythema with induration was
noticed around the BCG site. The second patient pre-
sented with fever, maculopapular rash and transient
hemiparesis. The coronary abnormalities were
observed by echocardiography in both patients.
Incomplete Kawasaki disease was diagnosed, and
therapy with acetylsalicylic acid and intravenous
gamma globulin was initiated in both patients.

(J Pediatr Inf 2008; 2: 178-81)

Key words: Incomplete Kawasaki disease, BCG reac-
tivation, hemiparesis

Giris

Kawasaki hastaligi, genellikle bes yas altindaki
cocuklar etkileyen, kendi kendini sinirlayan akut
bir vaskadlittir. Cocukluk caginda Henoch-Schénle-
in vaskdlitinden sonra en sik goérilen vaskdlittir.
Hastalik, ilk olarak 1967 yilinda mukokutan6z de-
gisiklikler ve lenf nodu bilylmesinin oldugu atesli
hastalik geciren 50 cocuk hastada Tomisaku Ka-

wasaki tarafindan mikokutanéz lenf nodu sendro-
mu” olarak tanimlanmistir. ilk tanimlanmasindan
bu yana kirk yill gecmesine ragmen halen hastali-
gin etyolojisi tam olarak aydinlatlamamistir (1,2).
Akut romatizmal atesin daha az gorllmeye
bagladig gelismis Ulkelerde, cocukluk ¢aginda go-
rilen kazanilmis kalp hastaliklarinin en sik nedeni-
dir (1,3). Tedavi edilmeyen c¢ocuklarin beste birin-
de koroner arter anevrizmasinin gelistigi, myokard
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enfarktlsu, myokardit ya da koroner arter anevrizmasi rip-
trt nedeniyle ani élumlerin goérulebildigi bilinmektedir (1).
Hastaligin bu ciddi kardiyak komplikasyonlari géz éniine
alindiginda, erken tedavi ve tedavinin erken baslanabilmesi
icin erken tani oldukc¢a 6nemlidir.

Kawasaki Hastaliginin klasik formu belirgin klinik 6zellik-
ler tagimaktadir. Giinimuzde halen hastaligin tanisinda 6z-
gul bir test olmadigindan, klinik bulgulara dayal tani kriterle-
ri kullaniimaktadir. Tani i¢in bes giinden uzun suren intermi-
tan karakterdeki ates ile birlikte, belirlenmis bes kriterden
doérdindn varligi gerekmektedir. Bu klinik kriterler; stpuUratif
olmayan en az 1,5 cm c¢apinda servikal lenfadenopati, bila-
teral noneksudatif bulber konjonktivit, agiz-mukoza degisik-
likleri, el ve ayaklarda sislik ve sonrasinda deskuamasyon,
vezikller karakterde olmayan eritematdz polimorf dokintU-
dir (Tablo ) (1). Hastaligin daha ender gérilen bulgulari ise
ishal, kusma, hepatit, safra kesesi hidropsu, paralitik ileus,
pankreatit, Uretrit, orsit, hidrosel, interstisyel pnémoni, irrita-
bilite, aseptik menenijit, koma, anterior Uveit, artralji ve artrit-
tir (Tablo 1) (1, 4).

Ancak tani igin gerekli olan bes kriterden dérdi bu has-
talarda saptanamayabilir. Ates varlig ile dortten az tani kri-
teri olan bu hastalar " atipik" ya da " inkomplet " Kawasaki
hastaligi olarak tanimlanir. Bu grup i¢indeki hastalar, klasik
klinik dzelliklerin timUnl tasimadiklar i¢in bu gruba “atipik”
teriminden ¢ok inkomplet terimi kullanilimaktadir. Tim dun-
yada yaygin olarak gérilen inkomplet Kawasaki hastaligi,
erken bebeklik ddnemi basta olmak Uzere atesli bebeklerde
tani zorluklarina neden olmaktadir (4, 5).

Ciddi kardiyak komplikasyonlari nedeniyle hastaligin er-
ken tanisi oldukg¢a dnemlidir. Bu nedenledir ki, hastaligin da-
ha ender gorildigu Ulkemizde uzun sireli ates yakinmasi
olan ¢ocuklarda Kawasaki hastaliginin gerek komplet formu,
gerekse tani icin gerekli sayida kriterin olmadigi inkomplet
formu mutlaka ayirici tanilar arasinda yer almaldir. Biz bu ya-
zida inkomplet Kawasaki hastaligi tanisi alan iki hasta ile;
uzamis ates yakinmasi olan olgularda hastaligin tim tani kri-
terlerinin olmayabilecegini, hemiparezi gibi daha ender goéri-
len bulgularla hastalarin bagvurabilecegini ve yakin ddnemde
uygulanmis BCG boélgesinde gelisen eritemin ve endirasyo-
nun tanida yardimci olabilecegini vurgulamak istedik.

Tablo 1. Kawasaki hastaliginin tani kriterleri

En az bes glin devam eden ve sebebi bulunamayan ates ile birlikte
asagidaki kriterlerden en az dérdu;

e Tek tarafll, en az 1,5 cm ¢apinda, slplratif olmayan servikal
lenfadenopati

e Bilateral ekstidasiz bulber konjonktivit
¢ AJiz ve farenkste eritem, cilek dili ve kirmizi, catlamis dudaklar

e Ellerde ve ayaklarda sislik, el ayalaryla ayak tabanlarinda
eritem ve endUrasyon, sonrasinda deskuamasyon

e \ezikuler karakterde olmayan morbiliform, makulopapuler ya
da skarlatiniform olabilen, polimorf, yaygin, eritemli dokiintu

Tablo 2. Kawasaki hastaliginin diger bulgulari

e Miyokardit, perikardit, endokardit
¢ Kardiyomiyopati

e Perikardiyal eflizyon

¢ Miyokard enfarktlsu

e Sistemik arter anevrizmasi
¢ Aseptik meneniit

e Yz felci

e Piylri ve Uretrit

e Hidrosel

e Atralji ve artrit

e ishal, karn agnsi

e Tikanma sariligi

e Safra kesesi hidropsu

e Hepatit, pankreatit

e Pndmoni

¢ Anterior Uveit

e Artralji ve artrit

Hastalar

Hasta 1. On aylik erkek hasta nedeni bilinmeyen ates
nedeniyle klinigimize sevkedildi. Yedi glin dénce baslayan
ates yakinmasi ile bagvurdugu saglik kurulusunda tetkikleri
yaplilip, parenteral antibiyotik tedavisi uygulanan hastanin
ates disinda huzursuzluk yakinmasi vardi. Aniden ortaya ci-
kan atesi 39°C (koltuk alti 6lgimU) ve Uzerine kadar ylkse-
lip, glin icerisinde 2-3 defa tekrarlamaktaydi. Fizik bakisinda
atesi disinda kirmizi gilek dili, ayak sirtinda édemi olan has-
tanin diger sistem baki bulgulari olagandi.

Laboratuvar incelemesinde hemoglobin 9,36 g/dL, he-
matokrit %27,8, 16kosit sayisi 13 900/uL, trombosit sayisi
783 000/uL olarak belirlendi. Periferik yaymada %78 poli-
morfonukleer I6kosit, %18 lenfosit, %4 monosit ile bol ve
kimeli trombositler saptandi. Hastanin eritrosit sedimantas-
yon hizi (ESH) 140 mm/saat, C-reaktif protein (CRP) 8,15
mg/dL idi. Kan ve idrar kuiltliriinde Uremesi olmayan hasta-
nin bogaz kiltirinde normal bogaz florasi saptandi. Ebste-
in-Barr virlsU, sitomegalovirus, Parvovirus B19 serolojileri
ile Antinlkleer antikoru (ANA) negatif bulunan hastanin go-
gus direk grafisi ve karin ultrasonografisi normaldi. izlemin-
de atesi devam eden hastanin BCG asisi yerinde endiras-
yon ve kabuklanma saptanmasi Uzerine inkomplet Kawasa-
ki hastaligi distnilerek yapilan transtorasik ekokardiyogra-
fisinde sol koroner arterde 4,14 mm, sag koroner arterde 4,5
mm genisliginde anevrizma saptand..

Klinik tani kriterleri, akut faz yanitlarindaki belirgin yik-
seklik, trombositoz gibi laboratuvar bulgulari ve ekokardi-
yografik bulgular ile hasta inkomplet Kawasaki hastaligi ola-
rak degerlendirilip 2 g/kg tek doz intravenéz immiinoglobl-
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lin (IVIG) ve 80 mg/kg/giin asetil salisilik asit (ASA) tedavisi
baslandi. IVIG tedavisi sonrasinda atesi olmayan hastada
tedavinin birinci haftasinda trombosit sayisi normal sinirlar-
da saptanip, akut faz yanitlarinda belirgin gerileme goéruld.
Tedavinin on besinci gliniinde anevrizma boyutlarinda artis
saptanmayan hastanin, ASA tedavisinin sekizinci haftasinda
yapilan kontrol ekokardiyografisinde koroner anevrizmalar
saptanmadi.

Hasta 2. Dokuz aylik erkek hasta bir haftadir devam eden
huzursuzluk, ates, makuilopapdiler dokiintl nedeni ile bir sag-
Ik kurulusunda izlenirken, son iki glinde sag kol ve bacakta
hareket azalmasi Uzerine dokintuli hastallk ve hemiparezi
on tanilar ile klinigimize yatirilirdi. Bagvurudan iki gin énce-
sinde sag kolunun ve bacaklarinin hareketleri azalmaya bas-
layan hastanin, basvuru aninda atesi ile birlikte gévdesinde,
kollarinda ve bacaklarinda makilopaptler doktntlleri mev-
cuttu. Sag kolun ve bacagin hareketleri azalmist..

Hastanin laboratuvar incelemesinde hemoglobin 10,3
g/dL, hematokrit %31,2, |6kosit sayisi 15 600/pL, trombosit
sayisi 649 000/pL olarak belirlendi. Periferik yaymada %62
polimorfonikleer I6kosit, %30 lenfosit, %8 monosit, ile bol
ve kimeli trombositler saptandi. Hastanin ESH’si 110
mm/saat, CRP’si 11 mg/dL idi. Beyin manyetik rezonans
(MR) géruntlilemesi ve beyin MR-anjiografisi (MR-A) nor-
maldi. Beyin omurilik sivisi (BOS) incelemesinde direk baki-
da hiicre yokken, gliikoz ve protein derisimleri normaldi. iz-
leminin ilk 24 saat iginde hemiparezisi dizelen hastanin
BOS ve kan kiiltlriinde Greme saptanmadi. BOS’de entero-
virGs kUltirG ve herpes simpleks virlisii 1+2 DNA negatifti.
EBV ve CMV serolojik incelemeleri, ANA, anti-dsDNA anti-
korlar negatif olan hastanin karin ultrasonografisi normaldi.
Klinik ve laboratuvar bulgularinin inkomplet Kawasaki has-
taligini diistindiirdiigi cocugun transtorasik ekokardiyogra-
fisinde, sol koroner arterde 4,8 mm, sag koroner arterde 4,1
mm genigliginde anevrizma ve 2 mm kalinliginda perikardi-
yal eflizyon saptandi. Hastaya inkomplet Kawasaki hastaligi
tanisi ile 2 g/kg tek doz iVIG, 100 mg/kg/giin ASA ve “pul-
se” metilprednizolon tedavisi basland. izleminde atesi ol-
mayan hastanin anevrizmasinin boyutlar artmadi ve perikar-
diyal eflizyonu geriledi. ASA tedavisi 5 mg/kg dozunda de-
vam edildi.

Tartisma

Kawasaki hastaligi kendini sinirlayan, genellikle bebekleri
ve kuguk ¢ocuklar etkileyen akut febril multisistemik bir vas-
kdlittir (1). Etiyolojisi tam olarak aydinlatlamamis olan bu
hastaligin tanisi bu nedenle éyki ve Klinik bulgular ile konul-
maktadir (Tablo I). Erken kusku, erken tani ve erken tedavi ile
koroner arter anormalligi riski Snemli derecede azalmaktadir.

Ancak bazi hastalarda hastaligin tanisi icin gerekli olan
bes Klinik kriterden dérdii her zaman bulunmayabilir. in-
komplet Kawasaki hastaligi olarak adlandirilan bu klinik du-
rum, cocuklarda ciddi tani gicliklerine neden olmaktadir.
Hastaligin ylksek oranlarda goérildigi Japonya’da yapilan

16. Ulusal Surveyans raporlarinda inkomplet Kawasaki has-
taligi prevalansi %13,8 olarak bildirilmistir (6). Bir calismada
ise sekiz yillik sirede Kawasaki hastaligi tanisi alan 242 co-
cuktan 25’inin (yaklasik %10) inkomplet Kawasaki hastalig
oldugu ve bu 25 hastanin 17’sinin ikiden az klinik tani krite-
rine sahip oldugu belirtilmistir (7). Ancak atesli cocugun de-
gerlendiriimesinde, Kawasaki hastaligi tanisi icin yeterli tani
kriterlerinin olmamasi nedeniyle ayirici tanida hastaligin in-
komplet formu bazen diistiiniimemektedir. Bu durum ise ta-
ninin gecikmesine neden olmaktadir. Her iki hastamizda da,
Kawasaki hastaligi tani kriterlerinden ikisi mevcuttu.

inkomplet Kawasaki hastaligi hakkindaki genel yanilgi,
bu durumun Kawasaki hastaliginin hafif formu olarak duisu-
nilmesidir. Ancak, énemli sayida hasta iceren bu grupta
ates ile beraber dortten az kriter olsa bile koroner arter tutu-
lumu olabilir (8). On yedinci Japonya Ulusal Strveyans veri-
lerinin kullanildigi 15 857 hastanin (%83,9'u komplet Kawa-
saki hastaligi, %16,1 inkomplet Kawasaki hastaligi) deger-
lendirildigi calismada, koroner arter anormalligi sikigr komp-
let hastalarda %14,2 bulunurken, inkomplet hastalarda bu
oran % 18,4 gibi daha yiksek oranlarda bulunmus, inkomp-
let Kawasaki hastaligi tanili hastalarin koroner arter tutulus
oranlan farkl yas gruplarinda karsilastirildiginda bir yas alti
ve bes yas Ustl hastalarda koroner arter anormallik sikhgi-
nin arttig gosterilmistir (9). Koroner arter anormalligi olan
hastalarimizin her ikisi de bir yasin altindaydi.

Kawasaki hastaliginin sik gérilen ve tani kriterleri iceri-
sinde yer alan bulgular disinda, daha ender gorilen bulgu-
lari da vardir. Bunlarin arasinda piydri, Uretrit, hidrosel, peri-
kardiyal eflizyon, artralji, artrit, ishal, hepatit, safra kesesi
hidropsu, pnémoni, uveit, aseptik menenjit ve yiz felci yer
almaktadir (Tablo Il). Kawasaki hastaliginin bir diger bulgusu
ise yakin zamanda uygulanan BCG asisinin yerinde gelisen
bdlgesel eritem ve endiirasyondur. Bu bulgu Kawasaki has-
taliinda ender gorilen ancak 6zgul bir bulgudur (10). Has-
taligin akut déneminde gdrilen bu bulgusu, aslinda ilk ola-
rak 1982 yilinda Takayama ve ark. tarafindan Japon tip lite-
rattiriinde bildiriimisse de, son yillarda dikkati cekmistir (11).
Asllama sonrasindaki 6 ila 12 ayllk ddnemde hastalik gegi-
rildiginde bu bulgu goérilebilmektedir (1). Etiyolojisi tam ola-
rak aydinlatilamamis olup, mikobakteriyel "heat shock pro-
tein" (HSP) 65 ve hastaligin akut déneminde artan insan
HSP 63’Unln capraz reaksiyon gostermeleri ile bu bdlgede
enflamasyonun gelistigine dair hipotezler vardir (12). Hasta-
larimizdan uzamis atesi disinda kirmizi cilek dili, ayak sirtin-
da 6demi olan birinci hastanin izleminde yaklasik olarak ye-
di ay 6nce yapilan BCG asisinin yerinde gelisen eritem ve
endurasyon hastaligin tanisinda oldukga yol gdsterici bir
bulgu oldu.

ikinci hastamizda ates ve makiilopapiiler dékiintiilerinin
yaninda sag hemiparezi mevcuttu. Hemiparezi; hastaligin
aseptik menenijit, ylz felci, serebral enfarkt, sensorinéral
isitme kaybi gibi nispeten daha sik gorllen nérolojik bulgu-
larina gére daha ender gorilen bir bulgusudur. Nérolojik
bulgularin gangliyonit, kraniyal ve periferik sinirlerde nérit ile
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iliskili olabilecegdi belirtiimistir. Ayrica bu nérolojik bulgular,
hastallk sirasinda beyinde gelistigi gdsterilen endoarterit,
periarterit, aseptik koryoretinit ve leptomenenijit ile de iligki-
lendirilmistir (13). Ichiyama ve ark., Kawasaki hastaligi olan
21 hastanin altisinda hastaligin akut déneminde lokalize ve
gegici serebral hipoperflizyon saptamiglar, sistemik bir vas-
kulitik hastalik olan Kawasaki hastaliginda gelisebilen sereb-
ral vaskiilitin nérolojik bulgulardan sorumlu olabilecegini be-
lirtilmiglerdir (14). Hastamizda serebral enfarkta ve bu tablo-
ya neden olabilecek iskemik serebrovaskuler hastaliklara
y6nelik yapilan beyin MR'si ve beyin MR-A'sI normal olarak
bulundu. Aseptik menenijit ya da bu klinik tabloya neden ola-
bilecek santral sinir sistemi enfeksiyonlarina yonelik yapilan
BOS incelemesi normaldi.

Kawasaki hastaliginda tedavinin uygulanmamasi duru-
munda kardiyak komplikasyonlarin gelisme riskinin %20 ile
25 arasinda oldugu g6z 6nine alindiginda, erken taninin ve
tedavinin énemi anlagiimaktadir. ASA tedavisinin tek basina
uygulanmasi koroner arter anormalligi gelisimini belirgin ola-
rak azaltmamaktadir. Ancak yiiksek doz ASA ile birlikte IVIG
kullaniminin bu komplikasyonun gelisimini % 4’lere geriletti-
@i gosterilmistir. Ginimizde Kawasaki hastaliginin standart
tedavisi 2 g/kg IVIG (10-12 saatlik inflizyon seklinde) ve 80-
100 mg/kg/gin ASA (oral, dért doza bolinmUs) seklindedir.
Hastalarin %10-15’inde, yilksek doz ASA ve IVIG tedavisi-
ne ragmen ates devam edebilir ya da tekrarlayabilir (1). Ka-
wasaki hastaliginda iViG ve ASA tedavisine ek olarak korti-
kosteroid kullaniminin, ates kontrolinde ve erken taburcu-
luk Uzerinde olumlu etkileri gsterilmistir (15). Her iki hasta-
miza da standart IViG ve ASA tedavisi uygulandi. ikinci has-
tamizda bu standart tedaviye “pulse” metilprednizolon te-
davisi eklenildi. Her iki hastanin da tedavi sonrasindaki ilk
24 saatte atesi olmadi.

Hastaligin daha ender goérildigu dlkemizde uzun sureli
ates yakinmasi olan ¢ocuklarda ayirici tanida Kawasaki has-
taliginin genellikle komplet formu distndlurken, hastaligin
inkomplet formu bazen g6z ardi edilebilmektedir. Bu neden-
le uzamig atesi olan, dzellikle de bir yas alti bebeklerde Ka-
wasaki hastaliginin komplet formu kadar koroner arter anor-
malliklerinin daha sik gérildigl inkomplet formu da ayirici
tanilar arasinda yer almalidir. Biz bu yazida inkomplet Kawa-
saki hastaligi tanisi alan iki hasta ile; uzamis ates yakinmasi
olan hastalarda hastaligin tim tani kriterlerinin olmayabile-

cegini, hemiparezi gibi daha ender gérilen bulgularla hasta-
larin bagvurabilecegini ve ulusal asi programimizda yer alan
BCG asisinin uygulama bolgesinde gelisen eritem ve endi-
rasyonun tanida yardimci olabilecegini vurgulamak istedik.
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