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Case Report / Olgu Sunumu
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Abstract

Kawasaki disease is an acute systemic vasculitis that
can affect almost all organs. Because of the serious
cardiac complications of the disease, early diagnosis
and treatment are extremely important. The diagnosis
is based on the presence of characteristic clinical
findings. Jaundice due to direct hyperbilirubinemia is
a rare manifestation of the disease. Acute cholestasis
and gallbladder hydrops are not only clinical features
but also atypical initial symptoms of the disease as
has also been reported. Liver involvement ranges
from mild asymptomatic increase in liver enzymes to
a severe cholestatic hepatitis and/or hydrops of the
gallbladder. This clinical presentation may cause
diagnostic dilemma and delay the initiation of treat-
ment. Kawasaki disease should be borne in mind in
patients who present with fever, vomiting, abdominal
pain, jaundice, and long-lasting fever, and should be
eveluated with echocardiogphy for the coronary
artery involvement. Here, we report two cases of
typical Kawasaki disease who initially presented with
hepatobiliary involvement, subsequently developed
typical Kawasaki disease signs and responded well
to the medical treatment. (J Pediatr Inf 2013; 7: 118-22)

Key words: Kawasaki disease, jaundice, hydrops of
the gallbladder

Ozet

Kawasaki hastaligi hemen hemen tiim organlar etkile-
yebilen akut sistemik bir vaskdlittir. Hastaligin ciddi
kardiyak komplikasyonlarindan dolayl erken tani ve
tedavi gok 6énemlidir. Tani karakteristik klinik bulgularin
varigi ile konulmaktadir. Direkt hiperbilribinemiye
bagl sarilik hastaligin nadir bir bulgusudur. Akut koles-
taz ve safra kesesi hidropsu hastaligin sadece klinik
ozellikleri olarak degil ayrica atipik baslangi¢ bulgulari
olarak da bildirilmistir. Karaciger tutulumu hafif asemp-
tomatik transaminaz yulksekliginden agir kolestatik
hepatit ve/veya safra kesesi hidropsuna kadar degise-
bilmektedir. Bu durum tanisal karigikliga neden olarak
tani ve tedavinin gecikmesine neden olmaktadir. Ates,
kusma, karin agnsi, sarilik sikayeti ile basvuran ve
izlemde atesi uzun siren hastalarda Kawasaki hastali-
g1 akla gelmeli ve koroner arter tutulumu agisindan
ekokardiyografi ile degerlendiriimelidir. Burada, hepa-
tobiliyer tutulum ile bagvurmus, sonrasinda tipik
Kawasaki hastaligi bulgularn ortaya cikmis ve tibbi
tedaviye iyi yanit vermis olan iki tipik Kawasaki hasta-
g1 olgusunu sunuyoruz. (J Pediatr Inf 2013; 7: 118-22)

Anahtar kelimeler: Kawasaki hastaligi, sarilik, safra
kesesi hidropsu

Giris

Kawasaki hastaligi, kendini sinirlayan, siklikla
bebekleri ve kiiclik cocuklan etkileyen akut multisis-
temik bir vaskdilittir. Gelismis toplumlarda ¢ocuklar-
daki kazaniimis kalp hastaliginin en dnemli nedeni-
dir. Tedavi ediimemis olgularn yaklasik %15-
25’inde koroner arter anevrizmasl veya ektazisi
gelisir. Buna bagl olarak miyokard infarktiisd, iske-
mik kalp hastaligi ve ani 6lime neden olabilir (1).

Hastaligin ciddi kardiyak komplikasyonlarin-
dan dolayi erken tani ve tedavi oldukca dnemli-
dir. Erken tani ve tedavi ile koroner arter anor-
malligi riski 6nemli derecede azalmaktadir. Bu
nedenle uzun sireli ates yakinmasi olan ¢ocuk-
larda Kawasaki hastaliginin komplet ve inkomp-
let formu mutlaka ayirici tanilar arasinda yer
almalidir (1-4).

Burada ates, karin agrisi, kusma ve sarilik
yakinmalari ile basvuran akut hepatit-kolesistit-
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kolanjit 6n tanilari ile izlenirken erken dénemde tipik
Kawasaki hastaligi tanisi alan ve komplikasyonsuz bir
sekilde sifa ile taburcu olan iki olgumuzu sunduk.

Olgu Sunumlan

Olgu 1

Alti yasinda kiz olgu, bes giin 6nce baslayan ates yuk-
sekligi, kusma ve sarilik yakinmalari ile hastanemize akut
kolesistit-kolanjit 6n tanilan ile sevk edildi. Huzursuz
oldugu goézlenen hastanin fizik muayenesinde; cilt ve
skleralar ikterik gériinimde, vicut sicakhigi: 38,5°C (aksil-
ler) oélclldl. Bilateral konjunktivalari kizark, dudaklari
kuru ve catlak, dili kirmizi gilek gériniminde idi. Sag
posterior servikalde 3x2 cm hassas olmayan lenfadeno-
pati, pubik bélgede eritamatdz dokiintu ile perianal soyul-
ma mevcuttu. Karaciger kot kavsinde 4 cm ele gelmek-
teydi. Laboratuvar incelemelerinde hemoglobin 9,6 g/dL,
beyaz kiire 21,100/mm3 (%82 PNL, %10 lenfosit), trom-
bosit sayisi 413000 /mm3, eritrosit sedimentasyon hizi
(ESH) 132 mm/saat, C-reaktif protein (CRP) >21,4 mg/dL,
alanin aminotransferaz (ALT) 45 IU/L; aspartat aminot-
ransferaz (AST) 60 IU/L, total bilirubin/ direk bilirubin
8,7/4,6 mg/dL, alkalen fosfataz (ALP) 167 IU/L, gamma
glutamiltranspeptidaz (GGT) 53 IU/L, albimin 2,2 g/dL
saptandi. Tam idrar tetkikinde biliribln ve Urobilinojen
pozitifligi ile her sahada 8-10 I6kosit saptandi. Klinik ve
laboratuvar bulgulari ile olguda Kawasaki hastaligi ve
buna bagl hepatobiliyer sistem tutulumu dustnuldi.
Kan, idrar ve bogaz kdlttrleri, viral serolojik testler, bru-
sella ve salmonella aglitinasyon testleri, romatoid faktor
ve antinUkleer antikor génderildi. Batin ultrasonografide
(USG) hepatomegali ve safra duvar kalinliginda artis sap-
tandi. Ekokardiyografide hafif derecede mitral yetersizlik,
hafif sistolik disfonksiyon ve koroner arterlerde perivas-
kiler ekojenite artisi izlendi. Koroner arter anevrizmasi
izlenmedi. Elektrokardiyografi ve kardiyak enzimler nor-
maldi. intravenéz immiinglobiilin (IVIG) 2 gr/kg/giin 12
saatte inflzyon ve aspirin 80 mg/kg/giin dort dozda
baslandi. Bu tedaviyi takiben hastanin atesi dustil ve izle-
minin dérdinci guninde parmaklarda periungal soyul-
malar izlendi. Altinci giiniinde trombosit sayisi 727000 /
mms3, ESH 108 mm/saat, CRP 4 mg/dL, ALT/AST 30/16
IU/L, total bilirubin/direk bilirubin 2,5/1,2 mg/dL, albimin
3 g/dL saptandi. izlemde mitral yetersizlik, sistolik dis-
fonksiyon ve koroner arterlerdeki perivaskiler ekojenite
artisi bulgulari dizeldi. Eritrosit sedimentasyon hizi ve
CRP normale dondiikten sonra antiagregan dozda (3-5
mg/kg/glin) aspirin tedavisi ile taburcu edildi.

Olgu 2
Yedi yasindaki kiz olgu ates, kusma, karin agrisi sebe-
bi ile bagvurdugu merkezde tam idrar tetkikinde bol 16ko-

sit saptanmasi sebebiyle seftriakson tedavisi ile izleme
alinmis. Tedavinin baslanmasindan iki giin sonra sikayet-
lerinin devam etmesi nedeniyle ayni merkeze tekrar bas-
vurmus ve transaminaz yUksekligi tespit edilerek hasta-
nemize sevk edilmis. Fizik muayenede huzursuz gori-
niimde, vicut sicakhg 38,9°C (aksiller) idi. Orofarenks
hiperemik, tonsiller hipertrofik ve eksudatif, dili kirmiz
cilek gorinimiinde idi. Sag posterior servikal zincirde
1,5x2 cm, sol posterior servikal zincirde 1,5x1 cm hassas
olmayan lenfadenopati, gastrointestinal sistem muayene-
sinde batin distansiyonu ve batinda hassasiyet saptandi.
Laboratuar incelemesinde; hemoglobin 13,1 g/dL, beyaz
kire 9200/mm3, trombosit sayisi 292000 /mm?3 idi.
Periferik yaymada %88 ndtrofil, %10 lenfosit saptandi,
atipik hiicre gorulmedi. Eritrosit sedimentasyon hizi 96
mm/saat, CRP 17,1 mg/dL, ALT/AST 183/448 IU/L, total
bilirubin/direk bilirubin  2,41/1,33 mg/dL, ALP/GGT
572/480 IU/L, albGmin/total protein 2,6/5,8 g/dL idi. Tam
idrar tetkikinde biliriblin ve Urobilinojen pozitifligi saptan-
di. Ayakta direkt batin grafisinde 6zellik olmayan olgu
akut tonsillofarenjit ve akut hepatit 6n tanilari ileri tetkik ve
tedavi amagh yatirldi. Kan, idrar ve bogaz kdltirleri, viral
serolojik testler, brusella, salmonella aglutinasyon testleri,
anti streptolizin-O (ASO) antikoru goénderildi. Batin
USG’de karaciger parankim ekojinetesi normal, solda
daha belirgin olmak Uzere safra yollarn belirgin, periportal
alanda ve safra yollari ¢cevresinde ekojenite artisi, safra
kesesi duvar kalinhginda artis, perikolesistik alanda ser-
best sivi izlendi. Cocuk cerrahisi ve gastroenteroloji tara-
findan degerlendirilen hastaya akut kolesistit/kolanjit 6n
tanilan ile meropenem ve ursodeoksikolik asit tedavileri
énerildi. izleminin ikinci giiniinde ates, karin agrisi, safra-
siz kusmasi, batinda hassasiyeti devam eden hastanin
gbbek cevresinde hedef lezyon seklinde eritemat6z
dékiinti gelisti. ilk bagvuruda bakilan serum amilaz diize-
yinin 32 1U/L (N:10-100 IU/L)’den 68 IU/L’ye ylkselmesi
nedeniyle parotit ve pankreatit agisindan boyun USG ve
magnetik rezonans kolanjiografi istendi. Kolanjiografide
akut pankreatit lehine bulgu saptanmadi ve akalkiloz
kolesistit ile uyumlu bulgular olarak degerlendirildi. Boyun
USG’de parotis ve diger tikrik bezleri normal boyut ve
yapida, anterior ve posterior servikal zincir Ust yarisinda
en blyldglu sagda 15 mm, solda 13 mm boyuta ulasan
reaktif lenf nodlari izlendi. izleminin Gclincl giiniinde
(hastaligin 5. giin{) her iki konjunktivada kizariklk, dudak-
larda kuruluk, kizariklik ve kabuklanma gelisti. Gdébek
cevresindeki hedef lezyon tarzindaki dékintinin bilateral
pretibial bolgeye yayildigi gorildi. Antibiyotik tedavisine
ragmen bes ginden fazla slren ates, dokintl, agiz
mukoza degisikligi, gilek dili, konjonktivit, lenfadenopati
olmasi nedeniyle Kawasaki hastali§i yoninden ekokardi-
yografi yapildi. Ekokardiyografide sag ve sol koroner arter
proksimal kisimlarinda ekojenite artigi ve hafif genisleme
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Resim 1. Ekokardiyografide sag koroner arter proksimal
kisminda genigleme ve perivaskuler ekojenite artigi
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Resim 2. Ekokardiyografide sol koroner arter proksimal
kisminda genisleme ve perivaskiler ekojenite artigi

ile hafif mitral yetersizlik saptandi. Sag koroner arter: 4,64 mm
(Resim 1), sol koroner arter: 4.07 mm (Resim 2) [N: <4 mm
(1)] olgildl. Elektrokardiyografi ve kardiyak enzimler
(Troponin I, CK-MB) normaldi. Kawasaki hastaligi tanisi
ile IVIG 2 gr/kg/giin 12 saatte inflizyon ve aspirin 80 mg/
kg/giin dért dozda baslandi. iVIG tedavisinden 36 saat
sonra atesi sebat ettiginden ikinci kez IViG 2 gr/kg/giin 12
saatte inflizyon verildi. Atesi disen olgunun izleminin
besinci guninde dokuntisu geriledi ve parmaklarda peri-
ungal soyulma basladi. Altinci giinde trombosit sayisi
453000/mm3%e ylkseldi ve CRP degeri 9,7 mg/dL’ye
geriledi. Biyokimyasal incelemelerinde ALT/ AST 41/43
IU/L, total bilirubin/direk bilirubin 0,8/0,2 mg/dL, albimin
2,8 g/dL, ASO 387 IU/mL (N:<200 IU/mL) olarak saptan-
di. Kiultirlerinde Ureme olmadi ve antibiyotik tedavisi
yedinci ginde kesildi. Tim viral serolojik testleri, salmo-
nella ve brucella grup aglitinasyon testleri negatif sap-
tandi. Kontrol batin USG’de karaciger boyut ve parankimi
normal, safra yollan ve safra kesesi normal izlendi. iki

Resim 3. Tedavi sonrasi sol koroner arter proksimal kisminin
normal gérintisu

hafta sonra yapilan ekokardiyografide her iki koroner
arter proksimalindeki dilatasyonun ve mitral yetersizligi-
nin diizeldigi gorildi (Resim 3). izlemde trombosit sayisi
739000 /mm3’ye yiikseldi. Eritrosit sedimentasyon hizi ve
CRP normale dondiikten sonra aspirin tedavisi antiagre-
gan doza dusuldi ve bir ay sonra ekokardiyografi kontro-
Iline gelmek Uzere sifa ile taburcu edildi.

Tartisma

Kawasaki hastaligi hemen hemen tim organlar etkile-
yebilen akut sistemik bir vaskadilittir (5). Etiyolojisi henliz tam
olarak aydinlatilamamisgtir. Tani 6éyki ve klinik bulgular ile
konulmaktadir. Kawasaki hastaliginin klasik formunun tani-
sl icin bes giinden uzun siren ates ile birlikte, belirlenmis
bes kriterden dordinin varligi gerekmektedir. Bu klinik
kriterler; supuratif olmayan en az 1,5 cm ¢apinda servikal
lenfadenopati, bilateral ekslidatif olmayan bulber konjonk-
tivit, agiz-mukoza degisiklikleri, el ve ayaklarda sislik ve
sonrasinda deskuamasyon, vezikiler karakterde olmayan
eritemat6z polimorf dékintiddr. Hastaligin daha ender
g6rilen bulgulan ise myokardit, perikardit, endokardit,
perikardiyal efflizyon, pnémoni, sistemik arter anevrizmasi,
ylz felci, ishal, kusma, hepatit, safra kesesi hidropsu,
paralitik ileus, pankreatit, piydri, Uretrit, orsit, hidrosel,
interstisyel pnémoni, irritabilite, aseptik menenjit, koma,
anterior Uveit, artralji ve artrittir (1-5).

Ates varligi ile birlikte diger doért tani kriterinden daha
az tan kriterini tasiyan olgular “atipik” ya da” inkomplet”
Kawasaki hastaligi olarak tanimlanir. Bu grup igindeki
hastalar, klasik klinik &zelliklerinin timunad tasimadiklari
icin bu gruba “atipik” teriminden ¢cok” inkomplet” terimi
kullanilmaktadir. Yaygin olarak goérilen inkomplet
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Kawasaki hastaligi, erken bebeklik dénemi basta olmak
Uzere atesli bebeklerde taninin gecikmesine neden
olmaktadir (2, 4, 5).

Kawasaki hastaligi tanisi konulduktan sonra iViG 2 g/
kg dozda 10-12 saat inflizyonla, aspirin 80-100 mg/kg/
glin olarak 4 dozda uygulanir. Bu iki tedavinin ilk 10
gunde basglanmasi koroner arter tutulumunu oldukca
azaltmaktadir. Hastaligin baslangicindan 10 giin sonra
tani alan hastalara ise, yiksek ates ya da hastaligin diger
aktif bulgulari devam etmekteyse IVIG verilmesi 6neril-
mektedir (1-5). ikinci olgumuzda ates tedavi sonrasi 36
saat sebat ettigi icin IVIG ikinci kez verildi ve atesi diisti.
Aspirin, hasta en az 3-4 gin atessiz ise ve CRP normal
diizeye indigi zaman antiagregan doza (3-5 mg/kg/glin)
dUsUr0lir ve eger koroner arter tutulumu yoksa 6-8 hafta
devam ettirilir (1, 3, 5). iki olgumuzda da klasik tedaviden
sonra ates, koroner arter anormallikleri ve klinik bulgular
dizelip, ESH ve CRP normale dénlince aspirin antiagre-
gan doza dusuldi.

Kawasaki hastaliginda gastrointestinal sistem tutulu-
mu nadir gérilmektedir ve tanisal hatalara neden olabil-
mektedir (6). Ates ve akut batin ile bagvuran hastalar
genellikle cocuk cerrahisi kliniklerine yatiriimakta; apendi-
sit, barsak tikaniklidi, peritonit ve obstriktif kolestaz tani-
lan ile cerrahi girisim uygulanmaktadir (6). ishal, kusma,
karin agrisi gibi gastrointestinal bulgular ise hastaligin
erken déneminde yaklasik %30 hastada goérilebilmekte-
dir. Kawasaki hastaliinda hastalar nadiren akut batin
klinigi ile bagvurabilirler. Blylk ¢ocuklarda atesle birlikte
dokintu, karin agrisi ve hematemez varliginda Kawasaki
hastaligi ayirici tanida distniimelidir (7).

Kawasaki hastaligina bagl karaciger transaminazla-
rndaki yuksekligin mekanizmasi bilinmemektedir. Yaygin
inflamasyon, klclk-orta captaki damarlarin vaskdiliti,
miyokardite sekonder konjestif kalp yetmezligi, non-
steroid anti-inflamatuvar ilaglar, toksinlere bagh etkiler
veya bunlarin kombinasyonu sonucu olabilecegi diisinil-
mektedir (8). Safra kesesi hidropsunun genel olarak safra
kesesi duvarindaki vaskdulitik sirece sekonder olabilecegi
dusunilse de safra kesesinin ¢evresindeki buyimus lenf
nodlarinin obstriiksiyonu nedeniyle de olabilecegdi bildiril-
mistir (8, 9). Direkt hiperbiltribinemiye bagh sarilik hasta-
higin nadir bir bulgusudur (10). Bununla birlikte akut koles-
taz ve safra kesesi hidropsu hastaligin sadece klinik
Ozellikleri olarak degil ayrica atipik baslangi¢c bulgulari
olarak da bildirilmistir (5, 10).

Karaciger tutulumu hafif asemptomatik transaminaz
yuksekliginden agir kolestatik hepatit ve/veya safra kese-
si hidropsuna kadar degisebilir (8). Kawasaki hastalig ile
ilgili Glkemizden yayinlanan serilerde hepatobiliyer tutu-
lum ile ilgili degisik oranlar bildirilmistir. Ozdemir ve ark.
(11) 23 olguyu degerlendirdikleri seride 7 olguda (%30,4)
transaminaz yiksekligi, 3 olguda (%13) sarilik ve 1 olgu-

da (%4) safra kesesi hidropsu bildirmislerdir. Gilhan ve
ark. (12) 33 olgunun degerlendirildigi seride trombositoz-
dan sonra en sik ikinci laboratuvar bulgusu olarak 21
olguda (%63,6) ALT ylksekligi saptamistir. Kayiran ve
ark.’nin (13) 35 vakallk serisinde ise 10 olguda (%28,6)
transaminaz ylksekligi bildirilmistir.

Adawy ve ark.’nin (8) calismasinda transaminaz
yuksekligi olan Kawasaki hastalarinin ¢gogunda hafif
derecede yikseklik (Ust limitin iki katindan daha disuk),
sarilik ve hepatit tablosu ile bagvuran iki olguda ise Ust
limitin on katindan daha ylksek transaminaz yliksekligi
saptanmigtir. Bu iki hastada Kawasaki hastaligi tanisi
gec konulmus ve IVIG tedavisi gec baslanmistir.
Olgularimizin ikisi de hepatit, kolanjit, kolestaz ve safra
kesesi hidropsu ile basvurdu. Takiplerinde Kawasaki
hastaligi tani kriterlerinin tUmunin gérilmesi nedeniyle
tipik Kawasaki hastaligi tanisi erken dénemde konul-
mus ve tedaviye erken baslanmistir. Tedaviye erken
baslanmasi ile hastaliga bagl kardiyak komplikasyon-
larin engellendigini dislinmekteyiz. Tedavi ile birlikte
hastalarin klinik ve laboratuvar bulgular tamamen nor-
male dénmustur.

Sonug¢

Ates, karin agrisi, kusma ve sarilik yakinmalari ile bas-
vuran atesin uzun siirdigu olgularda Kawasaki hastaligi
akla gelmeli ve koroner arter tutulumu acgisindan erken
dénemde ekokardiyografi ile degerlendirilerek tedavi
erken baglanmalidir.
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Erratum / Dlizeltme

Sorumlu Yazar

Necdet Kuyucu

Derginizde daha 6nce yayinlanan, “Sevilay Topguoglu, Ali Ertug Aslankéyli, Semanur Kuyucu, Necdet Kuyucu. Hisiltil GCocuklarda
Respiratuar Sinsisyal Virtis, Parainfluenza Viriis ve insan Metapnémovirtis Sikliginin Arastinimasi. (Cocuk Enf Derg 2009;3:153-60)" adli
makalede yazarlar tarafindan yazim hatasi (Erratum) sonucu tesekkir yazisinin unutuldugu farkedilmistir.

Séz konusu makalenin sonuna “Bu makalenin istatistiksel analizleri Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Bioistatistik Béliimii’nden Prof. Dr.

Arzu Kanik tarafindan yapilmistir. Kendisine yardimlar icin tesekkiir ederiz” seklindeki tesekkilr yazisi eklenmistir.

Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari Anabilim Dali, Mersin, Tiirkiye
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