Cocuk Saghgr ve Hastaliklar: Dergisi 2016; 59: 131-135

Vaka Takdimi

Kawasaki hastalig1 sok sendromu: Bir vaka takdimi
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Kawasaki disease shock syndrome: case report. Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1
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Kawasaki disease (KD) is a generalized systemic vasculitis predominantly
involving medium-sized arteries. The Kawasaki disease shock syndrome (KDSS)
was reported firstly as myocardial dysfunction, earlier onset, coronary artery
involvement, and poor response to standard intravenous immunoglubulin (IVIG)
therapy. A three-month-old girl was admitted with high fever, irritability,
poor feeding and hemodynamic instability. For the presence of pyuria, fever
and clinical sepsis suspicion, intravenous empirical antibiotic treatment
was commenced with a preliminary diagnosis of urosepsis. Thereafter, an
echocardiographic investigation was performed because of persistent fever and
increasing platelet counts. Kawasaki disease was diagnosed by determining
coronary artery dilation on echocardiography. Here, a young infant with KDSS
was reported to emphasise this uncommon presentation of Kawasaki disease,
because of possible fatal outcome without timely IVIG treatment.
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OZET: Kawasaki hastalig1 siklikla orta ¢apli arterleri tutan sistemik, jeneralize
bir vaskiilittir. Kawasaki hastalig1 sok sendromu (KHSS) ilk olarak miyokardiyal
disfonksiyon, erken baslangig, daha siddetli koroner arter tutulumu ve standart
intraven6z immiinglobiilin (IVIG) tedavisine yanitin kotii olmasi olarak
bildirilmistir. Bu yazida ates, huzursuzluk, beslenmede azalma ve hemodinamik
bozukluk ile basvuran ii¢ aylik bir kiz bebek sunuldu. Ates, piyiiri ve klinik
sepsis siiphesi nedeniyle iirosepsis on tanisi ile ampirik intravenoz antibiyotik
tedavisi baslandi. Daha sonra atesin devam etmesi ve ilerleyici trombositoz
nedeniyle yapilan ekokardiyografik incelemede koroner arterde dilatasyonu
saptanmasi ile Kawasaki hastalig1 tanis1 konuldu. Burada Kawasaki hastaliginin,
zamaninda IVIG tedavisi yapilmadiginda &liimle sonuglanabilecek seyrek goriilen
bir ortaya ¢ikis sekli olan KHSS’li bir bebek olgu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: kawasaki hastaligi, sok.

Kawasaki hastaligy; genellikle bes yasindan kiigtik
cocuklarda ortaya ¢ikan, nedeni bilinmeyen akut
febril sistemik bir vaskiilittir. Koroner arterleri
tutma egilimi olan Kawasaki hastaligi, 6zellikle
endistrilesmis tilkelerde, cocuklarda edinsel
kalp hastaliginin en basta gelen nedenidir.!
Kawasaki hastaliginin klasik tani kriterleri;
en az bes giin siliren ates ve bes major klinik
bulgudan en az dordiiniin (polimorf dokiinti,
eksudasiz bilateral bulbar konjunktivit, tek
tarafli agrisiz servikal lenfadenopati, dudak ve
oral mukozada degisiklikler, ekstremitelerde

akut dénemde el ve ayaklarda endiiratif 6dem,
avuc ic¢lerinde eritem, subakut dénemde
periungual soyulma) bulunmasidir.? Kiigtik
bebeklerde daha sik bildirilen kismi Kawasaki
hastalig1 ise, baska bir nedenle agiklanamayan
bes giinden uzun siiren ates ve tanisal
kriterleri tam olarak tasimayan (sadece iki
veya li¢ tanesinin oldugu), ancak koroner arter
anormalliklerinin varlig1 olarak tanimlanir.3
Kawasaki hastaliginin akut evresi sirasinda
esas kardiyovaskiiler komplikasyon koroner
arter lezyonlar1 olmasina ragmen, daha az
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siklikla hemodinamik diizensizlik bildirilmistir.
Ilk defa Kanegaye ve arkadaslari* tarafindan
2009’da tanimlanan, hastaligin akut déneminde
hipotansiyon ve hacim genisleticilerin, vazoaktif
ajanlarin baslanmasini gerektiren bu tablo
Kawasaki hastaligr sok sendromu (KHSS)
olarak adlandirilmistir. Burada; baslangigta
klinik sepsis olarak tani alan, daha sonra hacim
genisletici siv1 tedavisi gerektiren hipotansiyonu
gelisen, periferik dolasimi bozulan, genis
spektrumlu antibiyotik tedavisine ragmen
akut faz reaktanlar1 yiiksek giden ve {igilincii
ekokardiyografik incelemede koroner arter
anevrizmasi saptanmasiyla Kawasaki hastaligi
tanisi almis olan bir KHSS olgusu sunulmustur.

Vaka Takdimi

Daha 6nce tamamen saglikli olan, ii¢ aylik kiz
hasta, bir glin 6nce baslayan ates, huzursuzluk,
emmede azalma yakinmalariyla getirildi.
Genel durumu orta, huzursuz ve letarjik
olan hastanin viicut sicakligr 38.3°C, nabiz
170/dakika, solunum sayis1 50/dakika olarak
saptand1. Fizik muayenede ates odag1 olmayan
hastaya lomber ponksiyon yapildi. BOS’un
(beyin-omurilik sivisi) direkt mikroskopik
incelemesinde hiicre veya Gram boyamada
mikroorganizma goriilmedi. Biyokimyasal
incelemesinde BOS protein ve glukoz normaldi.
Diger laboratuvar incelemelerinde; periferik kan
beyaz kiire sayisi 8.490/mm?3 hemoglobin 10.7
gr/dl, MCV (ortalama eritrosit hacmi) 86.5
fL, trombosit sayis1 504.000/mm3, C-reaktif
protein (CRP) 33 mg/L (0-4 mg/L), protrombin
zamani (PT) 16.8 saniye (10.0-15.5 sn), aPTT
(aktive parsiyal tromboplastin zamani) 36
sn (23-36 sn), PT INR (protrombin zamani-
uluslararas1 normalizasyon orani) 1.43 (0.53-
1.26) olarak bulundu. Serum albiimin ve diger
biyokimya degerleri normal sinirlardaydi. Idrar
mikroskopik incelemesinde 23 16kosit saptandi.
Piyiirisi olan hasta {irosepsis 6n tanisiyla servise
yatirildi. Kan, idrar ve BOS kdiltiirleri alindi.
Ampisilin ve sefotaksim tedavisi baslandi.

Hastanin tasikardisi (200 atim/dk) olmasi
tizerine ¢ekilen elektrokardiyografide siniis
tasikardisi, ekokardiyografide ince patent duktus
arteriyozus, apikal ventrikiiler septal defekt
vardi. Sol ventrikiil fonksiyonlari, koroner arter
cikis ve seyirleri normaldi. Hastaya digoksin
baslandi. Bozulmus koagiilasyon parametreleri
nedeniyle taze donmus plazma infiizyonu ve K
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vitamini destegi verildi.

Izleminde, antibiyotik tedavisinin 48 saati
dolduktan sonra, hastanin atesinin diismemesi
tizerine alinan kontrol periferik kan beyaz
kiire sayis1 14.000/mm?3, hemoglobin 11.7gr/dl
trombosit sayis1 472.000/mm3, CRP 255 mg/L
olarak bulundu. Kiltiirlerde tireme olmadi.
Ayni giin hipotansiyonu gelisen, perfiizyonu
bozulan hastaya bir kez 20 ml/kg serum
fizyolojik inflizyonu uyguland: ve yanit alindu.
Anemi nedeniyle bir kez eritrosit transfiizyonu
yapildi. Atesin besinci gliniinde abdominal ve
transfontanel ultrasonografi yapildi. Abdominal
ultrasonografide her iki bobrek parankim
ekojenitesi artmis olarak goriildii. Safra kesesi
dogald1. Transfontanel ultrasonografi normaldi.
fkinci kez yapilan ekokardiyografik incelemede
koroner dilatasyon saptanmadi. Yatisinin yedinci
gliniinde atesi diisen hastanin genel durumu
diizeldi, oral alim istegi artti. Tasikardisi
gerileyen hastanin digoksin tedavisi kesildi.
Hastanin CRP diizeyi 44 mg/Lye geriledi,
ancak trombositozu devam etti. Yedinci glinde
trombosit sayist 1.014.000/mm?3 olarak goriildii.
Antibiyotik tedavisi 14 giine tamamlanan
ve kontrol trombosit sayis1 837.000/ mm?3
olan hasta taburcu edildi. Taburculuktan alti
giin sonra huzursuzluk, emmede azalma ve
hafif ates yakinmalariyla tekrar getirildi. Fizik
muayenesinde genel durumu iyi, aktif, viicut
sicaklig1 37.4 °C, diger vital bulgular1 normaldi.
Laboratuvar incelemelerinde; periferik kan
beyaz kiire sayis1 13.300/mm3, trombosit
sayist 890.000/mm?3, CRP 89 mg/L, eritrosit
sedimentasyon hizi (ESH) 82 mm/saat olarak
bulundu. Tekrar servise yatirilan hastanin izlemi
sirasinda atesi olmamasina ragmen CRE, ESH
yiliksekligi ve belirgin trombositozu devam
etmesi tizerine Kawasaki hastaligi 6n tanisiyla
tiglincii kez tekrarlanan ekokardiyografide sag
koroner arterde 5.2-7.3 mm boyutlarinda
sakkiiler anevrizma saptandi. Sol koroner arter
fuziform olarak genis ve en genis yerinde
5,3 mm olarak olc¢iildi (Sekil 1). Koroner
arter anevrizmasi komplikasyonu gelismis
olan hastaya Kawasaki hastalig1 tanisiyla
intavendz immiinglobiilin (IVIG) (2 gr/kg/
glin, intravendz) verildi. Hasta subakut déneme
girdigi icin antikoagiilan dozda (3-5 mg/kg,
oral) aspirin, orta biiyiikliikte koroner arter
anevrizmasi gelistigi icin enoksaparin (100
{inite/kg, subkutan) olarak baslandi. IVIG
tedavisi sonrasinda 35. giinde CRP negatif,
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Sekil 1. Sag koroner arterde anevrizma, sol koroner arterde difiiz genisleme goriilmektedir.

trombosit sayis1 752.000/mm? olarak goriild.
[zleminde aritmi veya baska bir komplikasyon
gelismeyen hasta, bu taniyla ii¢ hafta hastanede
yatirildiktan sonra, enoksaparin ve diisiik
doz aspirin ile taburcu edilip bilgilerinin
kullanilmasi i¢in annesinden onam alindi.

Tartisma

Hastamiz baslangicta bir giinliik ates, tasikardi,
takipne, letarji klinik bulgulari ve CRP
yiliksekligi laboratuvar bulgusu ile sistemik
enflamatuar cevap sendromu (SIRS) ve piyiiri
varlig1 ile iirosepsis olarak degerlendirildi.
Sepsis, enfeksiyona kars: bozulmus konak
yanitinin neden oldugu yasami tehdit eden
organ disfonksiyonu olarak tanimlanir.
Sepsisli bir hastada, dolasimsal, hiicresel
ve metabolik anormalliklerin varliinda, tek
basina sepsise gore mortalite riskinin daha
yliksek oldugu, septik sok diisiiniilmelidir.>
Kawasaki hastaliginin akut déneminde, yas
ve cinsiyete gore tanimlanmis kan basincinin
-2SD’nin altinda olmasi, bazal kan basinci
degerinin %20’den daha fazla diismesi veya
kan basinci diizeyine bagl olmaksizin perfiizyon
bozuklugunun klinik bulgularinin (tasikardi,
kapiller yeniden dolus zamaninda uzama, soguk
ekstremiteler, zayiflamis nabiz, oligiiri veya
mental degisiklikler) olmasi durumlarindan
herhangi birinin eslik etmesi olarak tanimlanan
KHSS septik sokla karisabilir.# Antibiyotik
tedavisinin 48 saati dolduktan sonra, ates
yiiksekligi ve CRP diizeyinde artma ile birlikte
swv1 tedavisine yanitli hipotansiyon ve perfiizyon
bozuklugu gelisen hastamizin kan, idrar, BOS
kiiltiirlerinde {ireme olmamasi ile septik sokun
dislandigr diistinildd.

Hastanin ates siiresi, Kawasaki tanisi i¢in gerekli
olan ates siiresi ile uyumlu degildi.? Ancak, alt1
aylik veya daha kiiciik bebeklerde ates, baska
bir neden bulunamadan yedi giin veya daha
uzun slirdiiglinde ve sistemik enflamasyonu
gosteren laboratuvar kanitlar1 varsa, Kawasaki
hastaliginin higbir klinik kriteri olmasa bile
ekokardiyografik inceleme yapilmasi gerektigi
Onerilmistir.? Yedinci giinden 6nce gelisen
hemodinamik instabilite nedeniyle yapilan
ikinci ekokardiyografisinde de koroner arter
degisikligi olmayan hastaya, yedinci gilinden
sonra atesi diistiigii i¢in tekrar ekokardiyografik
degerlendirme yapilmamistr.

Kawasaki hastalig1 tanisinda; serum albiimin
<3.0 gr/dl, anemi, ALT yiiksekligi, yedi giinden
sonra trombosit sayisinin =450.000/mm3,
16kosit sayisinin =15.000/mm3, ve idrarda
100’1tk biiytitmede =10 16kosit varligl yardimei
testler olarak tanimlanmuistir.?> Hastamizda bu
laboratuvar bulgularindan anemi, trombositoz
ve piyliri vardi. Hastamizda Kawasaki hastalig1
6n tanisinin konulmasinda baslangicta var
olan trombositoz degerlendirilmemis olmasina
ragmen ilerleyici trombositoz, CRP ve ESH
yliksekligi ile birlikte ekokardiyografinin
ticiincli kez tekrarlanmasiyla tani konulmasini
saglamisti. Hastamizda var olan diger yardimci
laboratuvar bulgusu steril piyiiri idi.

Kawasaki hastaliginin klinik gidisi kendine
0zgii belirtilerin varligr ile akut, subakut
ve konvelesan olarak {i¢ evreye ayrilabilir.®
Hastaliginin baslangicindan 27 giin sonra tani
alan hastamiz; atesin tedrici olarak diismesi
ve diger belirtilerin gerilemesiyle karakterize
olan subakut evredeydi. Bu evrede ya da
konvelesan evrede ortaya ¢ikan ve yiiksek
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morbidite ve mortalite riski olan koroner
arter anevrizmasi varlig: ile Kawasaki hastaligi
tanist almisti. Koroner arter anevrizmasi igin
risk faktorlerinden olan uzamis ates siiresi,
ESH gibi enflamatuar parametrelerin uzun
siireli yliksekligi ve bir yasindan kii¢iik olmak
gibi faktorler hastamizda da vardi. Diger risk
faktorleri ise alt1 yasindan biiytlik yas ve erkek
cinsiyettir.®

Ik tanimlandig1 calismada Kawasaki hastalig1
tanisi alan 187 hastadan 13’tiniin (%7) KHSS
ile ortaya ¢iktig1 ve erken taninmasinin zor
oldugu bildirilmistir.# Tayvan’da yapilan niifusa
dayali genis bir epidemiyolojik arastirmada
KHSS insidansi Kawasaki hastaligi olan 100
hastada 1.45 olarak bulunmustur. Arastiricilar
Kawasaki hastalig1 olanlarla KHSS olanlar
karsilastirildiginda, KHSS olanlarin yasi daha
biiyiik, koroner arter anevrizmasi gelisme
riskinin ve hastanede yatis sliresinin daha uzun
oldugunu belirtmislerdir.” Kawasaki tanisiyla
bir ¢ocuk yogun bakim iinitesine yatirilan 25
hastanin 17’sinde KHSS tanimlanmuistir.8 KHSS
olan hastalarin ilk tanisinin, hastamizda oldugu
gibi Kawasaki hastalig1 olmadig bildirilmistir.?

Kawasaki hastaliginin erken doneminde seyrek
olarak bildirilen sok ve myokardiyal disfonksiyon,
tam olarak kanitlanmamis olmasina ragmen,
asir1 lretilen proenflamatuar sitokinlerin,
myositlerin kontraktil fonksiyonunda yol actig1
bozukluga bagli olabilecegi; IVIG tedavisinin
enflamatuar sitokin salinimindaki bozuklugu
diizelttigi ileri stiriilmiistiir.l® Hepsidinin
eritropoezin bozulmasiyla aneminin ortaya
¢itkmasinda anahtar bir rolii olabilecegi
ve koroner arter lezyonu ortaya ¢ikisinin
bir gostergesi olabilecegi diisiintilmiistiir.
Akut enflamasyonun bir belirte¢i olan ve
demir regulasyonunda gorev alan hepsidin
diizeylerinin incelendigi 87 Kawasaki hastasinin,
atesli kontrol hastalar1 ile karsilastirildigi
bir ¢alismada; yiiksek hepsidin diizeylerinin,
interlokin-6 diizeyleri ile pozitif, serum demir
ve hemoglobin diizeyleri ile negatif olarak
korele oldugu saptanmistir. Arastiricilar ayrica
yiiksek hepsidin diizeylerinin; IVIG tedavisine
yanitsizlik ve koroner arter lezyonu gelismesi
ile iliskili oldugunu gostermislerdir.!!

Baslangicta yanlis tani alabilen KHSS’li
hastalarin klinik gidisinin degisken oldugu,
enflamatuar parametrelerin diger Kawasaki
hastalarindan yiiksek oldugu, erken evrede
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yogun bakim destegi gerektirebilen sok ve
hipotansiyon gelisebildigi ve koroner arter
anevrizmasi gelisme riskinin ve bir dozdan
fazla IVIG gereksiniminin diger Kawasaki
hastalarindan yiiksek oldugu bildirilmistir.
Hastamizda oldugu gibi, bu hastalar erken
evrede Kawasaki hastaliginin kriterlerini
tasimadigindan IVIG tedavisinde gecikme
olabilir.? IVIG tedavisi verildiginde subakut
evrede olan hastamizda, tedaviye yanit CRP,
ESH ve trombositozda gerileme olarak alindi
ve ikinci kez IVIG verilmedi.

Hastaligin baslangicindan 10 giin ve daha
sonra verilen IVIG tedavisinin etkinligini
arastiran bir calismada, Kawasaki hastalarinin
%10-25’inde IVIG tedavisinin gec verildigi,
ozellikle alt1 ayin altindaki bebeklerde ve kismi
Kawasaki hastalarinda tedavi gecikmesinin
daha sik oldugu ve 11-20. giinlerde IVIG
tedavisi alan hastalarda 4-8. giinlerde tedavi
alan hastalara gore daha yiiksek koroner arter
lezyonu saptandigi, zaten ge¢ IVIG verilen
grubun %50 sinde tedavi Oncesinde koroner
arter lezyonu gelismis oldugu bildirilmistir.!?
Hastanin atesi ve sistemik enflamasyon
devam ediyorsa veya koroner arter bozuklugu
gelismigse, 10. giinden sonra da olsa IVIG
tedavisinin verilmesi donerilmistir. Koroner arter
tutulumu olan vakalarda trombozu 6nlemek i¢in
aspirine ek olarak varfarin veya diisiik molekiil
agirlikli heparin kullanilabilecegi bildirilmistir.?
Bizim hastamiz tani aldi§inda semptomlarin
baslamasindan sonra 27 giin ge¢mis, koroner
arterde 7.3 mm boyutunda bir anevrizma
vardi. Hastamizin seri ekokardiyografik
incelemelerinde koroner arterdeki lezyonda
bir gerileme saptanmadi. Trombozu &nlemek
amaciyla aspirine ek olarak 100 {inite/kg
enoksaparin verilmeye devam edildi.

KHSS’nin kiiclik bebeklerde tam veya kismi
Kawasaki hastaliginin hi¢bir klinik tani kriteri
ve dort veya bes giin siiren ates olmadan, septik
soku taklit eden bir tablo ile ortaya ¢ikabilecegi,
baslangicta var olan steril piylirinin yardimci
tani kriteri olabilecegi diistinilmiistiir. Alt1
aylik veya daha kiiciik bebeklerde ates, baska
bir neden bulunamadan yedi giin veya daha
uzun siirdiiglinde ve sistemik enflamasyonu
gosteren laboratuvar kanitlar1 varsa, Kawasaki
hastaliginin hicbir klinik kriteri olmasa bile
ekokardiyografik inceleme yapilmasi daha 6nce
onerilmistir. Hastamizda ise yedinci glinden
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sonra ates diismiis olmasina ragmen ESH ve
CRP yiiksekligi yaninda ilerleyici trombositoz
uyarict olmustur. Kiiclik bebeklerde hastalik
hem kismi olabilecegi, hem de septik soku taklit
edebilecegi icin daha erken tani, IVIG tedavisi
ve koroner arter komplikasyonlarinin 6nlenmesi
icin KHSS’nin ayirict tanida diisiiniilmesi
gerektigine dikkat cekilmistir.
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