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Pediatrik Romatoloji Gözüyle
Kawasaki Hastalığına Bakış

ÖÖZZEETT  Kawasaki hastalığı akut başlayan, kendini sınırlayabilen sistemik bir vaskülittir. Hastalık ateş, non-
pürülan konjonktivit, oral mukoza ve ekstremite değişiklikleri, döküntü, servikal lenfadenopati ile karak-
terizedir. Tanı klinik kriterlere göre konulmaktadır. Kawasaki hastalığının etiyolojisi bilinmemektedir.
Serolojik, genetik ve immünolojik çalışmalarda herhangi bir mikroorganizma saptanamasa da, enfeksi-
yonların sık olduğu aylarda hastalığın daha fazla görülmesi, vaskülitin çeşitli süperantijenler tarafından
tetiklendiğini, belli populasyonlarda ve kardeşlerde görülme sıklığının artması da genetik faktörleri dü-
şündürmektedir. Çeşitli kardiyovasküler komplikasyonlara yol açabilen bu hastalıkta koroner arter değişik-
likleri önemli morbidite ve mortalite sebebidir. İnkomplet Kawasaki hastalığı, tanı kriterlerini tam
karşılamayan hastalarda kullanılan bir terimdir. Beş günü geçen ateşi olan ve ancak iki veya üç kriteri karşı-
layabilen hastalarda inkomplet KH düşünülmelidir. Bu hastalarda laboratuvar tetkikleri ile tanı desteklen-
melidir. İnkomplet Kawasaki hastalığı özellikle infantlarda daha sık görülmektedir. İnfantlarda ve inkomplet
Kawasaki hastalarında  koroner arter anevrizması riski daha yüksektir. Bu sebeple bu hastaların zamanında
tanınarak tedavi edilmesi gerekmektedir. Tedavisiz vakalarda ateş, ortalama 12 gün içerisinde düşer ve has-
talık kendini sınırlar. Ancak kardiyak komplikasyonlar artar. Tedavide birinci basamak olarak intravenöz
immünglobulin ve Aspirin kullanılmaktadır. Dirençli vakalarda ise pulse metilprednizolon, tümör nekrozis
faktör-alfa blokerleri, plazmaferez, statinler ve immünsupresanlar kullanılmaktadır. Nedeni bilinmeyen ateş
etiyolojisinde önemli bir yeri olan Kawasaki hastalığının özellikle inkomplet formunun, kardiyak bulgular
ortaya çıkmadan erken tanı ve tedavisinin morbidite ve mortaliteyi önemli ölçüde azaltacağını düşünmek-
teyiz. Bu çalışma, genel pediatri pratiğinde sıklıkla rastlanan Kawasaki hastalığının patogenezi ve tedavisi ile
ilgili yenilikler hakkında bilgi verilmesi amacıyla hazırlanmıştır.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Mukokutanöz lenf nodu sendromu; etiyoloji; tedavi

AABBSS  TTRRAACCTT  Kawasaki disease is acute, self limiting, systemic vasculities of childhood. The clinical features of
Kawasaki disease reflect widespread inflammation of medium and small sized blood vessels. Diagnosis is based
upon evidence of systemic inflammation, as evidenced by fever, in association with signs of mucocutaneous
inflammation. The characteristic findings are bilateral nonexudative conjunctivitis, erythema of lips and oral
mucosa, rash, extremity changes, and lymphadenopathy. The etiology of Kawasaki disease is unknown. Sero-
logical, genetic and immunological studies can not be detected in any microorganism, Kawasaki disease which
is more frequent in the mounths of infectious disease, vasculitis be induced by various suggest superantigens.
Also, Kawasaki disease is more common in certain populations, increasing incidence in siblings suggests that
genetic factors. Kawasaki disease can cause variety cardiovascular complications that may cause significant
morbidity and mortality. Incomplete Kawasaki disease is a term that is used in patients who do not meet the
full diagnostic criteria. The patients had fever last five days who meet only 2 or 3 criterias should be consid-
ered incomplete Kawasaki disease. In these patients, the diagnosis should be supported by laboratory tests.
Incomplete Kawasaki disease is more often in infants. Also infants, and incomplete patients carry a higher
risk of coronary artery aneurysms. Therefore incomplete patients should be recognized and treated earlier. Un-
treated cases is self-limiting and their temperature falls an average of 12 days, but cardiac complications in-
crease. The first step in treatment is used in intravenous immunoglobulin and Aspirin. Pulse
methylprednisolone, tumor necrosis factor alpha blockers, plasmapheresis, statins and immunosuppressants
have been used in resistant patients. Kawasaki disease especially incomplete form is important role in the eti-
ology of fever of unknown origin. Therefore early diagnosis and treatment before cardiac symptomes signif-
icantly reduce morbidity and mortality suggest that. This review was prepared to assess pathogenesis and new
treatment strategies of Kawasaki disease.

KKeeyy  WWoorrddss::  Mucocutaneous lymph node syndrome; etiology; therapy
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awasaki hastalığı akut başlayan, kendini sı-
nırlayabilen sistemik bir vaskülittir. 1967
yılında Dr. Tomisaku Kawasaki tarafından

tarif edilmiştir.1 Ateş, nonpürülan konjonktivit,
oral mukoza ve ekstremite değişiklikleri, polimor-
fizm gösteren döküntü ve servikal lenfadenopati ile
karakterizedir. Koroner arter değişiklikleri önemli
morbidite ve mortalite sebebi olan hastalığın tanısı
hâlen klinik ölçütlere göre konulmaktadır.

EPİDEMİYOLOJİ

Kawasaki hastalığı Doğu Asya’da ve dünyanın çe-
şitli yerlerinde yaşayan Doğu Asyalılarda daha fazla
görülmektedir. Japonya’daki insidansı 100.000’de
240, Taiwan’da 69, Amerika Birleşik Devletleri
(ABD)’nde 20, İngiltere’de 8, İsrail’de 5 olarak bil-
dirilmektedir.2-6 Ülkemizde yapılan çalışmada ise
hastalığın insidansı %9 olarak saptanmıştır.7

Hastaların %85’i beş yaşın altındadır, en sık iki
yaş civarında görülmektedir.3,8 Erkeklerde daha
sıktır, erkek:kız oranı 1,36:1-1,62:1 arasında değiş-
mektedir. Hastanın kardeşinde gelişme riski 10 kat,
aynı kişide tekrarlama riski ise iki kat artmıştır.9,10

Sıklığı mevsimsel değişkenlik göstermekte; özel-
likle kış, daha nadiren yaz mevsiminde artmakta-
dır.2

ETİYOLOJİ VE PATOGENEZ

Kawasaki hastalığının etiyolojisi hâlen bilinme-
mektedir. Hastalığın epidemiyolojik ve klinik özel-
likleri enfeksiyon ajanları ile ilişkili olduğunu
düşündürmektedir.11,12 Serolojik, genetik ve immü-
nolojik çalışmalarda herhangi bir mikroorganizma
saptanamasa da, enfeksiyonların sık olduğu aylarda
hastalığın daha fazla görülmesi, vaskülitin çeşitli
süperantijenler tarafından tetiklendiğini düşün-
dürmektedir.13 Süperantijenler, antijen sunan hüc-
relere [antigen presenting cells (APC)] gerek
kalmaksızın özellikle T-Vβ hücrelerin yoğun bir
şekilde uyarılmasına neden olmaktadır. Bu hüc-
reler vaskülit ve anevrizma gelişiminden sorumlu
tutulmaktadır. “Toll like” reseptörlerin (TLR)-
özellikle TLR2-koroner arterlerde yoğun olarak
saptanması ve TLR2 defekti bulunan farelerde sü-
perantijenlerle Kawasaki hastalığının geliştirile-
memesi, hastalığın patogenezinde doğal immün

yanıtın da önemli bir rolü olduğunu göstermekte-
dir.14

Kawasaki hastalığı orta büyüklükteki arterlerin,
özellikle koronerlerin etkilendiği sistemik bir vas-
külittir. Damarlardaki hasarlanma inflamatuar hüc-
relerin vasküler dokuyu infiltre etmeleri sonucu
gelişir. Bu inflamatuar hücreler; nötrofiller, özellikle
CD8 T-lenfositler, eozinofiller, immünglobulin (Ig)
A sekrete eden plazma hücreleri ve makrofajlardır.15

Ateşin belirgin olduğu ilk iki haftalık dönemde, arter
duvarlarında doğal immün yanıtın göstergesi olan
nötrofilik hücre infiltrasyonu görülür.16,17 Hastalığın
bu döneminde adrenomedullin, granacalcin ve gra-
nülin gibi gen ekspresyonları yüksek olarak sapta-
nır. Bu transkripsiyon faktörleri zamanla azalırken,
kazanılmış immün yanıtın göstergesi olan CD8 ve
natural killer (NK) hücreleri artış gösterir.18 Arter-
lerde, plazma hücrelerinin ürettiği oligoklonal an-
tikorlar saptanmıştır. IgA sekrete eden plazma
hücrelerinin respiratuar sistem ve arterlerde tespit
edilmesi, etiyolojik ajanın solunum yolu ile girdiğini
ve kan yoluyla arteriyel sistemi, özellikle koronerleri
etkilediğini düşündürmektedir.19

Kawasaki hastalığında antiendotelyal hücre
antikorları, antinötrofil sitoplazma antikoru gibi
hümoral faktörler de değerlendirilmiştir.20 Tümör
nekrozis faktör alfa (TNF-α), interlökin (IL) 6 ve
vasküler endotelyal büyüme faktörü (VEGF) gibi
büyüme faktörlerinin serum düzeyleri yüksek ola-
rak saptanmıştır.21,22

Kawasaki hastalığının belli populasyonlarda
daha yaygın görülmesi, kardeşlerde görülme sık-
lığının artması genetik faktörleri düşündürmek-
tedir. HLA genlerinden B5, B44, Bw51, DR3 ve
DRB3*0301 beyaz ırkta, Bw54, Bw15 ve Bw35 Ja-
ponlarda, Bw51 Yahudilerde hastalık ile ilişkili
bulunmuştur.23 İnositol 1,4,5-trifosfat 3-kinaz C
(ITPKC), mannoz bağlayıcı lektin (MBL), anjiyo-
poetin 1 (ANGPT1), VEGF A gibi çeşitli genlerin
polimorfizmlerinin Kawasaki hastalığı riskini art-
tırdığı düşünülmektedir.24-26

KLİNİK BULGULAR

Tedavi edilmemiş Kawasaki hastalığında klinik
bulgular üç fazda seyreder. Akut febril dönem 10-
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14 gün sürer. Ardından iki-dört hafta süren suba-
kut dönem gelir. Aylar ve yıllarca süren sonraki
dönem ise iyileşme periyodudur (Şekil 1).27

KKaawwaassaakkii  hhaassttaallıığğıınnıınn  ttaannıı  ööllççüüttlleerrii::2288

Nedeni açıklanamayan ve beş günü geçen ateş
varlığında aşağıdaki klinik ölçütlerin dördünün
karşılanması durumunda tanı konulur.

1. Bilateral konjonktival kanlanma (%90),
2. Orofarengeal mukoz membran değişiklik-

leri: Kırmızı ve/veya çatlak dudaklar, çilek dili, hi-
peremik farenks (%80-90),

3. Periferik ekstremite değişiklikleri: Akut dö-
nemde el ve ayaklarda eritem ve/veya ödem, iyi-
leşme döneminde ise periungal soyulma (%50-85),

4. Özellikle gövdede belirgin polimorf dö-
küntü (%70-90),

5. Çapı 1,5 cm’yi geçen servikal lenfadenopati
(%50).

AAtteeşş:: Hastalığın en önemli bulgusudur. Ateş
40oC’ye ulaşır, çoğunlukla 38,5oC’nin üzerinde
sebat eder ve antipiretiklere dirençlidir. Beş tam
günü geçen, nedeni açıklanamayan ateş olgularında
Kawasaki hastalığı düşünülmelidir. Özellikle in-
fantlarda bazen ateş intermitent olabilir.29

KKoonnjjoonnkkttiivviitt:: Bilateral nonpürülan konjonkti-
vit hastaların %90’ında akut dönemde saptanır.

Hastalar anterior üveit nedeni ile çoğunlukla foto-
fobiktirler. Oküler inflamasyon spesifik tedavi ge-
rektirmeksizin sekel bırakmadan iyileşir.30

MMuukkoozziitt: Kırmızı çilek dili, kabarmış papilla-
lar ve kırmızı çatlak dudaklar hastalığın tipik bul-
gularıdır (Resim 1a). Vezikül, ülser, eksüdatif
tonsil varlığında viral veya bakteriyel enfeksi-
yonlar düşünülmelidir.31

DDöökküünnttüü:: Kawasaki hastalığında döküntü po-
limorfiktir. Tipik olarak perianal bölgeden eritem
ve deskuamasyon ile başlar, gövde ve ekstremite-
lerde maküler, morbiliform, hedef şeklinde lez-
yonlar ile devam eder (Resim 1b, c). Veziküler,
büllöz lezyonlar ve kaşıntı nadirdir. Hastalık önce-
sinde psöriyazis tanısı konulmamış hastalarda psö-
riyatik döküntüler tetiklenebilir.32

EEkkssttrreemmiittee  ddeeğğiişşiikklliikklleerrii: Akut dönemde el ve
ayak tabanında ödem ve eritem belirgindir. İyi-
leşme döneminde ise periungal bölgeden başlayan
soyulma görülür (Resim 1d).33

AArrttrriitt:: %7,5-25 oranında görülebilen bulgu-
dur. Çoğunlukla büyük eklemleri tutar, oligo veya
poliartiküler tutulum olabilir. Oldukça ağrılıdır, in-
travenöz immünglobulin (IVIg) ve Aspirin tedavi-
sine iyi yanıt verir, sekel bırakmadan iyileşir.34

LLeennffaaddeennooppaattii: Servikal lenfadenopati en az
görülen bulgudur, hastaların %50-75’inde sapta-
namaz.35 Yaygın lenfadenopati veya hepatosple-
nomegali varlığında alternatif tanılar değerlen-
dirilmelidir.

DİĞER KLİNİK BULGULAR

Kardiyak Bulgular

Kardiyovasküler bulgular tanı ölçütleri içinde yer
almamakla beraber, tanıyı desteklemek amacıyla
kullanılmaktadır. Akut dönemdeki kardiyak bul-
gular, ateşle korele olmayan taşikardi, hiperdina-
mik perikardiyum ve gallop ritmidir. Hastaların
çoğu anemik ve ateşli olduklarından masum üfü-
rüm duyulabilir. Ancak dörtte birinde apekste
mitral kapak regürjitasyonuna bağlı üfürüm de du-
yulabilir. Akut dönemde saptanan mitral regürji-
tasyon, valvülite veya iskemik kalp hastalığı ile
beraber papiller kas disfonksiyonuna bağlı olabilir.

ŞEKİL 1: Kawasaki Hastalığının akut, subakut ve iyileşme dönemindeki klinik
bulgular (Kaynak 27’den adapte edilmiştir).
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RESİM 1: a. Kırmızı ve çatlak dudaklar, b. BCG skarı etrafında kızarıklık, c. Perianal bölgede eritem, d. Periungal soyulma
(Resimler Prof.Dr. Özgür Kasapçopur’un arşivinden alınmıştır).
(Renkli hali için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)

Hastalar nadiren akut fulminan viral miyokorditi
taklit eden düşük kardiyak “output” ve şok ile baş-
vurabilirler.36

Hastalığın geç kardiyak bulguları koroner arter
anevrizması (KAA) ile ilgilidir. Ciddi koroner has-
talığı sıklıkla asemptomatiktir.37 Çocukluk döne-
minde tanı alamamış Kawasaki hastaları, erişkin
dönemde miyokard iskemisi tanısı alabilir. KAA,
ekokardiyografi ile en erken, ateş başlangıcından
yedi gün sonra saptanabilir. Tedavi edilmiş 100 has-
tanın retrospektif değerlendirmesinde, %43’ünün
ilk ekokardiyografisinde koroner arter anomalisi ol-
duğu saptanmış, bu hastaların %13’ünde ise KAA
gelişmiştir.38 Tedavi edilmemiş hastalarda ise KAA
riski %25 olarak değerlendirilmektedir.27

KAA için en önemli risk, faktörleri tanının ve
IVIg tedavisinin gecikmesidir. Diğer risk faktörleri
ise; hastalığın bir yaş altında ve dokuz yaş üzerinde
ortaya çıkması, erkek cinsiyeti etkilemesi, ateşli dö-
nemin uzun sürmesi, IVIg tedavisine yanıt alına-
maması, laboratuvar bulgularında; hemoglobin/
hematokrit, serum albumini, serum sodyumu ve
İgG seviyelerinin düşmesi, alanin aminotransferaz
(ALT), C-reaktif protein (CRP), sedimentasyon ve

IL-6, 8 düzeylerinin yükselmesi, genetik olarak;
matriks metalloproteinaz (MMP) ve endotelyal bü-
yüme faktörleri ile birlikte reseptör polimorfizmi
şeklinde sıralanabilir.39-43

Diğer Klinik Bulgular

Aseptik menenjit ve buna bağlı baş ağrısı, üst solu-
num yolu enfeksiyonu bulguları, sensörinöral
işitme kaybı, karın ağrısı, diyare, safra kesesi hid-
ropsu, hematüri, proteinüri, piyüri, skrotal şişlik ve
ağrı, Bacillus Calmette-Querin (BCG) skarında kı-
zarıklık ve kabuklanma görülebilir (Resim 1b).

LABORATUVAR BULGULARI

Kawasaki hastalığı, sistemik inflamasyon bulguları
ile karakterizedir. CRP, sedimentasyon ve nötrofil
sayısı artmıştır, toksik granülasyon mevcuttur.
Lenfosit hâkimiyeti ise viral hastalığı düşündürme-
lidir. Trombosit sayısı genellikle hastalığın ikinci
haftasında yükselir. Nadiren, koagülopatiye bağlı
olarak trombositler düşebilir, bu hastalarda KAA
riski artmıştır, morbidite ve mortalitesi yüksektir.44

Hemoglobin düzeyi ise ikinci haftada düşer. Nor-
mositik, normokromik bir anemi gelişir.
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ŞEKİL 2: Amerikan Kalp Akademisi ve Amerikan Pediatri Akademisinin inkomplet Kawasaki hastalığında önerdiği tanı algoritması.

Karaciğer fonksiyonları bozulabilir ve kolestaz
bulguları ortaya çıkabilir.45 Serum sodyumu düşe-
bilir ve gelişen hiponatremi KAA gelişme riskini
artırır.40 Lipid profilinde; trigliserid ve LDL dü-
zeylerinde yükselme, HDL seviyesinde düşme gö-
rülebilir.46 İdrarda piyüri saptanabilir. Bu piyüri
üretra kaynaklı olup, hücreler mononükleer ka-
rakterdedir ve stikle lökosit esteraz reaksiyonu ver-
mezler.47

Serebrospinal sıvıda şeker ve protein seviye-
leri normal iken, mononükleer hücre pleositozu
görülebilir.48 Sinovyal sıvıda ise 125-300 bin/mm³
nötrofil karakterli hücre saptanabilir.49

İNKOMPLET (ATİPİK) KAWASAKİ HASTALIĞI

Hastalığın tanı ölçütlerini tam karşılamayan hasta-
larda kullanılan bir terimdir ve “inkomplet Kawa-
saki hastalığı” terimi tercih edilmektedir. Söz
konusu durum hastalığın değişik formlarını değil,
ölçütlerin karşılanamamasını ifade etmektedir.36

İnkomplet Kawasaki hastalığı insidansı tam olarak
bilinmemekle birlikte, yapılan çalışmalarda  %10
civarında olduğu bildirilmektedir. Altı aydan
küçük infantlarda insidansın daha yüksek olduğu

düşünülmektedir.50 Beş günün üzerinde ateşi olan,
ancak ölçütlerden iki veya üçünü karşılayabilen
hastalarda inkomplet Kawasaki hastalığı düşü-
nülmelidir. Bu hastalarda laboratuvar tetkikleri
ile tanı desteklenmelidir.

DDeesstteekklleeyyiiccii  llaabboorraattuuvvaarr  tteettkkiikklleerrii::

1. Akut faz reaktanlarında artış (CRP≥3,0
mg/dL ya da sedimentasyon≥40 mm/saat),

2. WBC≥15.000/mm³,

3. Normositik, normokromik anemi,

4. Piyüri,

5. Serum ALT≥50 U/L,

6. Serum albumin ≤3 g/dL,

7. Trombosit sayısı yedinci günden sonra
≥450.000/mm³.

Amerikan Kalp Akademisi [American Hearth
Association (AHA)] ve Pediatri Akademisi [Ame-
rican Academy of Pediatrics (AAP)] inkomplet Ka-
wasaki hastalığı tanısı için bir algoritma önermiştir
(Şekil 2).

Bu algoritmaya göre; ateş süresi beş günü
geçen, iki veya üç klinik ölçütü karşılayan hastada,
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CRP ve sedimentasyon yüksek saptanırsa, des-
tekleyici laboratuvar tetkiklerinden üç ve daha
fazlasının bulunması veya ekokardiyografik de-
ğerlendirmede koroner arter anomalisi saptanması
durumunda tedavi başlanmalıdır. İnkomplet Ka-
wasaki hastalığı özellikle infantlarda daha sık gö-
rülmektedir. Hastalığa yakalanan infantlar ve
inkomplet Kawasaki hastaları aynı zamanda daha
yüksek KAA riski taşımaktadır.51 Bu sebeple in-
komplet Kawasaki hastalığının zamanında tanına-
rak, tedavi edilmesi gerekmektedir.

AYIRICI TANI

Hastalığın klinik olarak eksüdatif konjonktivit, ek-
südatif farenjit, ağız içi lezyonlar, bülloz ve vezi-
küler döküntü ve jeneralize lenfadenopati ile
seyreden hastalıklardan ayırıcı tanısı yapılmalıdır.
Hastalığa aynı anda enfeksiyon da eşlik edebilir,
böyle bir beraberlik durumunda tanı koymak zor-
laşmakta ve KAA riski de artmaktadır.52

Ayırıcı tanıda kızamık, ekovirüs, adenovirüs ve
Epstein-Barr virüs (EBV) enfeksiyonları, stafilokok-
sik toksik şok sendromu, streptokok toksinine bağlı
kızıl ve streptokoksik toksik şok sendromu, kayalık
dağlar ateşi, leptospiroz, Stevens-Johnson sendromu
ve serum hastalığı, sistemik jüvenil idiyopatik artrit
ve civa zehirlenmesi değerlendirilmelidir.

TEDAVİ

Hastalığın ilk 7-10 gün içerisinde tedavi edilmesi,
morbidite ve mortalitenin azaltılması için oldukça
önemlidir. Kawasaki hastalığı ve inkomplet Kawa-
saki hastalığı tanısı konulan tüm hastalar tedavi
edilmelidir.53 Tedavisiz olgularda ortalama 12 gün
içerisinde ateş düşer ve hastalık kendini sınırlar.
Ancak, kardiyak komplikasyonlar artar.

Başlangıç tedavisinde 2 g/kg IVIg tek doz ola-
rak 8-12 saatte infüze edilmelidir. Aspirin 80-100
mg/kg/gün (maksimum: 4 g/gün) dört doza bölün-
müş şekilde başlanmalıdır.36

İNTRAVENÖZ İMMÜNGLOBULİN

IVIg tedavisinin etki mekanizması tam olarak bi-
linmemektedir. Ateşi ve akut faz reaktanlarını dü-
şürerek genel bir antiinflamatuar etki oluşturmak-

tadır. Olası etki mekanizmaları; sitokin seviyelerini
ve üretimini dengelemek, bakteriyel süperantijen-
leri veya diğer etiyolojik ajanları nötralize etmek,
supresör T-hücrelerin aktivitesini artırmak, antikor
sentezini azaltmak, antiidiyopatik antikor sağlamak
şeklinde sıralanabilir.36 IVIg tedavisi koroner arter
anomalisi gelişme riskini azaltmakla kalmaz, aynı
zamanda miyokard kontraktilitesindeki azalmayı ve
lipoprotein profilindeki bozulmaları da düzeltir.46,54

Tedavinin etkinliği ilk 10 gün içerisinde yük-
sek olsa da, AHA ve AAP, IVIg tedavisinin ilk 10
günden sonra tanı almış, ateşi devam eden ve başka
bir neden bulunamayan, anevrizması olan ya da sis-
temik inflamasyon bulguları devam eden hastalara
da verilmesini önermektedir.36

ASPİRİN

Antiinflamatuar ve antiagregan etkisi nedeni ile
kullanılmaktadır. Doz 80-100 mg/kg/gün’den, ateş
düştükten 48 saat sonra 3-5 mg/kg/gün’e inilmeli-
dir. Bu dozda, akut faz reaktanları normal seviye-
lere düşünceye kadar devam edilmelidir. Aspirin
KAA saptanmasa bile hastalığın başlangıç zama-
nından itibaren iki ay boyunca verilmelidir. KAA
olan ve Aspirin tedavisi alan hastalarda, antiagre-
gan etkinin bloke olması nedeni ile ibuprofen kul-
lanımından kaçınılmalıdır.55

DİRENÇLİ KAWASAKİ HASTALIĞI

IVIg tedavisinin bitiminden 36 saat sonra ateşin
tekrarlaması veya halen devam etmesi duru-
munda dirençli Kawasaki hastalığı düşünülmeli-
dir. Bu süreden önceki ateş yükselmeleri verilen
medikasyon, araya giren bir enfeksiyon veya
artritle ilişkili olabilir. Orta derecede ateş yük-
selmeleri dahi vaskülitin aktive olduğunu ve 
koroner arter hasarının devam ettiğini göster-
mektedir. Böyle hastalarda, IVIg tedavisine yanıt
verenlere göre KAA riski dokuz kat artmaktadır.56

Dirençli hastalık insidansı %10-20 arasında 
değişmektedir.57 Japonya’da dirençli Kawasaki
hastalığını öngörmek amaçlı yapılmış çeşitli skor-
lama sistemlerinin sensitivite ve spesifisiteleri
geniş bir aralık göstermekte olup, bu skorlama sis-
temlerinin diğer toplumlar için uygun olup olma-
dığı henüz bilinmemektedir.41,57-59 Çalışmalarda
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dirençli Kawasaki hastalığı için öngörülen risk fak-
törleri;

1. Küçük yaş, özellikle bir yaş altı hastalar,

2. Erken tanınması ve tedavinin dördüncü
günden önce verilmesi: Burada kast edilen, hastalı-
ğın klinik bulgularının ilk günlerde ortaya çıkması
ve kliniğin şiddetli olmasıdır,58

3. CRP yüksekliği (8-10 mg/dL),

4. Aspartat aminotransferaz (AST) ve ALT
yüksekliği,

5. Trombosit sayısının <300.000 olması,

6. Bant nötrofil artışı,

7. Serum Na<133 mEq/L ve serum albumin
değerinin düşük olması olarak değerlendirilmiş-
tir.41,57-61

IVIg direncinin nedeni tam olarak açıklana-
masa da, dolaşımda artmış platelet aktive edici
faktör gibi inflamatuar mediyatörler sorumlu tu-
tulmaktadır.62

Ateşin 36. saatten sonra devam etmesi duru-
munda, dirençli hastalık ayırıcı tanısında verilen
IVIg tedavisine bağlı ateş ve makrofaj aktivasyon
sendromu akılda tutulmalıdır.63,64 Eğer Kawasaki
hastalığının bulguları üç-dört hafta gibi uzun süre-
ler devam ediyorsa sistemik jüvenil idiyopatik art-
rit (JİA) ve poliartritis nodoza (PAN) alternatif
tanılar olarak düşünülmelidir.

Ateşin devam etmesi durumunda, etiyolojide
başka bir etken bulunamadıysa, dirençli hastalık
tedavisinde tekrar 2 g/kg IVIg verilmesi öneril-
mektedir.10,36 Kümülatif dozun 4 g/kg’ın üzerine
çıkılması etkisiz bulunmakta ve önerilmemekte-
dir.

İkinci IVIg uygulamasına rağmen ateşin de-
vamı ve yine başka etiyolojik faktör bulunamaması
durumunda diğer tedavi seçenekleri gündeme gel-
melidir.65

GLUKOKORTİKOİD

Glukokortikoid tedavi pulse-metilprednizolon şek-
linde, 30 mg/kg dozda günde bir kez iki saati geçen
infüzyon süresi ile ateş düşünceye ve mukokutanöz

semptomlar gerileyene kadar veya üç gün süreyle
verilmelidir. Yapılan çalışmalarda steroid tedavisi
ile ateş ve klinik semptomların gerilemesinde ol-
dukça iyi sonuçlar elde edilmekle beraber, KAA
gelişmesi riskini önlemekte fark saptanamamış-
tır.66-71

Japonya’da yapılan RAISE çalışmasında Koba-
yashi skorlamasına göre şiddetli Kawasaki hastalığı
tanısı alan ve IVIg, Aspirin, steroid tedavisi verilen
bir grup hastada ise KAA gelişme riski, steroid kul-
lanılmayan gruba göre oldukça düşük bulunmuş-
tur.72

Tümör Nekrozis Faktör-Alfa Blokerleri

İİnnfflliikkssiimmaabb:: TNF-α bağlayan monoklonal an-
tikordur. İlk doz IVIg tedavisine yanıt vermeyen
hastalarda 5 mg/kg dozda uygulanmıştır.73 Klinik
olarak yanıt alınmakla beraber, KAA açısından
ikinci doz IVIg verilen hasta grubu ile fark sapta-
namamıştır.74 Henüz sınırlı sayıda çalışma bulun-
duğundan primer tedavi protokolünde yer
almamaktadır.75,76

EEttaanneerrcceepptt::  TNF-α ve reseptörüne bağlanarak
blokaj yapan rekombinant bir proteindir. Kawasaki
hastalığında kullanımı olgu sunumları boyutunda-
dır.77

PPeennttookkssiiffiilliinn::  TNF-α messenger RNA trans-
kripsiyonunu engelleyen bir metil ksantin bileşe-
nidir. Daha çok periferik damar hastalıklarında
kullanılmaktadır. Kawasaki hastalığında kullanımı
ile ilgili bilgiler sınırlıdır.78

PPllaazzmmaaffeerreezz::  Genel olarak akut inflamatuar
durumlarda etkili bir yöntemdir. Ancak bu tedavi
yöntemi Kawasaki hastalığında iki doz IVIg, PMP
ve infliksimab tedavisine rağmen aktif vasküliti
devam eden hastalarda düşünülebilir.36

DDiiğğeerr  tteeddaavviilleerr:: Siklofosfamid, siklosporin, ri-
tüksimab, tosilizumab, antioksidanlar ve nötrofil
elastaz inhibitörleri dirençli Kawasaki hastalığı te-
davisinde yeni gündeme gelen tedavi seçenekleri-
dir.79-83

KOMPLİKASYONLAR

Komplikasyonlar kardiyovasküler hastalıkla ilişki-
lidir. Akut dönemde nadiren görülebilen kalp yet-
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Risk seviyesi Bulgu Farmakolojik tedavi Fiziksel aktivite kısıtlaması İzlem
1 KA değişikliği yok İlk 6-8 hafta sonrasında gerekli değil İlk 6-8 hafta sonrasında gerekli değil 5 yılda bir riski değerlendir

2 Geçici KA ektazisi İlk 6-8 hafta sonrasında gerekli değil İlk 6-8 hafta sonrasında gerekli değil 3-5 yılda bir riski değerlendir

3 Bir adet küçük-orta Anevrizma gerileyene kadar <11 yaşta ilk 6-8 hafta sonrasında Yıllık değerlendirme

KA anevrizması düşük düz Aspirin gerekli değil, 11-20 yaş arası

kardiyak değerlendirmeye göre

4 ≥1 büyük veya dev anev- Uzun dönem antiagregan ve Kanamaya eğilim olduğundan Yılda iki kez

rizma veya aynı KA’da multipl varfarin veya düşük molekül yakın dövüş sporları sakıncalı,

veya kompleks anevrizma ağırlıklı heparin (LMWH) diğer fiziksel aktiviteler kardiyak

(obstrüksiyon yok) değerlendirmeye göre yapılmalıdır

5 KA obstrüksiyonu mevcut Uzun dönem antiagregan ve Kanamaya eğilim olduğundan Yılda iki kez

varfarin veya LMWH, yakın dövüş sporları sakıncalı,

gerekirse beta-bloker diğer fiziksel aktiviteler kardiyak

değerlendirmeye göre yapılmalıdır

TABLO 1: Kawasaki hastalığı risk gruplarına göre izlem çizelgesi.

KA: Koroner arter.

mezliği, miyokardiyal inflamasyon ile ilişkilidir ve
rutin tedaviye oldukça iyi yanıt verir. İkinci hafta-
dan sonra görülebilen yeni bir miyokardiyal dis-
fonksiyon ise iskemi veya infarkt sonucu gelişebilir.
Şiddetli Kawasaki hastalığında görülen koroner ok-
lüzyon, miyokard infarktüsü ve aritmi şeklinde
bulgu verebilir. Santral veya periferik trombüs ge-
lişmesi durumunda ise antikoagülan tedaviye trom-
bolitik tedavi eklemek gerekebilir.36

PROGNOZ

Mortalite %0,1-0,3 olarak bildirilmektedir. Morta-
lite hastalığın ilk iki ayında artış göstermekte, bu
dönemden sonra normal populasyonla aynı seviye-
lere inmektedir.84

Morbiditeyi belirleyen en önemli faktör
KAA’dır. İlk iki aylık döneminde kardiyovasküler
anomali tespit edilmeyen hastalar 10-21 yıl süreyle
asemptomatik kalmaktadır.84 Ancak, bugün için
hastalığın uzun dönem etkileri bilinmemektedir.

Hastalık nüksü Japonya’da 1.000’de 6,9 olarak
bildirilmiştir.7 En sık hastalığın ilk 12 ayında görü-
lür. Bu hastalar KAA gelişme riski yüksek oldu-
ğundan, özellikle agresif tedavi edilmelidir.85,86

İZLEM

Ekokardiyografik inceleme ilk iki hafta içinde ya-
pılmalı ve dört-altı hafta sonra tedavi etkinliğinin
gözlenmesi için tekrarlanmalıdır. İzlem, KAA bo-
yutuna göre AHA ve AAP verilerine göre planlan-
malıdır (Tablo 1).36

FFiizziikksseell  aakkttiivviittee:: Kawasaki hastalığı olanlar
birkaç hafta boyunca kendilerini iyi hissetmez ve
aktivitelerini kısıtlarlar. Hareket kısıtlaması mi-
yokardiyal fonksiyonlar, anevrizma boyutu ve
tromboz riskine göre pediatrik kardiyolog ile kon-
sülte edilerek belirlenmelidir.36

AŞILAMA

IVIG alan hastalarda canlı aşılar 11 ay süre ile 
ertelenmelidir. Kızamık salgını veya karşılaşma
durumunda aşı yapılabilir, ancak 11 ay sonra tek-
rarlanmalıdır. Diğer aşılarda şemada değişiklik
yapılmasına gerek yoktur. Uzun dönem aspirin
kullanacak bu çocuklarda influenza aşılaması olası
reye sendromu nedeniyle önerilmektedir. Aynı se-
beple bu çocuklarda suçiçeği aşılaması da son 11
ayda IVIG alsalar da önerilmektedir.87
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