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Ozet

Sydenham koresi ani, istemsiz, aritmik, koreik ve
amagsiz hareketlerle karakterize santral sinir sistemi
hastaligidir. Korenin sik gortlen nedenlerinden olup,
grup A streptokokkal tonsillofarenijitin non-stipuratif
sekelidir. Sydenham koresi 1992 modifiye Jones krit-
erlerine gére akut romatizmal atesin major kriterlerin-
dendir ve tani igin yeterlidir. Agresif antibiyotik teda-
visi ile Sydenham koresinin insidansi azalmasina
ragmen hem izole vakalar hem de epidemiler goriile-
bilmektedir. Bu olgu sunumunda c¢ocuk enfeksiyon
hastaliklar bélimiine Sydenham koresi ile bagvuran
11 yasindaki kiz hastanin éykusu, klinik 6zellikleri ve
tedavisi literatlr esliginde tartisiimistir. Amacimiz akut
romatizmal atesin 6nlenmesi icin taninin dogru bir
sekilde konularak uygun tedavinin zamaninda
baslanmasi ve nonslpuratif komplikasyonlarin
vurgulanmasidir. (J Pediatr Inf 2012; 6: 54-8)
Anahtar kelimeler: Sydenham koresi, akut romatiz-
mal ates, streptokokkal tonsillofarenijit, cocuk

Abstract

Sydenham’s chorea is a disorder of the central nerv-
ous system characterized by sudden, involuntary,
arrhythmic, choreic, and purposeless movements. It
is a nonsuppurative sequel of group A streptococcal
tonsillopharyngitis, which is known to be a common
cause of chorea. According to the 1992 modified
Jones criteria, acute rheumatic fever is a major crite-
rion and is sufficient evidence on which to base a
diagnosis. Despite the decreased incidence of
Sydenham’s chorea, isolated cases and also some-
times epidemics may be seen. We discuss the case
report with the literature and describe the history,
clinical features, and management of a 11-year-old
female child with Sydenham’s chorea who presented
to our pediatric infectious disease department. Our
aim is to make an accurate diagnosis and provide
appropriate treatment as soon as possible to prevent
acute rheumatic fever and to emphasize the nonsup-
purative complications. (J Pediatr Inf 2012, 6: 54-8)
Key words: Sydenham’s chorea, acute rheumatic
fever, streptococcal tonsillopharyngitis, child

Girig

Sydenham koresi akut romatizmal ates’in
(ARA) major komplikasyonlarindan biridir ve
cocuklardaki akkiz kore nedenlerinden en sik
gorilenidir (1, 2). ARA nedeniyle izlenen 7-12
yas arasindaki ¢ocuklarin yaklasik tgte birinde
gorilmektedir (1). Bu nérolojik bozukluk, yizi
ve ekstremiteleri iceren istemsiz ve hizli hareket-
ler ile karakterize olup kas zayifligi ve emosyonel
dengesizlikle beraberdir (3). ARA’nin diger belir-
tileriyle birlikte veya tek basina bulunabilir.
Genellikle grup A beta hemolitik streptokok’un
(GABHS) neden oldugu tonsillofarenjit/farenjit-

ten 1 ila 6 ay sonra ortaya ¢ikmaktadir. Tanisi
klinik olarak konulmaktadir, ve pratik uygulama-
da kullanilan bir dogrulama testi bulunmamakta-
dir. Cogu kez tek tarafl, bazen de cift tarafl
koreiform hareketler baslar. Yazi yazamaz,
digme ilikleyemez ve konusmada bozukluk
meydana gelir. Kore 1 hafta ile 2 yil arasinda
devam edebilir. Ortalama olarak 8-15 hafta
devam eder. Artritle beraber gértlmesi (%4 ora-
ninda) nadirdir. Kore tek basina bulundugunda
ARA’nin diger major ve minor belirtileri bulun-
mayabilir. Kore uzun bir latent periyottan (1-6
ay) sonra gorilebildigi icin Anti-Streptolizin-O ve
diger streptokoksik antikor titreleri ylksek
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bulunmayabilir. Kore dnemli bir sekel birakmadan iyilesir.
Baz hastalarda antiepileptikler (valproik asit, karbamaze-
pin) veya dopamin reseptor blokerleri (haloperidol) kulla-
nilabilmektedir (4).

Burada Sydenham koresi tanisi alan ve tedaviye
direncli olan bir olgu sunularak, bu konudaki literattr g6z-
den gegirilecektir. Son yillarda, streptokokkal enfeksiyon-
larin non-sipuratif komplikasyonlarinda ¢ok ciddi bir
azalma olmasina ragmen tedavinin uygun ve yeterli stre-
de olmamasi durumunda komplikasyonlarin gérilme riski
oldugu icin bu konuya dikkat cekmek istedik.

Olgu

On bir yasindaki kiz hasta iki haftadir devam eden
istemsiz hareketler, konusmada yavaslama ve bozulma,
cisimleri ellerinde tutamama yakinmalari ile hastanemize
getirildi. Oykisiinden bes ay énce sag ayak bileginde
sislik, agn ve Isi artisi olmasi nedeniyle septik artrit tanisi
alarak opere edildigi, doért ay 6énce sol el biledi, 3. ve 4.
parmaklarda ve sirtta agn sikayetleri ile bagka bir merke-
ze basvurdugu ve burada yapilan ekokardiografide birinci
derecede mitral ve triklispit yetmezligi saptanarak roma-
tizmal kalp hastaligi tanisi aldig, tani aldiktan sonra ase-
tilsalisilik asit baslandidi ve Ui¢ haftada bir benzatin peni-
silin profilaksisi onerildigi 6grenildi. Fizik muayenesinde;
genel durumu iyi, bilinci acik, koopere, ates 36.5°C, nabiz
83/dakika, solunum sayisi 16/dakika, TA 100/60 mmHg,
farinks ve tonsil dokusu normal gériinimde, akciger ses-
leri dogaldi. Karaciger midklavikuler hatta bir cm ele geli-

yordu. Kardiyak oskiltasyonda I-II/VI siddetinde apikal
sistolik Ufirim duyuluyordu. Yzl ve ekstremiteleri ice-
ren istemsiz ve hizli hareketler (Resim 1a, b), konusmada
yavaslama vardi.

Laboratuvar incelemelerinde; hemoglobin 13.1 gr/dL,
[6kosit 8.200/mm3, trombosit 274.000/mm3, eritrosit
sedimentasyon hizi (ESH) 12 mm/saat, C-reaktif protein
(CRP) 0.11 mg/dL, bébrek ve karaciger fonksiyon testleri,
elektrolitleri ve idrar tetkiki normaldi. Antinlikleer antikor
(ANA), anti-dsDNA, antikardiyolipin ve antifosfolipid
immunglobulin M ve G negatifti. Telekardiyografi ve
elektrokardiyogram normaldi. Ekokardiyografik inceleme-
de birinci derecede mitral ve trikiispit yetmezligine ait
regUrjitasyon saptandi.

Klinik bulgulari ile hastaya Sydenham koresi tanisi
konuldu ve haloperidol tedavisi baslandi. Ancak hastanin
haloperidol dozu artirimasina ragmen yakinmalarinda
dizelme goérulmedi. Bu nedenle haloperidol tedavisinin
ikinci ayinda hastanin tedavisine valproik asit eklendi, iki
ay sonraki kontrolinde yakinmalarinin tamamen dizeldigi
gérildi. Uc haftada bir benzatin penisilin profilaksisine
devam edilen hasta halen hastanemiz pediatrik néroloji,
pediatrik kardioloji ve bélimimiz tarafindan takip edil-
mektedir.

Tartisma
Sydenham koresi Aziz Vitus dansi, romatizmal kore,

korea minor ve St Johannis koresi olarak da bilinmektedir
(5). ik olarak 1686 yilinda Thomas Sydenham tarafindan

Resim 1a, b. Hastamizin ylrlrken meydana gelen istemsiz ve hizli hareketleri gériilmekte
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tanimlanmigtir. Romatizmal ates ile Sydenham koresi
arasindaki iliski 1810 yilina kadar aciklanamamis ve bu
iliskiyi ilk tanimlayan Etienne Michel Bouteille olmustur
(6). GUnUmUzde Sydenham koresi ARA’nin major kriterle-
rinden biri olarak modifiye Jones kriterleri arasinda yer
almaktadir (Tablo 1) ve tek basina ARA tanisini koydur-
maktadir (1). ARA’nin duyarl kisilerde GABHS’lara karsi
gelisen immun reaksiyonlar sonucu ortaya c¢iktigi disi-
nUlmektedir, beta hemolitik antijenler ile eklemler, kalp ve
beyindeki antijenlerin capraz reaksiyonu immun antikorla-
rin tetigini cekmektedir.

Sydenham koresi genellikle 5-15 yas arasindaki
cocuklarda goérilmektedir ve yapilan calismalarda her
yasta kiz cinsiyette daha sik oldugu gosterilmistir (7, 8).
Korenin ortaya ¢ikmasi icin gecen latent periyod 1-6 ay
gibi uzun bir siire oldugundan genellikle ARA’nin diger
bulgulari ile birlikte gérilmemektedir. Bagka bir merkezde
ARA tanisi alan olgumuzun izleminin dérdinci ayinda
kore ortaya cikmistir.

Hastalardaki ilk yakinma genellikle konusmada ve
yurimede bozulma, elindekileri disirme, el yazisinda
bozulma ve beceriksizliktir (ayakkabi baglayamama,
diugme ilikleyememe gibi). Siklikla karakter degisikligi
goruldr, o zamana kadar iyi huylu olan cocuk gecimsiz ve
kavgaci bir hale gelebilir. ilerleyen giinlerde duygusal
dengesizlik ve kas glgsizIigu ile birlikte ekstremitelerde
birdenbire baglayan istem digl, amagsiz, kontrolstiz ve

Tablo 1. Guncellenmis JONES kriterleri (1)

Major bulgular Minér bulgular Gegirilmis
streptokoksik

enfeksiyon kaniti

Kardit Klinik: Ates, artralji |Pozitif bogaz kilti

Poliartrit Laboratuvar: ESH, | Hizl antijen testi

Kore CRP yuksekligi, pozitifligi

Eritema marginatum EKG'de PR uzamasi Streptokok

- antikorlarinda
Subkutan nodul yikselme (ASO,

antiDNAaz B)

diizensiz hareketler baslar (9, 10). Bu hareketler dért
ekstremitede ortaya ¢ikabilir veya vicudun bir tarafinda
(hemikore) gérilebilir (11). istemsiz hareketler uykuda
kaybolurken, emosyonel degisiklikler ile artis géstermek-
tedir.

Streptokokkal enfeksiyonlardan sonra sadece kore
degil, tikler, emosyonel degisiklikler, davranis degisiklik-
leri ve distonik bozukluklar da goriilebilmektedir. Obsesif-
kompulsif bozukluk, anksiyete, dikkat eksikligi-hiperakti-
vite bozuklugu, davranis ve uyku bozukluklari, PANDAS
(streptokoksik enfeksiyonlarla iligkili pediatrik otoimmun
noéropsikiyatrik bozukluk) simdiye kadar tanimlanan
durumlardandir (12). Bazen bu iligkili durumlar hastalarda
her zaman kesin olarak tanimlanamamaktadir, ancak
romatizmal ates tanisi alan hastalarda kore bulunmasa
bile psikiyatrik bozukluklarin daha yuksek oranda goril-
digu bildirilmistir (13). Ayrica birinci derece akrabalarinda
hareket ve emosyonel bozukluk bulunanlarda prevalansi
daha siktir, bu durumun genetik predispozan zeminde
cevresel ve ndrokimyasal tetikleyiciler ile ortaya ciktigi
duslinulmektedir (14, 15). Sydenham koresi ve PANDAS
birbiri ile sik karisan iki farkli otoimmun antitedir. Tablo
2’de farklari gértlmektedir (16).

Onceki yillarda poststreptokokkal akut dissemine
ensefalopati (PSADAM) de tanimlanmistir. Bu hastalarda
otoreaktif anti-bazal ganglia antikor pozitifligi ve manyetik
rezonans gorintileme (MRG) ile bazal ganglionlarda
tutulum gosterilmistir (17). Akut dissemine ensefalomiye-
lit de (ADEM) grup A beta hemolitik streptokokkal enfek-
siyonlarin ardindan nadir de olsa gérilebilmektedir.
Ulkemizden Saygi ve arkadaslarinin (18) bildirdigi 8 yasin-
daki bir olguda ARA epizodunun ikinci haftasinda akut
dissemine ensefalomiyelit gelismistir. Bes giinliik metilp-
rednizolon tedavisinin ardindan prednizolon ile tedavi
edilen hastanin tim nérolojik bulgulari tedavi ile dizel-
migtir.

Sydenham koresinin nedeni; basta bazal ganglionlar
olmak Uizere beyine karsi gelisen sekonder immun reaktivi-

Tablo 2. Sydenham koresi ve PANDAS arasindaki farkliliklar (16)

Sydenham Koresi

PANDAS

Baslama yasl

5-15 yas

3 yas-pubertal dénem

Cinsiyet

Kadin cinsiyet hakimiyeti

Erkek cinsiyet hakimiyeti

Patojen

M-serotipi streptokok

iliskili serotip tanimlanmamis

Hareketlerin karakteri

Fonksiyon bozukluklarinin eslik ettigi
koreatotik hareketler

Fonksiyon bozukluklarinin bulunmadigi
koreatotik hareketler

Nd&rolojik anormallikler

Hipotoni, koreatik el, milkmaid’s grip,
pronator sign

Motor hiperaktivite, koreiform hareketler

Kardiak bulgular

ARA’nIn bir komponenti olarak bulunabilir

Yoktur

Semptom siresi

Olgularin gcogunda 1-6 ayda diizelme olur

tekrarlayicidir
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tedir. Ozellikle kaudat nukleustaki néronlara karsi antikor-
larin saptanmasi bu hipotezi desteklemektedir (19).
Bununla birlikte bazal ganglionlardaki GABA ve asetilkolin
miktari azalirken, dopaminerjik aktivitenin arttigi gosteril-
mistir. Bu durum tedavide faydali olan haloperidol ve kar-
bamazepinin etki mekanizmalarini da aciklamaktadir (10).
Sydenham koresindeki patolojik degisiklikler serebral kor-
teks, bazal ganglionlar ve talamusta néronlarin azalmasini,
sitoplazmik ve nikleer hiicrelerdeki degisiklikleri, gliozisi,
endotelial sisme, perivaskuler yuvarlak hiicre infiltrasyonu
ve petesial kanamalan icermektedir (7).

Sydenham Kkoresinin ayirici tanisinda sistemik lupus
eritematozus, ilag reaksiyonlar ve Wilson hastaligi disi-
nulmelidir. Ayirici tani icin baz testler yapiimalidir.
Bunlardan biri serum antistreptokokkal antikorlarn artisi-
nin saptanmasidir. Gorlintlileme yontemleri ile bazal gang-
lion néronlarindaki anti-bazal ganglia antikorlarinin géste-
riimesi de taniyi desteklemektedir. Bir sonraki yéntem
6zellikle MRG ile bazal ganglion volumiinde artis, 6zellikle
kaudat nukleusta ve putamende néronal hasarin ve Proton
Emisyon Bilgisayarli Tomografi (SPECT) ile perflizyon
bozukluklarinin (hem hipo- hem hiperperflizyon paterni
olabilir) gésterilmesidir (8, 16, 20, 21). Pozitron emisyon
tomografisi hastaligin aktif fazindaki kaudat nukleus ve
putamendeki metabolik degisiklikleri gbsterir, bununla bir-
likte bulgular diizeldiginde normale dénmektedir (22).

Sydenham koresi hafif olan hastalarin cogu tedavisiz
iyilesmektedir (23). Bu durum ¢ogu kez benign ve kendini
sinirlayicidir ayrica kullanilan ilaglarin potansiyel toksik
etkileri bulunmaktadir. Tedavi genellikle orta-agdir vakalar
icin gerekli olmaktadir. Koreiform hareketlerin tedavisinde
valproik asit veya haloperidol gibi néroleptikler yararli
olabilir. Genel ve arkadaslarinin (10) Glkemizden yaptig
bir calismada, koreiform hareketler (izerinde valproik asit
ve karbamazepinin etkisinin ayni oldugu ve ciddi ilag yan
etkisinin gérilmedigi bildirilmistir. Karbamazepin, halope-
ridol ve valproik asitin karsilastinldigi baska bir calisma-
da, koreiform hareketler (izerinde en dikkat ¢ekici dizel-
menin valproik asitle oldugu ve ilag yan etkisi gérilmedi-
gi, karbamazepinin ilag yan etkisi olmadan diizelme sag-
ladigi, en az klinik diizelmenin ise haloperidol ile gérildi-
gu bildiriimistir (24). Bizim hastamizda da tek basina
haloperidol tedavisine yanit alinamamis ve valproik asit
tedavisinin eklenmesi ile klinik bulgular dizelmigtir.

Sydenham koresinin immun-aracili bir tablo oldudu
disindldiginde, kortikosteroidlerin, intravendz immun-
globulinin ve plazmaferezin de secilmis bazi vakalarda
fayda sagladigi gosterilmistir (25-27).

Koresi bulunan hastalarda meydana gelebilecek
enfeksiyonlarin ve potansiyel rekirrenslerin dnlenmesi
icin antistreptokokkal antibiyotiklerin kullaniimasi gerek-
mektedir. Ayrica bu hastalarda 6nleyici profilaksi tedavisi
verilmelidir.

Sonug¢

Sydenham koresi hastalarin blylk kisminda 1 ila 6
ayda tamamen dizelmektedir (7). Ancak bazi agir ve uza-
mis olgularda intraven6z immunglobulin veya plazmafe-
rez tedavisinin kullanildigi olgular bildirilmistir (2, 9, 26).
Kadin cinsiyet ve karditli olgularda kore daha uzun stre-
bilmektedir (28). Semptomlarin reklrrensi hastalarin yak-
lasik %20 ila %60’inda gorilebilmektedir ve bu durum
genellikle hastalik baslangicindan sonraki 1-2 yil icinde
ortaya cikmaktadir (7, 29).
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