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RELATO DE CASO
Recidiva da doenca de Kawasaki
Relapse on Kawasaki disease
Cristina M.R. Magalhies!, Regina Coeli S. Melo?
Resumo Abstract

Objetivos: chamar a atencdo dos pediatras para as caracteris-
ticas clinicas, critérios diagndsticos e a possibilidade de recorréncia
da fase aguda da Doenca de Kawasaki e suas possiveis complica-
coes.

Métodos: descricao de um caso registrado no Hospital Univer-
sitdrio de Brasilia, em prontudrio n® 40.0682 e revisdo bibliografi-
ca.

Resultado: relato de caso de um menino que, ap6s o desapare-
cimento dos sinais e sintomas de fase aguda, recidivou todo o quadro
clinico da doenca, vindo a ter, como complicacio, aneurisma de
corondria esquerda.

Conclusdo: o diagnoéstico da Doenca de Kawasaki € clinico,
devendo o pediatra estar sempre atento para os critérios do diagnds-
tico, por se tratar de doenca que cursa com complicacdes cardiacas
na fase aguda e com muito mais freqiiéncia na sua recorréncia.
Essas complicagdes cardiacas levam ao 6bito 2% dos pacientes.
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Introducao

A Doenca de Kawasaki foi observada pela primeira vez
no Japao em 1950. O primeiro trabalho descrito na literatura
sobre essa condicdo foi em 1967, por Kawasaki e colabora-
dores, baseado na experiéncia de 50 casos em criancas de
baixa faixa etaria.

Desde entido, casos semelhantes vem sendo sucessiva-
mente diagnosticados, nao sé no Japao, onde sua incidéncia
¢ alta, mas também em todas as regides do mundo.

Em 1970 foi organizado o Comité de Investigacdo da
Doenca de Kawasaki, que estabeleceu os critérios clinicos
usados para diagnosticar a doenga.

E necessario ter sempre em mente 0s critérios para o
diagndstico de Doenca de Kawasaki e acompanhar todas as
criangas consideradas como “possivel caso”, com avalia-
coes clinicas, cardioldgicas com ECG e ecocardiogramas
seriados. Contudo, na maioria dos casos, 0s critérios
diagnésticos sdo nitidamente identificados, o que permite
efetuar o diagnéstico definitivo da doenga.

1. Médica do Setor de Reumatologia Pediatrica do Hospital Universitario
de Brasilia.
2. Médica residente de Reumatologia Pediatrica.

Objectives: to draw the pediatrician’s attention to the charac-
teristics, the diagnostic criteria and the possibility of relapse of the
acute phase of the Kawasaki disease with its possible complications.

Method: case report of a patient registered at Hospital
Universitario de Brasilia under medical record number 400682 and
review of the literature.

Results: Case report of a boy who relapsed the clinical aspects
of the disease, after disappearance of signs and symptoms of the
acute phase, and who complicated with aneurysm of the left
coronary artery.

Conclusion: the diagnosis of Kawasaki Disease is based on
clinical findings. The pediatrician should be always alert to the
diagnostic criteria since this is a disorder that may lead to heart
complications following the acute phase or after its recurrence.
These cardiac complications may lead to death in 2 % of the patients.
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A recorréncia da Doenca de Kawasaki é pouco freqiiente
e somente cerca de 3% dos pacientes apresentam dois ou
mais episddios de fase aguda, podendo essa recorréncia se
dar até 8 anos apds o primeiro episddio, aumentado os riscos
de complicagdes cardiacas.

O maior interesse na identificacdo da Doenca de Kawa-
saki sdo suas complica¢des cardiacas como aneurismas e
infarto do miocardio capaz de levar o paciente ao 6bito.

Relato de Caso

RVV, 1 ano e 6 meses, masculino, pardo, proveniente
do municipio de Nova Gléria/GO, foi encaminhado para o
Servigo de Reumatologia Pediétrica do Hospital Universi-
tario de Brasilia, dia 30/03/96, com histéria de febre ha 14
dias, edema, eritema de maos e pés, exantema maculo
papular generalizado, conjuntivite ndo purulenta, hipere-
mia de 14bios com fissuras, pneumonia e diarréia semiliqui-
da.

Ao exame fisico o paciente apresentava-se muito irrita-
do, eupnéico, afebril, com mucosas coradas, ganglios
cervicais palpaveis de didmetro menor que 1 cm, hiperemia
de orofaringe com l4bios ressecados, ausculta pulmonar
normal, ritmo cardiaco regular em 2 tempos com bulhas
norofonéticas, FC 120 bpm. Abdome flacido com figado a
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2cm do rebordo costal esquerdo, descamagdo em bolsa
escrotal e em maos e pés em dedo de luva.

Os exames laboratoriais mostravam hemograma com
14.800 leucdcitos sem desvio a esquerda, hematocrito 29 %
com hemoglobina de 9,4 g/dl e plaquetas de 475/103,
VHS = 66 (Westergren), eletroforese de proteinas mostra-
va aumento de a 2 e gamaglobulina. Mucoproteinas de
13,6mg %, PCR positivo, ASLO= 150 U/TODD, TGO 21
mg/dl, TGP= 9 mg/dl, Rx de térax normal, ecocardiogra-
ma e eletrocardiograma normais.

Foi feito o diagnéstico de Doenca de Kawasaki e
iniciado tratamento com AAS na dose de 100 mg/kg/dia.

Houve boa resposta clinica, recebendo alta hospitalar
dia 08/04/96, sendo encaminhado para acompanhamento
ambulatorial em uso de aspirina na dose de 5 mg/kg/dia.
Nao chegou a ser medicado com gamaglobulina endoveno-
sa, pois foi internado ap6s o 10° dia de doenca e também
pela dificuldade de obtencdo, na época, desta medicagao.

Retornou ao servico de Reumatologia Pediétrica dia 24
de maio de 1996 com histéria de febre, irritabilidade, edema
de maos e pés e dor abdominal. Ao exame, a crianca
apresentava-se hipocorada, muito irritada, com exantema
maculo papular em tronco. Pulmdes limpos, ritmo cardiaco
regular em 2 tempos, com bulhas normofonéticas sem
sopros, FC 120 bpm. PA 90x60 mHg. Hiperemia de
conjuntiva sem secre¢do purulenta, labios hiperemiados,
fissurados e microadenomegalias.

Foram realizados, entdo, os seguintes exames: Hemo-
grama com 6.700 leucdcitos (71 % eosinéfilos, 1 % baséfilo,
29% de linfécitos, 58 % segmentados e 5% de mondcitos).
Plaquetas de 320 x 103, Hematdcrito= 27 %, ¢/ Hemoglo-
bina de 9,1 g/dl, mucoprotéina de 15,6 mg %, PCR de 38,4
mg/dl, ASLO= 50 UI TODD, C3 134 mg/dl, C4= 47
mg/dl, FAN negativo, TGO = 33 mg/dl, TGP= 10 mg/dl
EAS normal.

Evoluiu com febre até o 8° dia de internagdo apesar do
uso de aspirina na dose de 100 mg/kg/dia. No 10° dia de
internag¢do foi realizado ecocardiograma que mostrou dila-
tacdo na emergéncia de coronaria esquerda com 0,4 cm de
diametro (aneurisma pequeno).

Houve regressao dos sinais e sintomas de fase aguda até
0 10° dia do inicio do quadro, reiniciando a descamacao dos
dedos das maos e dos pés em dedos de luva, a partir do 15°
dia. Foi introduzido, entdo, dipiridamol e diminuida a dose
da aspirina para dose anti-agregante plaquetario. Repetido
o0 ecocardiograma com doppler no 20° dia, em que ainda
mantinha o aneurisma, e no 40° dia de evolucdo, que foi
normal.

O paciente recebeu alta hospitalar em uso de AAS e
dipiridamol e est4 sendo acompanhado ambulatorialmente
com ecocardiograma de 3/3 meses no 1° ano e 6/6 meses no
2° apos a fase aguda, todos normais.

Nio foi usada gamaglobulina endovenosa na segunda
internag¢do por dificuldade de acesso a esse recurso terapéu-
tico.

Discussao
A Doenga de Kawasaki é uma vasculite primaria propria
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da infancia que acomete vasos de pequeno e médio calibre,
levando a uma necrose fibrindide da parede desses vasos,
com predilecdo pelas artérias corondrias. E uma doenca
aguda autolimitada, contudo as complicacdes cardiacas
podem ser permanentes € progressivas.

Os critérios clinicos usados para o diagnéstico da doencga
sao:

1 - Febre elevada com durag¢do de mais de 5 dias que ndo
responde ao uso de antibidticos.

2 - Conjuntivite ndo purulenta bilateral.

3 - Alteragdes de labios e boca: secura, fissuras e
eritema dos labios ou hipertrofia de papilas linguais ou
hiperemia difusa da mucosa oral e faringe.

4 - Exantema polimorfo sem vesiculas ou crostas.

5 - Linfadenopatia cervical nao supurativa com didmetro
igual ou maior a 1,5 cm.

6 - Alteracoes de extremidades: edema duro de maos e
pés ou eritema em palmas e plantas ou descamacgdo peri
ungueal e em dedo de luva (em mao e pés).

Pode-se efetuar o diagndstico seguro quando estdo
presentes pelo menos cinco dos seis critérios estabelecidos.

A Doencga de Kawasaki ocorre geralmente em criancas
abaixo de 5 anos de idade, com maior incidéncia por volta
de 2 anos de idade. E possivel que criangas abaixo de 1 ano
ndo apresentem na fase aguda todos os critérios diagndsticos
definidos ou o nimero de critérios suficientes para se firmar
o diagndstico.

Nesses casos de diagnésticos duvidosos, deve-se
efetuar de rotina a avaliacdo cardioldgica.

Na auséncia de sinais clinicos e laboratoriais patogno-
monicos, é extremamente dificil diagnosticar as formas
frustas, leves ou incompletas, porém toda a atencio deve
estar voltada para a busca do diagndstico, principalmente
nos lactentes que constituem grupo de maior risco para as
complica¢des cardiacas.

Outros achados significativos: pneumonite, cardite (mi-
ocardite e pericardite), meningite asséptica, diarréia, artral-
gia ou artrite, proteindria, leucocitdria, leucocitose com
desvio para a esquerda, anemia, VHS elevado, PCR posi-
tiva e aumento de a2 globulina, trombocitose, ictericia e/ou
elevacao de transaminases.

O curso clinico da Doeng¢a de Kawasaki é trifasico. A
fase aguda da doenca é marcada pela presenca de febre,
rush, conjuntivite, alteracdes dos l14bios, lingua em fram-
boeza, edema e eritema das maos e pés, linfadenite,
meningite asséptica e disfuncio hepatica. Esta fase geral-
mente dura de 8 a 15 dias. Na fase subaguda, os achados
clinicos de fase aguda desaparecem rapidamente, mas a
crianca pode permanecer irritada e anorética.

A artrite e a doenga cardiaca podem estar presentes na
fase subaguda da doencga, que é marcada pela descamacao
de ponta de dedos e trombocitose. A fase subaguda persiste
até a3? semanada doenga. A fase subaguda e o inicio da fase
de convalescenca é o periodo de maior risco para morte
stbita por trombose de artéria coroniria e para o surgimento
de aneurismas.
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Cuidados maiores devem estar voltados para as compli-
cacdes cardiacas, que se manifestam por insuficiéncia
cardiaca congestiva, hipertensio arterial, miocardite, infar-
to agudo do miocardio, aneurisma de coroniria, morte
stbita por fendmenos tromboembdlicos, pancardite com
inflamacio no sistema de conducdo atrio-ventricular que
podem resultar em morte por arritmias fatais e insuficiéncia
cardiaca congestiva intratavel. Essas complicacdes podem
ocorrer semanas ou meses apds o desaparecimento dos
sinais e sintomas. Por isso, recomenda-se o acompanha-
mento a longo prazo com eletrocardiograma, ecocardiogra-
ma e, algumas vezes, estudos cineangiograficos.

O tratamento atualmente recomendado é o uso de
gamagloglobulina endovenosa na dose de 400 mg/kg/dia
por 4 dias ou 2 gramas/kg/dose Unica, que deverd ser
aplicada nos primeiros 10 dias da fase aguda da doenga.
Associado a gamagloglobulina endovenosa estd indicando o
uso de aspirina na dose anti-inflamatéria 100 mg/kg/dia até
o desaparecimento da febre e, apds, na dose anti-agregante
plaquetario de 3 a 5 mg/kg/dia até a normalizacdo da
trombocitose ou até o desaparecimento do aneurisma nos
casos em que estes estiverem presentes.

Nos casos de pacientes alérgicos a aspirina, sé dipirida-
mol pode ser usado como anti-agregante plaquetario.

O uso de corticoide esta contra-indicado, pois parece
agravar a vasculite e facilitar a formagao e manutengdo dos
aneurismas.

A eficacia do tratamento com gamaglobulina endoveno-
sa estd bem descrita, e a prevaléncia dos aneurismas de
corondria nos pacientes tratados com gamaglobulina endo-
venosa cai de 15 a 20% para 5% quando tratados nos dez
primeiros dias da doenga.

Os pacientes que apresentam aneurismas gigantes
(maiores que 0,8 cm de didmetro) sdo de alto risco para
trombose, calcificacio e/ou estenose com conseqiiente
infarto do miocardio. Os pequenos e médios aneurismas
geralmente regridem espontaneamente e, raramente, geram
complicagdes posteriores.

Eletrocardiograma, ecocardiograma, testes de esforcoe
estudos com tallium durante exercicio fisico sdo usados para
o segmento de pacientes com lesdes coronarianas.

A grande maioria dos aneurismas sdo proximais e
podem facilmente ser detectados por modernos métodos
ecocardiograficos.

Sao reservados estudos angiograficos para pacientes
com sintomas de angina, altera¢des de isquemia no eletro-
cardiograma, mudancas no ecocardiograma e resultados
positivos nos testes de esforco.

Cada paciente com Doenca de Kawasaki deve ser
considerado individualmente em relacdo a necessidade do
seguimento por um cardiologista e quanto a periodicidade
dos exames.

Questdes como limitagdo aos exercicios vigorosos,
atividades esportivas e restricdes dietéticas tém sido consi-
deradas nos pacientes com aneurismas gigantes.

As complicacdes cardiacas sao muito mais freqiientes na
recorréncia da Doenca de Kawasaki. Na recorréncia, a
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morte pode ocorrer por trombose de corondria ou ruptura de
aneurisma de coroniria. Por essa razdo, o seguimento
regular desses pacientes devera ser feito por varios anos,
apos a fase aguda, uma vez que a doenga pode reocorrer
anos apoOs ao quadro inicial.

A incidéncia da recorréncia na Doenca de Kawasaki é
mais alta nos primeiros dois anos apds a fase aguda, sendo
mais freqiiente em pacientes do sexo masculino com idade
igual a ou menor do que dois anos.
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