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Resumo 

Os autores fizeram uma análise retrospectiva dos casos de doença de Kawasaki diagnosticados nos últimos 11 anos (1985-1995) 

no Hospital Pediátrico de Coimbra (HP). O número total foi de 35 casos, sendo 71% do sexo masculino. A idade das crianças variou 

entre os 3 meses e os 7 anos, tendo o pico de incidência ocorrido no 2.° ano de vida. 

As adenomegálias e a congestão conjuntival foram os critérios clássicos menos frequentes. A irritabilidade foi entre os outros 
sinais e sintomas clínicos não específicos, aquele que predominou. As complicações coronárias foram observadas em I I crianças 

(6 dilatações e 5 aneurismas). 
Dois casos ocorridos no 1." semestre de vida foram considerados formas atípicas, e noutro caso, houve uma recorrência 4 anos 

após o 1.° episódio. Em todas as 11 crianças houve resolução completa da patologia coronária e não houve mortalidade. 

Palavras-Chave: Doença de Kawasaki, aneurismas. 

Summary 

The authors reviewed the cases of Kawasaki disease diagnosed in an 11 year period (1985-1995) in the Paed atri c Hospital 
of Coimbra. 

There were 35 cases, 71% being males. The patients were aged between 3 months and seves years old with a peak age of 2 years. 

Cervical lymphadenopathy and conjuntival injection were the least frequent cardinal features. 

Among additional features, extreme irritability was the most characteristic. 

Coronary artery aneurysms were found in 11 children. 

Atypical cases occurred in two children aged under 6 months. 

There was no mortality and all coronary aneurysms resolved. 

Key-Words: Kawasaki disease, aneurysms resolved. 

Introdução 

A doença de Kawasaki é considerada actualmente a 
afecção com maior incidência de sequelas cardiovascu-
lares na criança. Descrita pela l.a vez por Tomisaku 
Kawasaki em 1967, manifesta-se por uma vasculite febril 
aguda multissistémica afectando preferencialmente crian-
ças jovens — 80% abaixo dos 4 anos. 

De etiologia desconhecida, dados epidemiológicos 
sugerem uma causa infecciosa na sua origem. O seu diag- 
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nóstico é baseado em critérios clínicos bem definidos e 
a sua evolução é habitualmente auto-limitada. 

Pode, no entanto, complicar-se em cerca de 20% 
dos doentes não tratados por aneurismas coronários cuja 
oclusão trombótica pode levar à morte. 

O diagnóstico atempado é fundamental face ao papel 
da y-globulina na profilaxia dos aneurismas coronários 
quando administrada antes do 10.° dia de doença. O reco-
nhecimento da existência frequente de formas atípicas de 
difícil diagnóstico (por não cumprirem os critérios clíni-
cos definidos) deve levar a um alto índice de suspei-
ção sobretudo em lactentes com febre de etiologia não 
esclarecida. 
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Neste trabalho pretende-se avaliar a experiência 
desta entidade clínica no HP nos últimos 11 anos. 

Material e Métodos 

Analisaram-se retrospectivamente os casos de doen-
ça de Kawasaki diagnosticados no HP de Janeiro de 85 
a Dezembro de 95. Através da consulta dos processos 
clínicos foram recolhidos os dados referentes a: idade, 
sexo, local de residência, sintomatologia, complicações, 
tratamento e evolução. 

O diagnóstico baseou-se, como é admitido no cum-
primento de 5 dos 6 critérios clínicos clássicos "': febre 
persistindo por mais de 5 dias; alterações das extremida-
des (eritema, edema, descarnação); exantema polimorfo; 
congestão conjuntival bilateral; alterações dos lábios e 
cavidade oral (secura, eritema e fissuras labiais) língua 
de framboesa e eritema difuso da orofaringe); linfadeno-
patia cervical aguda não purulenta. 

Foram também incluídos os casos que não cumprindo 
todos os critérios clássicos, apresentavam pelo menos 
dois deles em associação a aneurismas coronários (6.7.  8). 

Resultados 

Foram analisados 40 processos informatizados com o 
diagnóstico de doença de Kawasaki dos quais apenas 35 
cumpriam os critérios clínicos previamente definidos. 

As idades das crianças variaram entre os 3 meses e 
os 7 anos, sendo a mediana de 2 anos. Os rapazes foram 
os mais atingidos numa relação aproximada de 2,5: 1 
(Figura 1). 
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FIG. 2 — Distribuição sazonal 

Cerca de metade das crianças (17) residiam no dis-
trito de Leiria, sendo Coimbra o 2.° distrito mais repre-
sentado com 10 casos. 

Apenas em 2 crianças a doença de Kawasaki foi o 1.° 
diagnóstico a ser evocado. A amigdalite foi o diagnóstico 
inicial mais frequente (10 casos) seguido pelas doenças 
exantemáticas (escarlatina — 4 casos; sarampo — 2 casos; 
rubéola, exantema súbito, febre escaro-nodular, MNI — 1 
caso cada) e por outras infecções respiratórias — 7 casos. 

A febre superior a 5 dias esteve presente em todos os 
casos. O exantema, alterações das extremidades e altera-
ções da mucosa oral ocorreram em 95% das crianças 
(Figura 3). 
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FIG. 3—Critérios clínicos de diagnóstico. 
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FIG. 1 —Distribuição por sexo e idade em anos. 

A incidência média foi de 3,1 casos por ano com 
picos de incidência nos anos de 90 e 95. Não se verificou 
predomínio sazonal da incidência tendo os casos ocor-

rido em todos os meses do ano (Figura 2). 

Dois casos, ocorridos no 1.° semestre de vida não 
cumpriam os critérios clínicos clássicos de doença de 
Kawasaki: uma criança apresentava febre com 20 dias de 
evolução e exantema; outra criança apresentava febre, 
congestão conjuntiva' e descarnação das extremidades. 
Ambas as crianças desenvolveram aneurismas coronários. 

A irritabilidade foi, entre os outros sinais e sintomas 
associados, aquele que predominou (60%), seguido das 
artralgias, sintomas respiratórios e alterações dos genitais 
(3 1%) (Figura 4). 
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FIG. 4 - Clínica associada. 

As complicações cardíacas foram observadas em 15 

crianças apresentando 1 I destas alterações coronárias (5 
aneurismas e 6 dilatações (Quadro 1). O tronco comum 
da coronária esquerda foi o vaso mais atingido (9 casos) 
e 5 crianças tinham atingimento de mais de um vaso 
coronário. Uma criança necessitou de tratamento numa 
unidade de cuidados intensivos por falência multiorgâ-
nica. O momento do diagnóstico das alterações coroná-
rias variou entre o 7.° dia e o 25.° dia de doença. 

QUADRO 1 
Complicações Cardiológicas 

Aneurismas coronários 5 

Dilatações coronárias 6 

Derrame pericárdio 5 

Alterações da repolarização 2 

Insuficiência cardíaca 

N.° Total = 15 

Dos exames laboratoriais efectuados, salienta-se a VS 
cujo valor foi sempre elevado e superior a 100 mm em 
61% dos casos em que foi quantificado. Todas as crian-
ças com alterações coronárias apresentaram VS superior 
a 100 mm. A Proteína C reactiva (PCR) positiva ocorreu 
em 94% e a trombocitose (> a 400000) em 65% dos 
doseamentos efectuados (Quadro 2). 

QUADRO 2 
Exames Laboratoriais 

• Hemograma (n=26) n.° Freg. 
Anemia 20/26 77% 
HB<I0gr% 13/26 50% 
Leucocitose 16/26 62% 
Trombocitose 17/26 65% 
Outros 
VS elevada 23/23 100% 
VS>100 14/23 61% 
t transaminases 7/13 54% 
t PCR 21/22 95% 
Leucocitúria 3/19 16% 
Proteinúria 1/17 6% 

Em 21 crianças (60%) o diagnóstico foi efectuado 
nos primeiros 10 dias de doença e em 3 crianças após o 
15.° dia. 

Cinco crianças não fizeram qualquer tipo de trata-
mento, encontrando-se já assintomáticas na altura do di-
agnóstico (diagnóstico retrospectivo) e trinta crianças 
foram medicadas com ácido acetilsalicílico (AAS). O tra-
tamento com y-globulina foi efectuado em 20 crianças, e 
em 5 delas após os 10 dias de doença. Oito crianças 
apresentavam alterações coronárias aquando do início do 
tratamento (4 antes e 4 após o 10.° dia de doença) e, duas 
vieram a desenvolver alterações após o tratamento com 
y-globulina (um efectuado ao 3.° dia e outra ao 7.° dia de 

doença). 
Uma criança teve uma recorrência, complicada de 

aneurisma 4 anos após o 1.° episódio. 
Não houve mortalidade e as alterações cardíacas 

normalizaram em todos os casos. 

Comentários 

A etiologia da doença de Kawasaki continua a ser 
desconhecida apesar de dados epidemiológicos sugeri-
rem uma causa infecciosa '5 0 14'. Parece haver actual-
mente um aumento da sua incidência o que se poderá 
dever em parte a uma maior atenção para esta entidade 
clínica '7'. Nesta série cerca de um terço dos casos ocor-
reu nos 3 últimos anos com picos de incidência nos anos 
de 90 e 95. Segundo a literatura '2 6', a incidência desta 
doença parece ser maior no final do Inverno e Primavera 
o que reforça a hipótese de etiologia virusal desta enti-
dade. Na nossa casuística ocorreram casos em todos os 
meses do ano sem caracter sazonal. Curioso é o facto de 
metade das crianças residirem no Distrito de Leiria. 
Haverá algum factor epidemiológico implicado, ou será 
que este diagnóstico é mais frequentemente evocado 
nesta região? 

A doença de Kawasaki é sobretudo uma doença das 
crianças jovens sendo rara após os 5 anos de idade. A 
mediana de idades das crianças do grupo estudado foi de 
2 anos e 86% tinham idade 	5 anos. A relação mascu- 
lino/feminino foi de 2,5:1.0 sendo superior à verificada 
na literatura em geral que anda à volta de 1,5:1,0 '2  ". 

O diagnóstico desta doença assenta sobre critérios 
clínicos bem definidos. São designados por atípicos aque-
les casos que apresentam 4 ou menos critérios mas nos 
quais se desenvolvem aneurismas coronários (6 7" 8). Nos 
lactentes, sobretudo no 1.° semestre de vida, a doença 
de Kawasaki tem mais frequentemente um curso atípico 
e severo com aumento do risco de aneurismas (2. 5. 17. IS. 20). 
Na casuística apresentada, os 2 casos atípicos ocorreram 
no 1.° semestre de vida (3 e 6 meses) e representaram 
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18% dos casos que desenvolveram aneurismas. A consta-
ção universal deste facto impõe a realização de ecografia 
cardíaca nos lactentes com febre prolongada de etiologia 
desconhecida. 

Habitualmente a doença de Kawasaki é considerada 
quando a presença de critérios clínicos não é explicada 
por outras etiologias ''-'• 14'. Estudos recentes sugerem a 
possibilidade da sua existência concomitante com outras 
doenças nomeadamente infecção pelo Estreptococo 
[3-hemolítico '6' 34' (5' 16). O diagnóstico diferencial faz-se 
principalmente com outras doenças exantemáticas nomea-
damente sarampo, escarlatina e rubéola. Na nossa série o 
1.° diagnóstico evocado foi de amigdalite ou escarlatina 
em 42% dos casos seguido de outras doenças exantemá-
ticas em 17%. Apenas em 2 crianças o 1.0  diagnóstico foi 
o de doença de Kawasaki. 

A linfadenopatia é o critério clínico menos frequente 
nesta situação estando presente em cerca de 50-75% 
dos casos (2' 17). Esteve presente em 84% dos nossos 
doentes sendo juntamente com a conjuntivite os critérios 
menos representados. 

Apesar de não incluídos nos critérios clínicos de di-
agnóstico há outros achados clínicos característicos da 
doença. A irritabilidade franca presente em 60% dos 
nossos doentes é habitualmente mais importante do que 
a verificada noutras doenças 	5'. A descarnação dos 
genitais é muito característica da doença de Kawasaki 
sendo habitualmente um achado tardio (2. 3. (7). Artrite, 
disfunção hepática, hidrópsia vesicular, piúria estéril, 
meningismo e/ou meningite asséptica são complicações 
não cardio-vasculares frequentes, tendo também ocorrido 
nesta casuística. 

A doença de Kawasaki send'ó uma vasculite inflama-
tória auto-limitada pode ser complicada em 20% a 25% 
dos casos não tratados, de aneurismas coronários (2. 4. 241.  

A vasculite afecta os vasos coronários em cerca de 95% 
dos casos afectando também outros vasos nomeadamente 
artéria ilíaca comum (93%), artéria mesentérica superior 
(86%), aorta abdominal (82%) e sistema venoso (4). A 
morte ocorre em cerca de 0,08 a 2% das situações sendo 
as suas principais causas por ordem decrescente: isquémia 
aguda por trombose coronária, miocardite, rotura de 
aneurismas e bloqueio atrio-ventricular completo devido 
a inflamação do sistema de condução (2. 4' 5). Nesta casuís-
tica 15 crianças tiveram algum tipo de compromisso car-
díaco e 30% desenvolveram no decurso da doença aneu-
rismas/dilatações, tendo sido o tronco comum da coronária 
esquerda o vaso mais frequentemente implicado. Estes 
resultados estão de acordo com outras estatísticas e a 
literatura em geral 13, 6, 9, 101.  

Os exames complementares podem revelar algumas 
alterações que não são específicos e nem diagnósticos da 
doença de Kawasaki. Leucocitose moderada a marcada e 
anemia normocítica normocrómica ligeira a moderada são  

frequentes. A elevação da VS é habitual, tendo estado 
presente em 100% das crianças. Outros achados labora-
toriais característicos são a elevação dos reagentes da 
fase aguda (Proteína C Reactiva e a, anti-tripsina), e a 
trombocitose que se inicia por volta da 2.°  semana e atin-
ge o seu pico na 3.a semana de doença. A piúria estéril, 
meningite asséptica e elevação da IgE são também fre-
quentes '2. 3). Neste estudo a trombocitose esteve presente 
em 65% dos casos em que foi quantificada. 

O efeito benéfico da y-globulina na prevenção do 
aparecimento dos aneurismas quando administrada nos 
10 primeiros dias de doença tem sido provado nos diver-
sos estudos efectuados. Mais controverso parece ser a 
sua administração após o 10.° dia embora estudos recen-
tes demonstrem a existência de benefícios da sua utiliza-
ção após esta data, na medida em que parece reduzir a 
formação de aneurismas gigantes, normaliza mais rapi-
damente os reagentes da fase aguda da inflamação, pro-
move a apirexia mais precoce e diminui o tempo de hospi-
talização (6.14).  Nos Estados Unidos da América, New-
burger e al demonstraram que uma dose única de 2 gr/kg 
de 'y-globulina era mais eficaz do que o regime anterior-
mente utilizado de 400 mg/kg durante 4 dias "2' na redu-
ção da febre, reagentes da fase aguda e na frequência e 
severidade dos aneurismas coronários. No presente estu-
do 57% das crianças, fizeram tratamento com y-globulina 
e destas 40% apresentavam já aneurismas aquando da 
sua administração. 

O AAS em altas doses é administrado até à apirexia 
ou até ao 10.° dia de doença se a criança se encontra 
apirética sendo então reduzido para a dose de 3-5 mg/kg/ 
/dia durante dois meses se não há aneurismas ou até ao 
desaparecimento destes '2. 5. ' 7. 23'. 

Dados epidemiológicos apontam para uma recorrência 
em cerca de 3 a 4% dos casos sendo mais frequente nos 
dois anos seguintes ao primeiro episódio e nas crianças 
que sofreram o primeiro episódio no 1.° ou 2.° ano de 
vida (3' 21' "). Neste estudo houve apenas uma recorrência 
o que representa 2,8% da nossa população tendo ocor-
rido 4 anos após o 1.° episódio. 

A doença de Kawasaki é actualmente a afecção ad-
quirida na criança com maior incidência de sequelas 
cardiovasculares, podendo manifestar-se sobretudo nos 
lactentes, de forma atípica. Estes factos obrigam a um 
elevado índice de suspeição da doença perante um lactente 
com febre de etiologia desconhecida, devendo assim 
conduzir à realização duma ecografia cardíaca com vista 
a um diagnóstico e tratamento precoces. 
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