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Identificacao

A.C., sexo masculino e raca caucasiana
DN: 04/01/2007 (2 anos e 8 meses)
Natural e residente em Almada

Data de internamento
28 de Outubro de 2009

Motivo de internamento
Febre com uma semana de evolucao



Antecedentes pessoais

Gravidez, parto e periodo pos-natal sem intercorréncias
CEP e DPM adequados

Vacinas de acordo com PNV

Sem alergias conhecidas

Laringite aguda em Fevereiro de 2009

Otite média aguda supurativa em Maio de 2009

Antecedentes familiares

39 filho de pais ndo consanguineos e saudaveis.

Irmao 18 anos, saudavel.

Irma 14 anos com nefropatia de refluxo e leucemia linfoblastica aguda



Historia da doenca actual

D1 (22/10/2009)
Febre 39-40°C, sem calafrio, resposta a paracetamol, 6/6h
bom estado geral em apirexia

D2
Méedico Assistente: orofaringe hiperemiada e hipertrofia amigdalina
Terapéutica sintomatica

D3
Urgéncia Pediatrica HGO por tumefaccao cervical esquerda
Ibuprofeno



D4
Urgéncia Pediatrica HGO por erupcao maculo-papular axilas e tronco;
febre; adenopatias cervicais bilaterais (maior a esquerda, 3cm);

amigdalas hiperemiadas
Avaliacao analitica
Hb 113g/L
L: 17.1x10°/L (N: 76%)
PCR: 12.9mg/dL

Parametros analiticos de infeccao bacteriana

Amoxicilina+acido clavulanico oral, 50mg/Kg/d



D5
Urgéncia Pediatrica HGO por extensao do exantema;
persisténcia de febre; estado geral regular

Internamento na UICD

Reavaliacao analitica
Hb 111g/L; Leuc 12.9x10°/L (N: 80%); Pl 184x10°/L
PCR: 8.7mg/dL
AST 581 UI/L e ALT 594 UI/L
Ureia, creatinina e ionograma normais
Tempo de Protrombina e aPTT normais
Fibrinogénio 569 mg/dL e D-dimeros negativos
Hemocultura e zaragatoa orofaringe negativas
Serologia CMV, EBV e mycoplasma negativas

Alta em D6



D7
Consulta de Urgéncia HGO

Febre

Adenopatias cervicais bilaterais, maior a esquerda com 2cm
Exantema maculo-papular generalizado

Hiperemia ocular bilateral sem exsudado; hiperemia da orofaringe
Lingua de framboesa

Edema duro dos pés

Hemodinamicamente bem. Sopro sistolico II/VI.

Hipotese diagndstica
Doenca de Kawasaki



Internamento na Enfermaria de Pediatria Médica HGO

Reavaliacao analitica
Hb 106g/L; Leuc 21.2x10°/L (N: 87%); Pl 195x10°/L
PCR: 19.6mg/dL
VS 117mm
AST 54 UI/L e ALT 266 UI/L
Ureia, creatinina e ionograma normais
Tempo de Protrombina e aPTT normais
Troponina e CK normais
Urina tipo II normal

Teleradiografia torax normal

ECG normal
Ecocardiograma normal



Terapéutica

Imunoglobulina endovenosa (IGIV), 2g/Kg, perfusao Unica 10h
Acido acetilsalicilico (AAS), 80mg/Kg/d (6/6h)

Evolucao

Apirexia em D1
Resolucao rash D2

Alta D3 internamento

Clinicamente bem

AAS 3mg/Kg, 1xd

Reavaliacao clinico-analitica e ecocardiograma



D13 (3 Novembro) / Hospital de Dia Pediatria HGO
Clinicamente bem
Reavaliacao analitica
Hb 109g/L; Leuc 8.1x10°%/L (N: 36); Pl 584x10°/L
PCR: 1.4mg/dL (19.6); VS 108mm (117)
Ureia, creatinina, transaminases e ionograma normais

D26 (16 Novembro)

Ecocardiograma
hiperecogenicidade da porgao inicial da coronaria esquerda
insuficiéncia mitral ligeira

manutencao AAS






Introducao

A Doenca de Kawasaki € uma das vasculites mais frequentes na idade
pediatrica.

Descrita em 1967 pelo pediatra japonés Tamisaku Kawasaki.

E geralmente uma doenca auto-limitada, com febre e manifestacdes de
inflamacao aguda que, sem tratamento, dura em média 12 dias.

Incidéncia anual de 18:100.000/ano em criancas com menos de 5a (USA).
Incidéncia mais elevada em criancas asiaticas (100:100.000/ano).

80-90% dos doentes tem idade <5anos.
Mais frequente no sexo masculino (1.5:1).

Etiologia desconhecida



Critérios diagnosticos

Febre durante no minimo cinco dias, com quatro dos cinco critérios:

1.
2.

Ul

Hiperémia conjuntival bulbar bilateral
Alteracoes da mucosa oral, como hiperémia ou fissuras labiais,
hiperémia faringea ou “lingua em framboesa”

. Alteracoes das extremidades, incluindo eritema palmar ou plantar,

edema das maos ou pés (na fase aguda) e descamacao periungueal
(convalescenca)

. Exantema polimorfico
. Linfadenopatia cervical, com pelo menos um ganglio >1,5 cm

Doenca Kawasaki incompleta (atipica)



Complicacoes
Choque

Cardiovasculares
Dilatacdao / aneurisma coronarios
Diminuicao contractilidade miocardio
Miocardite
Arritmia
Insuficiéncia mitral
Derrame pericardico
Obstrucao arterial periférica

Renais, Gastrointestinais, Alteracoes comportamento, SAM

Mortalidade
0.1 a 0.3%
primeiros 2 meses doenga



Prognostico
auséncia lesao coronaria nas fases aguda e sub-aguda
implicagoes cardiacas longo prazo?

aneurismas coronarios gigantes (>8mm)
risco acrescido de trombose » enfarte agudo miocardio

IGIV precoce: reduz incidéncia de envolvimento coronario

Factores risco coronario

idade <1la ou >9a sexo masculino febre >14dias
sodio <135mmol/L hematocrito <35% leucocitos>12x109/L



Tratamento

IGIV
todos os casos (incluindo d. Kawasaki incompleta)
2g/kg (perfusao unica de 8 a 12h)
Inicio preferencial nos primeiros 7-10 dias

JAVARS)
fase aguda: 80-100mg/kg/dia
3-5mg/kg/dia (apds 48-72h de apirexia)

sem alteracdes coronarias » suspensao 63/82 semana (PCR e VS N)
com alteracoes coronarias » mantém AAS



Seguimento

ReavaliagOes clinico-analiticas primeiros 2 meses
Ecocardiograma fase aguda e 6-8 semanas apos inicio da doenca

Auséncia de lesao coronaria
» avaliacao cardiovascular de 5/5 anos

Presenca de aneurismas coronarios
» avaliacao anual por tempo indefinido
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Criancas que nao respondem ao tratamento inicial
» 22 infusdo de IGIV =236h apds infusdo inicial

Criancas que nao respondem a 22 infusdes de IGIV
» Metilprednisolona ev 30mg/kg, 1xdia, 1-3 dias
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