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Introdução 

  1º caso  (Dr. Kawasaki) - Jan 1961 
  1ª revisão de casos (n-50) – 1967 

   
  Febre, exantema, conjuntivite, adenopatia cervical, eritema da palma das   mãos 
e planta dos pés 

            Kawasaki, T. Acute febrile mucocutaneous syndrome with lymphoid involvement with  
   specific desquamation of the fingers and toes in children. Arerugi 16, 178-222 

Febre, exantema, conjuntivite, adenopatia cervical, eritema da palma das  mãos 

 syndrome with lymphoid involvement with             

Vasculite sistémica aguda, de causa 
desconhecida, que atinge sobretudo as 
artérias de pequeno e médio calibre, 
incluindo as coronárias.  



Epidemiologia 

  Primeira causa de cardiopatia adquirida em países desenvolvidos 

  Sexo masculino (M:F = 1,3 -1,5 : 1) 

  Pico – 2-5 A;   80% <5 A 
  Inverno/Primavera 

Primeira causa de cardiopatia adquirida em países desenvolvidos Primeira causa de cardiopatia adquirida em países desenvolvidos 

Sexo masculino (M:F = 1,3 -1,5 : 1) 



Etiologia 

Doença de Kawasaki 

? 

Predisposição 
genética 

Agente 
infecioso 

? 

genética genética 



Clínica 



Clínica 
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Clínica 
  Manifestações cardiovasculares 

Circulation Journal. 2010;74 (9) 1989-2020. Circulation Journal. 2010;74 (9) 1989-2020. 



Clínica 
  Manifestações cardiovasculares 

Circulation Journal. 2010;74 (9) 1989-2020. 

. Taquicardia 

. Sopro de novo 

. Galope / Sinais de ICC   
MIOCARDITE   

. Hipofonese dos sons cardíacos 

.  Atrito pericardico   

PERICARDITE   



Exames complementares 

Bioquímica 

» Aumento da VS (> 40 mm/h) e PCR (> 3mg/dL) 
» Hipoalbuminémia (<3g/dL) 
» Aumento das transaminases (TGP/ALT) 

Hemograma 

» Anemia (fase aguda – normocrómica normocítica) 
» Trombocitose (fase subaguda) 
» Leucocitose (> 15 000) 

Sumária de urina 

» Piúria estéril (> 10 leucócitos/campo) 
» Proteinúria 

  Alterações laboratoriais 



ECG e Ecocardiograma  

Electrocardiograma 

.  Aumento dos intervalos PR e QT 

.  Arritmias (EV,  TSV,  TV) 

.  Alterações de ST-T 

.  Complexos QRS de baixa voltagem 

.  Ondas Q anormais 

Ecocardiograma 

.  Avaliação da função contráctil 

.  Avaliação da função valvular 

.  Avaliação do pericárdio 

.  Avaliação das coronárias (ectasia, aneurisma, hiperecogenicidade,…) 



Evolução 

Fase aguda (7-14 dias)  
Febre + sinais clássicos 

Fase subaguda (até 4-6 sem)  
Trombocitose + aneurismas coronários + descamação 

Fase convalescença (até 3 meses) 
Resolução clínica e normalização laboratorial 

Fase crónica 
Risco cardiovascular/aneurismas 



Diagnóstico 
  DK completa 

C Conjuntivite (bilateral, não purulenta) 

R Rash (exantema polimorfo, maculopapular, não vesicular) 

E Edema (eritema das mãos e pés) 

A Adenopatia (cervical, geralmente unilateral, >1,5 cm) 

M Mucosas orais atingidas (quileíte, glossite) 

Febre ≥ 5 dias 

4 de 5 critérios 

   Doença não explicada por outra etiologia conhecida Pediatrics. 2004;114:1(6)708-733. 



Diagnóstico 
  DK incompleta 

Febre ≥ 5 dias 

2-3 critérios 

Febre > 7 dias 

Lactente < 6 meses 

. Mais frequente < 1 A ou > 5-9 A 

. <1A --- > risco de desenvolvimento de 
aneurismas coronários  



Diagnóstico 
  DK incompleta 

Circulation. 2004;110:2747-2771. CirculationCopyright © American Heart Association, Inc. All rights reserved. 



Diagnóstico 
  DK incompleta 

Circulation. 2004;110:2747-2771. Copyright © American Heart Association, Inc. All rights reserved. 



Terapêutica 

  Fase aguda 

 Ácido acetilsalicílico  

    Dose: 50 mg/Kg/dia (6/6H), máx. 1g         (até 48h após apirexia ou até 14ºdia de doença) 

 Gamaglobulina  

    Dose: 2g/Kg, dose única ev, durante 12 horas 
    Efeitos secundários: febre, tremores, hipotensão,… 

 Diuréticos e inotrópicos 

   Se miocardite com repercussão na contractilidade 

. > eficácia nos 1ºs 10 dias  

. 70-90% - Defervescência em 2 dias 

. 2/3 dos resistentes, respondem a 2ª dose  

Avaliação cardíaca 



Terapêutica 

  Fase aguda 



Terapêutica 

  Fase aguda - resistência à IGIV 

 Metilprednisolona  

    Alto risco de resistência à IGIV               1 mg/kg, 12-12h ev (máx. 60 mg/dia) 5-7 dias  (PDN oral) 
   Resistência à IGIV                                                           30 mg/kg ev (máx. 1g) 3 dias (PDN oral) 

 Gamaglobulina  

    Segunda dose 

 Infliximab 

   Considerar em casos refractários 
   Dose:   6 mg/kg ev 1-2 doses (intervalo de 2 semanas entre doses) 



Terapêutica 

  Fase sub-aguda 

 Ácido acetilsalicílico  

   Dose: 5 mg/kg/dia, máx. 100 mg (id), 6-8 semanas,              indefinidamente se anomalias coronárias        

Avaliação cardíaca 
2 semanas 
6-8 semanas 



Terapêutica 
  Fase convalescença / Fase crónica  

Circulation. 2004;110:2747-2771. 



Seguimento 

  DK e Risco Cardiovascular 



Seguimento 

  DK e Risco Cardiovascular 

Nível I: Alto risco 

•  Evidência clínica de doença coronária antes 
dos 30 A 

 antes 

Nível II: Médio risco 

•  Evidência patofisiológica de disfunção arterial 
indicadora de processo aterosclerótico 

acelerado antes dos 30 A  

• Evidência •Nível III: Em risco 

•  Aumento de factores de risco cardiovascular 
com evidência epidemiológica de doença 

coronária cedo na vida adulta, mas após os 30A 

Circulation, 114, Dec 2006c 



Seguimento 

  DK e Risco Cardiovascular 

Nível I: Alto risco 

•  HF homozigótico 
•  Diabetes Mellitus Tipo I 

•  Doença crónica renal / ESRD 
•  Depois de transplante cardíaco 

•  Doença de Kawasaki com aneurismas 
coronários que se mantêm 

Nível II: Médio risco 

•  HF heterozigótico 
•  Diabetes Mellitus Tipo II 

•  Doença crónica inflamatória 
•  Doença de Kawasaki com aneurismas 

coronários que regrediram Nível III: Em risco 

•  Cardiopatia congénita 
•  Sobreviventes de tratamento oncológico 

• Doença de Kawasaki sem  aneurismas 
coronários 

Circulation, 114, Dec 2006c 



Seguimento 

  DK e Risco Cardiovascular 

Nível I: Alto risco 

•  IMC < P85 
•  TA < P90 

•  LDL < 100 mg/dL 
•  Glicose Jejum < 100, HgbA1C < 7% 

Nível II: Médio risco 

•  IMC < P90 
•  TA < P95 

•  LDL < 130 mg/dL 
•  Glicose Jejum < 100, HgbA1C< 7% 

Nível III: Em risco 

•   IMC < P95 
•  TA < P95 + 5mmHg 
•  LDL < 160 mg/dL 

•  Glicose Jejum < 100, HgbA1C < 7% 

Circulation, 114, Dec 2006c 



Seguimento 

  DK e Risco Cardiovascular 

Circulation, 114, Dec 2006c Circulation



Em resumo 



Obrigada 




