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RELATO DE CASO

Deficiéncia auditiva neurossensorial

associada a do

enca de Kawasaki

Sensorineural hearing loss associated with Kawasaki disease

Carlos H.M. da Silval, Isabel C.R.G. Rosco# Karla P.

Resumo

Objetivo: a doenca de Kawasaki (DK) é uma vasculite sistém
ca idiopatica, autolimitada, de pequenos e médios vasos. For;
descritos na literatura treze casos de deficiéncia auditiva neuross
sorial, durante a evolug¢éo dessa doenca. Descreve-se o caso d
lactente com doencga de Kawasaki com evolugdo, durante a f
aguda, para deficiéncia auditiva neurossensorial. A descricdo
caso justifica-se por ilustrar uma complicacéo grave da DK, pou
mencionada na literatura, que reforga a recomendacéo de cautel
avaliacdo global destes pacientes.

Descri¢do: menino higido de 1 ano e sete meses de ida
apresentou-se com febre didria persistente, iniciada havia sete g
associada a irritabilidade, conjuntivite bilateral ndo-exsudativ|
eritema maculo-papular em tronco. Evoluiu com artrite em punhg
cotovelos, joelhos e tornozelos e edema e descamacao de maos ¢
gue impossibilitava a deambulacdo. O diagnéstico de doenca
Kawasaki foi estabelecido de acordo com os critério&rarican
Heart AssociatiofAHA), e a crianca foi tratada de forma conven
cional. Houve regressao das manifestacdes clinicas trés dias ap
inicio do tratamento. Contudo, um més apés o inicio dos sintom
os familiares notaram resposta insatisfatéria a estimulos sonoros
avaliacdo da acuidade auditiva através do BERAi(stem Evoked
Responses Audiometry Audiometria de Potenciais Evocados de
Tronco Cerebral) diagnosticou perda auditiva neurossensorial bi
teral, grau severo a profundo.

Comentérios: é possivel que o exame rotineiro de acuidad
auditiva em criangcas com doenca de Kawasaki possa identifi
precocemente a deficiéncia auditiva neurossensorial.

J Pediatr (Rio J) 2002; 78 (1): 71-74asculite, sindrome do
linfonodo mucocutaneo, perda auditiva sensorioneural.
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Abstract

i Objectives: Kawasaki disease is a systemic idiopathic self-
am limited vasculitis of small and medium-sized vessHtérteen cases
en-of sensorineural hearing loss during the evolution of this disease have
e urbeen described in the literature. We describe a case of an infant with
ase Kawasaki disease who developed sensorineural hearing loss during
do the acute phase. This case report shows a complication of Kawasaki
co disease, with few citations in literature, enhancing the importance of
A nacareful evaluation of these patients.
Description: nineteen-month-old-boy, formerly healthy, with
e persistent daily fever seven days before admission, associated with
ias,irritability, bilateral nonexudative conjunctivitis and maculopapular
g, erythema on his trunk. There was later development of arthritis on
s, wrists, elbows, knees, and ankles, and swelling associated with
2 péslesquamation of hands and feet, which prevented him from walking.
de The diagnosis of Kawasaki disease was established according to the

American Heart Association’s criteria, and the child was convention-

ally treated. There was regression of clinical manifestations three
0s alays after the beginning of treatment. However, one month after the
as, onset of symptoms, the family noticed an unsatisfactory response to
. A sound stimuli. The evaluation of auditory acuity through BERA
(Brainstem Evoked Responses Audiometry) revealed severe bilat-
eral sensorineural hearing loss.

Comments:routine examination of auditory acuity in children
with Kawasaki disease may help identify sensorineural hearing loss
at an early stage.

la-

car

JPediatr (Rio J) 2002; 78 (1): 71-74asculitis, mucocutaneous
lymph node syndrome, sensorineural hearing loss.

Introducédo

A doenca de Kawasaki (DK) é uma vasculite sistémica
idiopatica, autolimitada, de pequenos e médios #agos
manifestacdo determinante do prognéstico da doenca € a
vasculite coronariana, que acomete cerca de 25% dos
pacientes néo tratado&mbora o comprometimento grave
do sistema nervoso central seja infrequente, foram descri-
tos na literatura treze casos de deficiéncia auditiva neuros-
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sensorial, durante a evolucdo dessa doehgEabela 1). pelo menos cinco dias; alteracdes de extremidades, tais
Descreve-se 0 caso de um lactente com doenca de Kawasaktomo eritema e edema de méos e pés na fase aguda, e
com evolucao, durante a fase aguda, para deficiéncia audi-descama¢do membranosa de polpas digitais na fase de
tiva neurossensorial. O objetivo dos autores com esta des-convalescenca; exantema polimérfico; conjuntivite ndo-
cricdo é ilustrar uma complicacdo grave da DK, pouco exsudativa bilateral indolor; alteragdes em labios e cavida-
mencionada na literatura, que reforca a recomendacéo dede oral, tais como eritema e fissuras em labios, “lingua em
cautela na avaliacao global destes pacientes. framboesa” e hiperemia difusa em mucosa orofaringea.
Destes, o0 paciente descrito preenchia 0os quatro primeiros
critérios, caracterizando-se, portanto, como Kawasaki in-
completo.

Descri¢do do caso A crianca foi tratada de forma convencional com gama-

Menino higido de 1 ano e sete meses, procedente daglobulinaendovenosa (2g/kg/dia) e aspirina (100mg/kg/dia
cidade de Uberlandia-MG, apresentou-se com febre diaria até o 14° dia de doencga). Houve regresséo das manifesta-
persistente, iniciada havia sete dias, associada a irritabilida- ¢Ges clinicas trés dias apés o inicio do tratamento. Contudo,
de, conjuntivite bilateral ndo-exsudativa, eritema maculo- a criangca permaneceu com dificuldade para deambular,
papular em tronco. Evoluiu com artrite em punhos, cotove- embora houvesse regresséo do quadro articular e, um més
los, joelhos e tornozelos e edema e descamacéo de méos apds o inicio dos sintomas, os familiares notaram resposta
pés, que impossibilitavam a deambulag&o. A investigacao insatisfatéria a estimulos sonoros. A tomografia craniana e
laboratorial revelou: Hb=11,0g/dl; leuc6citos=7600fnm  de ossos temporais ndo evidenciaram anormalidades.
plaguetas=161000/minvelocidade de hemossedimenta- A avaliagdo da acuidade auditiva foi realizada através

¢do= 55mm/h, proteina-C-reativa=24mg/l; ASLO=50Ul; 4o BERA @rainstem Evoked Responses Audiometry

albumina=4,2g/l; sorologias para toxoplasmose, mononu- aydiometria de Potenciais Evocados de Tronco Cerebral),
cleose, rubéola e citomegalovirus negativas. Ecocardiogra- ;ma vez que este é o exame indicado para avaliacdo

mas e eletrocardiogramas seriados nao apresentaram anoraudimégica de recém-nascidos e lactentes, que ainda nao

malidades.

de acordo com os seguintes critériosAaiaerican Heart

tém capacidade de colaborar para a realizacdo de uma
O diagnostico de doenca de Kawasaki foi estabelecido audiometriatonal convencional. O exame consiste no regis-
tro das respostas elétricas desencadeadas por um estimulo
Association (AHA)® presenca de febre persistente por sonoro ao longo da via auditiva até o tronco cerebral. A

Tabela 1- Resumo dos casos de doenca de Kawasaki, com perda auditiva neurossensorial, descritos na literatura

Caso Idade Tempo de doenca Perda auditiva Tratamento

1) 4 anos 1 ano Unilateral (D) NR

203) 4 anos 28 dias Bilateral grave AAS+corticdide
3d) 5 anos 5 anos Unilateral (D) NR

4®3) 5 anos 5 anos Unilateral (D) NR

5@3) 1 ano 10 dias Unilateral (E)-transit. AAS+IGEV

6(3) 3 anos 10 dias Bilateral grave AAS+corticéide
73 5 anos 6 meses Bilateral grave AAS

8®d) 1 ano 13 dias Bilateral-moderado-transit. AAS+IGEV

9() 4 anos 10 dias Bilateral grave AAS+IGEV+cortic.
100 12 anos 14 dias Unilateral (D) AAS+IGEV

113 7 meses ? Bilateral grave AAS

1203 6 anos 18 dias Unilateral (E) grave AAS+IGEV+cortic
133 13 anos 14 dias Bilateral moderado AAS+IGEV+cortic.
14* 1 ano 28 dias Bilateral grave AAS+IGEV+cortic.

* caso descrito
IGEV = imunoglobulina endovenosa
transit. = transitdrio

NR = néo realizado

D = direito

AAS = acido acetil-salicilico

E = esquerdo
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interpretacao é feita com base no potencial de acéo, que senal ndo é possivel de serrealizada. No caso descrito, talvez
origina no nervo coclear (NC VIII) e nas vias auditivas, e dois fatores certamente contribuiram para que esta percep-
sobe pelo tronco cerebral. O tragado normal registra seis ¢ao tenha sido tardia: a persisténcia da irritabilidade além
ondas: I, II, 11l,V, Vle VII, originadas, respectivamente, na da primeirasemana da doenca e o fato de que a criancatinha
porcao do NC VIl distal ao tronco cerebral, na por¢cdo do adquirido apenas recentemente uma linguagem oral mais
NC VIl proximal ao tronco cerebral, no nucleo coclear, no elaborada.

complexo olivar superior, no coliculo inferior e no corpo Alguns pacientes com perda auditiva neurossensorial

geniculado medial. O exame do paciente descrito mostrou yqgqciada & DK apresentaram outras manifestagdes neuro-
auséncia de ondas diante de estimulos deflagrados a 90 dBI’()gicas como paralisia facial e at®¥daNo caso descrito

em ambas as orelhas, o que sugere perda auditiva neurosap ey ose quedas freqentes atribuidas inicialmente as
sensorial bilateral, grau severo a profundo. Apesar do

dini d inicial de 2ma/ka/di manifestacdes articulares dolorosas e, posteriormente, ao
tratamento com predinisona (dose inicial de 2mg/kg/dia) .omprometimento vestibular, pela presenca de tonturas.
por dois meses, ndo houve melhora da acuidade auditiva. . _ _ o . -

Vérias anormalidades imunoldgicas sao verificadas nos

pacientes com DX Ocorre inicialmente ativagéo das célu-

las endoteliais vasculares e de moléculas de adesé&o induzi-
Discussio das por citocinas associadas ao aumento da porcentagem de
células CD4, a diminuicdo de células CD8 positivas ativa-
das, e ao aumento da producdo de imunoglobulinas pelas
células B. O mecanismo fisiopatoldgico responsavel pela
vasculite no ouvido médio, nos pacientes com DK e com
perda auditiva neurossensorial, € desconhecido. E possivel
que a lesdo se localize nos vasos cocleargasaunervo-
rum, resultando no comprometimento do nervo acustico e
vestibular.

As principais complicacdes da DK séo relacionadas ao
comprometimento cardiaco, em especial a vasculite coro-
narian& "8 O caso descrito ilustra a existéncia de outro
tipo de complicagdo grave e irreversivel, o déficit auditivo
neurossensorial, pouco mencionado na literdtir@om
efeito, a deficiéncia auditiva percebida durante a fase suba-
guda de um lactente com DK reforga o conceito de que esta
€ uma doenca inflamatéria sistémica e recomenda-se, por-
tando, cautela na avaliagdo global destes pacientes, pois O tratamento convencional para a DK (aspirina e gama-
teoricamente a lesdo vascular pode estar presente em qualglobulina endovenosa) e, em alguns casos, como ha presen-
quer tecido humano. te descricao, a corticoterapia oral ou parenteral ndo altera-

Embora seja comum na fase aguda febril da DK a famaevoluc&o da perda audifivakE possivel que a lesdo
presenca de extrema irritabilidade, possivelmente decor- d0 ouvido interno ocorra nos primeiros dias da doenca, ou
rente de meningite asséptica, as manifestacdes neurolégi-S€ja, na fase febril inicial, antes da administracao do trata-
cas nesta doenca s3o rdr@onvulsdes, comprometimen- ~ Mento especifico, normalmente realizado entre o quinto e
to de pares cranianos (sétimo par) e hemiparesia causaddlécimo dia da doenca, quando o diagnostico pode ser
por infartos ou tromboses s&o relatados na litera&fta definido através dos critérios estabelecidos. E provavel que

Até o presente, foram descritos na literatura apenas 0 tratamento precoce — durante a primeira semana da

" ) . oenga — com gamaglobulina endovenosa e/ou corticoste-
treze casos de perda auditiva neurossensorial associada géideg ossa cc?ntribl?ir ara evitar esta arave complicacio
doenca de Kawasald. Entretanto, esse nimero parece P P 9 plicagao.

subestimado, pois a diminuicio da acuidade auditivanesta  Sundel et af.sugerem a necessidade de pelo menos uma
doenca pode ser discreta e transitéria e apenas detectadavaliagdo audiologica durante o seguimento de todos os
através de audiometria ou, em criangas menores, do BERA .pacientes com diagnéstico de doenga de Kawasaki, uma
Assim como no caso relatado, a deficiéncia auditiva geral- V€z que surdez neurossensorial transitoria ou persistente
mente & grave, bilateral e permanente, mas pode ser unilafode ocorrer em pacientes com esta doenca, especialmente
teral e transitéria. Embora a maioria dos pacientes com estanaqueles com febre prolongada e com marcadores labora-
complicagdo tenha sido tratada com aspirina em dosestoriais sugestivos de inflamacao sistémica grave.

antiinflamatorias, € pouco provavel que a deficiéncia audi- Concluindo, é possivel que o exame rotineiro de acuida-

tiva tenha sido relacionada a esta medicacéo, pois 0 SeUge auditiva em criangas com doenca de Kawasaki possa
nivelsérico, quando determinado, permaneceu sempre abaijgentificar precocemente a deficiéncia auditiva neurossen-
X0 de 20mg/dl. Além disso, ao contrario do que ocorre na ggrial.

ototoxicidade associada a aspirina, a deficiéncia auditiva
nao foi transitéria na maioria dos pacientes relatados.

O tempo entre o diagnéstico de DK e a percepcédo do feréncias biblioarafi
déficit auditivo varia, nos casos relatados, entre 10 diase 5 _ Ee e'rde”fT'ai ' :;)Egrf‘/ |casln . Textbook of Pediat
ano$#4 Essademora parece correlacionar-se com adificul- 1+ ©assidy JT, Petty RE. Vasculitis. In:__ Textbook of Pediatric
. P . Lo . Rheumatology. Philadelphia: WB Saunders; 1995. p.365-422.
dade da definicdo deste diagnostico em criangas menores, : :
.. . . . 2. KatoH, Sugimura T, Akagi T, et al. Long-term consequences of
principalmente abaixo de dois anos de idade, quando a

- ! i : ‘ Kawasaki disease: a 10- to 21-year follow-up study of 594
percepcao dos pais pode falhar, e a audiometria convenci-  patients.Circulation 1996;94:1379-85.
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