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RESUMO 

Objetivo: A doença de Kawasaki é uma vasculite sistêmica 
aguda de etiologia desconhecida. Seu diagnóstico baseia-se 
em critérios clínicos. O objetivo deste estudo foi descrever 
os casos de pacientes com doença de Kawasaki internados no 
Hospital Universitário da Universidade de São Paulo entre 
janeiro/2000 e junho/2008.

Métodos: Dentre todos os pacientes internados na En-
fermaria de Pediatria no período acima, foram selecionados 
aqueles cujo CID de alta foi doença de Kawasaki. Realizou-se 
estudo descritivo por meio da análise dos prontuários dessas 
crianças. 

Resultados: Foram encontrados 18 casos. A média de 
internações foi de 2,1 casos/ano. A idade variou de três me-
ses a nove anos. A proporção meninos:meninas foi 1:1,25. 
Receberam outros diagnósticos prévios 17 pacientes, sendo 
escarlatina em 2/3 dos casos. O tempo de febre antes do 
diagnóstico variou de cinco a 11 dias. Nove crianças apre-
sentaram quatro sinais sugestivos de doença de Kawasaki; 
oito apresentaram cinco sinais e uma apresentou dois sinais, 
o que foi considerado doença de Kawasaki incompleta. Rece-
beram gamaglobulina 15 crianças (entre o sexto e o décimo 
dias de evolução) e 11 (73%) ficaram afebris após infusão 
da medicação. Os demais tiveram febre até 24 horas após a 
administração. Todos os pacientes realizaram ecocardiograma 
e três apresentaram aneurisma leve da coronária. 

Conclusões: A doença de Kawasaki é habitualmente 
confundida com outras doenças, o que causa retardo no tra-
tamento e aumento no risco de complicações cardíacas. 

Palavras-chave: doença de Kawasaki; síndrome do lin-
fonodo mucocutâneo; vasculite.
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Abstract

Objective: Kawasaki disease is an acute systemic vascu-
litis of unknown etiology. Its diagnosis is based on clinical 
criteria. This study aimed to describe Kawasaki disease cases 
treated at the University Hospital of Universidade de São 
Paulo, from January/2000 to June/2008.

Methods: Among all patients admitted to the pedi-
atric ward during this period, patients whose discharge 
ICD was Kawasaki disease were selected. A descriptive 
study was carried out by analyzing the records of these 
children.

Results: 18 cases were found, with an average of 2.1 cases/
year. Patients varied from three to nine years old. The boys/
girls ratio was 1/1.25. Seventeen patients had previously 
been misdiagnosed with other diseases, being 2/3 of them 
scarlet fever. Prior to diagnosis, fever had persisted for five 
to 11 days. Nine patients showed four suggestive signs of 
Kawasaki disease, eight patients showed five signs, and one 
patient had two suggestive signs, which was considered 
as incomplete Kawasaki disease. Gammaglobulin was ad-
ministered to 15 children (between the 6th-10th day of the 
disease), with 11 (73%) of them having no fever following 
the administration. The other ones had fever for up to 24 
hours following gammaglobolin use. All patients were evalu-
ated by echocardiograms, and three of them showed mild 
coronary aneurysm.

Conclusions: Kawasaki disease is usually misdiagnosed, 
thereby delaying treatment and increasing the risk of 
heart.

Key-words: Kawasaki disease; mucocutaneous lymph 
node syndrome; vasculitis.
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Introdução

A doença de Kawasaki (DK) é uma vasculite sistêmica 
aguda, de origem desconhecida, que ocorre predominan-
temente em lactentes e crianças menores de cinco anos 
de idade(1-4). A primeira descrição da doença ocorreu em 
1967, no Japão, por Tomisaku Kawasaki. Sua morbidade 
está relacionada às alterações cardíacas, que podem aparecer 
tardiamente(5-7), sendo mais frequentes os aneurismas de 
coronárias e as ectasias de vasos sanguíneos cardíacos que 
acometem de 15 a 25% das crianças não tratadas(1,2,8). Nos 
Estados Unidos, a DK tem superado a febre reumática como 
causa de doença cardíaca adquirida na infância(3,8,9). 

A etiologia da DK é desconhecida, porém algumas ca-
racterísticas clínicas e epidemiológicas sugerem fortemente 
uma causa infecciosa desencadeante(1,2,10). A infecção levaria 
à formação de superantígenos que deflagrariam respostas 
imunológicas em pacientes geneticamente predispostos. 

Não há exame subsidiário específico para o diagnóstico 
da DK, que se baseia na presença de febre por cinco dias ou 
mais e quatro dos seguintes sinais: exantema, conjuntivite 
não-exsudativa, alterações de mucosa (eritema, fissuras, 
língua em framboesa), adenomegalia não-supurativa e 
alterações de extremidades (eritema, edema e descama-
ção)(1-3). Os sinais clínicos não são concomitantes, sendo 
comum o diagnóstico inicial de outras doenças, como 
escarlatina, exantema viral ou quadros alérgicos. Mesmo 
com o preenchimento completo dos critérios, é frequente 
a demora no diagnóstico correto de DK e o atraso no iní-
cio do tratamento adequado, favorecendo o aparecimento 
das complicações(7,11,12). Além disso, existem as formas 
incompletas ou atípicas, que também podem evoluir com 
acometimento coronariano(13-16). 

O diagnóstico precoce da doença é importante, pois o 
tratamento na fase aguda reduz o processo inflamatório nas 
artérias coronarianas e previne a trombose(17-19). O tratamento 
consiste no uso de gamaglobulina (2g/kg) em dose única, e 
associado à aspirina de 80 a 100 mg/kg/dia em doses fracio-
nadas a cada seis horas. Essa dose de aspirina deve ser mantida 
por duas semanas ou até 48 a 72 horas após o término da 
febre, sendo posteriormente reduzida para 3 a 5mg/kg uma 
vez ao dia, até não haver evidência de alteração coronariana, 
ou até seis a oito semanas após início da doença(17). O acom-
panhamento adequado do paciente com aneurisma previne 
a isquemia miocárdica e o infarto do miocárdio(1-3,8). 

O objetivo deste trabalho foi descrever as características 
epidemiológicas, clínicas e laboratoriais dos casos de DK 

internados no Hospital Universitário da Universidade de 
São Paulo, entre janeiro de 2000 e junho de 2008. 

Métodos

O Hospital Universitário é regionalizado e presta aten-
dimento de nível secundário à população da região do 
Butantã – bairro da cidade de São Paulo (SP), aos funcio-
nários e aos dependentes de funcionários da universidade. 
Na Enfermaria Geral de Pediatria, são internadas crianças 
com idade entre 29 dias a 15 anos incompletos, com um 
total de aproximadamente 1.400 internações por ano. O 
hospital dispõe de um sistema informatizado, por meio do 
qual todos os diagnósticos de internação, evolução e alta 
são catalogados de acordo com a Classificação Internacio-
nal de Doenças (CID) e ficam à disposição para pesquisa. 
Durante a internação, todos os casos clínicos são analisa-
dos e discutidos com a equipe de residentes e assistentes, 
havendo sempre consenso quanto ao diagnóstico final. 
Para realizar este estudo, foi solicitado à informática um 
levantamento de todos os casos internados no período de 
janeiro de 2000 a junho de 2008 cujo diagnóstico de alta 
tenha sido de DK. 

Os dados foram extraídos dos prontuários por meio do 
preenchimento de protocolo clínico que continha as seguintes 
variáveis: idade; sexo; raça; mês e ano da internação; tempo 
de internação; diagnósticos e tratamentos prévios; tempo 
de febre e a temperatura máxima; presença ou ausência de 
exantema, alterações de extremidade (edema/descamação), 
enantema, conjuntivite e linfonodos cervicais. Foram revistos 
os exames laboratoriais relacionados à DK: contagem de leu-
cócitos e plaquetas no hemograma, marcadores inflamatórios 
(velocidade de hemossedimentação e proteína C-reativa), 
alanina transaminase (TGP), aspartato transaminase (TGO), 
bem como radiografia simples de tórax, eletrocardiograma 
e ecocardiograma.

Analisaram-se também os dados relacionados ao trata-
mento e à evolução dos casos, como administração da ga-
maglobulina, ácido acetilsalicílico (AAS), doses, tempo de 
doença em que as medicações foram introduzidas e tempo 
para resolução da febre.

Resultados

No período de janeiro de 2000 a junho de 2008, foram 
internadas 18 crianças com diagnóstico de DK à admissão 
ou na evolução (média de 2,1 casos ao ano). A idade variou 
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de três meses a nove anos e dois meses, com mediana de três 
anos e dois meses. Metade dos pacientes apresentava idade 
entre um ano e seis meses e cinco anos; oito crianças eram 
do sexo feminino e dez do masculino, com uma proporção de 
1:1,25 entre meninas e meninos. Não foi possível analisar a 
sazonalidade da doença em neste Serviço devido ao pequeno 
número de casos encontrados. 

A Tabela 1 mostra os dados relativos aos pacientes avalia-
dos e suas características clínicas. Com exceção de um, todos 
os pacientes tiveram diagnósticos de outras doenças antes de 
DK. Em muitos casos, havia mais de um diagnóstico anterior 
(Tabela 2). Escarlatina foi o diagnóstico prévio realizado com 
maior frequência. Devido a estes diagnósticos estabelecidos 
anteriormente, várias crianças receberam antimicrobiano ou 
outros medicamentos no momento da internação. Amoxici-
lina ou penicilina benzatina foram os mais prescritos, devido 
ao diagnóstico de amigdalite ou escarlatina (oito crianças), 
seguidos de cefalotina ou oxacilina (duas crianças), cefuro-
xime e ceftriaxone (uma criança).

A duração da febre variou de cinco a 11 dias, com média 
de 8,4 dias. A temperatura axilar máxima variou entre 38,4 
e 40°C, com média de 39,0ºC. Além da febre por mais de 
cinco dias, 17 pacientes apresentaram pelo menos quatro 
dos cinco critérios da doença. As alterações clínicas descritas 
com maior frequência foram: exantema e conjuntivite em 
16 pacientes, seguida de alteração de extremidades, em 
15. Enantema e linfonodos cervicais foram descritos em 
12 pacientes. 

Um dos pacientes descritos apresentava menos de quatro 
critérios clínicos e foi considerado DK incompleto. Esse 
paciente, no momento do diagnóstico, tinha um ano e cinco 
meses de idade, era do sexo feminino e mostrava somente 
enantema e alterações de extremidades (edema e descamação). 
Nessa criança, chamava atenção, nos exames subsidiários, a 
presença de leucocitúria, a elevação de proteína C-reativa 
e a meningite asséptica. A hipótese diagnóstica de DK foi 
feita somente após nove dias de febre e a criança ficou afebril 
logo após a administração da gamaglobulina. A presença de 
plaquetose no hemograma (644.000 plaquetas/mm3) uma 
semana após o início da doença e um aneurisma coronoariano, 
encontrado no segundo ecocardiograma realizado na oitava 
semana da doença (o qual estava normal na segunda semana 
de doença), reforçaram posteriormente o diagnóstico. 

As demais alterações clínicas encontradas nesses 18 pa-
cientes foram irritabilidade (quatro casos), artralgia (dois), 
diarreia (dois), hepatomegalia (dois), sinais de irritação 
meníngea (dois) e hematúria macroscópica (um). 

A coleta de exames laboratoriais não foi homogênea para 
todos os casos. A Tabela 3 mostra as alterações encontra-
das. A proteína C-reativa elevada foi observada em mais 
de 70% dos pacientes, seguida pela leucocitúria em 64% 
e leucocitose no hemograma (44%). O eletrocardiograma 
foi realizado em cinco pacientes e nenhum exame apre-
sentou alterações significantes. A taquicardia sinusal foi a 
anormalidade mais observada. Doze pacientes realizaram 
raio X de tórax e somente em um havia descrição de algum 
grau de congestão e cardiomegalia moderada. O exame de 
liquor foi realizado em quatro dos 18 pacientes: dois com 
resultados normais e dois com aumento de celularidade (15 
e 19 células, respectivamente; ambos com predomínio de 
linfócitos e monócitos).

A introdução da gamaglobulina ocorreu entre o sexto e 
o décimo dia de doença. Três dos 18 casos não receberam 
gamaglobulina. Dos pacientes que não receberam gamaglo-
bulina, dois ficaram afebris no quinto dia de doença e um 
teve o diagnóstico de DK no oitavo dia de doença,ficando 
sem febre no 11º dia (idade de cinco anos e quatro me-
ses). Dos 15 pacientes que receberam gamaglobulina, 11 
(73%) não tiveram nenhum pico febril após a infusão da 
mesma. Quatro tiveram pelo menos um pico de febre até 
24 horas após e permaneceram afebris desde então. Ne-
nhum paciente apresentou febre após 24 horas da infusão 
da gamaglobulina. 

Dos 18 pacientes, 17 receberam AAS em alta dose (80 a 
100mg/kg/dia), sendo que o período de uso dessa medicação 
variou entre dois e 12 dias. Todos os 18 pacientes realizaram 
ecocardiograma. O primeiro exame ocorreu entre a primeira 
e a segunda semana de evolução. Nesse período, dois pa-
cientes apresentavam alteração ecocardiográfica. Um deles 
teve discreto aumento da coronária esquerda, que regrediu 
posteriormente (exame repetido na quarta e oitava semanas, 
ambos normais). O outro paciente evidenciava moderado 
comprometimento difuso do miocárdio, o qual não foi obser-
vado em novo exame realizado na mesma semana. O exame 
da quinta semana de evolução dessa criança mostrou pequena 
dilatação do óstio da coronária esquerda (exame no limite 
da normalidade). O ecocardiograma foi repetido pelo menos 
mais uma vez em 13 pacientes, em período que variou entre 
a terceira e a 24ª semanas de evolução. Em apenas um dos 
pacientes, na oitava semana de evolução da doença, foi ob-
servado aneurisma pequeno de coronária. Um dos pacientes 
que apresentou aneurisma de coronária não havia recebido 
gamaglobulina, pois, no momento do diagnóstico, estava 
afebril e com mais de 11 dias de história de doença. 
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Tabela 2 – Diagnósticos prévios à doença de Kawasaki
Diagnósticos prévios* Número de casos
Escarlatina 12
Farmacodermia /alergia/eritrodermia 3
Doença diarreica aguda 3
Amigdalite bacteriana 2
Otite média aguda 2
Choque séptico 2
Adenite bacteriana 1
Coxsackiose 1
Síndrome nefrítica 1
Pielonefrite 1

*Vários pacientes tiveram mais de um diagnóstico prévio.

Tabela 3 – Resultados de exames laboratoriais e porcentagem de exames alterados
Ponto de corte Número de pacientes Exames alterados (%)

Proteína C-reativa elevada (mg/L) >50 17 70,6
Leucocitúria ( nº/mm3) >35.000 17 64,7
Leucocitose ( nº/mL) >15.000 18 44,4
Alanina transaminase alterada (mg/dL) >60 14 35,7
Aspartato transaminase alterada (mg/dL) >60 14 21,4
Plaquetose ( nº/mm3) >500.000 18 11,1

Discussão

A DK, descrita desde 1967, permanece uma doença com 
muitas características a serem observadas(5,11). A falta de exa-
mes diagnósticos específicos e a variedade de sintomas que 
surgem no início da manifestação da doença podem levar, 
muitas vezes, a erro no diagnóstico inicial, o que retarda o 
diagnóstico e o tratamento específico(11,12). Esse diagnóstico 
é mais difícil de ser estabelecido nos menores de um ano 
e nas crianças maiores de cinco anos(20,21). Como verificado 
neste estudo, é muito frequente o diagnóstico inicial de 
outras doenças infecciosas ou alérgicas, sendo o diagnóstico 
prévio mais comum o da escarlatina, provavelmente pelas 
características do exantema e enantema(10,11). 

A febre geralmente é alta, com picos de 39°C e, em alguns 
casos, de 40°C, podendo durar, na ausência de tratamento, 
cerca de dez dias ou até por três a quatro semanas, raramente 
mais do que isso. Com terapêutica adequada, a febre geral-
mente desaparece em dois dias(1-3), o que ocorreu em todos os 
casos aqui descritos. Em 75% dos pacientes, não houve mais 
febre após a gamaglobulina e, em 25%, a febre teve duração 
de até 24 horas após a infusão da gamaglobulina.

 Alterações de extremidades são frequentes, surgindo eri-
tema, edema de mãos e pés (frequentemente doloroso) e des-
camação, que se segue entre duas a três semanas. O exantema 
surge geralmente no quinto dia de febre e pode ter manifes-
tações variáveis, como o aspecto macular, escarlatiniforme, 
urticariforme, multiforme-like ou eritrodermia e, raramente, 
papular. Muitas vezes, o aspecto do exantema leva o pediatra a 
fazer diagnóstico de exantema viral, escarlatina ou até mesmo 
de reação alérgica(2,3,11). O exantema, uma das características 
clínicas mais descritas nos pacientes com DK(1-3), é extenso, 
com envolvimento de tronco e extremidades, acentuando-se 
em região de períneo, com descamação precoce nesse local. No 
presente estudo, 16 pacientes (88%) apresentaram exantema 
em algum momento da evolução da doença. 

As alterações cardiovasculares na fase aguda podem ser 
proeminentes. Durante esse período, o pericárdio, o mio-
cárdio, o endocárdio, as válvulas e artérias coronarianas 

podem ser comprometidos(2,8,22). A ausculta cardíaca revela 
precórdio hiperdinâmico, taquicardia e ritmo de galope, 
com função miocárdica alterada, podendo simular choque 
séptico, miocardite ou outras causas de insuficiência cardíaca 
aguda(22). Um dos pacientes descritos apresentou quadro de 
insuficiência cardíaca aguda, simulando quadro séptico, o 
que retardou o diagnóstico de DK. 

Os lábios e a cavidade oral são acometidos frequentemente 
com eritema e as características fissuras labiais, que, muitas 
vezes, chamam a atenção para o diagnóstico. A língua em 
framboesa pode ser um fator que contribui para o diagnóstico 
inicial de escarlatina, principalmente quando acompanhada 
de exantema escarlatiniforme(1,2,11). O enantema foi descrito 
também em 12 pacientes (66%) do presente estudo. 

A adenomegalia cervical é a característica menos des-
crita na literatura, sendo na maioria das vezes unilateral. 
Mede cerca de 1,5cm e pode ser confundida com adenite 
bacteriana(1,2). A adenomegalia cervical observada em 12 
(66%) dos 18 pacientes descritos.

Além dos critérios para diagnóstico de DK, outros acha-
dos clínicos e laboratoriais também são frequentes e podem 
auxiliar na suspeita do diagnóstico ou confundir com outras 
doenças. As alterações cardiovasculares mais descritas na 
fase aguda são: insuficiência cardíaca congestiva, miocardi-
te, pericardite, regurgitação valvar, anormalidades de coro-
nárias, aneurismas em outras artérias que não coronárias(1,2). 
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Um dos pacientes da presente casuística teve diagnóstico 
inicial de choque séptico com falência cardíaca por apresen-
tar sinais clínicos de insuficiência cardíaca congestiva com 
hepatomegalia e ausculta de ritmo de galope, retardando 
o diagnóstico de DK. Alterações articulares, como artrite 
e artralgias são frequentemente observadas e, muitas vezes, 
acompanham as demais alterações de extremidades(1-3). 
O trato gastrintestinal também apresenta alterações que 
incluem diarreia, vômitos, dor abdominal e alterações he-
páticas. No sistema nervoso central, é possível verificar ir-
ritabilidade, meningite asséptica e alterações auditivas(1,3,4). 
A irritabilidade foi observada em quatro dos pacientes 
aqui relatados, com maior frequência nos lactentes. A 
piúria estéril é descrita em mais de 80% dos casos(1,2). No 
levantamento do presente estudo, o aumento significativo 
de leucócitos na urina foi observado em cerca de 70% dos 
casos. Outros achados podem incluir eritema e enduração 
no local da vacina por BCG e uveíte anterior(1). 

As alterações laboratoriais mais observadas são hemograma 
com leucocitose e neutrofilia, além de aumento dos valores 
de exames de fase aguda, como velocidade de hemossedimen-
tação e proteína C-reativa(1-5). Neste levantamento, 70% dos 
pacientes apresentavam aumento significativo da proteína 
C-reativa. Elevação de transaminases também é frequente. 

É importante lembrar as formas incompletas ou atípicas, 
nas quais os critérios clínicos não são todos preenchidos. 
Na descrição original da DK, cinco dos 50 pacientes apre-
sentavam a forma incompleta da doença(5). Nesses casos, o 
diagnóstico é postergado pela ausência do número mínimo 
de características. A doença, muitas vezes, só é diagnosticada 
após se constatar o acometimento das coronárias(13-15). Obser-
vou-se, na casuística desse estudo, apenas um paciente com 
DK incompleta, para quem o diagnóstico só foi estabelecido 
após o nono dia de doença. Um aneurisma de coronária foi 
detectado no segundo ecocardiograma, realizado na oitava 
semana de doença. 

Nas crianças mais velhas, o risco de lesão coronariana é 
maior e pode estar relacionada ao diagnóstico mais tardio(8,21). 
A eficácia da gamaglobulina administrada na fase aguda de 
DK para redução da prevalência da anormalidade de artérias 
coronarianas é bem estabelecida. O exato mecanismo de ação 
da mesma permanece desconhecido(1-3). A terapêutica deve 
ser indicada nos primeiros dez dias de doença e, se possível, 
nos primeiros sete dias. Quanto mais precoce é o inicio da 
gamaglobulina, melhor será seu efeito em prevenir alterações 
coronarianas. O beneficio da utilização de gamaglobulina 
após o 14º dia de doença é controverso(7,23). Entretanto, qual-

quer criança com DK que mantenha evidência de processo 
inflamatório, incluindo febre ou aumento de marcadores 
inflamatórios, com ou sem anormalidade coronária, deve ser 
tratada com gamaglobulina, mesmo quando o diagnóstico 
é feito após o décimo dia de doença(23). Na casuística aqui 
relatada, identificou-se um caso em que o diagnóstico só 
foi feito após o 11º dia de doença e já não apresentava sinais 
evidentes de processo inflamatório ativo. Estava afebril, com 
exames de marcadores inflamatórios normais. Esse paciente 
apresentou alteração leve de coronária no ecocardiograma 
de controle. 

A DK pode recorrer em 3% das crianças acometidas e, 
nessa situação, há maior risco de lesão coronariana(9). No 
período de estudo, não se observou reinternação devido 
à recorrência da DK. Os pacientes sem alterações ecocar-
diográficas receberam alta do ambulatório após o terceiro 
exame normal e os que apresentaram qualquer variação no 
exame foram encaminhados a um serviço de cardiopediatria 
de referência. 

Nos Estados Unidos, é típica a constatação de uma sazo-
nalidade para a doença, sendo mais prevalente no inverno 
e início da primavera(24,25). Não foi possível, neste estudo, 
constatar sazonalidade devido ao pequeno número de casos 
descritos. A DK é mais prevalente em meninos e 75% dos 
casos ocorrem em menores de cinco anos. A mortalidade no 
Japão é de 0,008% e, nos Estados Unidos, a mortalidade hos-
pitalar é de 0,17%, em todos os casos secundária a sequelas 
cardíacas(2-4). O pico de morte ocorre entre 15 e 45 dias após 
o início da febre(2,7). Não se observaram óbitos associados à 
DK no Hospital Universitário. No entanto, morte súbita por 
infarto agudo do miocárdio pode ocorrer anos depois. Casos 
de infarto agudo do miocárdio, fatais ou não, em adultos 
jovens, podem ser atribuídos a DK não-diagnosticada(2,7,8). 

No Brasil, não existem estudos sobre a prevalência da 
DK, mas, nos Estados Unidos, registra-se aumento de sua 
prevalência, de tal forma que a DK é atualmente a maior 
causa de cardiopatia adquirida na infância(11). Em nosso meio, 
a principal causa de cardiopatia adquirida na infância ainda 
é a febre reumática(26), porém há poucos dados a respeito de 
aumento da incidência de cardiopatias secundárias à DK. 

Considerando que este estudo retrata um limitado número 
de casos da doença, não se pode afirmar que os dados encon-
trados retratam a realidade da doença no Brasil. Apesar disso, 
observa-se que algumas características da população aqui 
analisada são semelhantes às relatadas na literatura, como a 
idade, as manifestações clínicas, os exames laboratoriais e a 
resposta à gamaglobulina. Além disso, foi possível constatar 
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ser bastante frequente o diagnóstico prévio de outras doenças 
infecciosas ou alérgicas, antes de se chegar à hipótese de DK. É 
importante que o pediatra tenha sempre em mente a DK como 

diagnóstico diferencial nas doenças febris para não retardar o 
seu diagnóstico e tratamento, o que leva ao aumento do risco 
de doenças coronarianas e sequelas cardíacas. 
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