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Vasculites 
ü  Inflamação da parede 

dos vasos 
ü Oclusão  
ü Dilatação 
ü Formação de trombos 



Vasculites 









Ozen et al		

267	pacientes	



VOM,4	anos,	masculino,	natural	e	procedente	de	
Sertãozinho	

•  Há	11	dias	iniciou	quadro	de	congestão	nasal	
evoluindo	com	dor	de	garganta.	

	
•  No	dia	seguinte	iniciou	quadro	febril,	4	vezes	ao	dia,	
acima	de	39°C,	diário	sem	melhora	com	tratamentos	
com	anFbióFcos.	

	
•  Após	4	dias	do	quadro,	apresentou	associado	à	febre,	
edema	de	mãos	e	pés	e	rash	cutâneo.	Ao	exame	Msico	
apresentava	adenomegalia	bilateral,	com	gânglio	único	
maior	que	1,5	com,	fissuras	labiais	e	glossite.	



VOM,4 anos 

 
Hemograma 
Hb:9,4    HT: 30%      
 GB: 14 900     N 54%  L 38% 
Plaqueta: 1 351 000 
VHS 60    PCR  0,5 
	

Doença de 
Kawasaki 



Doença de Kawasaki: Epidemiologia 

•  Incidência	anual:	
–  Japão:	90/100	000	<5	anos	
–  Chicago:	5.95/100	000	<5	anos	

•  Idade:	80%	<	4	anos	
								25%	dos	casos	acima	de	5	anos	

•  Faixas	etárias	de	maior	risco	para	sequelas	cardíacas:	
–  Menores	de	1	ano	(principalmente	<	6	meses)	
–  Maiores	de	5	anos	

•  Sexo:	1,5♂:1♀	
	



Critérios Diagnósticos 

1.  Febre	com	duração	acima	de	5	dias	
2.  Hiperemia	ConjunFval	bilateral	
3.  Alterações	em	mucosas:	

	 	 	-Eritema	labial	e/ou	fissura	nos	lábios	e/ou	eritema	difuso	
														em			orofaringe	e/ou	língua	em	framboesa	

4.  Alterações	de	extremidades	
		-Edema	de	mãos	e	pés	e/ou	eritema	palmar	e/ou		
			descamação	periungueal	

5.  Exantema	polimorfo	
6.  Adenomegalia	cervical>	1,5cm	

	

Febre	por	mais	de	5	dias	+	4	dos	5	critérios:	
	

1.  ConjunFvite	bilateral	
2.  Alterações	nos	lábios	e	mucosa	oral	
3.  Alterações	em	mãos	e	pés	
4.  Exantema	polimorfo	
5.  Adenomegalia	

	



Doença de Kawasaki: Critérios Diagnósticos 

	Hiperemia	conjunFval	
bilateral	não	purulenta	
(80-90%	dos	casos)	

	
	
	
	
	



Alterações nos lábios ou 
mucosa oral (80-90%) 

Queilite (edema, fissuras, 
vermelhidão) 

Língua em framboesa 

Eritema difuso de  orofaringe 



 

         

     

 
Edema           
mãos e pés  (fase aguda) 
Descamação da pele de dedos dos 
pés e/ou mãos  
       (fase sub-aguda) 

3. Alterações nas extremidades 
(80%) 

Eritema palmo-plantar 

Beau’s lines 





4. Exantema polimorfo:maculopapular, 
 eritema multiforme, escarlatiniforme (>90%) 



	
	
5.	LinfadenopaFa	cervical	(50%	dos	casos)	
	

(único,	≥1,5	cm)	



Outras manifestações clínicas 

•  Alterações	cardíacas	
•  Artralgia	e	artrite	(30%	dos	casos)	
•  Irritabilidade	extrema	
•  Meningite	assépFca	
•  Distensão	da	vesícula	biliar	
•  Diarréia	
•  Pneumonite	
•  OFte	média	
•  Eritema	e	induração	no	local	da	vacina	BCG	



Manifestações cardíacas 

•  Alterações	coronarianas	(ectasias	difusas	e	
aneurismas):		
–  20-25%	crianças	não	tratadas:	aparecimento	10	dias	a	
4	semanas	

–  2-5%	crianças	tratadas**	
•  Outras	alterações:	

– Miocardites,	valvulites	(mitral),	derrame	pericárdico,	
aneurismas	de	artérias	sistêmicas,	infarto	do	
miocárdio,	ruptura	de	aneurisma	coronariano	com	
hemopericárdio	

Rowley & Shulman Pediat Clin North Am 46:313, 1999; Sundel et al. J.Pediatrics 142:611, 
2003; Meissner & Leung. Pediatrics 112, 1993 



CompromeFmento	de	coronárias	
•  Pode	ser	assintomáFco	
•  10%	dos	casos:	paciente	nunca	preencheu	os	
critérios	para	Dç	de	Kawasaki	

•  Pode	ocorrer	mesmo	em	pacientes	que	
receberam	tratamento	com	Ig	EV	

Aneurisma	gigante	

Reddy et al. Images Paediatr Cardiol 2005;23:1 



Alterações Laboratoriais 

•  Fase	aguda:	Glóbulos	brancos	normais	ou	
aumentados	(neutrofilia)	

•  VHS	aumentado	1a-4a	semana	
•  Anemia	discreta	
•  Trombocitose-	2a-3a	semana	
•  Piúria	estéril	-1a	semana	em	1/3	dos	
pacientes	

•  Aumento	das	transaminases	



Doença de Kawasaki atípica/incompleta 

•  Febre	por	mais	de	5	dias	
•  Pelo	menos	mais	2	critérios	de	doença	de	
Kawasaki	

•  Provas	de	aFvidade	inflamatória	aumentadas	
•  Fazer	Ecocardiograma	

Falcini. Curr Opin Rheumatol 2006,18:33 



Tratamento da fase aguda 

•  Internação	
•  Avaliação	cardíaca:	ECG	e	ECO	2D	
•  Ig	EV	2g/kg	em	8-12	horas	nos	primeiros	10	dias	
de	febre	
–  Febre	>	10dias;	também	é	recomendada	

•  AAS:	80-100mg/kg/d	em	4	doses,	até	24-48h	
afebril;	depois	3-5mg/kg/dia	até	6-8s	
–  Se	tem	aneurismas:	indefinidamente	



Seguimento a longo prazo 

•  Ecocardiograma	entre	6-8	semanas	do	início	
do	quadro		

•  Recomendações	variam	de	acordo	com	as	
alterações	coronarianas	

•  Pacientes	que	Fveram	alterações	
coronarianas	devem	ser	seguidos	por	toda	
vida	

Dajani et al. Guidelines for Long-term management of KD  
(American Heart Association) Circulation 89:916, 1994 



Prognóstico a longo prazo 

•  Sem	alterações	coronarianas	persistentes;	
– Estudo	no	Japão:	não	mostrou	aumento	da	
morbidade	ou	mortalidade	após	25	anos	de	
seguimento	

•  Oclusão	de	coronárias	
–  Infarto	
– Arritmias	
– Morte	súbita	

Dajani et al. Guidelines for Long-term management of KD  
(American Heart Association) Circulation 89:916, 1994 



Vasculite por IgA - Púrpura Henoch-
Schönlein 



Vasculite por IgA 

ü Incidência:	
ü  	Estados	Unidos: 	13,5/100.000	
ü Turquia: 	 	20.4/100.000	

ü Idade:	75%		antes	dos	8	anos	(3	a	15	anos)	
ü Sexo:	1,5♂:1♀	
ü Doença	benigna;	autolimitada	
ü Pacientes	devem	ser	acompanhados	após	a	
fase	aguda	(morbidade	renal)	



Agentes associados 

•  IVAS	precedem	manifestações	em	30-50	%	dos	casos	
–  Infecções	pelo	S.	pyogenes	30-49%	
–  Outros:	Adenovírus,	varicela-zoster,	Mycoplasma	pneumoniae,	
CMV,	HBV;	parvovírus	B19	

–  Salmonela,	yersinia	
•  Imunizações	(sarampo,	febre	amarela)	
•  Drogas	(AAS,	penicilinas,	cefalosporinas)	
•  Alimentos	(chocolate,	leite,	ovo,	peixe,	feijão)	
•  Picadas	de	inseto	
•  Exposição	ao	frio	



Vasculite por IgA 

Hemograma: plaquetas normais 
ou aumentadas 
Urina rotina: normal ou 
 hematúria; proteinúria 

Púrpura palpável 
Artrite 
Dor abdominal 

Vasculite leucocitoclástica 
de pequenos vasos; 
depósitos de IgA 



Manifestações cutâneas 

Lesões aparecem em surtos, 
em intervalos de 1 semana 
Duração total do quadro: 1-2 
meses 
Recorrências em 40% 
(primeiras 6 semanas) 





Manifestações articulares 

ü Presente	em	2/3	dos	casos	
ü Primeira	manifestação	em	25%	dos	casos	
ü Artrite	aguda,	de	grandes	arFculações	
ü Evolui	sem	deixar	sequelas	



Manifestações gastrointestinais 

ü Forma	de	apresentação	da	PHS	em	19%	dos	casos	
(diagnósFco	diferencial	de	abdome	agudo)	

ü Dor	abdominal	–	78%	
ü (mimeFza	apendicite	aguda	em	22%	dos	casos)	

ü Náuseas	e	vômitos	–	52%	
ü Diarréia	sanguinolenta	–	30%	dos	casos	
ü Complicação:	invaginação	(3,5%);	maioria	em	crianças	6	

anos;	intesFno	delgado	(íleo-ileal)	
ü Diagnós/co:	US	



Manifestações renais 

ü 10-50%	dos	casos	(primeiros	3	meses)	
ü Hematúria	
ü Proteinúria		
ü Insuficiência	renal:	1	a	5%	

ü Seguimento	
ü Sem	manifestações	renais:	5-10	anos		
ü Manifestações	renais:	vida	toda	(risco	de	IR	em	
situações	como	gravidez	e	cirurgia)		

	



Quadro clínico 

ü  Outras:	
ü  Orquite	
ü  Vasculite	SNC	
ü  Hemorragia	subconjun/val	







Tratamento 

ü Artrite 
ü  analgésicos 

ü  TGI 
ü  esteróides: 1-2 mg/Kg/d 
ü  ranitidina:  5mg/kg/d 

ü  Nefrite 
ü  esteróides (?) 
ü  imunossupressores/IgEV? 

ü  Orquite 
ü  esteróides 

ü  Pele  
 




