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Resumo  

A doença de Kawasaki é uma vasculite multissistémica aguda e autolimitada que 

afeta vasos de médio e pequeno calibre de todo o organismo, atingindo 

preferencialmente as artérias coronárias. Constitui a segunda vasculite mais comum da 

infância e é a principal causa de doença cardíaca adquirida em idade pediátrica nos 

países desenvolvidos.  

Este trabalho teve como objetivo primário a análise da presença e evolução das 

alterações cardiovasculares nos doentes diagnosticados e internados na Unidade de 

Infeciologia Pediátrica com doença de Kawasaki no Centro Hospitalar Universitário 

Lisboa Norte- Hospital de Santa Maria (CHULN-HSM), entre 2012 e 2022, assim como 

rever o seguimento destes doentes e comparar com as recomendações. 

Secundariamente, foi realizada uma avaliação epidemiológica dos casos relatados. 

Realizou-se um estudo transversal com revisão do processo clínico de 48 doentes, 

com idades à data do diagnóstico entre cinco meses e sete anos (média=2,34 anos). 

Verificou-se que ocorreram alterações cardiovasculares em 26 crianças (57%). Dos 

doentes com seguimento ativo na consulta de cardiologia pediátrica do CHULN-HSM 

(n=16), 87% têm agendamentos de consulta para além do primeiro ano após doença, 

oito dos quais já estarão a ser seguidos há mais de cinco anos, adicionalmente obteve-

se uma média de duração de tratamento com ácido acetilsalicílico após o internamento 

de 9,4 semanas (com 2 doentes ainda a realizar terapêutica após 3,5 anos e 4,5 anos), 

podendo isto ser considerado excessivo tendo em conta as recomendações atuais. Dois 

doentes realizaram prova de esforço e três têm esta agendada para o futuro, o que não 

é considerado necessário atualmente.  

Concluiu-se que, devido à atualização recente das recomendações internacionais 

e heterogeneidade dos cardiologistas pediátricos que realizaram o seguimento destes 

doentes, a prática clínica no CHULN-HSM não corresponde ao que é recomendado em 

alguns parâmetros, pelo que é necessário um esforço conjunto e multidisciplinar para 

uniformizar os cuidados prestados a estes doentes e evitar a utilização excessiva dos 

serviços de saúde.  

Palavras-chave: Kawasaki, Alterações cardiovasculares, Alterações coronárias, 
Ecocardiografia  
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Abstract 
 

Kawasaki disease is an acute and self-limiting multisystemic vasculitis that affects 

medium and small vessels throughout the body, predominantly affecting the coronary 

arteries. It constitutes the second most common vasculitis of childhood and is the main 

cause of pediatric acquired heart disease in developed countries. 

The primary objective of this study was the analysis of the presence and evolution 

of cardiovascular alterations in patients hospitalized in the Pediatric Infectious Diseases 

Unit with Kawasaki disease at Centro Hospitalar Universitário Lisboa Norte- Hospital de 

Santa Maria (CHULN-HSM), between 2012 and 2022, as well as review the follow-up of 

these diseases and compare with the recommendations. Secondarily, an epidemiological 

assessment of reported cases was carried out. 

A cross-sectional study was carried out with a review of the clinical process of 48 

patients, aged between 5 months and 7 years at diagnosis (mean=2.34 years). We found 

that cardiovascular alterations occurred in 26 children (57%). Among the patients with 

active follow-up in pediatric cardiology at CHULN-HSM (n=16), 87% have appointments 

scheduled beyond the first year after illness, 8 of which will be under follow-up for more 

than 5 years, additionally the average duration of treatment with acetylsalicylic acid after 

hospitalization of 9.4 weeks, with 2 patients still undergoing treatment after 3.5 years 

and 4.5 years, which could be considered excessive taking into account the current 

recommendations. Two patients underwent stress test and three have it scheduled for 

the future, which is not considered necessary by current recommendations. 

It was concluded that, due to the recent update of international 

recommendations and the heterogeneity of the pediatric cardiologists who followed 

these patients, the clinical practice at CHULN-HSM does not correspond to what is 

recommended in some aspects, which is why a joint and multidisciplinary effort is 

necessary to standardize the care provided to these patients and avoid excessive use of 

health services. 

Keywords: Kawasaki; Cardiovascular abnormalities; Coronary abnormalities; 

Echocardiography 
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Introdução  

A doença de Kawasaki (DK) é uma vasculite multissistémica aguda e autolimitada 

que afeta vasos de médio e pequeno calibre de todo o organismo, atingindo 

preferencialmente as artérias coronárias. Constitui a segunda vasculite mais comum da 

infância e é a principal causa de doença cardíaca adquirida em idade pediátrica nos 

países desenvolvidos (Burns et al., 2000; Harnden et al., 2009; Schnabel & Hedrich, 

2019).  

Esta afeta maioritariamente crianças abaixo dos 5 anos de idade, 

predominantemente do género masculino, sendo a sua principal complicação o 

desenvolvimento de alterações das artérias coronárias (nomeadamente dilatações e 

aneurismas) que surgem em até 25% dos casos não tratados, podendo culminar em 

enfarte agudo do miocárdio (EAM) ou morte (Kato et al., 1996; Newburger et al., 2004; 

Rowley et al., 1991; Yanagawa et al., 1998).  

A DK foi relatada pela primeira vez em 1967 no Japão por Tomisaku Kawasaki. 

Este descreveu um quadro clínico comum a 50 crianças, observadas entre 1961 e 1966, 

que apresentavam sintomas distintos de qualquer entidade clínica conhecida até então, 

tendo-a denominado de “síndrome linfomucocutânea”(Kawasaki, 2002). Atualmente, 

assume-se que a poliartrite nodosa infantil (PNI), descrita em relatórios de exames 

anatomopatológicos em países ocidentais desde o fim do século XIX e que apresenta 

características patológicas semelhantes às dos casos fatais de DK, é provavelmente um 

continuum da DK (Fimbres & Shulman, 2008; Kushner & Abramowsky, 2010; Melish et 

al., 1976). 

Em Portugal, o primeiro caso descrito sobre esta patologia remonta a 1981, por 

Lemos e colaboradores. Desde então vários casos clínicos e estudos retrospetivos têm 

sido publicados (De Fátima et al., 2016).   

Epidemiologia  

A DK afeta maioritariamente crianças com menos de 5 anos (≈ 80-85% dos casos), 

sendo rara em crianças com menos de 6 meses, contudo, existem casos descritos em 

recém-nascidos, adolescentes e até em adultos. (Burns et al., 2000; Camp et al., 1995; 

M Levin et al., 1991; Stanley & Grimwood, 2002). A sua incidência varia de acordo com 
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o género, sendo mais prevalente no género masculino, num rácio M:F de 1,4-

1,9:1 (Marchesi et al., 2018) 

Atualmente a DK já foi reportada em mais de 60 países, por todos os continentes, 

e em todos os grupos étnicos, no entanto, a sua incidência é superior nas crianças de 

ascendência asiática, sendo a população negra mais afetada que a população 

caucasiana, mas menos que a população asiática (Beom Kim, 2019; Holman, Belay, et al., 

2010).   

Estudos sobre a incidência da doença mostram diferenças consideráveis de 

acordo com a área geográfica, com o Japão e a Coreia a apresentarem atualmente as 

taxas de incidência de DK mais altas do mundo, cerca de 10-30 vezes mais elevadas do 

que aquelas dos países ocidentais (Ae et al., 2020). A maior suscetibilidade da população 

asiática também é evidenciada pelos dados epidemiológicos do Havai, onde as crianças 

de ascendência japonesa apresentam a maior incidência da doença, semelhante à 

reportada nas crianças no Japão (Holman, Christensen Mph, et al., 2010).   

Vários países têm relatado um aumento da incidência da DK nas últimas décadas, 

no entanto ainda é incerto se este aumento é real ou devido a um maior conhecimento 

da doença. Na Europa, a incidência anual ronda os 10-15 casos por 100 000 crianças < 5 

anos (Piram, 2021). Em Portugal existem poucos dados relativamente à epidemiologia 

da DK, contudo um estudo epidemiológico, de larga escala, publicado em 2016 sobre DK 

em Portugal, menciona uma incidência média anual de 6,5 por 100.000 crianças com 

menos de cinco anos (De Fátima et al., 2016).  

Ao contrário de outras vasculites, os sinais e sintomas são autolimitados e 

raramente recorrem (cerca de 3% no Japão e 1% na América do Norte), no entanto, esta 

recorrência encontra-se associada a um aumento do risco de atingimento das artérias 

coronárias (Nakamura et al., 1998; Rowley A.H. & Shulman S.T., 1999; Yanagawa H et al., 

1996). 

Podemos encontrar uma história familiar positiva em 1% dos casos. No intervalo 

de um ano após o primeiro caso de DK na família a taxa de ocorrência num irmão é 2,1%, 

enquanto o risco de ocorrência em gémeos idênticos é cerca de 13% (McCrindle et al., 

2017).   
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A taxa de mortalidade é cerca de 0,015% no Japão e 0,17% nos EUA. Virtualmente 

todas a mortes em doentes com DK resultam das suas sequelas cardíacas e são mais 

frequentes em rapazes com <1 ano. Estas alterações das artérias coronárias surgem em 

25% dos casos não tratados e conduzem à morte em 2% dos casos (R.-K. R. Chang, 2002; 

De Fátima et al., 2016; McCrindle et al., 2017; Yeom et al., 2013).  

Etiologia   

Apesar de uma investigação intensa nas últimas décadas, a etiologia exata da DK 

permanece desconhecida. Considerando os dados sobre a epidemiologia de várias 

populações em todo o mundo, a fisiopatologia e o tratamento, o consenso atual 

é de que a DK seja causada por um agente infecioso/ambiental (ou vários), amplamente 

distribuído(s), que despoleta(m) uma resposta imunológica anormal em indivíduos 

geneticamente suscetíveis (Manlhiot et al., 2018; Rowley & Shulman, 2010).   

A raridade relativa da DK nos primeiros seis meses de vida e em crianças mais 

velhas e adultos, assim como o curso autolimitado da doença e a baixa taxa de 

recorrência, são consistentes com a hipótese de que a DK é causada por um agente que 

a maioria das crianças encontra de forma assintomática no início da infância e contra o 

qual montam uma resposta imune protetora apropriada, estando as crianças nos 

primeiros meses de vida provavelmente protegidas pelos anticorpos maternos 

adquiridos passivamente (Burns et al., 2000; McCrindle et al., 2017; Rowley A.H. & 

Shulman S.T., 1999).  

As variações sazonais, a ocorrência de picos durante pandemias, achados 

microbiológicos, características clínicas da doença, relação com padrões de vento 

troposféricos e a sobreposição de características da DK com a doença inflamatória 

multissistémica descrita em crianças durante a pandemia de COVID-19 apoiam a 

hipótese de uma porta de entrada respiratória para os agentes infeciosos responsáveis 

pela DK (Burns et al., 2021; Piram, 2021; Whittaker et al., 2020). Esta hipótese também 

é apoiada por um estudo realizado nos EUA que relatou uma redução dos casos de DK 

associada ao período de instituição de medidas contra a transmissão do SARS-Cov-2 e 

um aumento do número de casos coincidente com o levantamento do uso obrigatório 

de máscaras (Burney et al., 2022).  
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A presença de corpos de inclusão intracitoplasmáticos encontrados no epitélio 

ciliar brônquico contendo partículas vírus-like em autópsias de doentes com DK sugere 

um agente viral como responsável pela DK(L. Y. Chang et al., 2014; Rowley et al., 2008).   

As características clínicas da DK, incluindo a ausência de transmissão pessoa- a – 

pessoa, a ausência de resposta aos antibióticos e a dificuldade em identificar agentes 

patogénicos universais indicam que a DK possa ser mais semelhante a uma doença 

aguda imune-mediada pós- infeciosa, como a febre reumática (Rhim et al., 2022).    

Para além disso, a contribuição da genética na DK é inegável, como é evidenciado 

pela observação de uma maior incidência em crianças japonesas e crianças com 

ascendência japonesa que residem noutros países, aumento da incidência entre irmãos, 

principalmente em gémeos, assim como a ocorrência de DK em crianças com pais que 

tiveram eles próprios a doença na infância (McCrindle et al., 2017).  

História Natural   

A DK é uma doença autolimitada, onde a maioria dos doentes afetados 

apresentam febre, em média, durante 10-11 dias e recuperam da doença sem 

complicações (Rhim et al., 2022).   

A evolução da DK pode ser dividida em três fases: aguda, subaguda e crónica. A 

fase aguda ocorre nas duas primeiras semanas da doença, altura em que o processo 

inflamatório é mais extenso, e é caracterizada por febre, conjuntivite não exsudativa, 

edema e eritema das extremidades, alterações mucocutâneas, exantema polimorfo e 

adenopatias cervicais. Podem também surgir poliartralgias simétricas, com predileção 

pelas grandes articulações, meningite assética, diarreia e disfunção hepática.(Rowley & 

Shulman, 1998; Sève et al., 2005). A miocardite é comum neste período e pode surgir 

derrame pericárdico. Pode ainda existir artrite coronária, no entanto, esta não é 

identificável através da ecocardiografia nesta fase da evolução (Rowley A.H. & Shulman 

S.T., 1999).   

Durante a fase subaguda, que ocorre entre o 10º e 25º dias da doença, a febre, 

exantema e linfadenopatia resolvem, mas a irritabilidade, anorexia e conjuntivite 

persistem. Podem surgir descamação periungueal e perineal, artralgias, disfunção do 

miocárdio e trombocitose. Os aneurismas das artérias coronárias (AAC) surgem 
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habitualmente nesta fase, pelo que é esta a altura em que o risco de morte súbita é mais 

elevado.   (De Fátima et al., 2016; Leung & Schlievert, 1998; Rowley & Shulman, 1998).  

A fase crónica ou de convalescença, que ocorre habitualmente entre a 4ª e 8ª 

semanas após o início da doença, inicia-se quando os sinais clínicos desaparecem e 

persiste até a velocidade de sedimentação (VS) ter normalizado (Rowley & Shulman, 

1998). Corresponde ao desaparecimento da reação inflamatória aguda, verificando-se a 

cicatrização e fibrose progressiva das lesões nas artérias afetadas. Este processo pode 

culminar na formação de estenoses localizadas ao segmento pós-aneurismático, 

trombose dos aneurismas ou na sua regressão, havendo a possibilidade de ocorrerem 

eventos cardiovasculares agudos (De Fátima et al., 2016).    

Diagnóstico   

Atualmente, ainda não existe nenhum teste diagnóstico para a DK, pelo que o 

diagnóstico permanece assente em critérios clínicos e alterações laboratoriais.   

De acordo com o consenso Europeu (iniciativa SHARE), os critérios de diagnóstico 

da American Heart Association (AHA) devem ser os utilizados para a DK completa. Assim, 

a febre é um critério obrigatório, sendo necessário a presença de pelo menos 4 dos 

restantes 5 critérios diagnósticos, indicados na Tabela 1 (De Graeff et al., 2019).   

No entanto, a necessidade de febre ≥5 dias pode levar a um atraso do 

tratamento, pelo que o diagnóstico e tratamento da DK não deve ser atrasado se 5 dos 

6 critérios de DK estiverem presentes antes do 5º dia de febre ou se existirem AAC (Z-

score≥2.5) ou dilatação coronária (Z-score>2, mas <2.5) (De Graeff et al., 2019; 

Eleftheriou et al., 2014). A AHA refere que, em raros casos, o diagnóstico poderá ser feito 

com apenas 3 dias de febre perante uma apresentação clínica clássica (McCrindle et al., 

2017).  

Assim, o diagnóstico de DK deve ser considerado em qualquer criança com 

doença febril exantemática e evidência de inflamação, particularmente se persistir por 

mais de 4 dias (Eleftheriou et al., 2014).   
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Tabela 1 - Critérios de diagnóstico da DK, adaptado de AHA (McCrindle et al., 2017) 

 

DK incompleta   

Apesar do diagnóstico da DK ser geralmente fácil de realizar em doentes que 

cumprem os todos os critérios para DK (DK completa/típica), vários doentes apresentam 

alguns, mas não todos os critérios clínicos da DK (DK incompleta/atípica), sendo esta 

forma de apresentação mais frequente em crianças com <1 ano (Maggio & Corsello, 

2015; Yeom et al., 2013). 

A AHA define DK incompleta como crianças com febre ≥5 dias e 2 ou 3 critérios 

clínicos presentes, ou lactentes com idade ≤ 6 meses com febre inexplicada ≥7 dias. 

Nestes casos é recomendada a realização de avaliação laboratorial e ecocardiograma 

para guiar o tratamento (McCrindle et al., 2017).   

Um ecocardiograma que demonstre alterações das coronárias confirma o 

diagnóstico de DK, no entanto, um ecocardiograma negativo não exclui o diagnóstico de 

DK (De Graeff et al., 2019). Perante a evidência de inflamação sistémica (PCR≥3mg/dL e 

/ou VS≥40mm/h), o diagnóstico de DK incompleta pode ser estabelecido na presença de 

três ou mais dos critérios suplementares: albumina ≤ 3g/dL; anemia; elevação da ALT; 

plaquetas após os sete dias ≥ 450000/mm3; Leucócitos ≥ 15000/mm3; urina ≥ 10 

leucócitos/campo de grande ampliação (McCrindle et al., 2017).   

Critérios Descrição 

Febre Duração de ≥ 5 dias 

1. Conjuntivite Bilateral, bulbar, injeção conjuntival não exsudativa 

2. Linfadenopatia Cervical, frequentemente >1,5cm e unilateral 

3. Exantema Maculopapular, eritrodermia difusa ou eritema multiforme 

4. Alterações dos lábios e mucosa oral 
Lábios vermelhos e fissurados, língua em morango ou eritema 
difuso da orofaringe 

5. Alterações nas extremidades 
Eritema e edema das palmas e plantas na fase aguda e 
descamação periungueal na fase subaguda 
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Alterações laboratoriais  

Apesar de não existirem alterações laboratoriais patognomónicas, a presença de 

determinadas alterações pode levantar a suspeita de DK, auxiliar na estratificação da 

gravidade da doença e na orientação de decisões terapêuticas (De Graeff et al., 2019; 

Mason & Takahashi, 1999).  

A elevação de marcadores de inflamação como a VS e PCR é quase universal, 

sendo o diagnóstico da DK improvável na ausência de inflamação sistémica significativa 

(Eleftheriou et al., 2014).  A leucocitose com neutrofilia é típica durante a fase aguda da 

doença. É comum existir anemia normocitica e normocromica, que desaparece com a 

resolução da inflamação (Marchesi et al., 2018). A trombocitose é característica da DK, 

mas geralmente não surge até à 2ª semana da doença, desaparecendo por volta das 4-

6 semanas na maioria dos casos (Zhu & Ang, 2021). O surgimento de trombocitopenia é 

raro, mas pode ser um sinal de CID (coagulação intravascular disseminada) e é um fator 

de risco para o desenvolvimento de AAC (Arora et al., 2020; S. H. Kim et al., 2022).   

A elevação leve a moderada das transaminases ou gama-glutamil transpeptidase 

(GGT) é frequente, podendo também surgir uma ligeira hiperbilirrubinemia (Eleftheriou 

et al., 2014). A hipoalbuminemia é comum e encontra-se associada a uma doença aguda 

mais grave e mais prolongada (D. S. Kim, 2006). Pode ser detetada piúria em até 80% dos 

doentes com DK (Shike et al., 2009).   

Alterações cardiovasculares   

As manifestações e complicações cardiovasculares são as principais responsáveis 

pela morbilidade e mortalidade relacionada com a DK, tanto na doença aguda como a 

longo prazo (McCrindle et al., 2017).   

A principal complicação da DK é o desenvolvimento de AAC durante a fase 

subaguda (Meena et al., 2014). No entanto, a administração precoce, nos primeiros 10 

dias de doença, de imunoglobulina endovenosa (IVIG) reduz o risco de AAC de 25% para 

cerca de 4% (McCrindle et al., 2017).   

Os aneurismas podem regredir, manter-se estáveis ou progredirem para lesões 

estenóticas ou trombose ao longo dos anos, sendo o EAM a principal causa de morte na 

DK (Kato et al., 1982, 1996). Os principais fatores de risco para esta eventualidade são a 
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presença de aneurismas múltiplos, complexos e gigantes, idade muito jovem, o género 

masculino e a resistência à terapêutica convencional com IVIG (De Fátima et al., 

2016).  No geral, cerca de 50% dos aneurismas não gigantes regridem nos primeiros 2 

anos, sendo esta regressão mais frequente nos aneurismas de menor calibre, mais 

distais, em crianças com <1 ano e do género feminino (Advani et al., 2018; Takahashi et 

al., 1987). No entanto, mesmo nos aneurismas que regridem persistem alterações da 

morfologia vascular e disfunção vascular, com limitação da dilatação dos segmentos 

afetados (Iemura et al., 2000).  

Durante a fase aguda da doença pode existir pancardite, com atingimento do 

pericárdio, levando ao desenvolvimento de derrame pericárdico; do miocárdio, com 

miocardite e diminuição da contratilidade ventricular; e do endocárdio, condicionando 

valvulite (Duarte et al., 2010; Kato et al., 1988).   

Ocorre insuficiência valvular em 1-25% dos casos, independentemente do 

atingimento das artérias coronárias, sendo a válvula mitral a principal afetada (Kato et 

al., 1996; Printz et al., 2011). Esta pode ser resultado de disfunção transitória dos 

músculos papilares, rotura das cordas tendineas, EAM ou valvulite (Chung & Stein, 1998; 

Gidding et al., 1986). Geralmente apresenta uma gravidade ligeira a moderada e não 

parece persistir após a doença aguda(McCrindle et al., 2017).  A miocardite ocorre em 

50-70% dos doentes com DK na fase aguda, no entanto, raramente é grave o suficiente 

para causar insuficiência cardíaca e choque cardiogénico, e a disfunção do miocárdio 

geralmente resolve rapidamente após a infusão de IVIG (Dionne & Dahdah, 2018; Kao et 

al., 1993; Printz et al., 2011).  Em cerca 25% dos casos surge pericardite com um ligeiro 

derrame pericárdico durante a fase aguda (Duarte et al., 2010).   

A vasculite da DK também pode afetar artérias não coronárias e surgem 

aneurismas sistémicos, que apresentam tendência a regredir, em aproximadamente 2% 

dos doentes não tratados, sendo que estes também possuem normalmente aneurismas 

das coronárias (Duarte et al., 2010).   

Parece estar  provado  que  a  disfunção endotelial a longo prazo está presente 

nas artérias coronárias que desenvolveram aneurismas, quer estes permaneçam ou 

tenham regredido e, apesar de ainda ser um tema controverso, mesmo naquelas 
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crianças que não desenvolveram AAC durante a fase subaguda da doença, parece haver 

um aumento do risco cardiovascular, com alguns estudos a demonstrar disfunção 

endotelial e alterações no perfil lipídico destas crianças (Cho et al., 2014; Daniels et al., 

2012; De Fátima et al., 2016; Fulton & Newburger, 2000; McCrindle et al., 2017; Noto et 

al., 2009; Pinto et al., 2013).  

 

Objetivos 

O principal objetivo deste trabalho consiste em avaliar a presença e evolução das 

alterações cardiovasculares nos doentes diagnosticados e internados na Unidade de 

Infeciologia Pediátrica com doença de Kawasaki no CHULN- Hospital Santa Maria, entre 

2012 e 2022, assim como rever a abordagem e seguimento destes doentes e comparar 

com as recomendações internacionais. Secundariamente, também será realizada uma 

avaliação epidemiológica dos casos relatados. 

 

Métodos 

Foi realizado um estudo transversal com revisão dos processos clínicos dos 

doentes diagnosticados e internados na Unidade de Infeciologia Pediátrica do CHULN – 

HSM com DK (completa ou incompleta), entre 2012 e 2022. Foram excluídos deste 

estudo doentes com DK que tenham sido internados noutros centros hospitalares ou 

instituições ou cujo diagnóstico mais provável à nota de alta não fosse o de DK.  

Os doentes foram selecionados através da consulta das bases de dados 

eletrónicas, assim como da leitura dos livros de registos, do internamento da Unidade 

de Infeciologia Pediátrica do CHULN – HSM.  Recorreu-se também à consulta das notas 

de alta e de entrada informatizadas da Unidade de Infeciologia Pediátrica do CHULN – 

HSM, e ainda à consulta dos livros de registo das consultas de Cardiologia Pediátrica no 

CHULN – HSM. 

Os processos clínicos dos doentes selecionados foram avaliados através da 

consulta e leitura dos registos médicos informatizados nas plataformas Eletronic Patient 

Records (EPR®) para consultar o processo no CHULN-HSM e a Plataforma de Dados em 
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Saúde (PDS®), Sclínico® e Alert Reports ®, quando aplicável, assim como através da 

consulta de notas de alta e de entrada informatizadas da Unidade de Infeciologia 

Pediátrica do CHULN – HSM. 

Recolheu-se os dados demográficos, clínicos e imagiológicos dos registos do 

internamento, consultas e meios complementares de diagnóstico (MCDTs) desta 

amostra de doentes e colocou-se numa tabela no software Microsoft® Excel (Windows 

11) os seguintes parâmetros:  

1) Idade à data do diagnóstico  

2) Idade à data deste estudo  

3) Género 

4) Data do diagnóstico  

5) Dia da doença em que se iniciou o tratamento  

6) Terapêutica realizada durante o internamento  

7) Alterações cardiovasculares na fase aguda (<1mês) 

8) Presença de doença refratária ao tratamento com IVIG  

9) Duração do internamento  

10) Duração do tratamento com AAS 

11) Periodicidade na consulta de seguimento de cardiologia pediátrica  

12) MCDTs realizados em contexto de consulta e seus resultados 

Estes parâmetros permitiram a realização de uma análise descritiva com recurso ao 

software Microsoft® Excel, das idades na altura do diagnóstico e género da população 

estudada, da época sazonal em que surgiram mais casos,  a altura em que foi iniciada a 

terapêutica e que tipo de terapêutica foi realizada, quais as alterações cardiovasculares 

mais frequentes e qual a sua evolução, qual a duração média do internamento e do 

tratamento profilático, como foi efetuado o acompanhamento na consulta de 

cardiologia pediátrica e quais os exames complementares realizados.  

Posteriormente à análise descritiva, efetuou-se uma reflexão crítica sobre a 

abordagem da doença na fase aguda e o seguimento em consulta de cardiologia 

pediátrica e eventuais desvios relativamente às recomendações mais recentes, 

nomeadamente:  JCS/JSCS 2020 Guideline on Diagnosis and Management of 

Cardiovascular Sequelae in Kawasaki Disease (Fukazawa et al., 2020), Diagnosis, 

treatment, and long-term management of Kawasaki disease: A scientific statement for 

health professionals from the American Heart Association(McCrindle et al., 2017) e 
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European consensus-based recommendations for the diagnosis and treatment of 

Kawasaki disease-the SHARE initiative (De Graeff et al., 2019), descrita na secção 

discussão.  

 

 Resultados  

Neste trabalho identificaram-se 48 doentes com o diagnóstico de DK à altura da 

alta da Unidade de Infeciologia Pediátrica do CHULN- Hospital Santa Maria, entre 2012 

e 2022.  

Relativamente à idade à data do diagnóstico, os doentes estudados (n=48) 

apresentaram uma distribuição etária entre os 5 meses e os 7 anos, com uma média de 

2,34 anos, desvio padrão (DP) de 1,54 anos, e uma mediana de 2 anos. 89% das crianças 

da amostra (n=43) tinham idade inferior a 5 anos e 10% (n=5) tinham idade inferior a 1 

ano. 38 crianças (79% da amostra) tinham idade compreendida entre 1 e 4 anos.   

28 doentes eram do género masculino (58%) e 20 do género feminino (42%), a 

que corresponde um quociente entre os géneros masculino e o feminino de 1,4/1. 

Considerando a estratificação por grupos etários, foi no subgrupo dos 1-4 anos que este 

quociente foi mais elevado (1,71/1); no grupo etário com idade inferior a 5 anos (grupo 

com maior número de doentes) a distribuição por géneros foi quase similar à de toda a 

amostra. Nos subgrupos dos lactentes com <1 ano e no dos 5-7 anos houve 

predominância do género feminino, com um rácio M/F de 0,67/1 (Tabela 2). 

 

Tabela 2- Distribuição dos doentes hospitalizados no HSM-CHULN com DK por género e grupo etário 
entre 2012 e 2022 

 

Idades M F Total M/F 

<5 anos  26 17 43 1,53 

Subgrupo <1 ano 2 3 5 0,67 

Subgrupo 1-4 anos 24 14 38 1,71 

5-7 anos 2 3 5 0,67 

Total 28 20 48 1,4 
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Houve um predomínio do género masculino ou igualdade entre géneros na 

distribuição dos doentes em todos os anos do estudo, exceto em 2022, onde o género 

feminino foi predominante (3 doentes do género feminino e 2 do género masculino) 

(Figura 1).  

Os anos com maior número de internamentos por DK foram 2012 e 2016 (n=8) e 

o ano com menor número foi 2020 (n=1) (Figura 1). No período estudado, verificou-se 

uma média anual de 4 internamentos por DK no HSM-CHULN e ocorreram três picos de 

novas hospitalizações, respetivamente, nos anos 2012 (n = 8), 2013 (n = 7) e 2016 (n = 

8). O número de hospitalizações foi mais baixo entre 2017 e 2021, englobando apenas 

11 doentes (23% da amostra), com uma média de 2 casos por ano (Figura 1). 

 

Na totalidade dos 11 anos de estudo, verificou-se um predomínio dos casos de 

DK nos meses de outono e inverno (73% dos casos ocorreram entre os meses de 

setembro e março), sendo o mês de fevereiro aquele com maior número de casos (Figura 

2).  
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Figura 1 - Distribuição anual e por género da amostra 
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Nos 45/48 doentes em que foi possível determinar o dia da doença em que foi 

iniciada a terapêutica para a DK (AAS e IVIG) encontrou-se uma média de 6,9 dias e 

mediana de 6 dias, com um desvio-padrão de 2,69. A altura mais precoce em que se 

iniciou a terapêutica foi no D3 de doença e a mais tardia foi no D16 de doença. Destes 

(n=45), apenas 2 doentes (4%) iniciaram a terapêutica após D10 e 8 doentes (17%) 

apresentavam febre com duração inferior a 5 dias aquando do diagnóstico.   

Relativamente à terapêutica efetuada durante o internamento, constatou-se que 

todos os doentes avaliados realizaram terapêutica com IVIG (2g/kg) e AAS (inicialmente 

em dose anti-inflamatória e, após defervescência, em dose antiagregante). Dois doentes 

realizaram concomitantemente corticoterapia por critérios de alto risco (choque e 

alterações laboratoriais, respetivamente).  

Em 45/48 doentes foi possível averiguar a resistência ou não à terapêutica com 

IGIV. A maioria dos doentes respondeu à terapêutica inicial com IVIG (n=38, 84%), mas 

sete crianças foram consideradas resistentes à IVIG (15%). Dentro dessas, cinco (71%) 

receberam uma dose adicional de IVIG.  Duas receberam segunda dose de IVIG e 

corticoterapia, três receberam apenas uma segunda administração de IVIG, uma 

recebeu apenas corticoterapia e uma não realizou terapêutica adicional, tendo a febre 

acabado por ceder espontaneamente (Tabela 3).  
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Figura 2- Distribuição sazonal nos 11 anos de estudo 
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Tabela 3- Terapêutica utilizada nos casos resistentes à IVIG 

n = 7 n (%) 

2ª dose IVIG (isolada) 3 (43%) 

Corticoterapia (isolada) 1 (14%) 

2ª dose IVIG e corticoterapia 2 (29%) 

Sem terapêutica adicional  1 (14%) 

Legenda: IVIG imunoglobulina endovenosa 

 

10/48 doentes (21%) receberam tratamento com antibióticos durante o 

internamento por presença de infeções concomitantes ou por suspeita inicial de doença 

de etiologia bacteriana.  

 Em 43/48 doentes casos foi possível calcular a duração do internamento, 

revelando uma média de 7 dias, com variação entre 3 e 34 dias.  

Dentro dos 46/48 doentes em que foi possível identificar a presença ou ausência 

de envolvimento cardiovascular da DK na fase aguda (<1 mês), verificou-se que 

ocorreram alterações cardiovasculares em 26 crianças (57%).  A idade média destes 

doentes à data de admissão foi de 2,43 anos (mediana 2 anos, DP 1,68), com variação 

entre os 6 meses e os 7 anos. Houve um predomínio do género masculino, com um 

quociente masculino/feminino: 1,2/1. Dentro das crianças com alterações 

cardiovasculares, 7 (27%) tinham mais que uma alteração em simultâneo.  

As alterações cardiovasculares mais frequentes foram as alterações nas artérias 

coronárias (dilatações ou aneurismas), presentes em 13/46 doentes (28%) e derrame 

pericárdico, presente em 12/46 doentes (26%). Outras alterações como dilatação do 

ventrículo esquerdo (VE), insuficiência valvular e choque também foram identificadas 

num número inferior de casos (Tabela 4). 
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Tabela 4- Distribuição das alterações cardiovasculares na fase aguda presentes na amostra 

 

* É apresentado o valor da média das idades 
Nota: 7 doentes tinham mais que uma alteração  

 

 
Relativamente às alterações valvulares, 5 crianças apresentaram regurgitação 

mitral e 1 regurgitação mitral e tricúspide (n=6, 13% dos 46 doentes). Não se 

identificaram casos de regurgitação aórtica.   

Dentro das alterações ecocardiográficas das artérias coronárias, 12/13 doentes 

apresentaram dilatação das artérias coronárias, sendo que 4 destes (33%) se 

apresentaram inicialmente com apenas hiperecogenicidade das mesmas, e 1/13 doente 

desenvolveu AAC (pequeno).  

A maioria dos casos alterações das artérias coronárias (dilatações e aneurismas) 

(85%) ocorreram em crianças com idade inferior a 5 anos (n = 11; idade média de 1,86 

anos; DP 0,83) e no subgrupo das crianças entre 1 e 4 anos de idade (n = 8 doentes 

[61%]; idade média de 2,27 anos; DP 0,56) (Tabela 5). O atingimento cardíaco 

apresentou uma distribuição superior no género masculino, com um quociente entre 

géneros de 1,6/1.  As alterações das artérias coronárias foram detetadas em média aos 

10 dias de doença, variando entre 5 e 16 dias. A média de início do tratamento nestes 

doentes foi de 7,4 dias, com um mínimo de 5 dias e máximo de 16 dias. A duração do 

internamento foi em média 9,2 dias (mediana 7 dias, DP 8,13).  

O único caso relatado de AAC ocorreu numa latente do género feminino e 

envolvia a artéria coronária esquerda. Nenhuma das 7 crianças com resistência ao 

tratamento com IVIG apresentou alterações nas artérias coronárias.  

 

n=26 n (%) M F Idade (anos) * 

Derrame pericárdico  12 (46%) 7 5 1,90 

Dilatação do VE 1 (4%) 0 1 2,25 

Insuficiência valvular  6 (23%) 3 3 3,01 

Alteração das artérias coronárias 13 (50%) 8 5 2,65 

Choque 3 (12%) 0 3 2,64 
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Tabela 5- Distribuição das alterações das artérias coronárias na fase aguda (<1 mês) por grupo etário e 
género 

Legenda: AAC aneurisma das artérias coronárias 

 

No eletrocardiograma realizado durante a fase aguda da doença não se 

identificaram alterações patológicas.  

20/46 crianças (43%) não apresentaram qualquer tipo de complicações e não se 

registaram mortes ou recidivas.  

Dentro das crianças com alterações cardiovasculares na fase aguda (n=26), 6 

(23%) tiveram resolução das complicações ainda durante o internamento e 15 (58%) 

tiveram resolução durante o seguimento na consulta de cardiologia pediátrica. 5 (19%) 

das crianças não possuíam dados relativamente ao seu seguimento, pelo que não foi 

possível apurar a altura da resolução das complicações, nomeadamente na doente com 

aneurisma da artéria coronária esquerda, que mantinha este aneurisma um ano após o 

diagnóstico, e num dos doentes com dilatação das artérias coronárias, que mantinha 

dilatação 1 mês após o diagnóstico.  

Nos 9/12 doentes em que foi possível determinar a altura de resolução das 

dilatações das artérias coronárias, verificou-se uma média de resolução de 5,6 semanas, 

com variação entre 2 semanas e 8 semanas, tendo a maioria das dilatações das artérias 

coronárias regredido durante a fase crónica/convalescença (n=6, 67%) (Tabela 6).   

 

    Dilatação AAC 

Total 

(n= 13) 

<1 ano 2 1 3 

Masculino 1 0 1 

Feminino 1 1 2 

1-4 anos 8 0 8 

Masculino 6 0 6 

Feminino 2 0 2 

5-7 anos 2 0 2 

Masculino 1 0 1 

Feminino 1 0 1 
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Tabela 6- Altura da resolução das dilatações das artérias coronárias 

n = 9 n (%) 

Fase aguda (<1 mês) 3 (33%) 

Fase crónica/convalescença    

4 semanas 1 (11%) 
6 semanas 2 (22%) 

8 semanas 3 (33%) 

Nota: 3 doentes foram excluídos por não haver dados sobre a altura de resolução das dilatações das 
artérias coronárias 

 

A duração do tratamento com AAS após o internamento (dose antiagregante) foi 

calculada em 33/48 doentes, obtendo-se uma média de 9,4 semanas de tratamento, 

mediana de 6 semanas, com uma variação entre 4 e 52 semanas. Dois doentes ainda se 

encontravam a realizar terapêutica com AAS (à data da colheita dos dados com duração 

de 3,5 anos e 4,5 anos respetivamente). 

Em 41/48 doentes foi possível confirmar o seu seguimento na consulta de 

cardiologia pediátrica, 39 doentes eram seguidos no Hospital Santa Maria e 2 doentes 

no Hospital de Santa Cruz.  Os doentes que foram seguidos no Hospital de Santa Cruz 

não foram incluídos na análise descritiva do seguimento dos doentes da amostra.  

Dentro dos doentes em que foi possível determinar o seguimento no Hospital 

Santa Maria (n=39), 16 (41%) apresentam ainda um seguimento ativo na consulta de 

cardiologia pediátrica e 23 (59%) tiveram alta da consulta.   

As idades atuais dos doentes em seguimento ativo (16/39 doentes) variaram 

entre 1 ano e 11 anos, com uma média de 6,25 anos (mediana 6,5 anos, DP 3,25). À data 

da última consulta registada, a média do tempo de seguimento dos doentes desde o 

início da doença era de 2,9 anos, mediana 2,5, variando entre 6 semanas e 9 anos.  14 

doentes (87%) têm agendamentos de consulta para além do primeiro ano após doença, 

apesar de nenhum manter alterações das artérias coronárias.  

Dos doentes com seguimento prévio em consulta (23/39 doentes) foi possível 

apurar a altura da alta em 12/23 doentes.  Estes tiveram alta em média às 49,3 semanas 

(≈11 meses) após o início da doença, com mediana de 30 semanas (≈7 meses), variando 

entre 6 semanas e três anos (DP = 46,8). 9 doentes (75%) tiveram alta antes do primeiro 
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ano após doença. A idade média à altura da alta foi de 2,92 anos (mediana 2,5 anos, DP 

2,1).  

 Englobando a totalidade dos doentes com seguimento prévio e ativo em consulta 

de cardiologia pediátrica no HSM (n= 39), verificou-se que 37 (95%) tiveram pelo menos 

uma avaliação ecocardiográfica entre as 4-8 semanas após a doença.  2 doentes (5%) 

realizaram provas de esforço, ambas com resultados normais, e 3 doentes (8%) têm 

planeado a realização de prova de esforço no futuro. Não foram realizados outros MCDTs 

até à data da colheita dos dados.  

Durante o seguimento na consulta de cardiologia pediátrica houve 2 doentes que 

apresentaram alterações de novo. Um doente desenvolveu taquicardia e hipertensão 

arterial (HTA) 6 anos após o diagnóstico (criança com 7 anos de idade), que ainda 

mantém, e outro desenvolveu alterações eletrocardiográficas, com onda T negativa em 

D3 e até V4, e regurgitação mitral que acabaram por resolver espontaneamente, não se 

encontrando com qualquer tipo de alterações 4 anos após a doença.  

 O resumo do seguimento dos doentes na consulta de cardiologia pediátrica 

encontra-se descrito na tabela A1 (doentes com seguimento ativo) e tabela A2 (doentes 

com seguimento prévio).  

Discussão  

Alterações cardiovasculares na DK 

A DK pode apresentar alterações cardiovasculares na fase aguda e subaguda. No 

nosso estudo as complicações mais frequentes foram as alterações das artérias 

coronárias (28%), derrame pericárdio (26%) e insuficiência valvular (15%). 

A insuficiência valvular ocorre em 1-25% dos casos, sendo a válvula mitral a 

principal afetada (Kato et al., 1996; Printz et al., 2011). No nosso estudo 15% dos doentes 

(n=7) apresentaram insuficiência valvular (incluindo todas as fases da doença), tendo 

sido universal o envolvimento da válvula mitral nestes doentes. Tal como descrito na 

literatura, os casos foram todos de gravidade ligeira e apresentaram resolução ainda 

durante o internamento ou posteriormente, no seguimento em consulta (McCrindle et 

al., 2017).  
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No nosso estudo 26% dos doentes apresentaram derrame pericárdico ligeiro, o 

que é congruente com a literatura que descreve que em cerca 25% dos casos surge 

pericardite com um ligeiro derrame pericárdico durante a fase aguda (Duarte et al., 

2010). 

A miocardite é descrita como universal nos doentes com DK na fase aguda da 

doença, sendo que a disfunção transitória do VE pode ocorrer em >50% dos doentes 

(Pilania et al., 2020). No nosso estudo apenas um doente (2%) apresentou características 

imagiológicas de miocardite na fase aguda (dilatação do VE) e não foram reportados 

casos de disfunção do VE. No entanto, a miocardite na DK pode ser muitas vezes 

assintomática e a avaliação com ecocardiograma transtorácico (ETT) apresenta várias 

limitações nestes casos, pelo que o seu diagnóstico pode muitas vezes passar 

despercebido (Lampejo et al., 2021; Pilania et al., 2020). A ressonância magnética 

cardíaca (RMC) é o método não invasivo mais indicado para o diagnóstico de miocardite, 

mas o seu diagnóstico definitivo só é possível através de biópsia (Lampejo et al., 2021). 

A Kawasaki Disease Shock Syndrome (KDSS) foi descrita pela primeira vez em 

2009 como a presença de características de DK e um dos seguintes: hipotensão sistólica 

e diminuição >20% da pressão arterial basal ou sinais de má perfusão (Kanegaye et al., 

2009). Esta é considerada uma doença multissistémica, com envolvimento cardíaco, 

gastrointestinal, respiratório, renal e por vezes neurológico. Apesar da sua etiologia 

ainda não estar bem estabelecida, acredita-se que vasculite grave com aumento da 

permeabilidade vascular, disfunção miocárdica e desregulação generalizada de citocinas 

possa conduzir ao desenvolvimento de choque cardiogénico e/ou distributivo (Penteado 

et al., 2021).  Esta é uma entidade subdiagnosticada que ocorre em cerca de 5-7% dos 

doentes com DK, a sua prevalência é maior no género feminino e em crianças com idade 

>5 anos (Penteado et al., 2021). No nosso estudo 3 crianças (6%) apresentaram-se com 

choque, sendo todas elas do género feminino, no entanto a sua idade de apresentação 

foi mais baixa que a descrita, com uma média de 2, 64 anos, sendo que apenas uma 

criança tinha idade ≥ 5 anos.  

Como referido na Introdução, a principal alteração cardiovascular da DK é o 

desenvolvimento de AAC, durante a fase subaguda (Meena et al., 2014). Contudo, apesar 

da terapêutica com IVIG reduzir de forma significativa o desenvolvimento de alterações 
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das artérias coronárias, mesmo quando tratados com regimes de alta dose de IVIG 

dentro dos primeiros 10 dias da doença, 30% dos doentes vão apresentar dilatação das 

artérias coronárias, 5% AAC e 1% aneurismas gigantes (McCrindle et al., 2017).  

No nosso estudo 26% dos doentes apresentaram dilatação das artérias 

coronárias e apenas 2% apresentaram AAC, apesar do tratamento adequado com IVIG.  

No entanto, num estudo realizado em Portugal, em que foram identificados 470 doentes 

com diagnóstico de DK entre 2000 e 2011, foi descrita uma taxa de AAC de 8,5% (De 

Fátima et al., 2016). Assim, os valores obtidos no nosso estudo podem estar a subestimar 

a incidência de AAC uma vez que se encontra limitado a uma pequena amostra (n=46) e 

reflete apenas a população internada no HSM- CHULN.  

Classificação das alterações das artérias coronárias 

Os critérios para a classificação das alterações das artérias coronárias 

relacionadas com a DK foram propostos pelo Ministério Japonês da Saúde em 1988, 

baseando-se em valores absolutos do tamanho das artérias coronárias, entre doentes 

de diferentes faixas etárias (Research Committee on Kawasaki Disease, 1984). Uma vez 

que estes critérios podem subestimar a incidência de ectasia coronária, Zorzi e 

colaboradores sugeriram que as medições dos vasos coronários fossem ajustadas para a 

superfície corporal e comparados com a população sem a doença (Z-scores) (de Zorzi et 

al., 1998).  

Atualmente existem várias fórmulas para o cálculo do valor do Z-score. Os 

sistemas mais rigorosos para o cálculo do Z-score, baseados em populações maiores e 

com um melhor modelo estatístico, são aqueles descritos por Kobayashi, et al para a 

população japonesa e por Dallaire para a população canadiana, que mostraram um 

desempenho equiparável quando usados tanto na população japonesa como na 

americana (Dallaire & Dahdah, 2011; Kobayashi et al., 2016; McCrindle et al., 2017).  

Assim, as recomendações mais recentes da AHA (2017) propõem uma 

classificação das alterações das artérias coronárias maioritariamente baseadas em Z-

scores (Tabela 7).  
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Tabela 7- Posposta de classificação das alterações das artérias coronárias pela American Heart 
Association (McCrindle et al., 2017) 

 

No nosso estudo identificaram-se 13/46 crianças (28%) com alterações das 

artérias coronárias. Apenas uma destas (2%) apresentava aneurisma pequeno da 

coronária esquerda, tendo as restantes sido classificadas como dilatações.  

Tratamento na fase aguda 

Atualmente, a primeira linha no tratamento da DK, completa ou incompleta, é a 

administração de IVIG juntamente com AAS, tendo diversos estudos demonstrado que a 

administração precoce desta terapêutica leva a uma redução importante do 

desenvolvimento de AAC (McCrindle et al., 2017; Mori et al., 2004; Newburger JW et al., 

1991). 

A dose recomendada de IVIG é de 2 g/kg em infusão única, geralmente 

administrada num período de 10-12h, a ser iniciada nos primeiros 10 dias da doença 

(Oates-Whitehead et al., 2003). Inicialmente a dose de AAS a administrar deve ser 30-50 

mg/kg/dia (dose anti-inflamatória), dividida em 4 doses (De Graeff et al., 2019). 

Posteriormente, quando a duração da apirexia for >48h, houver melhoria do quadro 

clínico e os valores de PCR estiverem a diminuir, a dose de AAS deve ser reduzida para 

3-5 mg/kg/dia (dose antiagregante), podendo ser suspensa após 4-8 semanas, se não 

houver alterações das artérias coronárias detetáveis no ecocardiograma (Eleftheriou et 

al., 2014; McCrindle et al., 2017).  

Alterações Z-score 

Sem envolvimento Sempre <2  

Apenas dilatação 
≥ 2 e <2.5; ou se inicialmente <2, mas houver uma 

diminuição do Z-score ≥1 durante o seguimento 

Aneurisma pequeno ≥2.5 e <5 

Aneurisma médio ≥5 e <10, e dimensão absoluta < 8mm 

Aneurisma grande ou gigante ≥10, ou dimensão absoluta ≥8 mm 
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É possível que recomendações futuras venham a sugerir a administração de baixa 

dose de AAS (3-5 mg/kg/dia) em todas as fases da DK, como sugerido em alguns estudos 

recentes (Amarilyo et al., 2017; Chiang et al., 2021; Ho & Curtis, 2017). 

Nestes doentes com toma prolongada de AAS em baixa dose, é importante 

ressalvar que o uso de anti-inflamatórios não esteroides (AINEs), tais como o ibuprofeno, 

devem ser evitados uma vez que podem antagonizar o efeito da antiagregação 

plaquetária provocado pela AAS (Catella- Lawson et al., 2001). O uso de baixa dose de 

AAS não se encontra associado a casos documentados de síndrome de Reye, pelo que a 

sua toma deve ser continuada mesmo na presença de uma intercorrência infeciosa 

(McCrindle et al., 2017).  

No nosso estudo todos os doentes foram medicados com a combinação de IVIG 

e AAS ao diagnóstico, sendo que apenas 2 doentes (4%) iniciaram a terapêutica após o 

10º dia de doença.  

Corticoides  

Cerca de 20-40% dos doentes apresentam resistência à terapêutica com IVIG, 

tendo estes um maior risco de desenvolverem AAC (De Graeff et al., 2019; Wardle et al., 

2017). Adicionalmente, apesar do descrito em ensaios clínicos ser o desenvolvimento de 

AAC em 4-5% dos casos de DK apesar da terapêutica adequada, vários países têm 

descrito taxas de complicações superiores, sugerindo que a resposta à IVIG possa variar 

entre populações (De Graeff et al., 2019; Dhillon et al., 1993; Fukazawa et al., 2020).  

Apesar do uso concomitante de corticoides com AAS e IVIG como primeira linha 

terapêutica nas crianças com DK ainda ser controverso, existe uma evidência crescente 

a apoiar esta abordagem, especialmente em casos de alto risco  (Brogan & Levin, 2013; 

Chen et al., 2013, 2016; Inoue et al., 2006; Kobayashi et al., 2012; Okada et al., 2009). 

Recentemente, uma revisão sistemática que incluiu ensaios clínicos randomizados, 

envolvendo crianças com todos os tipos de gravidade de DK que foram tratadas com 

corticoides, demonstrou que o tratamento com corticoides na fase aguda está associado 

a uma redução significativa da ocorrência de alterações das artérias coronárias, 

diminuição dos parâmetros inflamatórios e diminuição da duração do internamento, em 
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comparação com os doentes não tratados com corticoides, sem se verificar um aumento 

dos efeitos adversos ou mortalidade (Green et al., 2022).  

O consenso Europeu (iniciativa SHARE) recomenda o uso de corticoides como 

tratamento primário adjuvante em doentes: 1) resistentes à IVIG (febre e/ou inflamação 

persistente ou sinais clínicos ≥48 após a administração de IVIG); 2) com Score de 

Kobayashi ≥5; 3) com evidência de linfohistiocitose hemofagocitica (LHH); 4) com sinais 

de choque; 5) que tenham idade inferior a 1 ano; 6) que se apresentem com aneurismas 

coronários e/ou periféricos (De Graeff et al., 2019).  

No nosso estudo apenas 2 doentes realizaram terapêutica com corticoides por 

fatores de alto risco (choque e alterações laboratoriais) e 3 por resistência à terapêutica 

com IVIG (n=5; 10%). No entanto, de acordo com o consenso Europeu (iniciativa SHARE), 

pelo menos 16 doentes (33%) deveriam ter realizado terapêutica com corticoides.  

Avaliação imagiológica  

A ecocardiografia é o exame de imagem de primeira linha para a avaliação 

cardíaca dos doentes com DK, uma vez que é não invasivo e possui uma elevada 

sensibilidade e especificidade para a deteção de alterações nos segmentos proximais das 

artérias coronárias (Capannari et al., 1986).  Assim que houver suspeita de DK, deve ser 

realizado um ecocardiograma, não devendo o início da terapêutica ser atrasado 

enquanto se aguarda a realização do mesmo (De Graeff et al., 2019). Apesar de ser típico 

o ecocardiograma realizado na primeira semana de doença não ter alterações, não 

excluindo o diagnóstico de DK, esta avaliação inicial serve como base para a 

monitorização futura das possíveis complicações da doença (McCrindle et al., 2017). 

Naqueles doentes em que o ecocardiograma inicial não mostrou alterações ou 

em que a atividade da doença já cessou deve ser realizada uma reavaliação 

ecocardiográfica 1-2 semanas após a administração de IVIG para avaliar a eventual 

progressão da doença (De Graeff et al., 2019; McCrindle et al., 2017). Por outro lado, 

naqueles doentes em que se detetaram alterações nas artérias coronárias no primeiro 

ecocardiograma, deve ser feita uma avaliação mais regular, com realização de 

ecocardiograma pelo menos duas vezes por semana para monitorizar a progressão da 

doença, até haver estabilização clínica (De Graeff et al., 2019; McCrindle et al., 2017).  Se 
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houver inflamação ativa a decorrer (aumento ou persistência dos valores de PCR e/ou 

persistência dos sinais e sintomas), deve ser realizada pelo menos semanalmente uma 

avaliação com recurso a ECG e ecocardiograma para monitorizar o possível 

desenvolvimento de sequelas cardíacas (De Graeff et al., 2019). 

O ecocardiograma transesofágico (ETE), angiografia, RMC e angio-TC podem ser 

úteis na avaliação de doentes selecionados, mas não estão indicados de forma rotineira 

para o diagnóstico e avaliação da doença aguda (Carbone et al., 2011; Tacke et al., 2013). 

Ao diagnóstico, todos os doentes do nosso estudo tiveram uma avaliação inicial 

ecográfica, através do ecocardiograma transtorácico (ETT), não tendo sido realizadas 

outras técnicas imagiológicas nesta fase, em conformidade com as guidelines.  

Seguimento 

A gestão a longo prazo dos doentes com DK inicia-se no final da doença aguda, 

4-6 semanas após o início da febre.  O objetivo do seguimento a longo prazo é prevenir 

a trombose e isquémia miocárdica enquanto se mantém um controlo ótimo dos fatores 

de risco cardiovasculares (McCrindle et al., 2017).  

Estratificação do risco  

Atualmente, é razoável estratificar os doentes de acordo com o seu risco relativo 

de isquémia miocárdica, quer seja relacionada com trombose ou com estenose/oclusões 

(Tabela 8). Esta estratificação permite que a gestão do doente a longo prazo, incluindo a 

frequência do follow-up, realização de testes diagnósticos, avaliação e tratamento de 

fatores de risco cardiovasculares, terapêutica médica, profilaxia antiagregante, atividade 

física e planeamento familiar, sejam individualizadas para cada nível de risco (McCrindle 

et al., 2017).  Este algoritmo de gestão a longo prazo é aplicado após a fase aguda da 

doença ter terminado (após 1 mês), geralmente quando as dimensões luminais das 

artérias coronárias estabilizaram e já não estão em crescimento  (Fukazawa et al., 2020; 

McCrindle et al., 2017). 

As recomendações da American Heart Associatio (AHA) e Japanese Circulation 

Society (JCS) relativas ao seguimento dos doentes com DK consoante a estratificação do 

seu risco encontram-se sumarizadas na tabela A3.  
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Tabela 8- Classificação do risco das alterações das artérias coronárias no follow-up (Adaptado de 
McCrindle et al., 2017) 

Classificação  Descrição  

1 Sem envolvimento em qualquer altura (Z score sempre <2) 

2 Apenas dilatação (Z score 2 a <2.5) 

3 Aneurisma pequeno (Z score ≥2.5 e <5) 

                     3.1 Persistente 

3.2 Regressão para dilatação ou normalização das dimensões  

4 Aneurisma médio (Z score ≥5 e <10, e dimensão absoluta <8 mm) 

4.1 Persistente 

4.2 Regressão para pequeno aneurisma 

4.3 Regressão para dilatação ou normalização das dimensões  

5 Aneurisma gigante (Z score ≥10, ou dimensão absoluta ≥8 mm) 

5.1 Persistente 
5.2 Regressão para aneurisma médio 
5.3 Regressão para pequeno aneurisma 

5.4 Regressão para dilatação ou normalização das dimensões  

 

Terapêutica a longo prazo 

Relativamente à terapêutica com AAS, se os AAC persistirem na fase 

convalescente da doença a continuação da baixa dose de aspirina (3-5 mg/kg/dia) está 

recomendada até haver resolução dos AAC. Mesmo em doentes cujos ACC regrediram, 

a toma de aspirina (3-5 mg/kg/dia) deve ser considerada, tendo em conta o balanço 

entre risco-benefício para cada doente (Eleftheriou et al., 2014; McCrindle et al., 2017). 

É cada vez mais reconhecido que os doentes com regressão de AAC podem apresentar 

disfunção endotelial comparável àquela dos doentes com persistência dos AAC (Shah et 

al., 2015a).  

Naqueles doentes que não tiveram alterações das artérias coronárias a 

terapêutica com AAS não é necessária após a fase aguda (4-6 semanas) e naqueles com 

dilatação apenas está indicada até à resolução da mesma (Fukazawa et al., 2020; 

McCrindle et al., 2017). No nosso estudo a duração do tratamento com AAS após o 

internamento (dose antiagregante) foi em média de 9,4 semanas, sendo que nenhum 

dos doentes que entrou para o cálculo desta média apresentava aneurismas e aqueles 

que apresentavam dilatações tiveram resolução destas no máximo às 8 semanas. 2 
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doentes ainda se encontravam a realizar terapêutica com AAS (à data da colheita dos 

dados com duração de 3,5 anos e 4,5 anos respetivamente), ambos os doentes tiveram 

dilatação das artérias coronárias na fase aguda da doença, que regrediram até às 8 

semanas. Assim, podemos verificar que o tratamento com AAS no seguimento dos 

doentes com DK no HSM em determinados casos está a ser largamente superior às 

recomendações atuais.  

Outros fármacos, como anticoagulantes, β- bloqueantes (BB), inibidores da 

enzima conversora da angiotensina (IECA) e antagonistas dos recetores da angiotensina 

(ARA) podem estar recomendados nalguns casos (tabela A3).  

Meios complementares de diagnóstico  

Todos doentes devem ser submetidos a uma avaliação ecocardiográfica entre as 

4-8 semanas desde o início da doença, no final da fase aguda da doença, estando o 

seguimento posterior dependente das alterações encontradas (De Graeff et al., 2019; 

McCrindle et al., 2017). Verificou-se que 95% dos doentes analisados no nosso estudo 

tiveram pelo menos uma avaliação ecocardiográfica entre as 4-8 semanas após a doença.   

Relativamente aos testes de stress que podem estar indicados no seguimento de 

alguns doentes com DK, estes incluem eletrocardiograma de esforço, ecocardiografia de 

esforço, RM de esforço e cintigrafia (PET, SPECT), e a sua escolha deve ser baseada na 

experiência da instituição, dando preferência ao esforço fisiológico em detrimento do 

farmacológico, e minimizando a exposição cumulativa de radiação e riscos para o doente 

(McCrindle et al., 2017). Nas crianças sem alterações na fase aguda ou apenas dilatação 

transitória estes exames não são considerados necessários (Fukazawa et al., 2020; 

McCrindle et al., 2017). Contudo, no nosso estudo 2 doentes (5%) realizaram provas de 

esforço, ambas com resultados normais, e 3 doentes (8%) têm planeado a realização de 

prova de esforço no futuro.   

Outros exames como TC, RM ou angiografia podem ser realizados em casos 

particulares, mas não estão indicados em crianças sem alterações na fase aguda ou 

apenas dilatação transitória (McCrindle et al., 2017). No nosso estudo nenhum doente 

realizou algum destes exames completares até à data da colheita dos dados.   
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Alta da consulta 

Relativamente à altura da alta da consulta de cardiologia pediátrica as 

recomendações da AHA e JCS são distintas. Segundo a AHA se a criança não tiver 

apresentado alterações das artérias coronárias ou se tiver apresentado apenas dilatação 

que já tenha regredido para o normal a alta pode ser dada entre as 4 semanas e 12 meses 

e se a dilatação persistir deve reavaliar-se a cada 2-5 anos. Já as recomendações da JCS 

recomendam avaliar estas crianças aos 1, 2, 6, 12 meses e 5 anos (ou anualmente) até 

aos 5 anos.  

No nosso estudo verificamos que, dentro dos doentes com seguimento ativo na 

consulta, 14/16 (87%) têm agendamentos de consulta para além do primeiro ano após 

doença, 8 dos quais já estarão a ser seguidos há mais de 5 anos após a doença. Visto que 

nenhum apresenta alterações das artérias coronárias este seguimento poderá ser 

considerado excessivo tendo em conta as recomendações da AHA ou JCS, no entanto é 

de realçar que, apesar de ainda ser controverso, existem estudos que sugerem que 

crianças com DK, com ou sem anomalias das artérias coronárias, têm um perfil 

cardiovascular mais adverso, o que pode legitimar a proposta de seguimento destes 

doentes a longo prazo (Cho et al., 2014; De Fátima et al., 2016; Shah et al., 2015). 

 

Conclusão 

Este trabalho incidiu sobre as alterações cardiovasculares que os doentes com DK 

podem desenvolver, como é que foi feita a sua abordagem na fase aguda da doença e 

como é que foi a sua evolução ao longo do seguimento na consulta de cardiologia 

pediátrica.  Apesar do nível de evidência ainda se encontrar longe do desejado, existem 

recomendações de consensos internacionais que pretendem auxiliar a gestão destes 

doentes.  Com este trabalho conseguimos perceber que a realidade no CHULN- HSM 

ainda não corresponde ao que é recomendado nos consensos internacionais atuais 

nalguns aspetos, nomeadamente na utilização dos corticoides na fase aguda, duração da 

terapêutica antiagregante profilática, gestão dos meios complementares de diagnóstico 

adicionais e altura da alta da consulta de cardiologia pediátrica, provavelmente motivado 

pela atualização recente das recomendações internacionais e heterogeneidade dos 
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cardiologistas pediátricos que realizaram o seguimento destes doentes. Assim, é 

necessário um esforço conjunto e multidisciplinar para uniformizar os cuidados 

prestados a estes doentes e evitar a utilização excessiva dos serviços de saúde.  

No entanto, a maioria das recomendações relativas ao tratamento e seguimento 

a longo prazo da DK ainda apresentam uma baixa evidência, sendo fundamental maior 

investigação no futuro próximo no que concerne a esta doença (Fukazawa et al., 2020; 

McCrindle et al., 2017).  

 

Limitações  

Este estudo e os seus resultados devem ser interpretados tendo em conta as suas 

limitações, nomeadamente amostra de doentes reduzida (48 doentes no total), registos 

eletrónicos incompletos, que conduziram a uma amostra ainda mais reduzida consoante 

o parâmetro a ser analisado, e o facto da avaliação efetuada pela cardiologia pediátrica 

no HSM ter sido realizada por múltiplos cardiologistas ao longo dos anos de estudo, o 

que culmina numa falta de uniformização da abordagem destes doentes e dos seus 

registos.  Para além destas limitações, este estudo apenas reflete a realidade do CHULN-

HSM, podendo não refletir a realidade de outros hospitais. Por último, há que ressalvar 

que os dados foram colhidos manualmente através da leitura dos processos clínicos, não 

estando desprovidos de erro humano, de registo, leitura ou interpretação. 
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Anexos  
 

Tabela A 1 - Resumo do acompanhamento dos doentes com seguimento ativo na consulta de cardiologia pediátrica do HSM 

Legenda: S semanas; M meses; A anos; IM insuficiência mitral; HTA hipertensão arterial; PE prova de esforço; VE ventrículo esquerdo; MCDTs meios complementares de 
diagnóstico e terapêutica 
Nota: Os marcos temporais correspondem às semanas/meses/anos após o início da doença 

n Alterações na fase aguda Alterações CV durante o seguimento Consultas Agendamento MCDTs 

1 Derrame pericárdico 
Resolução do derrame pericárdico em 

1M 
1 M, 4 M 1 A e 4 M  

2 Derrame pericárdico 
Resolução do derrame pericárdico às 

6S 
6 S, 7M 1A e 7 M  

3 Derrame pericárdico 
Resolução do derrame pericárdico às 

6S 
6S 10 M  

4 Derrame pericárdico 
Resolução do derrame pericárdico às 

6S 
6 S 10 M  

5 
Regurgitação mitral e tricúspide, VE 

dilatado 
(Resolução das complicações durante 

o internamento) 
1M, 4M, 10M 1A e 10M  

6 
Derrame pericárdico e regurgitação 

mitral 
Resolução da IM aos 7M 1M, 7M 1A e 7M  

7 Dilatação das artérias coronárias Resolução da dilatação aos 2M 
1S, 2M, 8M, 1A + 8M, 2A 

+8M 
3A e 8M PE (2A e 8M, normal) 

8 Sem alterações Sem alterações  1S, 4S, 7M, 2A e 9M 8/9A  

9 Sem alterações Sem alterações  1S, 2S, 6S, 1A e 6M, 4A e 6M 7/8A  

10 
Dilatação das artérias coronárias e 

derrame pericárdico 
Resolução da dilatação às 6S 

2S, 1M e 2S, 4M e 2S, 1A e 
4M, 3A e 4M 

5A 
Vai fazer PE (consulta 

aos 5A) 

11 Regurgitação mitral e choque 
(Resolução das complicações durante 

o internamento) 
6 S, 9 M, 2 A e 9M, 4A e 9M 6A e 9M  

12 Dilatação das artérias coronárias 
Resolução da dilatação às 6S; HTA e 

taquicardia 6A após doença  
4S, 6S; 5A, 6A 7A PE (6A, normal) 

13 Dilatação das artérias coronárias Resolução da dilatação às 3S 3S, 6S, 4A  6A  

14 Dilatação das artérias coronárias 
(Resolução das complicações durante 

o internamento) 
3S, 2M, 8M, 1A e 8M, 2A e 

8M, 4A e 8M 
6A e 8M 

Vai fazer PE (consulta 
aos 6A) 

15 Sem alterações 
Onda T negativa em D3 e até V4 (1A-

2A); IM ligeira (6S- 4A) 
6S, 1A, 2A, 4A, 6A 9A  

16 Choque Sem alterações  6S, 4M, 1A, 4A, 5A; 7A, 9A 10A 
Vai fazer PE (consulta 

aos 10A) 
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Tabela A 2- Resumo do acompanhamento dos doentes com seguimento prévio na consulta de cardiologia pediátrica do HSM 

Legenda: S semanas; M meses; A anos 

Nota: Os marcos temporais correspondem às semanas/meses/anos após o início da doença  

 

  Alterações na fase aguda Evolução durante o seguimento  Nº de consultas Alta 

17 Derrame pericárdico 
(Resolução das complicações no 

internamento) 
4 (1M, 7M, 1A e 7M, 2A e 7M) Alta aos 2A e 7M  

18 Sem alterações Sem alterações  2 (1M, 5M) Indeterminada 

19 Sem alterações Sem alterações  3 (2 S, 2M e 2S, 11M e 2S) Alta aos 11M e 2S 

20 Derrame pericárdico Resolução do derrame pericárdico às 2S 4 (2S, 6S, 6M e 6S, 1A e 6M) Alta aos 1A e 6M 

21 Padrão rSR' Padrão considerado fisiológico 3 (1M, 3M, 1A e 3M) Indeterminada 

22 Sem alterações Sem alterações  2 (6S, 3M) Indeterminada 

23 Sem alterações Sem alterações  3 (3M, 2A, 3A) Alta aos 3 A 

24 
IM, derrame pericárdico e pleural, 

choque  
(Resolução das complicações no 

internamento) 
3 (6S, 2M, 6M) Alta aos 6M 

25 Sem alterações Sem alterações  1 (6M) Alta aos 6M 

26 Sem alterações Sem alterações  1 (6S) Alta às 6S 

27 Sem alterações Sem alterações  1 (8S) Alta às 8S 

28 Sem alterações Sem alterações  1 (8S) Alta às 8S 

29 Sem alterações Sem alterações  2 (6S, 6M) Indeterminada 

30 Derrame pericárdico Resolução do derrame pericárdico às 6S 2 (6S, 9M) Alta aos 9M 

31 Sem informação Sem alterações  3 (2S, 9S, 6M) Alta aos 6M 

32 Dilatação das artérias coronárias Resolução da dilatação às 8S 2 (8S, 6M) Indeterminada 

33 Sem alterações Sem alterações  3 (2S, 2M, 1A) Alta ao 1A 

34 Sem alterações Sem alterações  2 (2S, 6S) Indeterminada 

35 Dilatação das artérias coronárias Resolução da dilatação às 4S 4 (2S, 4S, 3M, 1A) Indeterminada 

36 
Aneurisma das artérias coronárias, 

derrame pericárdico 
Mantinha aneurisma após 1A 1 (1A) Indeterminada 

37 Dilatação das artérias coronárias Resolução da dilatação após 2M 1 (2M) Indeterminada 

38 Sem alterações Sem alterações  2 (2S, 1M e 2S) Indeterminada 

39 Dilatação das artérias coronárias Mantinha dilatação após 1M 1 (1M) Indeterminada 
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Tabela A 3- Resumo do seguimento dos doentes com DK (adaptado de Fukazawa et al., 2020; McCrindle et al., 2017) 

 

Classificação da gravidade das 
alterações das artérias coronárias  

ECG e ecocardiograma 
(AHA/JCS)  

Testes de esforço 
(AHA/JCS) 

Outros exames 
imagiológicos (TC, 

RM, angiografia 
coronária) (AHA/JCS)  

Terapêutica farmacológica 
(AHA/JCS)  

Aconselhamento 
relativo à 

atividade física 
(AHA/JCS)  

Avaliação e 
alteração do 

risco 
cardiovascular 

(AHA)  

1 Sem dilatação 

Podem ter alta entre as 4S e 
12 M / Avaliar aos 1, 2, 6, 12 
M e 5 A (ou anualmente) até 

aos 5 A 

Não necessário Não necessário 

Descontinuar ao fim de 4-6 S 
Promover 

aconselhamento a 
cada visita; sem 
restrições/ Sem 

limitações na vida 
diária ou exercício 

(podem fazer 
exercício alta-
intensidade) 

Avaliar a 1A 

2 Dilatação transitória 

 Se regressão para o normal, 
dar alta entre 4S e 12M; se a 
dilatação persistir reavaliar a 
cada 2-5 A/ Avaliar aos 1, 2, 

6, 12 M e 5 A (ou 
anualmente) até aos 5 A  

Indicado até a regressão à 
normalidade 

3 
Aneurisma 
pequeno 

3.1 Persistente 
Avaliar aos 6M, depois anual/ 

Avaliação anual 

 Avaliar a cada 2–3 
A/Considerar a cada 

3-5 A 

Pode ser considerado 
a cada 3–5 A/ 

Considerar na fase 
convalescente, 1A, 

depois a cada 3–5 A 

AAS indicada, estatina pode 
ser considerada/AAS indicada, 
outros agentes antiagregantes 

e varfarina podem ser 
considerados, considerar IECA, 

ARA e estatina 

Promover 
aconselhamento a 

cada visita; sem 
restrições, evitar 

desportos de 
contacto se 

anticoagulação ou 
antiagregação 

dupla/Sem 
limitações na vida 
diária ou exercício 

(podem fazer 
exercício alta-
intensidade)  
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3.2 Regressão para 
dilatação ou 

normalização das 
dimensões  

Avaliar a cada 1-3A (pode 
dispensar o ecocardiograma) 

/ Anual  

Avaliar a cada 3-5A / 
Não necessário 

Pode ser considerado 
se houver isquemia 

induzida nos testes de 
stress ou disfunção 

ventricular/ 
Considerar na fase 

convalescente, 1 A ou 
na altura em que 

aneurisma regride. 
Recomendado 

quando terminam o 
ensino secundário 

AAS e estatina podem ser 
consideradas/ Descontinuação 
da AAS pode ser considerada, 

considerar AAS ou estatina 
quando necessário 

 Promover 
aconselhamento a 

cada visita; sem 
restrições / Sem 

limitações na vida 
diária ou exercício 

(podem fazer 
exercício alta-
intensidade) 

Avaliar a 1A, 
depois a cada     

2 A 

 

4 
Aneurisma 

médio 

4.1 Persistente 
Avaliar aos 3,6 e 12M, depois 
a cada 6-12M/ Avaliar a cada 

6-12M 

Avaliar a cada 1–3 A/ 
Considerar a cada 2–

5A 

Pode ser considerado 
a cada 2–5 A/ 

Considerar na fase 
convalescente, 1A, 

depois a cada 2–5 A 

 AAS indicada, estatina e 
ASA+Clopidogrel podem ser 
considerados/ AAS indicada, 

outros agentes antiagregantes 
e varfarina podem ser 

considerados, considerar IECA, 
ARA e estatinas 

Promover 
aconselhamento a 

cada visita, 
exercício 

consoante a 
tolerância, evitar 

desportos de 
contacto se 

anticoagulação ou 
antiagregação 

dupla/ Sem 
limitações na vida 
diária ou exercício 

(podem fazer 
exercício alta-
intensidade) 

Avaliar a 1A  

4.2 Regressão para 
pequeno 

aneurisma 
Avaliação anual 

 Avaliar a cada 2–3 
A/ Considerar a cada 

3–5 A 

Pode ser considerado 
a cada 3–5A/ 

Considerar na fase 
convalescente, 1A, 

depois a cada 3–5 A 

Avaliar 
anualmente 

 

4.3 Regressão para 
dilatação ou 

normalização das 
dimensões 

Avaliar a cada 1–2 A (pode 
dispensar o ecocardiograma) 

/ Avaliar a cada 6-12M 

 Avaliar a cada 2–5 
A/ Considerar a cada 

3–5 A 

 Pode ser considerado 
se houver isquemia 

induzida nos testes de 
stress ou disfunção 

ventricular/ 
Considerar na fase 
convalescente, 1A, 

depois a cada 3–5 A 

 AAS razoavelmente indicada, 
estatina pode ser considerada, 

AAS+Clopidogrel não 
recomendados exceto na 

presença de isquemia 
miocárdica induzida/ 

Descontinuação da AAS pode 
ser considerada, considerar 
aspirina ou estatina quando 

necessário 

Avaliar a cada 2A  
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5 
Aneurisma 

gigante 

5.1 Persistente 
Avaliar aos 3, 6, 9, e 12 M, 

depois a cada 3–6M/ Avaliar 
a cada 6-12M 

 Avaliar a cada 6-
12M/ Considerar a 

cada 1–5 A 

1A, pode ser 
considerado a cada 1–

5 A/ Considerar na 
fase convalescente, 

1A, depois a cada 1–5 
A 

AAS indicada, varfarina 
razoavelmente indicada. BB, 

estatina, ASA+Clopidogrel 
podem ser considerados/ AAS 

indicada, outros agentes 
antiagregantes e varfarina 
podem ser considerados, 

considerar IECA, ARA e 
estatinas 

Promover 
aconselhamento a 

cada visita, 
exercício 

consoante a 
tolerância, evitar 

desportos de 
contacto se 

anticoagulação ou 
antiagregação 

dupla/ Exercício 
intensidade 
moderada. 

Exercício alta-
intensidade pode 

ser proibido se não 
houver mudanças 

por >1A 

Avaliar a cada 6-
12M 

 

5.2 Regressão para 
aneurisma médio 

Avaliar a cada 6-12M 
Avaliar anualmente/ 
Considerar a cada 2–

5A 

 Pode ser considerado 
a cada 2–5 A/ 

Considerar na fase 
convalescente, 1 A, 
depois a cada 2–5 A 

 AAS indicada, 
ASA+Clopidogrel 

razoavelmente indicados. BB, 
estatina podem ser 

considerados/ AAS indicada, 
outros agentes antiagregantes 

e varfarina podem ser 
considerados, considerar IECA, 

ARA e estatinas 

Promover 
aconselhamento a 

cada visita, 
exercício 

consoante a 
tolerância, evitar 

desportos de 
contacto se 

anticoagulação ou 
antiagregação 

dupla/ Sem 
limitações na vida 
diária ou exercício 

(podem fazer 
exercício alta-
intensidade) 

Avaliar 
anualmente  

 

5.3 Regressão para 
pequeno 

aneurisma 

Avaliação anual/ Avaliar a 
cada 6–12M 

Avaliar a cada 1–2 A/ 
Considerar a cada 3-

5 A  Pode ser considerado 
a cada 2–5 A/ 

Considerar na fase 
convalescente, 1 A, 
depois a cada 3–5 A  

AAS indicada, BB e estatina 
podem ser considerados/ AAS 

indicada, outros agentes 
antiagregantes e varfarina 
podem ser considerados., 

considerar IECA, ARA e 
estatinas 

 

5. 4 Regressão 
para dilatação ou 
normalização das 

dimensões 

Avaliar a cada 1–2 A (pode 
dispensar o ecocardiograma) 

/ Avaliar a cada 6-12M 

Avaliar a cada 2–5 A/ 
Considerar a cada 3-

5 A 

AAS razoavelmente indicada, 
estatina pode ser considerada/ 
Descontinuação da AAS pode 
ser considerada, considerar 
aspirina ou estatina quando 

necessário 

Avaliar a cada 2A  

Legenda: AHA American Heart Association; JCS Japanese Circulation Society, AAS ácido acetilsalicílico; BB β-bloqueante; IECA inibidor da enzima conversora da angiotensina; ARA antagonista dos 
recetores da angiotensina; TC tomografia computadorizada, RM ressonância magnética, ECG eletrocardiograma 


