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Estado epiléptico como manifestaco
inicial de doenca de Kawasaki

Status epilepticus as first manifestation
of Kawasaki disease

- J

SINOPSE

A doenca de Kawasaki € uma vasculite aguda de etiologia desconhecida com varia-
¢des no quadro clinico. Estudos recentes tém demonstrado um aumento significativo da
incidéncia nos ultimos anos. A incidéncia de acometimento do SNC varia de 0,4 — 3,7%,
incluindo convulsdes, ataxia, infarto cerebral, cole¢@o subdural, hemiplegia e paralisia do
nervo facial. Neste estudo mostramos o caso de um paciente de dois anos de idade, bran-
co, masculino, previamente higido, com acometimento do SNC na forma de estado epi-
Iéptico antes da definicdo clinica da doenga de Kawasaki. Sdo relatados os desdobramen-
tos clinicos, tanto durante a interna¢io como durante o seguimento ambulatorial, achados
laboratoriais, radiolégicos e eletrofisiolgicos, com a devida correlagdo com os dados de
revisdo da literatura. Conclusdo: deve-se sempre pensar no diagnéstico diferencial ao
acometimento subito do SNC, na hipétese diagnéstica de doenca de Kawasaki, mesmo
antes da ocorréncia de sinais e sintomas que compdem o quadro classico da doenca.

ABSTRACT

Kawasaki disease is na acute vasculitis with unknown ethiology and large range of
clinical findings. Recent studies showed higher incidence in the last years. Central ner-
vous system is affected in 0,4 — 3,7% of patientes, and include seizures, ataxia, cerebral
infarct, sudural effusions, hemiplegia and facial nerve palsy. In our study we show the
case of a two years old male, previosly healthy, with occurrence of status epilepicus befo-
re the clinical diagnosis of Kawasaki disease. We report the clinical, laboratorial, neuro-
radiological and electrencephalogram findings comparing with data in medical literatu-
re. Conclusion: in the cases of sudden central nervous system involvement, it is necessary
include Kawasaki disease in the differential diagnosis, even before the occurrence of clas-
sical clinical symptons.
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o NTRODUCAO

ocorrido antes da definicdo clinica da
doenca.
A doenca de Kawasaki € uma vas-

culite aguda de etiologia desconhe-
cida com variagdes significativas de
achados clinicos. Estudos recentes
t€ém demonstrado um aumento signi-
ficativo da incidéncia da doenga ano
apos ano, mas a etiologia ainda € con-
troversa (1). A incidéncia de acome-
timento do SNC varia de 0,4 — 3,7%
(2-4), incluindo convulsdes, ataxia,
infarto cerebral, cole¢do subdural,
hemiplegia e paralisia do nervo fa-
cial (2,5-10). O objetivo desse estu-
do é mostrar um caso de acometimen-
to do SNC na doenca de Kawasaki

@ ELATO DO CASO

GS, 2 anos, masculino, branco,
procedente de Porto Alegre. Interna
em 03/09/2002 na Unidade de Tera-
pia Intensiva Pedidtrica (UTIP) do
Hospital de Porto Alegre (HCPA) em
estado convulsivo, na forma de cri-
ses convulsivas tdnico-clonicas ge-
neralizadas, com duracdo de 20 mi-
nutos, iniciadas em casa. Previamen-
te higido, sem histéria familiar de
epilepsia. Sem outros sintomas cli-
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nicos. Ficou em ventilagdo mecani-
ca por um dia e foi hidantalizado, re-
cebendo fenobarbital 5 mg/kg/d e
fenitoina 5 mg/kg/d. TC cranio (04/
09/02): hipodensidade com fraca im-
pregnacao pelo contraste na drea tem-
poral esquerda. Liquor (06/09): gli-
corraquia 81 mg/dl, 3 leucécitos (di-
ferencial de células ndo realizado),
359 eritrécitos, 14 mg/dl de protei-
nas, cultural e bacterioscépico nega-
tivos. Sorologia para herpes, Epstein-
Barr, HIV, monoteste e ASLO nega-
tivos. Com suspeita de encefalite her-
pética usou aciclovir EV por um dia,
sendo logo suspenso. Ap6s 3 dias na
UTIP, sem novas crises, foi para a en-
fermaria, ndo apresentando anorma-
lidades ao exame fisico. Eletroence-
falograma (07/09) com instabilidade
cértico-subcortical difusa e paroxis-
mos pouco fregiientes na regido ten}-
poral do hemisfério esquerdo. Reali-
zado novo EEG (10/09/02) com pa-
roxismos focais de potenciais agudos
isolados nas regides temporais ante-
rior e média do hemisfério esquerdo,
sugerindo foco, sem generalizacOes.
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Suspensa fenitoina. Teve alta em 12/
09/02, apresentando 2 picos febris de
37,8°C, interpretados como fazendo
parte de infeccdo de via aérea supe-
rior de provéavel etiologia viral. Em
uso de fenobarbital 5 mg/kg/dia, sem
déficit neurolégico. Nao repetiu TC
de cranio. Em 18/09 retorna ao HCPA
com febre (39,5°C), rash dissemina-
do pelo tronco do tipo escarlatinifor-
me, edema de maos e pés, descama-
¢do perioral e linfonodo cervical
medindo 1,5 cm de didmetro. Fecha-
dos os critérios diagndsticos de doen-
ca de Kawasaki, iniciou com imuno-
globulina hiperimune, que foi repe-
tida no dia seguinte por persisténcia
da febre, tendo ocorrido resolucdo
concomitante ao desaparecimento do
rash cutdneo e do edema. Em 19/09
realizou ecocardiograma, que foi nor-
mal. Teve alta em uso de AAS e fe-
nobarbital. Ambulatorialmente reali-
zou 2 novos ecocardiogramas (15/10/
02 e 22/01/03), que foram normais.
Em 20/04/03 fez novo EEG, que mos-
trou alteragdes paroxisticas multifo-
cais. Iniciou 4cido valpréico 40 mg/
kg/dia. Nao desenvolveu nenhum
tipo de seqiiela neuroldgica durante
os 6 meses de acompanhamento am-
bulatorial posterior.

‘D ISCUSSAO

A ocorréncia de convulsdes asso-
ciadas a doenga de Kawasaki € abun-
dantemente demonstrada na literatu-
ra (2-4), e, mesmo como sintoma ini-
cial, as manifestacoes neuroldgicas
ndo sdo utilizadas como critérios de
diagnéstico (4). O sintoma neurol6-
gico mais freqiiente € o de paralisia
do nervo facial (3,5,9). No entanto,
em vérios estudos de imagem se ob-
serva acometimento do SNC sem
correspondéncia clinica (10,11),
mostrando ser essa uma doenca cau-
sadora de vasculite sistémica. No
caso relatado, os sintomas neurold-
gicos anteciparam o diagndstico de
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Kawasaki. Os achados clinicos e de
EEG foram semelhantes ao estudo de
Tabarki (4), sendo que o acometi-
mento do SNC foi visto mais preco-
cemente, principalmente na forma de
estado convulsivo.

Nao h4 um padrdo tipico de liquor
na doenca de Kawasaki, apesar de al-
guns trabalhos mostrarem a ocorrén-
cia de pleocitose em 1/3 até na metade
dos casos (12), sem alteracdo na gli-
corraquia nem na proteinorraquia.

O uso precoce de imunoglobuli-
na hiperimune tem se mostrado efi-
caz em evitar complicacdes como a
ocorréncia de aneurismas de artéria
coronariana, sem haver evidéncias de
beneficio para o SNC (13). Drogas
alternativas, tais como corticéides,
tém sido testadas (1). O préprio uso
de um segundo curso de imunoglo-
bulina € demonstrado como benéfi-
co e seguro (13).

Apesar da gravidade dos achados
neuroldgicos, na maioria das vezes
sdo manifestacdes autolimitadas cuja
resolugdo pode levar alguns meses
para ocorrer (2,3,6-10). Pior prognds-
tico neuroldgico foi encontrado no
estudo de Tabarki (4), em que o pa-
ciente desenvolveu séria deficiéncia
mental. Algum grau de correlacdo
tem sido encontrado entre o achado
de hipodensidade do parénquima
na TC de cranio com a ocorréncia
de aneurisma de artérias coronaria-
nas (4,14). Seqiielas auditivas sdo re-
latadas, mas sem relagdo com o uso
de AAS (8) e podendo persistir por
anos (2).

Deve-se sempre nos casos de aco-
metimento stbito do SNC pensar na
hipétese diagndstica de doenca de
Kawasaki, mesmo sem a ocorréncia
de sinais e sintomas que compdem 0
quadro cléssico da doenga. No nosso
caso, as evidéncias de associagdo
entre o evento neurolégico e a doen-
ca talvez ndo estabelecam com segu-
ranga a seqiiéncia de causa-e-efeito,
mas levam a uma forte suspeita se-
rem eventos de origem semelhante.
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