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a 'principal cau’sa de cardiop'atia adquirida em
criancas nos paises desenvolvidos e cerca de 5%
das sindromes coronarianas em adultos.*?

A doenca de Kawasaki é uma vasculite sisté-
mica, aguda e autolimitada, com predominio de
vasos de médio calibre, caracterizada por febre
alta prolongada ao inicio e pelo risco de anormali-
dades coronarianas em cerca de 25% dos pacien-
tes ndo tratados e em 4% daqueles tratados.*?

Aproximadamente 85% dos casos ocorrem
em criancas menores de 5 anos, com pico entre
9 e 12 meses de idade, discreto predominio no
sexo masculino, sendo rara em escolares e ado-
lescentes. E cerca de 5 a 10 vezes mais frequente

em asiaticos e seus descendentes.?
A patogénese ainda nao foi totalmente elu-

cidada, porém ha evidéncia de desregulacao
imunolégica, em resposta a um agente desenca- Quais sdo as principais manifestacdes
deante infeccioso, em individuos geneticamente clinicas na doenca de Kawasaki?
susceptiveis. Os numerosos estudos buscando o
isolamento de um agente etiolégico infeccioso
especifico ndo sdo conclusivos.?

A doenca de Kawasaki se apresenta sob trés
fases clinicas: 1) aguda, 2) subaguda e 3) conva-
lescenca.*

1) A fase aguda se caracteriza, obrigatoriamen-
te, por febre alta persistente e com duragao
superior a 5 dias, elevacao das provas de ati-
vidade inflamatoria (velocidade de hemosse-
dimentacdo eritrocitaria - VHS - e proteina C
A doenca de Kawasaki é uma das vasculites reativa - PCR), leucocitose com neutrofilia e

primarias mais comuns da infancia. Representa por varias manifestacoes clinicas:

Qual é a incidéncia, faixa etaria e

predominio do sexo nos pacientes
com doenca de Kawasaki?




Doenca de Kawasaki

a) Alteracdes de cavidade oral - presentes
em 90% dos pacientes, caracterizadas
por ressecamento, fissuras e hiperemia la-
bial e/ou da orofaringe, proeminéncia das
papilas linguais (lingua em morango). Nao
ocorrem aftas, Ulceras ou exsudato;*3

b) Hiperemia conjuntival bilateral - descrita
em 85% dos pacientes, caracteristicamen-
te bulbar (poupando o limbo - &rea ao re-
dor da iris), ndo purulenta e indolor. Ocorre
no inicio do quadro, mas pode se prolongar
por até um més, devido a uveite anterior.*

c) Linfonodomegalia cervical, unilateral, de
pelo menos 1,5 cm de diametro;*3

d) Alteracdes nas extremidades - presentes
em 70% dos pacientes, caracterizadas por
intensa hiperemia palmar e/ou plantar,
além de edema de dorso de maos e pés;*3

e) Exantema polimérfico - sem vesiculas.
Relatado em 80% a 90% dos pacientes.
Surge nos primeiros 5 dias de febre, pre-
dominando em tronco e perineo.*?

Pode ocorrer artrite nas trés fases da
doenca, sendo geralmente poliartrite de
pequenas articulacées na fase aguda e
oligoartrite de grandes articulacées na
fase subaguda. Em casos mais raros, o
acometimento do trato gastrintestinal
pode levar a insuficiéncia hepéatica, coles-
tase, pancreatite e hidropsia de vesicula
biliar. No aparelho urinario podem ocor-
rer uretrite, proteindria e pidria estéril.*?

O acometimento do sistema nervoso
pode cursar com meningite asséptica, le-
vando a graus variados de irritabilidade,
convulsdo, ataxia, acometimento de pares
cranianos (paralisia facial periférica), hi-
poacusia neurossensorial e secrecao ina-
propriada de horménio antidiurético.*3

Varias alteracdes cardiovasculares
podem ocorrer na fase aguda, tais como:
miocardite, derrame pericardico, arrit-
mias, acometimento valvar mitral e/ou

aortico e insuficiéncia cardiaca.*?>

3)

periungueal, ectasias ou aneurismas corona-
rianos e a trombocitose. Pode haver também
ectasia e aneurismas de outros vasos de mé-
dio calibre (celiaca, mesentérica, renal, femo-
ral, iliaca, braquial e axilar), bem como trom-
bose e infarto agudo do miocardio.*3

Na fase de convalescenca, ocorre a normaliza-
¢ao da VHS, da PCR, da contagem de plaquetas
e a regressao da maioria dos aneurismas.*?

A presenca de manifestacdes sugestivas de

infeccdo de vias aéreas superiores (como tosse)
ou gastrintestinal (como dor abdominal e diar-
reia), ndo afasta a possibilidade de doenca de
Kawasaki.?

Como é realizado o diagnéstico

de doenca de Kawasaki?

@) diagndstico é essencialmente clinico e

baseado nos critérios estabelecidos pela American
Heart Association (AHA) e pela European League
Against Rheumatism/Pediatric Rheumatology Euro-
pean Society (EULAR/PReS), listados no Quadro 1.

Quadro 1. Critérios diagnosticos para doenca de
Kawasaki - AHA e EULAR/PReS

Alteracao de labios e cavidade oral - Eritema

e fissuras labiais e/ou hiperemia difusa de
mucosa orofaringea e/ou "lingua em framboesa
ou morango”

Hiperemia conjuntival - Bilateral, bulbar, sem
exsudato

Alteracdo de extremidades - Edema de dorso
de maos e pés e/ou eritema palmar ou plantar
na fase aguda e/ou descamacao periungueal ou
da area perineal na fase subaguda

Exantema polimorfo

.

Linfadenopatia cervical 2 1,5cm, geralmente
unilateral

J

2) Na fase subaguda, apés cerca de 7 a 10 dias

T - . AHA - American Heart Association, EULAR/PReS - European League
de febre, se inicia a descamacao perineal e

Against Rheumatism / Pediatric Rheumatology European Society.*>
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Estes critérios sao essencialmente clinicos,
sendo importante frisar que podem ter apre-
sentacdo sequencial, podem nem todos estar
presentes e, portanto, a observac¢ao dos sinais e
sintomas mais caracteristicos requer que sejam
minuciosamente pesquisados pela anamnese,
exame fisico e fotografias documentadas pelos
responsaveis.?

No entanto, 20% a 30% dos pacientes nao
preenchem os critérios diagnoésticos, sendo de-
nominados de “formas incompletas ou atipicas”
de doenca de Kawasaki. Ha exames que também
auxiliam no diagndstico destes casos, tais como:
VHS >40mm/ 12 hora, PCR > 3mg/dL; plaquetas
> 450.000/mm? (ap6s 7 dias de doenca); anemia;
leucocitose > 15.000/mm?3; TGP > 50U/L; albumi-
na < 3g/dL; pidria estéril; hiponatremia; e dimen-
soes coronarianas por meio do Z-escore > 2,5 ao
ecocardiograma.*3

Devemos suspeitar de doenca de Kawasaki,
na presenca de febre prolongada associada a:

* presenca de quatro critérios de classificacao

* elevacao de VHS ou PCR

* lactentes com irritabilidade inexplicada ou
meningite asséptica

* exantema e provas de atividade inflamatéria
elevadas

* ecocardiograma com sinais de coronariopatia

* adenite cervical ndao responsiva a antibiotico-
terapia

* choque inexplicado ou com culturas negati-
vas

* mesmo na presenca de infeccao documenta-
da, se houver critérios clinicos tipicos.*

Quais sao os principais

diagnéosticos diferenciais
da doenca de Kawasaki?

O diagnostico diferencial deve ser feito com
todas as doencas febris agudas que cursam com
exantema, linfadenite e alterac6es de mucosas
como as infec¢des bacterianas (escarlatina, me-

ningite, endocardite, adenite bacteriana, sindro-
me do choque téxico estreptococico ou estafi-
locécico), virais (mononucleose, adenovirose,
enterovirose, arboviroses, sarampo), farmaco-
dermia e outras vasculites de vasos de médio
calibre (como a poliarterite nodosa).*

Quais sdo os principais exames

complementares indicados na
doenca de Kawasaki?

Os exames complementares podem forne-
cer dados subsidiarios para o diagnoéstico e auxi-
liam no diagnéstico diferencial.’?

As alteracoes descritas sdo: leucocitose
com neutrofilia (>15.000/mm3), trombocitose
(> 450.000/mm?3) ap6s a primeira semana, ane-
mia, elevacdo de provas de atividade inflama-
toria (VHS e PCR), elevacdo de transaminases
(TGP > 50U/L), albumina < 3 g/dL, piuria estéril
> 10 leucécitos/campo e hiponatremia. Em casos
de meningite asséptica, a analise liquoérica reve-
la pleocitose moderada estéril.*?

A radiografia de térax pode revelar infiltrado
pulmonar, congestao pulmonar, aumento de area
cardiaca e serosite.*

O ecocardiograma com Doppler deve ser rea-
lizado no momento da suspeita diagnoéstica (ba-
sal para posterior comparacao e para deteccao
de anormalidades de fase aguda como miocardi-
te, pericardite) e repetido em 1 a 2 semanas e 6
a 8 semanas de evolucdo (para afastar ectasias,
aneurismas, tortuosidades e estreitamentos das
artérias coronarias). Se houver aneurismas coro-
narianos, deve ser realizado duas vezes por se-
mana até estabilizacdo do limen da(s) artéria(s)
coronariana(s) acometidas.' E importante a rea-
lizacdo deste exame com profissionais experien-
tes e com utilizacao do escore Z, para classifica-
cdo adequada das anormalidades das artérias
coronarias, e ndo apenas as suas medidas abso-
lutas.>25

Novos métodos de imagem para visualizagao
das artérias coronarias, mais sensiveis e alguns

3
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que permitem até avaliacao da arquitetura e
funcdo endotelial vém sendo estudados, como a
angiotomografia, a angiorressonancia, o ultras-
som endovascular e a tomografia de coeréncia
Optica.”

Qual é o tratamento da

doenca de Kawasaki?

O tratamento é feito com imunoglobulina
humana intravenosa (IVIG) em dose Unica de
2g/Kg, até o 10° dia de febre, reduzindo a inci-
déncia de lesdo coronariana de 25% para infe-
rior a 4%. No entanto, a IVIG também deve ser
administrada mesmo passados os 10 dias, en-
quanto houver febre e elevacao de VHS ou PCR.
E importante manter o paciente internado com
monitorizacao cardiaca pelo risco de miocardite
e arritmias na fase aguda.*?

Recomenda-se a associacao de AAS em do-
ses moderadas (30 a 50mg/Kg/dia) ou altas (50 a
80mg/kg/dia) a despeito da auséncia de evidén-
cias consistentes de seu beneficio na reducdo do
risco de aneurismas.5®

A American Heart Association sugere consi-
derar o tratamento adjuvante, em associacao a
IVIG, com metilprednisolona 2mg/Kg/dia intra-
venosa até a resolucdao da febre, seguido pela
prednisolona por via oral com desmame em
2-3 semanas, nos casos de alto risco de aneuris-
mas coronarianos: pacientes menores 6 meses,
maiores de 8 anos, hipoalbuminemia, tromboci-
topenia, leucocitose, elevagdo de transaminases,
hiponatremia, sindrome do choque do Kawasaki
e sexo masculino.*?

Quando a crianca estiver afebril por dois
dias, o AAS deve ser reduzido para uma dose me-
nor (3 a 5 mg/kg/dia), que tem acdo de inibir a
agregacdo plaquetaria, por 6 a 8 semanas, mas
devendo ser mantido indefinidamente em caso
de anormalidades coronarianas.®®

Ha casos resistentes ao tratamento, que
sdo caracterizados por febre persistente ou re-
corrente 36 horas ap6s o término da infusao
da IVIG. Mediante esta situagcao, recomenda-se
repetir a IGIV na mesma dose. Se ainda assim
a febre persistir, pode-se adotar pulsoterapia
endovenosa com metilprednisolona na dose de
30mg/kg/dose (maximo 1g/dose) uma vez ao dia
por 3 dias consecutivos. Outras opcoes podem
ser adotadas nos casos refratarios: medicacao
biolégica com agentes anti-TNF alfa (infliximabe
5mg/Kg/dose), ou imunossupressores (ciclospo-
rina ou ciclofosfamida) e ainda procedimento de
plasmaférese.®11

Como é a evolucao e progndstico

da doenca de Kawasaki?

(@) prognoéstico depende principalmente das
alteragdes coronarianas e seu calibre, sendo que
maior a chance de normalizacdo do diametro lu-
minal quanto menor o calibre do aneurisma. Sao
fatores de mau prognéstico: sexo masculino,
idade inferior a 6 meses ou superior a 8 anos,
febre persistente, hipoalbuminemia, anemia,
leucocitose > 15.000/mm?, neutré6filos > 80%,
trombocitopenia, provas de atividade inflama-
téria elevadas por periodo superior a um més,
PCR = 10mg/dL, TGO > 80 a 100U/L e hipona-
tremia.’

Os seguimentos com reumatologista pedia-
trico e cardiologista pediatrico devem ser sem-
pre considerados. A disfuncdo endotelial e es-
pessamento da intima ainda persistem mesmo
nas lesdes regredidas, reforcando a necessidade
de prevencao e intervencao nos fatores de risco
cardiovasculares.

O paciente deve ser orientado quanto ao ris-
co da infeccdo pelo virus da varicela, da dengue
ou Influenza pela possibilidade de Sindrome de
Reye, enquanto em tratamento com AAS.*3
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