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RESUMO
Introducdo: A doenca de Kawasaki ¢ uma vasculite aguda auto-limitada, de etiologia

desconhecida, mais frequente em lactentes e criancas pequenas. Com predileccdo para o
sistema arterial coronario, é a este nivel que as sequelas mais temidas da doenca ocorrem,
nomeadamente, aneurismas das artérias corondrias. Actualmente a doenca de Kawasaki é a
principal causa de cardiopatia adquirida da crianca nos paises desenvolvidos, contribuindo
para a morbilidade e mortalidade cardiovasculares no adulto.

Objectivo: Revisdo bibliografica sobre Doenca de Kawasaki, dando énfase aos critérios de

diagnostico, sequelas e seguimento dos doentes.

Desenvolvimento: Inicialmente descrita em 1967, a doenca de Kawasaki é desde entdo
diagnosticada com base em critérios clinicos. Embora sejam importantes, os critérios
clinicos classicamente descritos nem sempre estdo presentes em ndmero suficiente e
surgem de forma sequencial, exigindo um elevado grau de suspei¢do. As anormalidades
das artérias corondrias surgem mesmo quando 0s critérios classicos nao sdo preenchidos,
sobrevindo a necessidade de atentar a outros sinais e sintomas e de proceder a
determinados exames complementares, como ecocardiograma, com 0 objectivo de
confirmar o diagndstico em situagdes suspeitas, permitindo um tratamento atempado e uma
melhoria do progndéstico, nomeadamente no que se refere a diminuicdo de incidéncia de
aneurismas coronarios. Realizado o diagndstico, o seguimento dos doentes € controverso,
uma vez que o curto tempo decorrido até a actualidade ndo permite tirar conclusbes

definitivas quanto as sequelas a longo prazo e risco

cardiovascular inerente. LISTA DE SIGLAS E ABREVIATURAS

AAC- Anormalidades das artérias coronarias
. . L. AHA - American Heart Association
Conclusédo: Garantir o diagndstico e tratamento | CD - Coronaria Direita

i CE - Coronéria Esquerda

atempados €, actualmente, a melhor forma de | cHP - Centro Hospitalar do Porto

, ) Cx — Artéria Circunflexa

prevencdo das sequelas cardiacas. Posteriormente, 0 | DA - Descendente Anterior

. . . | DK — Doenca de Kawasaki

seguimento a longo prazo de todas as criangas € | DP - Descendente Posterior

EAM - Enfarte Agudo do Miocérdio
aconselhado. Eco2D - Ecocardiograma de duas dimensdes
EUA — Estados Unidos da América

. . IC - Insuficiéncia Cardiaca
PALAVRAS-CHAVE: Doenca de Kawasaki; criangas; | Ms - Morte Subita

. L. . MSJ — Ministério da Salde Japonesa
criterios clinicos; ecocardlograma; SCOre-z; | SCA - Sindromes Corondrias Agudas

seguimento; aterosclerose.



ABSTRACT
Introduction: Kawasaki disease is a self-limited vasculitis, of unknown etiology, more

frequent in infants and young children. With preference for the coronary arterial system, it
is here that the most feared consequences of the disease occur, namely, coronary artery
aneurisms. In our days, Kawasaki Disease is the leading cause of acquired heart disease in
children in the developed countries, contributing to cardiovascular morbidity and

mortality in adults.

Purpose: Literature review on Kawasaki disease, emphasizing the diagnostic criteria,

sequels and follow-up of patients.

Development: First described in 1967, Kawasaki disease is since then diagnosed based on
clinical criteria. Although important, classically described clinical criteria are not always
present at a sufficient number and appear sequentially, requiring a high index of suspicion.
Coronary artery abnormalities arise even when the classical criteria are not met, forcing to
pay attention to other signs and symptoms and to perform certain tests, such us
echocardiogram, in order to confirm the diagnosis in suspicious situations, allowing a
timely treatment and a better prognosis, particularly with regard to coronary aneurysms
incidence reduction. After the diagnosis is made, the follow-up is controversial, since the
short period of time since its first description, does not allow drawing definitive

conclusions about long-term sequela and cardiovascular risk.

Conclusion: Assure a timely diagnosis and treatment is, currently, the best way to prevent

cardiac sequela. Thereafter, the long term follow-up is advice to all children.

KEY-WORDS: Kawasaki Disease; children; clinical criteria; echocardiogram; z-score;

follow-up; atherosclerosis



INTRODUCAO
A Doenca de Kawasaki (DK) é uma vasculite aguda e auto-limitada, de etiologia

desconhecida, a qual podera originar sequelas cardiovasculares, designadamente ao nivel

das coronarias, com elevada morbilidade e mortalidade. @

Inicialmente descrita no Japdo em 1967, por Tomisaku Kawasaki, como uma
sindrome linfo-mucocutanea que em cerca de 80% dos casos atingia criangas com menos
de cinco anos de idade, s6 mais tarde se associaram as complicacdes cardiacas a esta
sindrome. ¢ 3 Em Portugal, a primeira publicagdo sobre esta patologia remonta a 1981, por

Lemos e colaboradores.

A seguir a purpura de Henoch-Schonlein, a DK constitui a vasculite mais comum
da infancia. © ® Actualmente ¢ a principal causa de cardiopatia adquirida da crianca nos
paises desenvolvidos, " 7 por sua vez contribuindo para a morbilidade cardiovascular do

adulto.

Ao contrério de outras vasculites, 0s sinais e sintomas da doenca sdo auto-limitados
e muito raramente recorrem, no entanto, a inflamacéo vascular difusa que acompanha a
doenca, pode originar sequelas a longo prazo. As anormalidades das artérias coronarias
(AAC) sdo as complicacdes mais temidas da DK, ocorrendo em aproximadamente 15 a
25% das criangas ndo tratadas, mas surgindo em apenas cerca de 4 a 8% das criangas que
recebem tratamento atempado. ©® Os pacientes com AAC podem desenvolver trombose
ou estenose associadas aos aneurismas, com risco aumentado para sindromes coronarios
agudos (SCA), morte stbita (MS) e insuficiéncia cardiaca (IC) © — sendo o enfarte agudo
do miocardio (EAM) a principal causa de mortalidade nestes doentes. *® A mortalidade é
maior no primeiro ano ap6s a doengca — associada a vasculite e estado de

hipercogulabilidade —, mas podendo, contudo, ocorrer vérios anos depois. *V

A incidéncia de aneurismas coronarios como sequela da DK tem vindo a diminuir,
em coincidéncia com a evolucdo da terapéutica. A taxa de mortalidade das criangas com
DK era superior a 1% em 1974, sendo actualmente 0,01%. “>*® Em contrapartida, o
namero de adultos com historia prévia de DK tenderd a aumentar progressivamente.
Gordon e colaboradores (2009) ddo-nos uma nogdo da importancia do problema ao

estimarem a existéncia de cerca de 24 000 jovens adultos nos EUA com histéria de DK,



uma subestimativa admitindo-se que haja um ndmero significativo de casos nao

diagnosticados. ¥

Pelo facto de existir um tratamento bastante eficaz na prevencdo das sequelas
cardiovasculares, o diagnostico precoce e o tratamento atempado, sdo pontos-chave na
abordagem desta patologia, tendo em vista, designadamente, a diminuicdo de AAC
resultantes. Nao obstante, dados recentes sugerem que a populacdo com histéria de DK,
mesmo que sem sequelas permanentes, possa constituir um grupo de risco para doenca
cardiovascular, incluindo SCA e progressdo acelerada da aterosclerose, pelo que a
abordagem destes doentes e a necessidade de seguimento a longo prazo precisa ser

estabelecida.

A presente dissertacdo tem como objectivos rever a literatura sobre aspectos actuais

da DK no que se refere fundamentalmente:

1) as manifestagBes clinicas e exames auxiliares que fundamentam o diagndstico
clinico atempado com implicacbes na diminuicdo da incidéncia de sequelas
cardiacas e,

2) aabordagem das sequelas cardiovasculares e seguimento dos doentes.



EPIDEMIOLOGIA — O QUE NOS DIZ DA ETIOLOGIA
A incidéncia varia de 3-8 a 112 por 100 000 criangas com menos de cinco anos de

idade, de acordo com a area geografica em causa, sendo mais prevalente no Japdo e em
criancas com ascendéncia japonesa. *>”) Em Portugal, as casufsticas rondam os 8,2 por
100 000 criangas. &%

E mais comum no sexo masculino (1,5-1,7:1), e 76 a 85% dos casos ocorrem em
criangas com idades inferiores a cinco anos — sendo a idade média para o diagnostico os
dois anos (pico 6-8 meses) e decrescendo gradualmente. > E mais comum no Inverno e
nos primeiros meses da Primavera, com maior pico no Inverno, *» mas esta distribuicio é

variavel, ¢?

A apresentacdo clinica, o curso auto-limitado, a sazonalidade, epidemiologia e
grupo etario em que é mais prevalente (coincidente com uma imaturidade imunoldgica
transitdria), bem como a ocorréncia de surtos e aglomeracdo de casos, sdo compativeis
com uma etiologia infecciosa. Contudo, ainda nenhum agente infeccioso foi

consistentemente associado & doenga. ¢%2%

A variabilidade racial (mais prevalente nos asiaticos, intermedia nos africanos e
hispanicos e menor nos caucasianos), a maior prevaléncia entre irmaos de criangas
afectadas e familias com historia positiva (risco relativo aproximadamente dez vezes

maior), sugerem uma possivel susceptibilidade genética. ?2%

Pela marcada resposta inflamatdria e semelhanca clinica com a sindrome do choque

(26-28)  Tais

toxico, uma teoria sobre superantigénio suscitou grande interesse.
superantigénios provocam uma activacdo policlonal das células B, uma estimulacdo
macica de linfécitos T circulantes e a producéo intensiva de citocinas. “® Contudo,
nenhuma evidéncia consistente suportando esta hipdtese foi estabelecida. %3
Posteriormente, foi sugerida uma activagdo imune oligoclonal (como resposta a um

antigénio convencional), em vez de policlonal. ©?

Considerando os dados sobre epidemiologia, a fisiopatologia e o tratamento, o
consenso actual € de que a DK seja causada por um agente infeccioso (ou varios),
amplamente distribuido, que desperta uma resposta imunolégica anormal em individuos

geneticamente susceptiveis.



DIAGNOSTICO
Sendo a etiologia desconhecida e ndo existindo nenhum teste de diagnoéstico

especifico ou caracteristica clinica patognemonica, o diagnostico tém-se baseado em

critérios clinicos estabelecidos por Kawasaki (tabela 1).

A sindrome caracteriza-se por febre prolongada, conjuntivite ndo exsudativa,
alteracdes dos labios e mucosa oral, alteragdes das extremidades, exantema e adenomegalia
cervical. A dificuldade diagnostica é aumentada pelo facto destas caracteristicas clinicas
evoluirem temporal e sequencialmente, exigindo um elevado indice de suspeicdo e, muitas

vezes, uma atitude expectante, ¢33

O diagnostico pode ser efectuado numa criangca com febre persistente ha cinco dias
e com pelo menos quatro critérios classicos. Quando existem AAC no Ecocardiograma de
duas dimens@es (Eco2D) ou na angiografia, o diagndstico pode ser feito na presenca de
febre e menos de quatro critérios. “2*" Em algumas situagBes é possivel realizar o

diagndstico com <4 dias de febre.
Tabela 1 - Critérios Clinicos Classicos

Febre persistente (> 5dias)
Presenca de pelo menos 4 das seguintes caracteristicas:
e AlteragOes nas extremidades
- Fase Aguda: eritema das plantas e palmas com ou sem endurecimento
doloroso;
- 2-3%semana: descamacao periungueal.
e Exantema polimorfico: erupcdo maculo-papular (¢ a forma de apresentagdo mais
frequente), urticariforme, escarlatiniforme, eritema multiforme ou micropustular.
Bolhas ou vesiculas devem levantar outra hipdtese de diagnostico.
e Conjuntivite bilateral ndo exsudativa, subtil e progressiva. Envolve caracteristicamente
a conjuntiva bulbar e ndo é dolorosa, podendo existir alguma fotofobia, secundéria a
uveite.
e AlteracOes dos labios e da mucosa oral: eritema (dos l&bios e/ou mucosa orofaringea),
fissuracdo, descamacao, lingua em framboesa.
e Linfadenopatia cervical (> 1,5cm de didmetro), normalmente unilateral, dura e indolor
a palpacéo.

Exclusédo de outras patologias com achados clinicos semelhantes



Sendo o diagndstico exclusivamente clinico, a sua afirmagdo obriga a exclusdo de
outras patologias com manifestacdes que podem ser sobreponiveis, nomeadamente outras
doencas exantematicas da infancia, como a escarlatina, o sarampo e a sindrome do choque
toxico, ou outras doencas mucocutaneas como o Sindrome de Stevens-Johnson e doenca

por adenovirus. 9%

Manifestacdes clinicas
Por norma, a DK inicia-se abruptamente, sem fase prodrémica, " no entanto, pode

ser precedida (em cerca de 10 dias) por um quadro respiratério ou gastrointestinal. ® Os
profissionais de salde devem estar cientes desta possibilidade, evitando que este quadro

leve a exclusao ou atraso no diagnostico.

Iniciando-se, a DK apresenta uma evolucdo trifasica: aguda, subaguda e de
convalescenca. Na fase aguda (1 a 2 semanas) ocorre a febre e 0s demais critérios classicos
de diagnostico, além de outros achados (tabela 2). Na fase subaguda (entre as 2 e as 6
semanas), a febre, o exantema e a linfadenopatia tém resolucdo, surgindo a descamacao
periungueal, a trombocitose e dando-se a formacdo de aneurismas, sendo esta a fase de
maior risco de morte subita. Na fase da convalescenca (6 as 8 semanas), 0s sinais clinicos
desaparecem e h& uma normalizacdo da velocidade de sedimentagdo (VS). Com o
tratamento, esta evolucgdo trifasica é alterada, com uma diminuicdo marcada da duracdo das

duas primeiras fases, sendo a fase sub-aguda praticamente assintomética. ©3%

A febre esta invariavelmente presente em todas as criancas. E alta (pico ~39°C,
podendo ser superior), remitente e acompanhada de extrema irritabilidade. “°3*9 Sem
terapia apropriada, mantém-se por cerca de onze dias, raramente até as 2-3 semanas, nao
cedendo com anti-piréticos ou antibidticos, mas cessando habitualmente em dois dias com
tratamento adequado. ©!® O primeiro dia de aparecimento de febre é considerado o
primeiro dia de doenca — D1.

Para além dos critérios clinicos classicos, outras manifestacdes clinicas ocorrem
com relativa frequéncia na DK (tabela 2). Se por um lado, esta possivel a associacdo com
outras manifestaces clinicas muito diversas, como artrite, meningite asséptica e outras,
pode dificultar o diagnostico, atrasando a instituicdo da terapéutica; por outro lado,

possibilita aumentar a suspei¢do diagnostica em certas criangas que ndo completam o



namero minimo de critérios clinicos classicos, caso os profissionais de salde tenham

conhecimento da sua possivel ocorréncia na DK.

Tabela 2 — Manifestacdes clinicas, laboratoriais e imagioldgicas na DK (& 12 36.45-48)

1. Cardiovascular: auscultacdo (sopro; ritmo de galope; sons cardiacos abafados),
alteracbes do ECG (intervalos PR ou QT prolongados, onda Q anormal, complexos
QRS de baixa voltagem, alteracdes do segmento ST, arritmias); Radiografia toracica
(cardiomegalia); Eco2D (efusdo pericardica, aneurismas coronarios) angina de peito ou
EAM; aneurismas das artérias periféricas.

2. Gastrointestinal: diarreia; vomitos; dor abdominal; hidrépsia da vesicula biliar; ilio
paralitico; ictericia ligeira; hepatomegalia; elevacdo ligeira das transaminases;
abddémen agudo (raro).

3. Hematoldgico: Leucocitose com predominio de neutréfilos; trombocitose; aumento da
PCR e VS; hipoalbuminémia; diminuicéo ligeira da Hb e do Htc; alteracdo do perfil
lipidico (diminuigdo do colesterol total, HDL e apolipoproteina Al, aumento da LDL e
triglicerideos).

4. Urinario: proteindria; pidria estéril.

5. Cuténeo: vermelhiddo e crosta do local de inoculacdo da vacina do BCG; pequenas
pustulas; linhas de Beau nas unhas (1-2 meses apés D1).

6. Respiratorio: tosse; rinorreia; alteracdes na radiografia pulmonar (maioritariamente
intersticiais).

7. Articular: artrite e/ou artralgia poliarticular com atingimento de pequenas e grandes
articulages; edema.

8. Neuroldgico: pleiocitose do LCR; irritabilidade; convulsdes; paralisia do nervo facial
periférico; surdez sensorioneural transitdria.

9. Oftalmoldgico: uveite.

* ECG (electrocardiograma); PCR (Proteina C-Reactiva); Hb (hemoglobina); Htc (hematdcrito); LCR (Liquido

Cefalo-raquidiano)

A irritabilidade é um importante sinal que nem sempre é tomado em consideragéo,
surgindo com elevada frequéncia, “>4%*) especialmente nos lactentes, que se apresentam

caracteristicamente mais inquietos e irritaveis que outras criancas com doencas febris. %42
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Eritema e encarogcamento do local de inoculagdo da vacina do BCG, é um sinal
relatado como pouco frequente em alguns estudos, “***Y mas que podera ser mais

frequente em Portugal onde esta vacina faz parte do plano nacional de vacinago.

As manifestacdes cardiovasculares podem ser proeminentes na fase aguda da DK.%)
A auscultagio é comum a existéncia de um precordio hiperdinamico, taquicardia, ritmo de
galope e/ou um sopro inocente. Estas alteracdes podem ser secundérias a febre, a anemia
ou a uma depressdo da contractilidade do miocardio que ocorre na miocardite, esta muito

comum na DK, “344)

Sintomas gastrointestinais, hepatomegalia e ictericia sdo relativamente frequentes,
tal como, em aproximadamente 5-20% dos casos, hidrépsia da vesicula biliar — situacdes
que sdo resolvidas com a administracdo de imunoglobulina ndo necessitando de tratamento
especifico. Estas manifestacfes atipicas, bem como abdémen agudo, irritagdo meningea,
pneumonia, alteracGes radiolégicas pulmonares, podem ser a forma principal de

apresentacdo de alguns casos de DK. “54®)

Alteracdes laboratoriais
Apesar de inespecificos e comuns a muitas doencas infecciosas da infancia, os

exames laboratoriais podem ser uma ferramenta Util, pela elevada frequéncia com que

surgem e por serem consistentes com um estado inflamatério agudo. )

A leucocitose é tipica na fase aguda ) e caracteristicamente mais acentuada em
lactentes com menos de seis meses de idade. “**% A leucopenia pode ocorrer, mas é rara.)
Por volta da segunda semana, com pico na terceira, € comum o desenvolvimento de
trombocitose, com o ndmero de plaquetas rondando valores entre 500 000 a um
milhdo/mm?®. &Y Precedendo esta elevacdo na contagem de plaquetas, ha um aumento no

nivel sérico de trombopoietina, que se torna indetectavel na segunda semana. ©?

A elevacdo dos reagentes de fase aguda, como seja a VS e a PCR, é praticamente

universal na DK. ' Estes marcadores, embora ndo especificos, estdo aumentados num

grau bastante superior ao que é habitual numa infeccdo de etiologia virica. ®+53%9 A

evidéncia clinica sugere que quando a contagem de plaquetas e dos reagentes de fase aguda

tém valores normais ap6s D7, o diagnéstico de DK é improvavel. >

11



A nivel da bioguimica hepatica, pode ocorrer uma elevacdo das transaminases e
hiperbilirrubinémia. Hipoalbuminémia é comum e esta a associada a uma fase aguda da

doenca severa e prolongada. )

Na fase sub-aguda existe, com frequéncia, uma alteracdo nos lipideos plasmaticos,
com diminuicdo do colesterol total, HDL e apolipoproteina Al, aumento da LDL e

triglicerideos. 4%

A miocardite pode ser evidenciada pelo aumento do BNP e NT-proBNP, pelo que o

doseamento destes marcadores é (il para o diagnéstico. 44"

Doenca de Kawasaki Incompleta ou Atipica
Falar no diagndstico, torna indispensavel a referéncia aquelas criangas que nao

preenchem o ndmero minimo de critérios classicos necessarios ao diagndstico, casos que
tém sido designados Incompletos ou Atipicos. " A classificacdo de DK atipica podera ser
reservada para 0s que apresentam manifestacOes atipicas, reservando o termo incompleto

para 0s que tém <4 critérios classicos. “®

As formas incompletas e atipicas colocam o problema de, por um lado, ndo existir
evidéncia clinica suficiente para o diagnostico e, por outro lado, uma atitude expectante
demasiado longa, poder levar a ocorréncia de complicaces como as AAC. Por este
motivo, a DK deve ser sempre considerada no diagndstico diferencial de qualquer crianca
com febre inexplicada de duracdo superior a 4 dias associada a qualquer um dos critérios
classicos, ndo devendo os critérios classicos ser entendidos como condigdes absolutas

necessérias ao diagnéstico. -

A DK incompleta tem um diagndstico mais tardio e mais dias de febre a
apresentacdo, quando comparada com aquela que completa os critérios, ®*®Y & mais

comum em lactentes e naquelas com mais de nove anos de idade, “°%

grupos etarios onde
o risco de desenvolverem AAC é também maior. *®2%) Nas criancas mais velhas, este
risco esta directamente relacionado com uma dificuldade e atraso no diagnostico, bem
como uma falha na resposta a imunoglobulina, enquanto nos lactentes parece dever-se ndo

apenas a um atraso no diagndstico, mas também a uma imaturidade do sistema

12



imunolégico e a um perfil laboratorial adverso (diminui¢do da albumina e do hematdcrito,

niveis mais altos de trombocitose e leucocitose). °*”

A importancia de um diagnostico atempado deve-se, essencialmente, aos beneficios
da administracdo precoce de imunoglobulina na prevencdo do desenvolvimento de AAC —
a administracdo antes de D10 reduz significativamente o risco (6% vs. 27%, p <0,001),

sendo este um factor de risco independente para a formagao de aneurismas. ©¢>%70

Num estudo por Wilder e colaboradores (2007), ™ quando examinados os factores
socio-demogréficos que poderiam influenciar o desenvolvimento de AAC na DK, o Unico
factor de risco encontrado foi o diagndstico tardio, maioritariamente dependente do atraso
no diagnoéstico por parte do médico, mas nao associado ao atraso na procura de auxilio
pelos cuidadores das criangas. O diagndstico tardio estd também associado a mdltiplas
visitas a outros médicos/hospitais e um nimero insuficiente de critérios clinicos. ©>™ Por
este motivo, é importante que o profissional de salde tenha conhecimento dos critérios
clinicos e esteja informado da existéncia de casos incompletos/atipicos, potenciais fontes
de AAC, evitando o atraso no diagndstico. Apesar de ndo ser o Unico factor de risco para o
desenvolvimento das AAC, a diminui¢do do tempo decorrido entre o inicio dos sintomas e
a administracdo de imunoglobulina, é possivelmente um dos factores de risco no qual o

profissional de satde pode intervir eficazmente.

No sentido de auxiliar no diagndstico e aumentar a deteccdo das formas
incompletas/atipicas, a AHA elaborou um algoritmo de abordagem das criancas com febre

de causa inexplicada que ndo preenchem os critérios clinicos cléssicos (ilustragdo 1).

Nos lactentes com menos de 6 meses de idade, justifica-se uma abordagem mais
agressiva, com a realizacdo de exames laboratoriais e ecocardiograma na presenca febre
prolongada, mesmo ndo existindo critérios suficientes, uma vez que, conforme elucidado
atras, ha uma maior incidéncia de formas incompletas e maior risco de AAC nesta faixa
etaria, associado a um diagnéstico muitas vezes tardio (> D10). “°°86%2) Nas criancas mais
velhas, importa aumentar o indice de suspei¢éo, ja que o diagnostico muitas vezes nem &

considerado. 267
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Avaliacdo dos Doentes com Suspeita de DK Incompleta

/—9 Febre =5 dias e 2 ou 3 critérios Clinicos’

Febre
persiste ,7 Avaliar caracteristicas clinicas “
Inconsistente com DK Consistente com DK’
DK pouco provavel \r Realizar estudo analitico j
___________ . ———— Y.
PCR<3.0mg/dL 1 | PCR230mg/dLe |
I eVs<40mm/hr | I VS>40mm/hr
Manter sob observagdo didria Critérios analiticos
; adicionais®
L /\
ebre <3 >3
reslolve \l/ v
. Tratare
- . Realizar
Descamagdo peri- E realizar
-~ co
ungueal tipica Eco’
Nédo Sim
v v
! Eco - . ! Eco + .
No f/u Eco L___ I \
Se febre Febre Tratar
persistir, resolve, DK
repetir eco + pouco
consultar provdvel
especialista.

"Lactentes < 6 meses de idade inclusive, com febre >7 dias sem outra explicagdo, devem realizar
testes laboratoriais mesmo que ndo existam caracteristicas clinicas classicas da DK e, se existirem
sinais de inflamagdo sistémica, devem também realizar ecocardiograma;

2Caracteristicas apresentadas na tabela 1 e 2;

3Critérios analiticos adicionais: Albumina < 3 g/dL; anemia para a idade; elevag@o das transaminases;
plaquetas apés o D7 > 450 000/mm? Contagem de leucécitos > 15 000/mm?; urina com > 10
leucécitos/campo de maior ampliagdo;

*0 tratamento pode ser administrado antes do ecocardiograma ser realizado.

llustragdo 1 - Avaliacd@o dos Doentes com suspeita de DK Incompleta (adaptado de Newburger
et al, 2004 11

As novas recomendacdes da AHA tém permitido uma melhor deteccdo das formas
incompletas/atipicas da DK (70 vs. > 97%), possibilitando que cada vez mais criangas
recebam tratamento adequado e atempado e, por conseguinte, esperando-se que a
incidéncia de AAC diminua, ©*®® conforme ocorrido nos Gltimos anos, *¥ e a incidéncia

da DK aumente. t>17:72)

Na opinido dos peritos na area da cardiologia e cardiologia pediatrica, segundo a

entrevista realizada no dmbito da presente dissertagdo (informacéo ndo publicada), ha a
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opinido de que o algoritmo permite, de facto, uma melhor detec¢cdo de casos, além de ser

de facil aplicacéo.

Conforme se pretendeu alertar, as formas incompletas e atipicas constituem um
desafio diagnostico, que se acentua pela inexisténcia de um teste especifico ou sintomas e
sinais patognemanicos. No entanto, o risco de desenvolver AAC mantém-se e é aumentado
pelo diagndstico, com frequéncia, mais tardio. A abordagem destes doentes é ainda
controversa, fazendo-se uso cada vez mais frequente das caracteristicas clinicas atipicas e
achados laboratoriais para suportar o diagnostico, no entanto, a validade e utilidade destas
ainda ndo esta comprovada. Contudo, dados como a elevacdo dos reagentes de fase aguda,
leucocitose, trombocitose e piuria estéril, sdo achados bastante frequentes, podendo servir
de reforgo positivo.

Alguns autores sugerem que seria benéfico incorporar, nos critérios de diagndstico,
algumas das caracteristicas clinicas menos comuns e achados laboratoriais como critérios
minor, sendo os classicos considerados critérios major, argumentando que tal medida

aumentaria a sensibilidade do diagndstico sem prejuizo acentuado da especificidade.“?4¢4®)

15



SEQUELAS CARDIOVASCULARES E SUA ABORDAGEM
As sequelas major da DK sdo cardiovasculares, mais especificamente, a nivel do

sistema arterial coronario, mas podendo envolver qualquer por¢do, desde o miocardio,
valvulas, pericardio e endocérdio. Por este motivo, os exames imagiologicos cardiacos séo
uma parte importante da avaliagdo destes doentes, nomeadamente durante a fase aguda da
doenca. ™ Pela sua inocuidade, especificidade e sensibilidade, o ecocardiograma
transtoracico é o método de eleicdo, e a primeira escolha, para avaliacdo cardiaca. 4™
Prontamente acessivel, o ecocardiograma permite uma visualizagéo rapida e muito sensivel
da por¢do proximal das artérias coronarias, bem como medicdes fidveis e reprodutiveis do

lGmen interno dos vasos. 767"

O ecocardiograma deve ser realizado logo que haja suspeita de DK, sendo essencial
na confirmacéo dos casos incompletos. “** Mesmo que o estudo ecocardiografico inicial
seja aparentemente normal, serve de comparacao para avaliacGes subsequentes, permitindo
realizar um seguimento longitudinal apropriado das artérias coronérias, funcéo ventricular
e valvular. ® Um ecocardiograma normal na fase aguda da doenca esta também associado

a melhor progndstico. &7

A avaliacdo ecocardiografica deve focar-se na artéria coronaria esquerda (CE) —
segmento marginal, descendente anterior (DA) e circunflexa (Cx) — e na artéria coronaria
direita (CD) — segmentos proximal, médio e distal e descendente posterior (DP). Vai exigir
maltiplos planos e posi¢des para uma oOptima visualizagdo. Os locais mais comuns de
formacdo de aneurismas sdo 0s segmentos proximais, atingindo mais frequentemente a DA
e o segmento proximal da CD. ‘¥ A avaliacio ecocardiografica deve incluir uma
avaliacdo quantitativa do didmetro dos vasos (evitando os locais de ramificacdo, ja que é
normal serem um local de dilatagdo) e, ainda, uma avaliacdo da funcédo ventricular e

valvular, do pericardio e da raiz da aorta, também esta fonte de dilataces e aneurismas. €

Durante a fase aguda, as lesdes vasculiticas das artérias coronarios sao visiveis,
através do ecocardiograma, como um aumento da intensidade dos ecos na parede arterial,
evidentes por volta de D5/6, embora seja um achado com baixa sensibilidade e
especificidade, passivel de enorme variabilidade inter-observador. ®Y Podem também
surgir ectasias e auséncia de tapering das artérias coronarias que auxiliam no diagnostico
precoce. ¥ A ocorréncia de dilatacdo ou aneurisma da-se a partir de D10, com pico entre a

3% e 42 semana de doenca, pelo que a deteccdo de AAC pelo ecocardiograma nédo deve
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atrasar o inicio do tratamento quando o diagndstico € altamente provavel, nem serve como

critério para a decisdo de administracdo de imunoglobulina. *7®

Identificacéo e Classificacdo das AAC
O principal objectivo do ecocardiograma é detectar as AAC, no entanto, para que

tal deteccdo seja sensivel, especifica e fidvel, devem existir critérios bem estabelecidos.

Para classificacdo das artérias coronarias

como anormais foram inicialmente usados o0s ISPV EINEl it el k!

critérios do MSJ (tabela 3). No entanto, estes qoug]rgg_” arterial € considerado anormal

critérios ndo se baseiam nas dimensdes corporais . > 3mm em criangas com menos de
5 anos de idade

. >4 mm em criangas com > 5 anos
dimensOes das artérias coronarias aumentam com . limen 1,5 vezes maior que o limen
do segmento adjacente

Iimen é claramente irregular

da crianca, estando j& documentado que as

0 aumento da superficie corporal, envolvem

elementos com grande subjectividade (como a
idade) e ndo tém em atencdo qualquer continuo ou evolucdo temporal, tratando-se de uma
definicdo dicotdmica (AAC presente vs. ausente) que ndo permite avaliar diferentes graus

de envolvimento coronario. €%

Daquelas criangcas com classificagdo normal segundos o0s critérios classicos
Japoneses, Zorzi e colaboradores identificaram que 27% tinha pelo menos um diametro
coronario dois desvios padrdes acima da média para a superficie corporal (score-z> 2).©
Desde entdo, este e varios outros estudos, demonstraram que o rastreio ecocardiografico
segundo os critérios do MSJ leva a uma importante substimativa e subdiagndstico das
AAC guando comparado com 0s scores-z, hdo conseguindo identificar todas as criancas

que necessitam de tratamento. ¢42°)

Os scores-z permitem uma melhor avaliagdo e medig¢do do envolvimento arterial no
tempo e identificar até mesmo alteracdes subtis. ®*®% Um score z> 2,5 num dos segmentos
é expectavel em apenas ~ 0,6% da populagdo sem DK e a experiencia clinica sugere que o
alargamento coronario noutras doencas febris é raro. ® Zorzi e colaboradores (1998)
demonstraram ainda que, de uma modo geral, as criangas com DK apresentam dimensdes

das artérias coronarias ajustadas para a idade sempre significativamente superiores as das
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criangas sem DK, mesmo que dentro dos valores normais (<2,5 DP). Estes achados sé&o
consistentes com a vasculite difusa que ocorre na fase aguda da doenca. ®® A classificacéo
segundo os score-z tem também em conta as variacdes de tamanho conforme os diferentes
segmentos e ramos — a CE é normalmente maior que a CD, e portanto os “cutt-points”’
baseados nas dimens@es absolutas da CE ndo sdo aplicaveis @ CD. Como 0s scores-z se
baseiam no tamanho esperado daquela artéria para aquelas dimensdes corporais, parecem

ser uma melhor e mais fidedigna forma de classificar as AAC. ©

Deste modo, é recomendado o uso de scores-z, como meio mais sensivel, na
avaliagdo ecocardiografica da DK. ¥ Infelizmente, os scores z s6 estdo disponiveis para a
artéria marginal, segmento proximal da DA e segmento proximal da CD, pelo que o
critério “1,5 vezes maior que o segmento adjacente” continua a ter grande utilidade para o

diagndstico de aneurismas nas restantes localizagges.

Segundo Gouveia e colaboradores (2005), “® os scores-z ndo sdo geralmente
utilizados em Portugal, embora das entrevistas realizadas com peritos da cardiologia e
cardiologia pediatrica (informacdo ndo publicada), a pratica actual no CHP seja a

classificagdo das AAC segundo as dimens@es corporais da crianga.

Ap0s sua identificacdo, os aneurismas sdo classificados morfologicamente como
fusiformes (afecta toda a circunferéncia de um segmento vascular, resultando numa artéria
difusa e simetricamente dilatada com diametros axial e lateral aproximadamente iguais) ou
saculares (envolvendo uma seccdo da circunferéncia e resultando numa formacéo sacular
na parede do vaso). " Quando uma artéria tem um didmetro superior ao normal (dilatada,
sem aneurisma), com um didmetro interno 1,5 vezes superior ao segmento adjacente,

considera-se que estamos perante uma ectasia ou dilatacéo. ®

Quanto ao tamanho, os aneurismas tém sido classificados como pequenos, médios e

gigantes (Tabela 4).

Tabela 4 - Classificacdo dos aneurismas das artérias coronarias -?

Aneurisma Pequeno ou dilatacdo: dilatagdo localizada com um didmetro interno (6;) <4mm
Se > 5 anos, considera-se 6; < 1,5 vezes que o do segmento adjacente

Aneurisma Médio: aneurisma com um 0; >4 mm e < 8mm
Se > 5 anos, considera-se 0;> 1,5 e < 4 vezes que 0 do segmento adjacente

Aneurisma Gigante: aneurisma com um 6; > a 8 mm
Se > 5 anos, considera-se ;> 4 vezes que o do segmento adjacente
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Apesar das recomendagdes da AHA aconselharem o uso de scores-z, a classificacao
dos aneurismas ainda é realizada com base no didmetro interno do vaso, revelando alguma
necessidade de uniformizacdo destes parametros. Segundo Manlhiot e colaboradores
(2010), o uso das dimensdes absolutas do vaso, e ndo dos scores-z, na classificacdo dos
aneurismas pode levar a uma sub-estimativa da lesdo, que é tanto mais provavel quando
mais nova a crianga; por conseguinte, conduzindo a um subdiagndstico de aneurismas
gigantes — um aspecto problematico ja que a estes se associa um maior risco de

complicacdes.
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TRATAMENTO
O tratamento na fase aguda consiste na administracdo de imunoglobulina em alta

dose unica (2g/kg, infundida por um periodo de 10 a 12h) e acido acetilsalicilico (30 a
100mg/kg, oralmente e dividida em quatro doses diérias, até a normalizacdo dos
pardmetros inflamatdrios, reduzindo depois para 3-5mg/kg até a 6-8semana ou
indefinidamente se AAC presentes), visando diminuir a inflamacdo na parede das artérias

coronarias e prevenir o desenvolvimento das AAC e a trombose. #3%

Nos pacientes que mantém a febre ou com recrudescimento apos o tratamento, DK-
IGIV resistente (10 a 20% dos casos), 0 tratamento € ainda controverso, estando
aconselhada a repeticdo da dose de imunoglobulina, “*® mas podendo administrar-se
corticoterapia sistémica, ®*% ou uma combinagdo das duas, parecendo esta Gltima ser

mais eficaz. ®®

A associacdo de corticoterapia ao tratamento inicial, parece diminuir mais
rapidamente os niveis dos marcadores inflamatérios, com mais rapida resolucéo da febre,
©4%) ‘mas 0 seu uso ainda é controverso e ndo é aconselhado por rotina. “*°® Novas
abordagens destes casos estdo ainda sob estudo, por exemplo, plasmaférese, agentes

imunossupressores, como infliximab. %9

A longo prazo e naqueles que desenvolveram sequelas, a prevencdo dos SCA e
restantes complicacdes € o principal objectivo, conseguido através de um seguimento
adequado e medidas como a administracdo de anti-agregantes plaquetarios, anti-

coagulantes e procedimentos de revascularizago. ©®

Dada a severidade das complicacfes em conjunto com a eficicia e seguranca do
tratamento na fase aguda, uma alta sensibilidade nos critérios de selec¢do para tratamento €
mais importante que uma alta especificidade, devendo contudo evitar-se 0 uso
indiscriminado da imunoglobulina. W Um diagnostico assertivo e um tratamento precoce
podem diminuir em aproximadamente 20% o risco de desenvolver AAC — esta diminuicao
do risco é particularmente significativa se a imunoglobulina for administrada nos primeiros

10 dias de doenga. ®>%70

A incidéncia de aneurismas coronarios como sequela da DK era 16,7% em 1983,
guando a aspirina era 0 componente primordial do tratamento, mas diminuiu para 3,8% em

2007, assim que se verificou um aumento do uso de imunoglobulina em alta dose.
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O tratamento deve ser administrado a todas a criangas com febre h& pelo menos 4
dias e >4 dos critérios clinicos principais. Nos casos incompletos/atipicos, se o
ecocardiograma apresentar alteragdes, o tratamento deve ser implementado a todas as
criancas com febre ha menos de 10 dias, preferencialmente antes de D7, ‘% sem
excepcOes, e nas criancas com febre de duracdo superior a 10 dias caso apresentem
evidéncias laboratoriais de inflamacéo activa (PCR e VS). W O tratamento deve também
ser administrado nas criancas em que, na auséncia de AAC, o diagnostico é altamente
provavel — caracteristicas clinicas tipicas, elevacdo dos reagentes de fase aguda e >3

critérios analiticos adicionais.
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SEGUIMENTO
O infiltrado inflamatoério difuso que atinge o sistema arterial coronario diminui,

apos o decimo dia, mas a fragmentacdo da lamina elastica interna e a lesdo da média

s, (101,102)

culminam na formacdo de dilataces e aneurismas coronario pelo que as AAC

apenas aparecem por volta de D10.

Posteriormente, as AAC sofrem mudangas acentuadas com o tempo — podem
regredir, permanecer inalteradas ou progredir para lesbes estenéticas ou trombosadas,
sendo esta evolucdo dependente também do tamanho. Enquanto as dilatacGes coronérias
(<5mm), em cerca de dois tercos dos doentes, sofrem regressdo durante a fase aguda da
doenca (<D30) sendo designadas dilatacfes transitorias, os aneurismas, com maior
probabilidade, persistem na fase de convalescenca sendo, quando assim sucede, designados

de sequelas. 3199

No que diz respeito a evolucdo temporal, 50 a 70% das AAC regride dentro de um
ou dois anos. ®1%1% Apes dois anos, as AAC raramente regridem, podendo desenvolver
leses estendticas ou trombos. ®1%) A ocluséo trombética ocorre sobretudo nos primeiros
24 meses ap6s a doenga, enquanto as estenoses sdo responsaveis pela oclusdo do vaso
numa fase mais tardia — em ambas as situacoes, é frequente o desenvolvimento de uma
extensa rede de colaterais. 1°219) As estenoses sdo lesdes tendencialmente progressivas e

desenvolvem-se na maioria dos casos a entrada ou a saida dos aneurismas. 4%

Outros factores que influenciam positivamente a probabilidade de regressdo sao

idade mais jovem ao diagnéstico, sexo feminino, aneurismas fusiformes e/ou distais. ¥

Esta evolucdo dindmica que as AAC apresentam, é um dos fundamentos para o
seguimento dos doentes. Outro motivo para o0 seguimento ser realizado é a prevencdo da
doenca cardiovascular porque, e apesar de nos Gltimos anos a mortalidade pela DK e suas
sequelas cardiacas estar a diminuir, (109.110) perfil cardiovascular destes doentes é adverso,
ndo apenas pela presenca de AAC, mas também pelo perfil lipidico aterogénico que lhes é

frequente (diminuicdo mantida do colesterol HDL, niveis elevados de ApoB), ®¢*

pela
tenséo arterial, em média, mais elevada, ™2 maior adiposidade, * elevagdes mantidas da
PCR 13118 o nela disfuncéo endotelial, que falaremos mais adiante, particularmente o

aumento da rigidez arterial. ™%
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Assim, 0 seguimento na fase aguda e de convalescenca passa pela realizagéo de um
ecocardiograma na altura do diagndstico, as 2 semanas e entre a 62 e a 82 semana apds o
inicio do quadro febril. Nas criancas com maior risco (por exemplo, com febre persistente,
disfuncéo ventricular, derrame pericardico) poder-se-a fazer um controlo ecocardiografico

com menor intervalo, ajustado & situacio em particular. ¢+'”

Ap0s a 82 semana, 0 seguimento dos doentes vai depender do risco individual para
desenvolver isquemia do miocérdio (tabela, anexo 1). Este risco depende do nimero de
aneurismas, do seu tamanho, da reversibilidade e da existéncia ou ndo de obstrucdo das

artérias coronarias. +*?

Doentes sem AAC ou com AAC transitorias (Grupos de risco 1 e 11)
Apesar de ser consensual que as criancas com AAC persistentes tém uma taxa de

mortalidade maior em relacdo a populacdo geral e indicacdo indubitdvel para um
seguimento cardiovascular frequente, o seguimento das criangas sem AAC € ainda
controverso. 122 No entanto, o estabelecimento de um protocolo de acompanhamento é
igualmente importante, até porque este grupo constitui a parcela maior de individuos com

antecedentes de DK (superior a 80%). ¢!

Estudos mostraram que ecocardiogramas realizados apds 12 meses de seguimento
tém pouca probabilidade de apresentar AAC se o eco das 8 semanas foi normal, #2129
mesmo que tenham sido documentadas AAC no ecocardiograma das 2 semanas. ¥ Deste
modo, criangas cujas artérias coronarias nunca apresentaram anormalidades (Nivel I de
risco) ou estdo normais apds 1 a 2 meses de doenca (Nivel 1l de risco), sdo consideradas
saudaveis e ndo estdo recomendadas novas avaliagdes ecocardiograficas apdés as 8
semanas. ) Uma vez que a mortalidade a longo prazo, neste grupo, ndo difere da
populacdo geral, o seguimento destes doentes nao parece ter impacto sobre o risco e, deste

modo, pode ser descontinuado sem prejuizo. %)

No entanto, nos ultimos anos, tem aumentado a preocupacao quanto a possibilidade
de complicagdes cardiovasculares tardias poderem surgir neste grupo de doentes. (126) Mais
ainda, um risco aumentado para aterosclerose nestes doentes tem vindo a ser sugerido em

multiplos estudos que demonstram anormalidades subclinicas na fungéo endotelial.
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Nos locais de regressdo tem sido demonstrado que ha um marcado espessamento da
intima, primordialmente & custa de células musculares lisas, “°***" mecanismo que é
responsavel pela prépria regressdo do aneurisma ao condicionar um fortalecimento da
parede do vaso e uma diminuicdo do lamen. °*127128) permanece, contudo, incerto se esta
proliferacdo da intima leva invariavelmente ao desenvolvimento de estenose e se a mesma
beneficia o depdsito de substancias como proteinas, lipidos e célcio, que favorecam a

progressdo da aterosclerose. 77311

De facto, multiplos estudos procuraram estabelecer uma associacao entre a DK e a
aterosclerose. A lesdo e a disfuncdo endoteliais sdo dois factores chaves para o
desenvolvimento da mesma e, efectivamente, a disfuncdo endotelial esta j& demonstrada,
seja pela diminuicdo da vasodilatagdo endotélio-dependente %**2913D ¢ endotélio-

(128,132-134)

independente , embora mais marcadas naqueles com AAC, estas alteracdes

ocorrem mesmo naqueles que nunca desenvolveram AAC; ou pelo aumento da rigidez

arterial, 813538 directamente relacionada com o espessamento da intima; @9

senescéncia vascular e expressdo de moléculas de adeséo e factores de crescimento 92140

— alteracBes estas que poderiam conduzir a um aceleramento do processo aterosclerético.

Para além destas alteracdes endoteliais, 0 processo inflamatério € um importante
co-factor na progressdo da aterosclerose e dados recentes mostram um aumento mantido
dos marcadores inflamatérios (PCR, IL-6 e amildide-A sérica) nos doentes com AAC,
mantidas ou que sofreram regresso, varios anos apés o episédio agudo. (113129141.142) Eqte
estado inflamatorio persistente, que podera estar relacionado com a disfuncéo endotelial e
rigidez arterial, € consistente com a hipotese de que a DK sem AAC pode ser um factor de

risco para a aterosclerose e eventos cardiovasculares no adulto. (13114142

No que respeita especificamente a PCR, este € um factor de risco independente para
doenca cardiovascular no adulto, ““***% mais ainda, um preditor independente do risco de
desenvolvimento de aterosclerose carotidea precoce. ™® A sua elevacdo mantida anos
apos a fase aguda da DK, reafirma a necessidade de considerar o risco aterosclerotico e

cardiovascular.

Porém, diferencas existem nas alteracGes vasculares observadas na DK e na
aterosclerose, nomeadamente uma auséncia de depdsitos lipidicos e células espumosas no
primeiro caso; além de existirem estudos com dados contrarios aos atrds apresentados,

(102104207111 helo que a controvérsia se mantém na actualidade, esperando-se que o
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impacto da DK no risco aterosclerético e cardiovascular venha a ser esclarecido com
firmeza atraveés da realizacdo de estudos prospectivos, com amostras de tamanho

adequado, que permitam estabelecer diferencas com significado e poder estatistico.

Apesar das controvérsias, ha pontos de consenso: a disfuncdo endotelial e o
espessamento da intima com aumento da rigidez da parede do vaso existem, e uma
remodelagem activa continua muitos anos apos a doenca aguda. O aumento da rigidez
arterial, que ndo se limita ao sistema arterial coronario, mas € sistémico, pelas alteragdes
hemodinamicas que causa, nomeadamente o0 aumento do after-load cardiaco, € um factor

de risco cardiovascular importante. :45140)

Numa recente publicacdo da AHA, realizada por um painel de peritos, os pacientes
com DK associada a aneurismas ou nos quais 0s mesmo regrediram, sdo considerados
grupos de risco elevado e moderado, respectivamente, para o desenvolvimento de doenca
corondria na infancia ou precocemente na vida adulta, ™" enfatizando a necessidade de
reducao de risco e aconselhando medidas gerais que incluem modificacdo da dieta e estilo
de vida. Esta abordagem parece ser a mais apoiada pela maioria dos autores, que considera
que apesar de ndo estar comprovada a associacdo a aterosclerose, podera justificar-se um
seguimento por toda a vida pelo risco cardiovascular e de SCA (embora estes parecam ser
raros, normalmente ocorrem mais cedo que na populacdo geral), devendo, como minimo,
ser aconselhados para a modificacdo de factores de risco conhecidos passiveis de serem

alterados (ex. tabagismo, lipodistrofias) (*1:10%104120.134-136,145,147-150)

No CHP, de acordo com as entrevistas realizadas (informacdo ndo publicada), a
pratica actual é realizar um seguimento prolongado destes doentes, tal como em outros

hospitais nacionais. >V

Doentes com AAC persistentes (Grupo de risco > 111)
Enquanto a mortalidade nos individuos sem AAC e historia de DK néo difere da

populacdo geral, os individuos com AAC tem uma taxa de mortalidade 2,35 vezes
superior. %2 0 EAM, causado pela ocluséo trombdtica do aneurisma ou por estenose

coronariana, é a principal causa de morte., €12
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Sd0 o0s aneurismas gigantes que comportam o maior risco (nivel IV de risco) —
cerca de um terco destas sofre oclusdo, causando SCA, arritmias ou MS. ® Os SCA séo
muitas vezes fatais no primeiro episodio e, numa percentagem significativa deles, ndo ha
sintomatologia precedente, ocorrendo estes de forma stbita. *°? Tal se deve a vasta rede
de colaterais normalmente presente, particularmente quando existe obstrucéo, que mascara
os sintomas e sinais de isquemia. ®%1%) E por isso justificavel o uso de exames
imagioldgicos e funcionais adicionais em criangas com AAC significativas e persistentes e
estas devem ser adequadamente avaliadas uma vez que o risco é dependente da extensdo da
doenca corondria associada. *® Com tratamento adequado, a incidéncia de complicages

dos aneurismas gigantes pode diminuir em mais de 95%. ©

Neste grupo, as provas de esforco cardiaca estdo indicadas para avaliar as
consequéncias funcionais e hemodindmicas das AAC, ajudando a decidir se a crianca
beneficia ou ndo de referenciacdo para uma avaliagdo invasiva ou intervencdo
terapéutica.*®® A prova de esforco classica (na passadeira) tem, contudo, baixa
sensibilidade, mesmo em pacientes com estenoses significativas, e é de dificil execucdo em
criancas, %3 sendo a prova de esforco com Dobutamina um método ndo invasivo
alternativo, que parece ser bastante adequado para a estratificacdo do risco, ao providenciar
informacdes sobre a reserva de fluxo coronario. ™ Também os testes de perfusio,
particularmente o SPECT (Single Photon Emission Computed Tomography), parecem

adequados e mais sensiveis. %31

A angiografia € o exame ideal e o gold-standard para a avaliacdo detalhada do
sistema arterial coronario, sendo a sua realizacdo aconselhada em criangas com aneurismas
coronarios persistentes, sequelas severas (ex. EAM) ou sintomas de isquemia durante as
provas de esforco. E também um procedimento terapéutico, contudo, é invasiva, ha
exposicdo a radiacbes e um risco ndo desprezivel de complicacBes, pelo que a sua
realizacdo deve ser ponderada e apenas efectuada uma vez terminado o processo
inflamatorio (cerca de 6-12meses apds a fase aguda da doenca). L7 Em 0posicdo as
provas de esforco e de perfusdo, a angiografia da pouca informacdo sobre o significado

fisiologico das lesdes encontradas. >3

O ecocardiograma €, sem duvida, o método de eleicdo para avaliacdo na fase aguda
e sub-aguda da doenca. No entanto, no seguimento a longo prazo, convém reconhecer que

a visualizagdo das artérias coronarias torna-se progressivamente mais dificil com o
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aumento da idade e do tamanho corporal %% e que a sensibilidade e especificidade para a
deteccdo de trombos e estenoses coronarias sao ainda desconhecidas mas suspeita-se que

sejam reduzidas. 27378

Embora o seguimento sugerido pela AHA pareca ser adequado, € necessario ter em
consideracdo as possiveis consequéncias psicologicas de sujeitar uma crianga saudavel,
assintomatica, a testes de diagnéstico repetidos. **'%) Importa também ndo esquecer o0s
riscos potenciais das radiagdes associadas a TAC e a angiografia, principalmente nos

individuos de risco nivel IV e V, sujeitos com uma maior frequéncia a estes exames. 4
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CONCLUSAO
A DK é uma vasculite que embora as estimativas indiguem uma incidéncia nédo

muito elevada em Portugal, assume importancia pela possibilidade de um diagndstico
precoce e tratamento atempado poderem prevenir o desenvolvimento de sequelas

cardiacas, fonte de morbilidade e mortalidade cardiovasculares no adulto.

Assim, esforcos tém sido efectuados no sentido de aumentar a sensibilidade para o
diagndstico, alertando os profissionais de salde para sinais e sintomas, que embora nédo
classicamente associados a sindrome, pela elevada frequéncia com que ocorrem,
permitirem aumentar a suspeicdo diagnostica. A sua incorporacdo como critérios minor
para o diagndstico podera aumentar a sensibilidade para 0 mesmo, sem prejuizo da
especificidade. Também cada vez mais se tem tentado consciencializar para a existéncia de
formas incompletas ou atipicas, fonte de AAC, cujo diagnostico é com frequéncia
retardado. Neste sentido, a criacdo de um algoritmo pela AHA e sua divulgacdo, foi um
avanco importante, que permitiu auxiliar no diagnostico em casos em que a DK é

altamente suspeita, embora ndo haja critérios classicos suficientes.

A incidéncia das anormalidades coronarias estimada em Portugal parece ser
superior a descrita na literatura estrangeira, o que leva a crer que esforcos tém de continuar
a ser feitos e revigorados para que este panorama se reverta. Assim se pretendeu, com a
presente dissertacdo, rever aspectos actuais do diagnostico e seguimento dos doentes,
esperando que o0 reconhecimento desta patologia e suas implicacdes, aliada a um

diagnostico cada vez mais precoce, consiga diminuir a incidéncia das complicacdes.

Contudo, e apesar de a primeira descricdo da doenca remontar a 1967, o
prognoéstico ainda ndo esta claramente definido, particularmente dos que tém artérias
ecocardiograficamente normais, impedindo que haja consenso quanto a melhor forma de
seguimento dos doentes. E importante analisar a disfuncio endotelial ao longo do tempo, e
perceber se € uma alteracdo evolutiva ou, pelo contrario, com tendéncia a melhorar e/ou
desaparecer. Actualmente, a maioria dos autores defende que e a disfungdo persiste e ¢é
favorecedora da aterosclerose, pelo que o seguimento é necessario, ndo apenas naqueles
com AAC persistentes, como também naqueles que nunca evidenciaram alteragdes. Apesar
disso, convém ndo esquecer os efeitos iatrogénicos que um seguimento frequente, com a
realizacdo de meios complementares de diagnostico multiplos, podera causar no

desenvolvimento da crianga. A pouca compreensao que se tém sobre a etiopatogénese da
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doenca é um entrave ao esclarecimento de muitos destas ddvidas. A descoberta da etiologia
sera certamente um marco que permitira, entre outras, ajudar a definir um tratamento

direccionado para a causa e também a estabelecer medidas preventivas.

Como minimo, e até que haja uma maior compreensdo, estas criangas devem ser
aconselhadas a reducéo dos factores de risco cardiovasculares modificaveis. Deste modo, 0
papel de todos os profissionais de salde responsaveis, serd garantir que o tratamento
correcto ¢ administrado com a maior brevidade possivel, e que o seguimento é feito as
estas criancas, segundo as recomendac@es actuais, de acordo com o nivel de risco para o
desenvolvimento de eventos cardiovasculares adversos, que incluiu mesmo aqueles sem
AAC.
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ANEXO 1

Tabela — Niveis de Risco atribuiveis conforme as AAC (adaptado de Newburger et al, 2004 1)

Nivel | - artérias
coronarias
normais em todos
os estadios da
doenca

Nenhuma apds as
primeiras 6-8
semanas

Sem restri¢des
apos as 6-
8semanas

Aconselhamento e
avaliacdo do risco
cardiovascular em
intervalos de 5 anos

Nivel 11 - ectasia
transitdrias das
artérias coronarias
que resolve nas
primeiras 6 a 8

Nenhuma apds as
primeiras 6-8
semanas

Sem restrigcdes
apos as 6-
8semanas

Aconselhamento e
avaliagéo do risco
cardiovascular em
intervalos de3-5
anos

ou gigantes (>8

concomitante de

prova de esforgo

semanas
Sem restri¢des
apds as 8sem e até  Seguimento anual,
. aos 10 anos. com avaliagéo e
Nivel 111 - ) . .
. .. . > 10 anos, é aconselhamento, Angiografia deve
aneurismas Aspirina, mini-dose . N .
. aconselhavel a realizacdo de ser realizada se a
pequenos a (3-5mg/kg por dia), R
L . realizacdo de uma Eco2D e ECG. prova de esforco
médios Unicos (3a  pelo menos até a .
. ~ prova de esfor¢o Prova de esfor¢o cardiaca
6 mm; regressdo do . .
. cardiaca para cardiaca a cada 2/3 apresentar
score-z 3-7) aneurisma X ~
avaliar a anos se >10 anos alteracdes.
possibilidade de de idade.
préatica
desportiva.
. Anti-agregacao
Nivel IV - gregac .
aneurismas plaguetaria a longo Follow-up 6-12meses apos a
prazo; é Conforme os semestral, com resolugédo do
grandes (> 6mm) ——
aconselhado o uso resultados da avaliacéo e quadro agudo,

aconselhamento,

repetir se clinica,

mm) 6/99 artérias Varfarina (INR cardiacaltestes de realizacdo de testes ndo-
coronérias com < . ;
P alvo 2-2,5) ou perfusao. Eco2D e ECG. invasivos ou
multiplos e . . ;
Heparina de Baixo Desencorajar Provas de esfor¢o achados
complexos : .
. Peso Molecular desportos de cardiaco laboratoriais
aneurismas, sem .
M (HBPM) nos contacto. anualmente/testes sugerirem
obstrugdo . ~ ; :
aneurismas de perfuséo. isquemia.
gigantes.
Recomendagdes Follow-up
idénticas ao nivel Conforme os semestral, com
vae! V- . V. i resultados da avaliacdo e Angiografia
aneurismas Hipocoagulagdoa  prova de esforco aconselhamento, recomendada
coronarios com longo prazo cardiaca/ testes de realizacdo de -
x - ~ para determinar
obstrucéo (Varfarina ou perfuséo. Eco2D e ECG. ossiveis
documentada na HBPM). Desencorajar Provas de esfor¢o P ~
. . : intervencdes.
angiografia Blogueador p- desportos de cardiaco
adrenérgico. contacto. anualmente/testes

de perfuséo..
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