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RESUMO

A doenca de Kawasaki (DK) é uma vasculite sisttmica aguda autolimitada que acomete
preferencialmente as artérias coronarias, febril e exantematica, de causa desconhecida, quase
exclusiva de criangas. Objetivo: ressaltar a importancia de um diagndstico precoce da DK para
a prevencao de cardiopatias. Descrigdo: Relato de um caso clinico de uma crianga do sexo
feminino, um ano de idade, com quadro clinico de seis dias de febre, exantema generalizado e
hiperemia de conjuntiva bilateral. O diagnostico foi clinico, de forma precoce, ja na admissao,
sendo iniciado tratamento com &cido acetilsalicilico e encaminhamento para servi¢co de
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referéncia para uso de imunoglobulina intravenosa. No primeiro ecocardiograma identificou-se
um coracdo normal quanto ao aspecto anatdbmico e dilatacdo discreta da artéria coronaria
esquerda. Trés anos depois do diagndstico, a AngioTC de coronérias evidenciou-se auséncia de
ectasia coronariana. Atualmente, a crianca encontra-se com 4 anos de idade, segue estavel, sem
medicacdo e com boa qualidade de vida. Conclusdo: Apesar da auséncia de testes laboratoriais
especificos para a DK, o diagnostico clinico foi precoce, com base na anamnese e exame fisico
detalhado, pois a crianca apresentava os critérios de DK, resultando em auséncia de doencas
coronarianas.

Palavras-chave: aneurismas coronarios, doenca de Kawasaki, Vasculite.

ABSTRACT

Kawasaki disease (KD) is a self-limited acute systemic vasculitis that preferentially affects the
febrile and exanthematic coronary arteries, of unknown cause, almost exclusively in children.
Obijective: to emphasize the importance of an early diagnosis of KD for the prevention of heart
disease. Description: Report of a clinical case of a female child, one year old, with a six-day
clinical picture of fever, generalized exanthema and hyperemia of the bilateral conjunctiva. The
diagnosis was clinical, early, on admission, and treatment with acetylsalicylic acid was started
and referral to a reference service for the use of intravenous immunoglobulin. The first
echocardiogram identified a normal heart in terms of anatomical aspect and mild dilation of the
left coronary artery. Three years after diagnosis, CT angiography of the coronary arteries
showed an absence of coronary ectasia. Currently, the child is 4 years old, remains stable,
without medication and with good quality of life. Conclusion: Despite the absence of specific
laboratory tests for KD, the clinical diagnosis was early, based on anamnesis and detailed
physical examination, as the child met the criteria for KD, resulting in the absence of coronary
heart disease.

Keywords: coronary aneurysms, Kawasaki disease, Vasculitis.

1 INTRODUCAO

A doenca de Kawasaki (DK) € uma vasculite sistémica aguda autolimitada que acomete
vasos de médio e pequeno calibres, preferencialmente as artérias coronarias (Diniz et al., 2015).
Tipicamente, cursa com febre e manifestagdes de inflamac&o aguda (Rodrigues et al., 2018). E
mais frequente em meninos, menores de cinco anos (Castro et al., 2009).

A etiologia permanece desconhecida (Castro et al., 2009; Diniz et al., 2015), mas
existem trés teorias: uma que envolve o coronavirus NL-63 detectado, por meio de reacdo em
cadeia da polimerase; a segunda teoria é a da estimulacdo imunologica por superantigenos
bacterianos; e por Gltimo, a teoria da resposta oligoclonal IgA na DK aguda, a anélise de
sequéncia génica da cadeia pesada alfa de imunoglobulinas provenientes de infiltrado
inflamatdrio da parede arterial de pacientes com DK mostrou que um ndmero restrito de

anticorpos especificos IgA estavam presentes, indicando resposta imune antigeno dirigida.
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A doenga € dividida em trés fases clinicas: aguda, subaguda e de convalescenca. A fase
aguda dura até duas semanas, com febre alta de inicio abrupto, conjuntivite, exantema,
alteracdes de mucosa oral, adenomegalia, diarreia, vomitos e edema. A fase subaguda ocorre
até duas semanas ap0s o inicio da doenca, quando a febre, o rash e a linfadenopatia,
irritabilidade, anorexia e conjuntivite. A fase de convalescenca comega quando 0s sinais
clinicos desaparecem e vai até a normalizagdo da velocidade de hemossedimentagdo (VHS). As
principais complicacdes da DK resultam do aparecimento de ectasia ou aneurisma das artérias
coronarias que pode evoluir para isquemia coronariana (Rodrigues et al., 2018).

O diagnostico é essencialmente clinico, proposto pela American Heart Association com
0s seguintes critérios: pelo menos cinco dias de febre e quatro ou mais das cinco principais
caracteristicas clinicas: edema, descamacao de extremidades, exantema polimorfo; conjuntivite
ndo exsudativa bilateral; ressecamento labial, enantema na mucosa oral e linfadenoamegalia
cervical unilateral (Diniz et al., 2015). Além disso, alguns exames laboratoriais podem ajudar
no diagnostico. J4 o tratamento n&o é curativo, sendo usado com relevancia a imunoglobulina
intravenosa (IGIV) e &cido acetilsalicilico.

Nessa perspectiva, 0 objetivo desse artigo € relatar o caso clinico de uma crianca
diagnosticada com a DK e ressaltar a importancia de uma anamnese detalhada e de um exame

fisico minucioso para o seu diagndstico.

2 DESCRICAO DO CASO

Paciente V.R.G, um ano de idade, sexo feminino, deu entrada ao hospital em Marco de
2017, por apresentar um quadro clinico de febre por seis dias (aferida entre 38 e 39°C), tendo
evoluido nas ultimas 24 horas com artralgia, exantema generalizado (inicialmente em membros
inferiores e depois disseminacdo generalizada). Apresentava ao exame fisico: lingua em
framboesa, epistaxe nasal, linfadenopatia inguinal e cervical, edema em maos e pés bilateral
além de discreta descamacdo em falange distal com importante fissura oral e hiperemia
conjuntival bilateral. No prontuario de entrada, lactente eupneica, corada com frequéncia
respiratoria de 38 incursdes/minuto, frequéncia cardiaca de 102 bpm e temperatura de 37,5° C.
Foi realizado hemograma com os seguintes resultados: hemoglobina de 11,8; leucdcitos: 8600;
segmentados: 65%; hematocrito de 37,7; neutrofilos: 88; linfocitos: 27%; volume corpuscular
médio de 82; bastonetes: 1%); mondcitos: 5%; plaquetas 349.000; urina com leucocitos 39 a 40
p/c; hemacias 2 a 3. A partir dessa avaliacdo inicial, a hipdtese diagnostica foi de DK.

Iniciou-se o tratamento com &cido acetilsalicilico, houve boa evolucéo, apesar da mée

relatar que apds um dia a lactente apresentou diarreia aquosa e, ainda, recusa alimentar parcial,
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com aceitagdo apenas do aleitamento materno. Ao exame fisico, percebeu-se irritabilidade e
secrecdo amarelada em olho esquerdo. A paciente foi encaminhada a um servico de referéncia,
para ser administrada a gamaglobulina. Porém, nessa unidade, ndo dispunha da IGIV.

Desta forma, no nono dia de evolucéo, a lactente foi encaminhada para o Hospital
Materno Infantil para que fosse administrada a IGIV, uma vez que havia tempo habil para
recebé-la, visto que para um bom prognostico é preciso que se inicie até 10 dias do inicio do
quadro. Na admisséo, foi realizada expansédo volémica pelo quadro diarreico a 10 ml/kg em 1
hora e Omeprazol. Posteriormente, feita a imunoglobulina humana na dose de 2 g/kg em 24
horas e mantido &cido acetilsalicilico na dose de 80mg/kg/dia.

No décimo segundo dia de evolucdo, na avaliagdo do reumatologista pediatrico, foi
prescrito prednisolona por seis semanas na dosagem de 2 mg/kg/dia, acido acetilsalicilico,
cloridrato de ranitidina suspensdo, nitazoxanida e pomada de sulfato de neomicina e bacitracina
zincica para uso topico na lesdo em narina. Nesse mesmo dia, realizado o ECO, com a paciente
em bom estado geral, glasgow de 15, com o seguinte resultado: coragdo normal quanto ao
aspecto anatdmico e dilatacdo discreta da artéria coronaria esquerda. Apos seis dias, foi
administrada novamente a IGIV.

A certeza diagnostica da DK foi consolidada no decorrer da evolucéo clinica e a partir
dos exames de imagens. No primeiro ecocardiograma realizado pela paciente em questéo,
identificou-se um coracdo normal quanto ao aspecto anatdmico e dilatacdo discreta da artéria
corondria esquerda. Um ano apds o diagndstico, no ECO de seguimento, verificou-se uma
dilatacdo aneurismatica da artéria corondria esquerda, secundaria entdo da DK. J& em 2019,
numa AngioTC de coronérias evidenciou-se auséncia de ectasia coronariana, resposta

extremamente satisfatdria para a idade e o diagndstico.

3 DISCUSSAO

O quadro clinico da DK tem como caracteristica principal na fase aguda, a febre alta,
sendo remitente e acompanhada de extrema irritabilidade. O diagndstico de DK nem sempre é
facil e como ndo h& exames especificos, existem, sim, algumas alteraces que colaboram a
suspeita clinica, fato que auxiliou sobremaneira no encaminhamento rapido da crianga para um
centro de referéncia, para inicio do tratamento precoce.

O rash cutaneo ndo é especifico da DK e compromete principalmente o tronco e
extremidades (Gandra et al., 2018), presente na paciente como uma descamacgédo importante em

falange distal e acompanhada de fissura oral. VVerificou-se também linfadenopatia cervical, sinal

Brazilian Journal of Health Review, Curitiba, v. 5, n. 4, p. 14327-14335, jul./aug., 2022



Brazilian Journal of Health Review
ISSN: 2595-6825

14332

clinico muito frequente, em cerca de 75% dos pacientes, ao passo que 0s demais critérios
clinicos podem ser encontrados em 90% dos casos (Castro et al., 2009; Gandra et al., 2018).

As manifestacOes cardiacas podem ser exacerbadas na fase aguda e podem aumentar a
mortalidade e morbidade. O exame clinico da crianca com alteracdo cardiaca pode revelar
precordio hiperdindmico com taquicardia, sopro pansistolico em caso de regurgitacdo mitral
significativa e ritmo de galope devido a instalagdo de insuficiéncia cardiaca (Castro et al., 2009;
Alves et al., 2011). Nenhum desses achados foram identificados na paciente em questéo,
demonstrando mais uma vez que o inicio do tratamento foi precoce o que permitiu evitar as
complicacdes.

Estudo feito com 598 criancas com DK mostrou o envolvimento da artéria coronaria
esquerda em 12% dos casos; em 3% da artéria coronaria direita; e de ambas em 8% (Rodrigues
et al., 2018). A incidéncia de aneurismas coronarianos aumenta em cerca de trés vezes quando
o0 diagnostico é feito tardiamente e o tratamento é iniciado apds o 10° dia de doenca. Estudo no
Japdo mostrou que cerca de 15 a 20% dos casos de doenga coronariana ocorrem em criangas
que apresentam menos de quatro critérios diagndsticos (Diniz et al., 2015)

O tratamento da DK na fase aguda visa reduzir a resposta inflamatdria na parede da
artéria corondria e prevenir a vasculite com suas consequéncias, enquanto as terapéuticas nas
fases subagudas e de convalescenga visam prevenir a isquemia miocardica e o infarto. A IGIV
usada preferencialmente nos primeiros sete a 10 dias da doenca, a fim de diminuir a prevaléncia
de anormalidades das artérias coronarias e abreviar a duracdo dos sintomas clinicos. Pode ainda
normalizar mais rapidamente as proteinas inflamatérias de fase aguda, mas ndo a VHS, e
melhorar a fun¢do miocardica. (Gandra et al., 2018)

O tratamento na fase aguda consiste na administracdo de imunoglobulina em dose Unica
(2g/kg) e acido acetilsalicilico oral 80 a 100 mg/kg/dia de 6/6 horas, mais recentemente 30 a 50
mg/Kg/dia, até 48-72 horas de apirexia, reduzindo depois para 3-5mg/kg/dia até seis a oito
semanas na auséncia de aneurismas ou até resolucdo completa na presenca destes, tal como foi
realizado no caso descrito. Nos doentes que mantém febre ou com recrudescimento da febre
apos o tratamento inicial com imunoglobulina o tratamento é ainda algo controverso, mas
aconselha-se a administracdo da segunda dose de imunoglobulina (2g/kg), como realizado no
presente relato. Atualmente tém sido propostas outras opcOes terapéuticas, ainda pouco
consensuais e utilizadas apenas em situacOes especificas, tais como a administracdo de
corticoterapia sistémica, infliximab, ciclosporina, ciclofosfamida, metotrexato ou plasmaferese

(Castro et al., 2009); Rodrigues et al., 2018). Para criangas com alergia a aspirina ou varicela
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concomitante, em risco de desenvolver Sindrome de Reye, o Clopidogrel (1 mg/kg /dia até a
dose maxima de 75 mg/dia) pode ser um substituto potencial (Teixeira, 2012).

Os corticosteroides tém sido usados quando os pacientes ndo respondem ao tratamento
inicial com IGIV mais aspirina. O regime mais utilizado € o de pulsoterapia com
metilprednisolona 30mg/kg/dia infundida em duas ou trés horas uma vez ao dia durante trés
dias. Aproximadamente 10% dos pacientes com DK néo respondem & infuséo da primeira dose
de IGIV, ou seja, ha persisténcia da febre ou sua recrudescéncia 36 horas ap6s a primeira
infusdo; esses pacientes apresentam maior risco de alteracGes coronarianas (Castro et al., 2009).

O tratamento nas fases subaguda e de convalescenca de pacientes com aneurismas
coronarianos visa prevenir a trombose e estenose do vaso. A aspirina em doses baixas (3-
5mg/kg/dia) € a principal terapéutica para criangas com pequenos e médios aneurismas. Outros
agentes antiplaquetarios também sdo utilizados (clopidogrel, ticlopidina, dipiridamol) e,
associados a aspirina, tém-se mostrado mais efetivos em bloquear a agregacao plaquetaria
(Rodrigues et al., 2018).

O infarto agudo do miocéardio (IAM) causado pela oclusdao trombdtica do aneurisma ou
a estenose coronariana sao as principais causas de morte na doenca de Kawasaki. O alto risco
de IAM existe principalmente no 1° ano ap6s a doenca, esse, por sua vez, tem uma apresentacao
totalmente diferente do adulto: principais sintomas séo hipotenséo, vomitos, indisposicéo e dor
abdominal; a dor toracica ocorre mais frequentemente em criangas maiores. Em 37% dos casos
ndo ha sintomas prévios.

Em virtude do provavel risco de maior morbidade e mortalidade em adultos com DK
prévia, é recomendado que todas as criancas sejam acompanhadas a cada periodo de trés a cinco
anos por meio de exames. Esses quadros demandam acompanhamento com o cardiopediatra e
realizacdo de exames de rotina (eletrocardiograma e ecocardiograma) acrescidas de testes de
esforco e exames de perfusdo miocéardica para as criangas com mais de 10 anos de idade. Caso
o teste de esforco seja compativel com isquemia miocardica, a angiografia coronariana esta
indicada (Hallake, 2011).

4 CONCLUSAO

O diagndstico da DK é essencialmente clinico, porém, como descrito no estudo, alguns
exames laboratoriais podem auxiliar. Ainda sim, essa suspeicéo diagnostica precoce € um dos
principais desafios para 0 médico, uma vez que o inicio do tratamento com IGIV nos primeiros
10 dias altera a historia natural da doenca. A suspeita clinica de DK da paciente do estudo foi

entdo confirmada com base na anamnese e exame fisico detalhado, visto que os critérios da

Brazilian Journal of Health Review, Curitiba, v. 5, n. 4, p. 14327-14335, jul./aug., 2022



Brazilian Journal of Health Review
ISSN: 2595-6825

14334

doenca foram contemplados. A crianca do caso em analise evoluiu com auséncia de doengas
coronarianas, provavelmente devido o diagndstico e tratamento precoce.

Mediante os riscos de sequelas cardiacas é necessario realizar o monitoramento
cardiovascular atraves de exames de imagem e eletrocardiograma a cada trés a cinco anos. A
paciente do caso realizou o ECO dentro de um ano do diagnoéstico, e a Unica alteracdo
importante foi uma dilatacdo discreta da artéria coronéria esquerda. Ja dentre 2 anos do
diagnostico realizou a AngioTC na qual ndo revelou alteragdes significativas. Atualmente a
paciente esta com 4 anos de idade, segue estavel, sem medicacdo e com boa qualidade de vida.

Por fim, vale ressaltar a importancia do diagnéstico precoce em pacientes portadores de
doenca de Kawasaki, o0 que culmina em uma lentificagdo ou mesmo interrupc¢ao no desenrolar

de um possivel caso mais grave, tendo um prognoéstico mais favoravel.
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