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Doenca de Kawasaki

Doenga de Kawasaki (DK) ¢ uma vasculite sistémi-

ca aguda, autolimitada, de etiologia desconhecida

que acomete principalmente criangas menores de
cinco anos (80% dos casos), mais frequente em meninos
(1.8:1), rara em neonatos e incomum em criangas maiores
¢ adolescentes.

Em paises desenvolvidos ¢ considerada a principal causa
de cardiopatia adquirida, pois eleva o risco de complicagoes
coronarianas e de eventos isquémicos na vida adulta. Acre-
dita-se que ocorra uma resposta imune patoldgica desenca-
deada por agentes infecciosos ou ambientais em individuos
geneticamente predispostos.

O diagndstico ¢ baseado na combinagio de caracteris-
ticas clinicas e nao hd um marcador laboratorial especifico.
Manifesta-se através de uma fase inicial aguda febril (10 a
14 dias), onde observamos os sinais inflamatdrios, seguida
por uma fase subaguda (2 a 4 semanas) e depois uma fase de
convalescenga.! Assim, foram estabelecidos critérios clinicos
para o seu diagndstico.? E necessdria a presenga de febre
por, no minimo, cinco dias e mais quatro das manifestagoes
descritas no quadro abaixo:

Doenca de Kawasaki (classica) - critérios clinicos

Febre persistente por cinco dias (no minimo)
1. Alteragoes de extremidades
2. Exantema polimorfo
3. Alteragdes em labios e cavidade oral
4. Conjuntivite bilateral, indolor e ndo exsudativa

5. Linfodonomegalia cervical (>1,5cm de didmetro)
unilateral

Na presenca de comprometimento coronariano e febre, menos que quatro
critérios sdo necessarios.
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As alteracOes de extremidades incluem edema endu-
rado em dorso de mados e pés com eritema em palmas
e plantas. O exantema geralmente inicia-se no tronco e
pode ser morbiliforme ou macular, geralmente nido é bo-
lhoso ou vesicular. Frequentemente converge para regiao
perineal. A descamacido das extremidades (em “dedo de
luva”) ocorre no final da segunda semana. As alteragdes
orais correspondem a edema e fissuras labiais, lingua em
framboesa e hiperemia difusa.

Podem ocorrer manifestagbes gastrointestinais, car-
diovasculares, artralgia ou artrite, uvefte, entre outras. A
irritabilidade é marcante. Pode ocorrer também eritema e
induracdo no local da BCG.

Doenga de Kawasaki incompleta ¢ definida na pre-
senca de febre com menos de quatro critérios e é mais
comum nas criancas menores. Como ha maior dificulda-
de no diagnéstico, justamente em uma faixa etaria com
maior risco de lesio coronariana, foram definidos crité-
rios suplementares, alteragdes laboratoriais ndo inclui-
das dentro dos critérios diagndsticos principais, mas que
permitem um diagnéstico mais precoce. A American Heart
Association estabeleceu um algoritimo para a DK incom-
pleta que inclui, além da presenga da febre e dois ou trés
dos critérios classicos, a presenca de duas provas de ati-
vidade inflamatéria elevadas (VHS e PCR) e trés ou mais
dos seis critérios laboratoriais suplementares: albumina
<3g/dL, anemia, aumento nos niveis de TGP, plaquetas
>450.000/mm?, leucocitose =15.000/mm? e leucédcitos
>10/campo na urina.’

Na fase aguda, observamos anemia, leucocitose e pla-
quetas geralmente normais (ou plaquetopenia) e provas
elevadas de fase aguda. O LCR pode mostrar pleocito-
se mononuclear. Na fase subaguda, ha normalizagdo das
provas de fase aguda e o paciente passa a apresentar ele-
vacdo do numero de plaquetas.

Deve ser realizado acompanhamento com ecocardio-
grama (no momento do diagnéstico, com 2 e de 6-8 se-
manas). A maior complicagio estd relacionada ao desen-
volvimento de altera¢des em coronarias, o que geralmente
ocorre na fase subaguda. Cerca de 25% das criangas com
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DK desenvolve aneurismas de coronarias. Os aneuris-
mas pequenos ou médios geralmente regridem, o que nao
acontece com os gigantes (Z8mm de didmetro). Neste
caso, podem persistir e evoluir com estenose e maior ris-
co de aterosclerose, o que pode levar a infarto agudo do
miocardio. O comprometimento valvular pode ocorrer
nas fases aguda e subaguda, geralmente mitral e mais ra-
ramente adrtico.!

O diagnéstico diferencial inclui processos infeccio-
sos, virais (Epstein-Baar, sarampo, adenovirus, arbovirus)
ou bacterianos (especialmente estreptococos), reagdes a
drogas e outras doengas reumaticas.’

Tratamento

O diagnostico precoce e o tratamento com imunoglo-
bulina intravenosa (IGIV) e AAS reduzem a ocorréncia
de doenca coronariana. O paciente deve ser internado
para observagdo, monitoramento do quadro cardiolégico
e tratamento das manifestacGes sistémicas. Os objetivos
sdo controlar o processo inflamatério agudo e prevenir
sequelas coronarianas.

-2 IGIV (2g/Kg)

E mais eficaz em prevenir a formacio de aneurismas
quando administrada até o 10° dia do inicio da febre, o
que nio quer dizer que o seu uso apds esse perfodo seja
ineficaz ou contraindicado." A nossa conduta é adminis-
tra-la enquanto houver febre (ndo importa o numero de
dias), evidéncia laboratorial de processo inflamatério e/
ou presenca de aneurisma. A resposta ¢ geralmente rapi-
da, com desaparecimento da febre e melhora do estado
geral do paciente.

Devido ao alto risco de desenvolvimento de aneuris-
mas coronarianos, ao baixo risco de eventos adversos
graves relacionados a IGIV e ao enorme custo-beneficio
(diminui a incidéncia de aneurismas gigantes em mais de
98% e de aneurismas em geral em 85%), optamos por
tratar os casos com alta suspeita de DK, ainda que nio
preencham todos os critérios. Se a febre persistir apos 48
horas, repetir IGIV.!
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= AAS

Podem ser utilizados tanto o esquema de doses altas
de (80-100mg/Kg/dia) quanto o de doses moderadas
(30-50mg/kg/dia). Optamos pelo esquema de doses mo-
deradas, pelo menor risco de eventos adversos. Um estu-
do recente, com 851 pacientes com DK demonstrou que
doses anti-inflamatérias de aspirina na fase aguda da DK
sdo desnecessarias.* Embora ainda nio haja um consen-
so, alguns centros consideram que ha evidéncias para nio
utilizarmos o AAS em altas doses. Ap6s o perfodo febril
estd indicado o uso em doses baixas (3-5mg/Kg/dia) até
que a VHS e as plaquetas normalizem. Se as alteragoes
coronarianas regredirem, por dois anos e, se persistirem,
indefinidamente.

- Glicocorticoides (GC)

Virios estudos mostram que esta é uma opgio de tra-
tamento. Destes, o mais expressivo ¢ o estudo RAISE
(2012) com 248 pacientes, que concluiu que o uso combi-
nado de prednisolona e IGIV foi benéfico para a preven-
¢ao de doencga coronariana em pacientes japoneses com
doenca grave.” Uma metanilise publicada em 2013 con-
firma essa evidéncia.® Porém, ainda nio é claro se todos
os pacientes devem ser tratados com glicocorticoides, se
devem ser utilizados como uma terapia inicial ou como
uma terapia de resgate para os pacientes resistentes a te-
rapia inicial.

—> Anti-TNF

Ainda nio hé evidéncias suficientes quanto ao contro-
le da doenca coronariana, embora estudos com infliximab
tenham observado reducio do nimero de dias de febre e
das provas inflamatérias. Nao foram observados eventos
adversos graves. Pode ser considerado em Doenca de Ka-
wasaki resistente.'

Criancas com aneurismas devem ser acompanhadas
em conjunto com o cardiologista para diagndstico, pre-
vencio e tratamento de fenémenos isquémicos.

A recorréncia, embora rara, pode ocorrer, com um
malor risco de doenga coronariana no segundo episodio.



