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RESUMO
INTRODUCAO: A Doenca de Kawasaki € uma vasculite rara que acomete
predominantemente vasos de médio calibre, é de dificil diagndstico, pois € inexistente um
achado patognoménico. OBJETIVO: Elucidar quais os sintomas, critérios diagnosticos e o
tratamento dos pacientes e como isso influencia no fechamento do caso. METODOLOGIA:
Os dados foram buscados em fontes PubMed, Scielo e UpToDate para a construgdo deste
artigo, utilizando “Doenga de Kawasaki”, “Diagnostico”, “Tratamento”, “Sinais e Sintomas”
e “Complicagdes” e suas respectivas formas em inglés. RESULTADQOS: Foram encontrados
relatos de caso em que se € realizado o diagndstico tardio da DK, levando as criancas a
multiplos servigos de saude, e podendo apresentar complicacGes decorrentes da Doenca de
Kawasaki. CONCLUSAO: A Doenca de Kawasaki é um doenca com manifestacdes
inespecificas e um diagndstico desafiador, porém ha a necessidade de realizar um tratamento

precoce, a fim de se reduzir as complicacdes graves e muitas vezes fatais.

Palavras-chave: Doenca de Kawasaki. Sinais e Sintomas. Diagnostico. Tratamento

ABSTRACT
INTRODUCTION: Kawasaki disease is a rare vasculitis that predominantly attacks medium-
sized blood wvessels and is difficult to diagnoses. OBJECTIVE: Clarify the simptoms,
diagnostic criteria and treatment of patients and how this influences in the closure of the case.
METHODOLOGY: Data were sought in sources such as PubMed, Scielo and UpToDate to
elaborate this article, using “Kawasaki Disease”, “Diagnosis”, “Treatment”, “Signs and
Symptoms” and “Complications” and their respective forms in english. RESULTS: Case
reports were found in wich a late diagnosis of Kawasaki Disease is performed, taking chlidren
to multiple helth services, and possibly presenting complicantions resulting from the disease.
CONCLUSION: Kawasaki Disease is a nonspecific disease with a challenging diagnosis, but

there is a need for early treatment in order to reduce serious and often fatal complications.

Keywords: Kawasaki disease. Signs and Symptoms. Diagnoses. Treatment
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RESUMO .
INTRODUCAO: A Doenca de Kawasaki é uma vasculite rara que acomete

predominantemente vasos de médio calibre, € de dificil diagndstico, pois € inexistente um
achado patognomanico.

OBJETIVO: Elucidar quais os sintomas, critérios diagnosticos e o tratamento dos
pacientes e como isso influencia no fechamento do caso.

METODOLOGIA: Os dados foram buscados em fontes PubMed, Scielo e UpToDate
para a constru¢ao deste artigo, utilizando “Doeng¢a de Kawasaki”, “Diagnostico”,
“Tratamento”, “Sinais e Sintomas” e “Complica¢des” ¢ suas respectivas formas em inglés.

RESULTADOS: Foram encontrados relatos de caso em que se é realizado o
diagnostico tardio da DK, levando as criancas a multiplos servicos de salde, e podendo
apresentar complicacdes decorrentes da Doenca de Kawasaki.

CONCLUSAO: A Doenca de Kawasaki é uma doenca com manifestacdes
inespecificas e um diagnostico desafiador, porém se tem a necessidade de realizar um
tratamento precoce, afim de se reduzir as complicacfes graves e muitas vezes fatais.

Palavras-chave: Doenca de Kawasaki. Sinais e Sintomas. Diagnostico. Tratamento.

1. INTRODUCAO

A Doenca de Kawasaki (DK) é uma vasculite rara e sistémica febril de etiologia
desconhecida e uma das principais causas de cardiopatia adquirida na infancial,
principalmente no primeiro ano de vida. A incidéncia anual de casos é de 3/100000 em
criancas na América do Sul e no Japdo, pais com maior nimero de casos e onde foi

primariamente descrita por Tomisaku Kawasaki, com uma incidéncia anual entre 110-150
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casos por cada 100.000 criangas com menos de cinco anos?3. Ocorre mais frequentemente em
meninos, principalmente na faixa etaria de 6 meses a 2 anos de idade *.

A DK tem como manifestagcfes clinicas principais: eritema e/ou edema de maos e/ou
pés; febre persistente; edema, eritema e fissuras nos labios e lingua em framboesa’®.

Os critérios diagnosticos sdo: febre por mais de cinco dias (principal critério),
hiperemia conjuntival, alteragbes na orofaringe, exantema polimorfo, alteragcbes nas
extremidades periféricas e linfoadenopatia cervical®. Se ndo tratada, até 25 % dos pacientes
podem ter a complicacdo de carater mais grave da doenca, que consiste na formacdo de
aneurismas coronarianos®’.

O tratamento é eminentemente clinico e instituido de forma precoce; a cirurgia esta

reservada para casos especificos®®.

2. JUSTIFICATIVA

A DK é uma importante causa de morbidade cardiovascular na infancia. Diante
disso, esse trabalho tem a importancia em listar os principais aspectos evolutivos,
diagnosticos e terapéuticos da doenca, com intuito de fomentar a discussdo no meio

cientifico sobre o assunto.

3. OBJETIVOS

3.1 Gerais:

Elucidar quais os sintomas, critérios diagnosticos e o tratamento dos pacientes e como isso
influencia no fechamento do caso.

3.2 Especificos:

- Buscar as dificuldades do diagndstico precoce.

- Compreender o tratamento e sua eficacia.

- Avaliar as possiveis complicacdes da doenca.

4. METODOLOGIA

O presente trabalho foi feito através de uma revisdo de literatura sobre o tema
“Doenca de Kawasaki”. As bases de dados utilizadas foram “Google Scholar”, “SciELO”,
“UpToDate” e “PubMed”. Para a busca dos artigos que foram utilizados como referéncia,
foram utilizadas as palavras “Doenca de Kawasaki”, “Diagnéstico”, “Tratamento”, “Sinais e
sintomas” e “Complica¢des” e suas respectivas formas em inglés, foram excluidos aqueles

que fugiam do tema central abordado. Os critérios de inclusdo utilizados para esta revisdo
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foram: Relatos de caso, estudos de coorte, descrevendo pacientes com a DK e revisfes de
literatura descrevendo a Doenca. Foram excluidos os estudos realizados em animais, modelos
computacionais. Também ndo foram incluidos trabalhos nos quais ndo houveram certeza do

diagndstico da patologia em questéo.

Foram pesquisadas também as referéncias bibliograficas dos artigos incluidos.
Efetuou-se uma primeira avaliacdo, tendo por base os titulos e o resumo dos artigos e foram
rejeitados aqueles que ndo preencheram os critérios de inclusdo ou apresentaram algum dos
critérios de exclusdo. Quando um estudo ndo pdde ser incluido ou rejeitado com certeza, o

texto completo passou por uma analise secundaria.

Apo6s a busca nessas bases, foi feita uma leitura dos titulos e dos resumos, sendo
removidos aqueles que fugiam dos critérios de inclusdo. Entdo foi realizada a leitura dos
artigos encontrados, sintetizando os aspectos etiologicos, epidemiologicos e clinicos da DK
neste trabalho.

5. RESULTADOS E DISCUSSOES

A DK, também conhecida como sindrome mucocuténea linfonodal, é uma vasculite
primaria, rara, sistémica febril de etiologia desconhecida porém mediada por Imunoglobulina
A (1IgA)*°, A incidéncia anual de casos é de 3/100000 em criancas na América do Sul,
8,1/100000 no Reino Unido, 17,1/100000 nos EUA e 110-150/100000 criangas com menos de
cinco anos no Japdo, pais que lidera o nimero de casos e onde foi primariamente descrita por
Tomisaku Kawasaki 23. Ocorre mais frequentemente em meninos, principalmente na faixa
etaria de 6 meses a 2 anos de idade, podendo também acometer criancas de idade superior.
Cerca de 80% dos pacientes tém menos de 4 anos e é ainda mais raro a doenca aparecer apos
0s 11 anos de idade®.

A sindrome mucocutanea linfonodal pode levar a necrose fibrinoide da parede dos
vasos. Comprometendo-os desde a camada intima até a regido perivascular com formacéo de
aneurismas em Varios estagios de aparecimento. E uma vasculite sistémica, porém com
predilecdo pelas artérias coronarias °.

Essa vasculite é uma das principais causas de cardiopatia adquirida na infancia,
principalmente no primeiro ano de vida ’.

Existem 4 teorias mais aceitas sobre 0 que desencadearia a DK:

1. Teoria Infecciosa por coronavirus NL-63;

2. Teoria dos Superantigenos Bacterianos, tais como as toxinas estafilocdcicas e
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estreptocdcicas;

3. Teoria Imunolégica por resposta oligoclonal IgA, indicando resposta imune
antigenodirigida;

4. Teoria do Polimorfismo Genético, pela incidéncia aumentada em familiares e por
um estudo que revelou 67 genes associados a DK e envolvidos na funcdo endotelial,
metabolismo lipidico, adesdo plaquetéria e ativagdo imune?.

A DK tem como manifestacdes clinicas principais: alteracGes nas extremidades, como
eritema e/ou edema de maos e/ou pés durante a fase aguda, alteracdes nos labios e cavidade
oral, como edema, eritema e fissuras nos labios e lingua em framboesa (Figura 1), que sdo
resultados de dano a vasos sanguineos de pequeno e médio calibre®. Além disso os pacientes
podem apresentar sintomas menos especificos, como artralgia, diarréia, vomitos, dor
abdominal, irritabilidade e fadiga . A falta do tratamento correto pode fazer com que 25%
dos pacientes acometidos pela DK tenham a complicagdo de carater mais grave que encontra-
se na formag&o de aneurismas coronarianos (Figura 2) >’.

Figura 1- AlteragcBes em mucosas e extremidades Figura 2 — Aneurisma de Artéria Coronaria

Olhos Vermelhos Erupeio

Linguz de morangoe Labios Vermelhos, Rachados Nodulo linfatico inchado no pescogo Palmeirss vermelhas/salzs e maos/pés inchados
BeC)
Imagem retirada de -https://kdfoundation.org/pt/kd-symptoms/ Imagem retirada de:

https://www.scielo.br/j/abc/a/MpjpPH6z9WPCY Q38M4w49Ch/?lang=pt#
Devido a falta de um sintoma ou achados laboratoriais especificos, é dificil estabelecer

um diagndstico rapido, além de que a doenca pode ser confundida com outras doencas febris
da infancia. A DK faz diagnostico diferencial com doencas infecciosas virais (mononucleose
infecciosa, sarampo, adenovirus, arbovirus) ou bacterianas (escarlatina, adenite cervical
bacteriana, abscesso retrofaringeo) ou ndo infecciosas (artrite juvenil idiopatica sistémica,
sarcoidose, lGpus eritematoso sistémico, neoplasias hematoldgicas e reacdes a drogas)'?*2,
Diante da necessidade de diagndstico precoce, foram estabelecidos critérios

diagndsticos, devendo estar presentes quatro deles, acompanhados de febre por cinco dias.


https://kdfoundation.org/pt/kd-symptoms/
https://www.scielo.br/
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Tais critérios descritos na literatura sdo: hiperemia conjuntival bilateral, alteracdes na
orofaringe (eritema labial, ou fissura labial ou eritema em orofaringe, ou lingua em
framboesa), exantema polimorfo, alteracdes nas extremidades periféricas (edema de maos ou
pés, ou eritema palmo-plantar, ou descamacgdo periungueal) e linfoadenopatia cervical
(diametro superior a 1,5 cm)®. Os elementos supracitados estdo descritos na tabela a seguir:

Tabela 1: Critérios diagndsticos da Doenca de Kawasaki
Febre por 5 dias (critério principal) AlteracOes nas extremidades periféricas
Hiperemia conjuntival bilateral Linfoadenopatia cervical
Alteracdes na orofaringe Exantema polimorfo

Quando se apresenta um caso com febre por cinco dias ou mais, associada a pelo
menos dois dos critérios anteriormente descritos, além de que os dados laboratoriais sejam
consistentes com doenga inflamatoria sistémica, sem que haja outra explicacdo para o quadro,
se caracteriza a forma incompleta da DK*2,

O Tratamento da DK consiste em: imunomodulacdo com Gamaglobulina endovenosa
(2 g/kg) como primeira linha; Acido acetilsalicilico (80-100 mg/kg/dia) em fase febril ou
enquanto persistir a plaguetose, ou se houver aneurismas coronarianos, sendo prescrito nesses
dois Gltimos casos em doses reduzidas (3-5 mg/kg/dia). Nos quadros em que a terapéutica
farmacoldgica ndo demonstra efeitos promissores, deve-se repetir a infusdo de gamaglobulina.
Caso haja persisténcia da febre € iniciada pulsoterapia com metilprednisolona na dose de 30
mg/kg/dia por 3 dias®. O tratamento cirtrgico pode ser realizado em diferentes momentos da
doenca e em diferentes partes do corpo, como na estenose coronariana, correcdo de
aneurismas principalmente das artérias iliacas e nas oclusdes vasculares intestinais®.

E notado em estudos que diminui-se drasticamente a frequéncia de desenvolvimento
de aneurismas de artéria coronaria e sua mortalidade com imunoglobulina intravenosa. Esta
terapia é eficaz para prevenir anormalidades das artérias coronarias, mas os beneficios em
criancas que ja desenvolveram aneurismas das artérias coronarias sdo incertos. Nas
apresentacdes parciais da doenca, deve-se iniciar o tratamento da mesma forma que nas
apresentacdes completas. Em pacientes que apresentaram resisténcia a imunoglobulina, os
glicocorticoides demonstraram diminuir a taxa de anormalidades nas artérias coronarias, 0
protocolo consiste na administracdo de 2 mg/kg/dia de prednisolona endovenosa por 5 dias,
em seguida se faz a mudanca para via oral, mantendo a dose por 5 dias, ap0s isso 1 mg/kg/dia

por 5 dias e finalmente 0,5 mg/kg/dia por 5 dias ou até ao paciente ficar afebril 3.
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H& na literatura recorréncia de casos em que se realiza o diagnostico tardio da DK.
Conforme relatos de Tanaka (2003) e Lacerda (2016), criancas frequentemente séo levadas
multiplas vezes a servicos de salde, onde ndo sdo diagnosticadas em um primeiro momento.
Diante das informagdes encontradas, aventam-se possiveis dificuldades enfrentadas para o
diagndstico precoce: raridade da doenca, a inespecificidade das manifestagdes clinicas,
escassez de profissionais experientes e capacitados a levantar a suspeita clinica e obstaculos
inerentes as dificuldades de referenciacdo e acompanhamento do sistema de saude brasileiro
14,15 'Uma vez postergado o tratamento, aumentam-se os riscos de complicaces. Além disso,
frequentemente sdo feitas mdltiplas visitas ao pronto-atendiemto, aumentando gastos

desnecessarios.

6. CONCLUSOES E PROPOSTAS

A DK é um doenca com manifestacdes inespecificas e um diagnostico desafiador,
cabendo ao médico ter o conhecimento de suas manifestagdes clinicas para um correto
diagnostico precoce. Desta forma, o tratamento clinico diminui os riscos de complicacdes

graves e muitas vezes fatais.
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