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RESUMO

Contextualizacdo: Doenca de Kawasaki ¢ uma vasculite sistémica da infincia, de
etiologia desconhecida, sendo a principal causa de cardiopatia adquirida em criangas nos
paises desenvolvidos. Aproximadamente 85% dos casos, ocorrem em crian¢as menores de 5
anos, com predominio no sexo masculino e de origem asiatica. Apresenta incidéncia anual

estimada de 3/100.000 criangas abaixo de 5 anos.

Objetivos: O objetivo principal deste estudo foi descrever um caso de Doenga de
Kawasaki Atipica que acometeu um menor com 2 meses € 21 dias de vida, que apresentou,
inicialmente, persisténcia de dilatagdo das artérias coronarias apds tratamento com

antiagregante e imunoglobulina endovenosa, mas evoluiu com regressao da lesdo arterial.

Método: Estudo tipo relato de caso realizado através de consulta de prontudrio, no

Instituto de Medicina Integral Professor Fernando Figueira.

Relato de Caso: Lactente, 2 meses e 21 dias de vida, com febre de 14 dias de duracao
e rash cutineo, diarreia, irritabilidade, sendo internada no IMIP para investigagdo com exames
laboratoriais e de imagem. Realizado ecocardiograma transtoracico com evidéncia de
dilatacdo de coronarias. Iniciado tratamento com imunoglobulina intravenosa e anti-agregante
plaquetario oral. Paciente evoluiu com remissdao total dos sintomas, melhora laboratorial e
estabilidade clinica. Optado por reduzir dose de anti-agregante plaquetario e alta hospitalar
com acompanhamento ambulatorial com equipe de pediatria e cardiologia. Quatro meses apds
alta, realizou novo ecocardiograma de controle, que evidenciou piora da dilatagdo
coronariana, sendo optado por novo internamento para controle e estabilizagdo. Apds reajuste
de dose do antiagregante plaquetario, houve progressiva melhora da dilatagdo coronariana, € a
paciente recebeu alta para acompanhamento ambulatorial. Durante reavaliagdo com equipe
pediatria e cardiologia, menor permaneceu assintomatica, e o antiagregante plaquetario foi
suspenso. Em consulta de reavaliacdo, 3 anos apds o diagndstico, menor se manteve

clinicamente bem, mantendo-se a conduta expectante.

Conclusio: Importancia do conhecimento dos critérios clinicos para o diagndstico da
Doenca de Kawasaki, mesmo na vigéncia de quadro atipico, sendo um diagnoéstico diferencial

importante em criangas com febre inexplicada por mais de cinco dias.



Palavras-chave: Doenga de Kawasaki, Vasculite Sistémica, Doenca das Coronarias,

Antiagregante Plaquetario
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|. INTRODUCAO

A doenga de Kawasaki (DK) ¢ uma vasculite sistémica da infancia, de causa
desconhecida’, sendo a segunda vasculite primaria mais comum na infancia e a principal
causa de cardiopatia adquirida em criancas nos paises desenvolvidos®>. As manifestacdes
clinicas resultam de danos a vasos sanguineos de médio calibre, havendo o risco de
anormalidades coronarianas em cerca de 25% dos pacientes ndo tratados e em 4% daqueles
adequadamente tratados. Sdo sintomas caracteristicos da doenga a febre alta e prolongada,
conjuntivite bilateral ndo purulenta, alteragdes na membrana mucosa oral, fissura labial,
lingua em framboesa, eritema palmar ou plantar, edema de maos e pés, descamagao

periungueal, rash cutdneo polimorfico, linfadenopatia cervical'.

Aproximadamente 85% dos casos ocorrem em criangas menores de 5 anos, com pico
entre 9-12 meses e predominio no sexo masculino e nos paises asiaticos'. A incidéncia anual

estimada em criangas abaixo de 5 anos ¢ de 3/100.000 na América do Sul®.

Sua patogénese ainda ndo foi totalmente elucidada, porém ha evidéncia de
desregulagdo imune, em resposta a um agente desencadeante infeccioso, em individuos

suscetiveis.

A sintomatologia ¢ marcada por trés fases clinicas, sendo elas: Aguda, Subaguda e
Convalescenca®. A fase aguda é caracterizada por uma febre alta persistente com duragio
superior a 5 dias e elevagdo de marcadores inflamatorios (VHS e PCR) e leucocitose
neutrofilica, além de alteragdes de cavidade oral (90% dos casos), hiperemia conjuntival
bilateral (85%), linfonodomegalia cervical unilateral, alteragdes em extremidades (70%) e
exantema polimoérfico sem vesiculas (80-90%). J& a fase subaguda acontece apos 7-10 dias do
inicio da febre, com descamacao perineal e periungueal, alteragdes coronarianas (ectasias ou
aneurismas) € trombocitose. Na fase de convalescenca, teremos a normalizagdo dos

marcadores inflamatorios, contagem de plaquetas e regressdo da maioria dos aneurismas."*

Embora a DK seja incomum, suas sequelas coronarianas tem um grande impacto nos

cuidados de saude pediatricos, elevando os numeros de internamento hospitalar e mortalidade.



No Brasil, ja que muitas doencgas infecciosas sdao mais comuns, mas com
apresentacdes clinicas semelhantes ao periodo febril inicial da DK, deve-se haver maior
atengdo para o diagnostico adequado e o inicio do tratamento com Imunoglobulina

Endovenosa (IGEV) em tempo hébil, que serd importante para o prognostico do paciente”.

Criangas que ndo apresentam os critérios pré-estabelecidos para diagnostico de DK,
podem ser classificadas com Kawasaki Atipica. Nesses casos também estao sob o risco de
desenvolver sequelas cardiovasculares. A incidéncia de Kawasaki Atipico ¢ desconhecida.
Acontece principalmente em lactentes abaixo de 6 meses. Pacientes com Kawasaki atipico
podem ndo apresentar a febre por mais de 5 dias, e costumam nao apresentar todos os sinais
clinicos de inflamacdo mucocutanea. 90% dos pacientes com Kawasaki atipico nao
apresentam adenopatia e linfadenopatia cervical, e 40-50% podem ndo apresentar lesdes de

extremidades e rash cutaneo'?.

O tratamento da doenga de Kawasaki durante a fase aguda tem como objetivo a redugao da resposta
inflamatéria na parede da artéria coronaria, visando prevenir a vasculite e suas potenciais
consequéncias, como trombose e¢ aneurisma. Nas fases subaguda e de convalescenga, a terapia busca
prevenir a isquemia miocardica e o infarto. A imunoglobulina intravenosa (IGIV) desempenha um
papel central no tratamento, sendo administrada preferencialmente nos primeiros sete a 10 dias da
doenga para diminuir a prevaléncia de anormalidades nas artérias coronarias e reduzir a duragdo dos

sintomas clinicos.

Embora os mecanismos de acdo da IGIV permanecam desconhecidos, varias teorias foram propostas
para explicar seus possiveis efeitos. Isso inclui a supressdo de macrofagos e mondcitos ativados, o
bloqueio da intera¢do entre o endotélio e as células natural killers, a estimulacdo de receptores
inibitérios, a modulagdo da produgdo de citocinas, a neutralizacdo de superantigenos bacterianos, a

reducdo da sintese de anticorpos e o aumento da atividade de linfocitos T supressores.

A administragdo de IGIV ¢ recomendada na dose de 2g/kg, realizada em uma unica infusao ao longo
de um periodo variavel de 10 a 12 horas, com respaldo de evidéncia de nivel A. Além da IGIV, o
tratamento inclui o uso concomitante de acido acetilsalicilico (AAS) na dose de 80-100mg/kg. O
manejo integrado visa ndo apenas controlar a resposta inflamatéria aguda, mas também prevenir

complicagdes a longo prazo, particularmente relacionadas as artérias coronarias.



OBJETIVOS

2.1. Objetivos gerais

Descrever um caso de sindrome de Kawasaki Atipica com 2 meses e 21 dias tratada

com AAS e Imunoglobulina Endovenosa com regressao das lesdes nas artérias coronarias.

2.2. Objetivos especificos

- Destacar os principais critérios que caracterizam a forma atipica da Doenga de

Kawasaki.
- Avaliar a janela terapéutica adequada para inicio da Imunoglobulina Endovenosa
- Determinar fatores de risco relacionados a complicacdes.
- Avaliar tempo de permanéncia hospitalar.

- Avaliar evolucao apo6s alta hospitalar.



METODOS

3.1. Desenho de estudo:
Relato de caso
3.2. Local de estudo:

O estudo foi realizado no Instituto de Medicina Integral Professor Fernando Figueira-IMIP

(Rua dos Coelhos, 300, Boa Vista - Recife - PE - Brasil. CEP 50070- 550).
3.3. Periodo de estudo:

O estudo foi realizado no periodo de julho a setembro de 2023.

3.4. Critérios de elegibilidade:

3.4.1. Critérios de Inclusao

Foi incluido no estudo o paciente, submetido a internamento para tratar sindrome de

Kawasaki Atipica no Hospital Geral de Pediatria do IMIP.
3.4.2. Critérios de exclusao:

Nao ha.

3.5. Coleta de dados:

Os dados do participante foram coletados através de consulta de prontuario médico. Os dados
foram registrados pela equipe de pesquisa, composta pelo orientador e pesquisador

responsavel.
3.6. Processamento e analise de dados:

A historia clinica, doenga de base e perfil de risco do paciente serdo descritos no programa
Microsoft Word 2010 para Windows. Estes dados foram revisados pelos pesquisadores,

obtendo-se ao final, uma listagem para correcdo de eventuais erros de digitacdo. Quando
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constatada inconsisténcia ou auséncia de dados por ocasido da revisdo, foi consultado o

prontuario médico.
3.7. Aspectos Eticos:

O projeto foi avaliado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Instituto de Medicina Integral
Professor Fernando Figueira. Os pesquisadores seguiram rigorosamente as normas da
resolucao 466/2012 do Conselho Nacional de Satde. A identidade do paciente foi mantida em
sigilo. Foi solicitado dispensa do TCLE (anexo 1), visto que nao foi conseguido contato com a

responsavel e a pesquisa se baseou exclusivamente em analise retrospectiva do prontudrio.
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V.  RELATO DE CASO

Lactente, 2 meses e 21 dias, admitida na Emergéncia Pediatrica do IMIP, com histéria
de febre diaria ha 14 dias associada a diarreia sem sangue ou muco, rash cutidneo e
irritabilidade. Ao exame fisico, foi evidenciado palidez cutanea (++/4+), rash urticariforme
difuso e edema em pés e maos. Nos exames laboratoriais da admissdo, foram evidenciados

anemia normocitica € normocrdmica, leucocitose e plaquetopenia.

Foram solicitados hemocultura e cultura de Liquido cefalorraquidiano negativas),
sorologias para doengas de transmissao vertical (Toxoplasmose, Rubéola, Citomegalovirus e
Herpes simples) e dengue ndo reagentes, além de Ultrassonografia de abdome total, normal.
As alteragOes laboratoriais encontradas foram: VHS e PCR aumentados, niveis reduzidos de

albumina (< 3,0) e persisténcia de aumento leucocitario (> 15.000).

No 4 dia de internamento hospitalar, diante da presen¢a da febre prolongada (> 5 dias)
+ 2 critérios clinicos (rash cutaneo e edema em maos e pés), marcadores inflamatorios
elevados, anemia importante (Hb < 7,0), leucocitose e hipoalbuminemia, foi confirmado o
diagnostico de doenga de Kawasaki atipica. Menor realizou ecocardiograma transtoracico

(ECOTT), que evidenciou dilatacdo de coronarias — CE 2,6 mm -.

O tratamento foi prontamente iniciado com imunoglobulina intravenosa (2 g/kg) e anti
agregante plaquetdrio oral (AAS — 43 mg/kg/dia). Novo ECOTT de controle apds 10 dias,

mostrou persisténcia da dilatacdo das coronarias - CE: 2,6 mm; CD proximal: 2,4 mm.

Menor evoluiu clinicamente bem, com remissdo de todos os sintomas e melhora
laboratorial apds tratamento adequado, sendo optado por reduzir a dose do AAS para 4
mg/kg/dia e alta para acompanhamento ambulatorial, apos 16 dias de internamento, mantendo

a dose de 4 mg/kg/dia.

Realizou novo ECOTT apds 4 meses da alta hospitalar, que evidenciou persisténcia da
dilatagcdo de coronarias — CE: 3,7 mm; CD: 2,4 mm. Foi entdo aumentada a dose do AAS para

5 mg/kg/dia. Novo ECOTT ap6s 01 més mostrou — CE: 1,7 mm; CD: 1,3 mm.

Dois meses apds, em consulta ambulatorial sem novas queixas € com EF normal, foi

suspenso o antiagregante plaquetario e se manteve estavel clinicamente desde entdo. Segue
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em acompanhamento regular com pediatria e cardiopediatria, mantendo-se a conduta

expectante.
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V. DISCUSSAO

E fundamental reconhecer e tratar a DK atipica prontamente, uma vez que o atraso no
diagnostico pode levar a complicagdes cardiacas graves, incluindo aneurismas coronarianos,
insuficiéncia cardiaca e morte subita. Entretanto, o diagnostico da DK atipica ¢ um desafio, ja
que muitos dos sinais e sintomas classicos podem estar ausentes. Para o correto
reconhecimento diagndstico e tratamento da forma atipica, ¢ fundamental a familiarizagao
com a apresentacdo classica da DK e também com as manifestacdes clinicas atipicas da

doencga.'*’

A prevaléncia da DK atipica permanece incerta’. Um relatorio retrospectivo
envolvendo 242 criangas japonesas com DK tratadas em um unico centro ao longo de nove
anos identificou que 10% dos pacientes foram diagnosticados com DK atipica, valores altos,
ainda que a amostra em questdo tenha sido limitada, podendo ndo representar a verdadeira
incidéncia da doenga®. Assim como a paciente do caso, que tinha 2 meses de idade, a DK
atipica parece ser mais prevalente em lactentes menores de seis meses de idade, como
evidenciado por uma revisao retrospectiva envolvendo 44 criangas com DK, em que 5 dos 11
lactentes (45%) apresentaram a forma atipica da doenca em comparagdo com 4 dos 33 (12%)

das criancas mais velhas’.

O sintoma mais frequente na DK atipica ¢ febre persistente por cinco ou mais dias,
porém esta pode estar ausente ou passar despercebida em lactentes. Pacientes portadores de
Doenca de Kawasaki atipica evidenciam menos de quatro sinais de inflamag¢ao mucocutanea,
sendo que alguns apresentam apenas febre e ndo apresentam nenhum outro sintoma clinico

relacionado a DK,

E importante salientar que a linfadenopatia cervical, manifestacio mais predominante
da doenga, estava ausente na paciente do caso. Isso pode ser observado em um nimero
significativo de criancas, tanto na forma tipica quanto na incompleta da doenca de Kawasaki.
Com efeito, até 90% dos casos de Doenca de Kawasaki atipica ndo apresentaram adenopatia,
enquanto 40 a 50% das criangas que preencheram os critérios diagndsticos para a doenca

tipica ndo apresentaram este sinal clinico®.
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A paciente em questio apresentava um rash urticariforme, achado que esta ausente em
aproximadamente metade das criancas com Doenca de Kawasaki atipica, em comparagdo com
somente 7 a 10% das criancas com a doenca de Kawasaki tipica®. Em relagdo as alteracdes
periféricas dos membros, também encontradas na paciente, observou-se que em torno de 40%
dos casos de Doenga de Kawasaki atipica ndo apresentaram eritema palmar, edema dorsal ou
descamacao periungueal, ao passo que apenas 15% dos casos de DK tipica ndo exibiram essas

manifestacdes’.

Por fim, as alteragdes das mucosas, ausentes na paciente em questdo, sao as mais
tipicas da doenca de Kawasaki, presentes em mais de 90% das criangas com ambas as formas

da doenca®.

Os outros critérios que contribuem para o diagndstico de DK atipica incluem aumento
dos reagentes de fase aguda (PCR > 3 mg/dL [> 30 mg/L] ou VHS > 40 mm/hora), contagem
de leucocitos > 15.000/microl, anemia normocitica, normocromica para a idade, contagem
de plaquetas > 450.000/microl. apos sete dias de doenca, piuria ndo neutrofilica (estéril)

devido a uretrite na DK (> 10 leucocitos/campo de alta poténcia), nivel sérico de alanina

aminotransferase > 50 unidades/L e nivel sérico de albumina < 3 g/dL"*.

O ecocardiograma ¢ uma ferramenta importante para o diagnostico precoce de
complicagdes cardiovasculares em pacientes com DK atipica®. A presenga de anormalidades
cardiacas detectadas por meio de ecocardiografia, apesar de ndo estarem incluidas nos
critérios diagndsticos para a DK, fornece suporte em casos atipicos de DK, assim como a
paciente do caso. As anormalidades ecocardiograficas sugestivas de DK incluem aneurismas
da artéria coronaria (ndo comuns antes de 10 dias da doenga), achados consistentes com
arterite coronariana (por exemplo, o escore Z de artérias coronarias >2,5 e a auséncia de
estreitamento das artérias corondrias), diminuicdo da contratilidade ventricular esquerda,
regurgitagdo valvar leve (principalmente da valva mitral) e derrame pericardico. Porém, vale
salientar que nenhum desses achados ¢ patognomoénico para a DK, mas o alargamento
significativo das artérias coronarias € incomum em outras condigdes. Além disso, o
alargamento leve das artérias corondrias as vezes ¢ observado em criangas com outras doengas
febris.” Um estudo prospectivo de ecocardiogramas em criangas febris constatou que

condi¢des além da DK podem estar associadas a algum grau de alargamento das artérias
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corondrias. Em outro estudo, foi demonstrado que apenas criancas com DK apresentaram
escores Z de artérias corondrias >2,5, sugerindo que esse ponto de corte ¢ um marcador

confiavel da DK,

Apo6s um diagndstico preciso da doenga de Kawasaki, ¢ imprescindivel realizar um
planejamento adequado para o tratamento. Para isso, € necessario identificar corretamente as
caracteristicas que aumentam a probabilidade de que uma crianga com DK atipica possa se
beneficiar do tratamento com IVIG. Dentre as quais: Ecocardiograma anormal, febre por sete
ou mais dias, mesmo sem achados clinicos ou laboratoriais sugestivos, em uma crianga com
menos de seis meses de idade com uma maior probabilidade de ter DK do que qualquer outro

diagnostico alternativo®”.



VI.
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CONCLUSAO

E de suma importancia o conhecimento dos critérios clinicos para o diagndstico da
doenca de Kawasaki e doenca de Kawasaki atipica, especialmente no contexto de diagnostico

diferencial naquelas criangas com febre inexplicada por mais de 5 dias.

O diagnostico precoce permite o inicio oportuno da terapia adequada, impactando
diretamente na morbimortalidade do quadro, reduzindo as sequelas cardiovasculares e o
tempo de permanéncia hospitalar. A paciente em questdo, de 2 meses e 21 dias, evoluiu de
forma favoravel e com remissao completa das alteragdes cardiovasculares, mesmo com inicio

tardio da terapia com Imunoglobulina Endovenosa e o antiagregante plaquetario.

O estudo demonstra a importancia do conhecimento dos critérios clinicos para o

diagnostico da Doenga de Kawasaki e de suas formas atipicas.
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VIIl.  Apéndice 1

Instituto de Medicina Integral Prof. Fernando Figueira ®
Escola de Pds-graduacdo em Saude o

Materno Infantil Instituicdo Civil
Filantrdpica IMI P

SOLICITAGAO DE DISPENSA DO TERMO DE
CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE)

Solicito a dispensa da aplicagdo do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido do projeto
de pesquisa intitulado SINDROME DE KAWASAKI ATIPICA EM MENOR DE 4 MESES: UM
RELATO DE CASO, visto que paciente teve alta, ndo conseguimos contato telefonico e a
pesquisa se baseara exclusivamente em analise retrospectiva do prontuario.

Nestes termos, me comprometo a cumprir todas as diretrizes e nhormas regulamentadoras
descritas na Resolucao 466/12 do CNS/CONEP e suas complementares no que diz respeito
ao sigilo e confidencialidade dos dados utilizados.

Recife, 15 de Setembro de
2023

Pesquisador Responsavel / Orientador

(Assinatura e Carimbo)
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