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QUANDO CRIANCAS COM DOENCA DE KAWASAKI CRESCEM
WHEN CHILDREN WITH KAWASAKI DISEASE GROW UP

A Doenga de Kawasaki (DK) ¢ uma vasculite sistémica
aguda, autolimitada, de etiologia ainda desconhecida, que
ocorre tipicamente em criangas menores de cinco anos, e foi
descrita primeiramente pelo pediatra japonés Tomisaku
Kawasaki, em 1967.

Originalmente condigdo rara, a enfermidade tornou-se a
causa mais comum de doengas cardiacas adquiridas no grupo
pediatrico em paises desenvolvidos. Estima-se que mais de
10.000 novos casos sdo diagnosticados anualmente no Japao e,
embora seja o pais com maior percentual de casos relatados e
estudos de seguimento conduzidos, existem muitos casos ao
redor do mundo em populagdo ndo-japonesa.

A maioria dos pacientes parece ter progndstico benigno,
porém uma parcela de pacientes com aneurismas de artérias
coronarias tem risco para eventos isquémicos e tromboéticos que
podem resultar em infarto miocardico, insuficiéncia cardiaca
congestiva ou morte stibita.

A sindrome clinica aguda ¢ caracterizada por febre
elevada durante aproximadamente cinco dias associada a rash,
hiperemia conjuntival bilateral, eritema de labios e orofaringe,
edema em palma das maos e planta dos pés e, na fase de
convalescenc¢a, descamagdo periungueal. Acima de 25% das
criangas ndo tratadas irdo desenvolver injuria permanente nas
artérias coronarias com infiltracao de células inflamatorias na
parede arterial, destrui¢do da lamina eléstica interna, necrose de
células musculares lisas, proliferagdo miointimal e formagao
subsequente de aneurismas.

A administragdo de imunoglobulina via endovenosa,
recomendada desde 1986, associada a aspirina, nos primeiros
dez dias ap6s o inicio da febre, reduz a incidéncia de aneurismas
de25%para3%a5%.

Aneurismas gigantes (> 8§ mm) persistentes estdo
associados a anormalidades coronarianas residuais, conhecidas
por apresentarem alto risco para complicagdes tardias,
incluindo trombose, estenose e calcificacdo, potencialmente
levando ao infarto do miocardio e taxa de mortalidade tardia
significativa.

Embora aparentemente com menor risco, pacientes com
grandes aneurismas (6 a 8§ mm) inicialmente também tiveram
achados angiograficos coronarianos mais tarde durante a vida.
Esta bem estabelecido que esses pacientes, nos quais o fluxo
sanguineo € lento e o risco de trombose ¢ alto, irdo necessitar de
acompanhamento terapéutico (anticoagulantes sistémicos e
aspirina) e seguimento através de exames de imagem periddicos
(ecocardiograma, ECG, teste de estresse e cintilografia
miocardica). Felizmente, individuos com aneurismas residuais
grandes ou gigantes representam menos de 1% dos pacientes
p6s-DK na infancia.

Pacientes com aneurismas bem definidos durante a DK,
porém pequenos, representam a maioria daqueles que tiveram
aneurismas coronarianos durante a doenga aguda, mas ¢ ainda a
pequena minoria da populagao total com DK.

Desde que a terapia com imunoglobulina foi
normatizada, poucos pacientes evoluiram com aneurismas.
Aproximadamente metade dos pequenos aneurismas ira
regredir ao longo do tempo. Para determinar o risco de eventos
coronarianos tardios para tais pacientes, uma tentativa de reunir
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casos de longos seguimentos deve ser feita, documentando
mortes ou complicagdes tardias, quase sempre associadas a
aneurismas gigantes.

Infelizmente, em muitos desses trabalhos, o estado
inicial das artérias coronarianas ndo ¢ enfatizado ou mesmo
especificado. Durante os ultimos 25 anos, 94% a 98% dos
pacientes que apresentaram DK nao tiveram aneurismas, sendo
que 80% a 85% pertenciam ao grupo antes do advento da terapia
com imunoglobulina.

Além do comprometimento coronariano, os pacientes
podem se apresentar com incompeténcia valvar, devido a
cicatrizacdo dos folhetos apds processo inflamatério; ou
dilatacdo progressiva da raiz da aorta, incluindo ainda
miocardite difusa seguida de fibrose miocardica, levando a
disfungdes na contratilidade e relaxamento cardiacos que, por
sua vez, podem resultar em arritmias e insuficiéncia cardiaca
congestiva.

Ha, em crescimento, uma populagio de adultos jovens
p6s-DK na infincia com doenga coronariana potencialmente
importante, assim cardiologistas devem estar suficientemente
familiarizados com os sinais e sintomas da DK aguda para
permiti-los questionar ao paciente ou seus parentes sobre um
antecedente compativel com DK, quando a doenca ndo foi
diagnosticada.

Devido a etiologia ainda ser desconhecida, ndo ha
nenhum teste diagnostico especifico que possa ser utilizado
para fazer um diagnostico retrospectivo. Estudos de imagem,
como radiografia de térax ou angiotomografia multislice para
detecgdo de calcificagdes na parede arterial, onde o aneurisma
formado foi remodelado, podem ser uteis para identificar
pacientes com antecedente de DK. Ressonancia magnética esta
emergindo como a modalidade de escolha para visualizar danos
estruturais tardios apds DK. A diferenciagdo de aneurismas
ateroscleroticos com a DK deve ser auxiliada pela angiografia.
Ao passo que a aterosclerose tende a envolver a parede arterial
difusamente, a DK resulta em anormalidade focal apenas no
local de aneurisma prévio.

Segundo a estratificacdo de risco da Associacdo
Americana do Coracdo (AHA) para DK, aqueles que
sobreviveram com aneurismas grandes ou gigantes (niveis [V
e V) devem ser rigorosamente acompanhados por estudos de
imagem. Conduta medicamentosa ou cirurgica pode ser
requerida. Para pacientes com aneurismas pequenos a médios
(nivel IIT) sao recomendadas pequenas doses de aspirina até a
regressao dos mesmos e, ainda, acompanhamento
cardiologico anual com testes ndo-invasivos.

As orientagdes para pacientes sem mudangas
coronarianas em qualquer estagio da doenga ou para pacientes
com ectasia coronariana transitoria (niveis I e II), os quais
representam 95% de todas as pessoas que tiveram DK na
infancia, aconselha-se avaliagdo de risco cardiovascular em
intervalos de cinco anos.
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Por ndo terem risco aumentado para eventos conhecido atualmente sobre os riscos tardios em suas
cardiovasculares na vida adulta, aconselha-se que os circunstancias particulares. E possivel que a natureza dessa
cardiologistas devam ser cautelosos quando as recomendacdes de doenga enigmatica possa mudar com o passar do tempo, mas no
seguimento, mesmo que minimas, possam ter efeito emocional conhecimento atual ¢ importante salientar que, como médicos,
significativo, pois estas criangas foram consideradas portadoras devemos ser criteriosos e ndo devemos ‘“criar pacientes” entre
dedoengabenignanainfancia. individuos que ndo mostraram ter risco tardio aumentado para

Os psiquiatras afirmam que classificar como um doenga cardiaca.
potencial paciente para cronicidade ou de alto risco cardiaco
pode afetar a percepgdo do paciente em relacdo a sua propria BIBLIOGRAFIA
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A Sociedade Brasileira de Cardiologia e a Associagdo Médica Brasileira enviaram carta ao Sr. Presidente da Reptiblica
protestando contra a manifestagao critica do mesmo sobre a atuagdo dos médicos brasileiros. Ao contrario do que afirmou
o Sr. Presidente, a enorme maioria destes profissionais trabalha em situagdes precarias, sem o subsidio de exames
auxiliares ¢ com baixos salarios, nada tendo a ver com as condigdes laborais da minoria dos médicos que atendem na
Avenida Paulista. Ressalte-se, ainda, que muitos deles atendem, também, em hospitais publicos, com grande afluéncia de
doentes, baixos salarios e, nem sempre, com adequadas condigdes de trabalho.

Justo e oportuno este protesto contra a fala de quem parece ndo conhecer quao oneroso, dificil, cansativo € o trabalho dos
médicos por todo este Brasil.

Os Editores da Revista da Faculdade de Ciéncias Médicas de Sorocaba solidarizam-se com a Associagdo Médica
\]iasileira e a Sociedade Brasileira de Cardiologia. /
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