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 Sindrome linfomucocutanea ou poliarterite
nodosa infantil.

e Conceito: Vasculite febril da infancia de origem
desconhecida.

e Descrita pelo Dr. Tomisaku Kawasaki em 1967 no
Japao.

e 1°Simpdsio Internacional — 1984 (trienal — Havai/
Japao)
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e Os maiores indices da . “

doenca se encontram na Asia, América do
Norte e Europa.
e Japao *

e 184,6/100.000 criancas com menos de 5 anos.
(2008)

 Maior incidéncia em janeiro e em junho;
 Menor incidéncia em outubro.

*9th |nternational Kawasaki Disease Symposium
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Infecciosa e Multifatorial :
e Ambiental- sazonalidade;

e |dade —acomete criancas menores de 05 anos
(imunidade relativamente imatura);

e Suscetibilidade genética * - Y. Onouchi identificou
polimorfismo do gene ITPKC que confere
suscetibilidade a Doenca de Kawasaki;

*Onouchi Y, Identification of susceptibility genes for Kawasaki disease. Jpn. J. Clin.
Immunol., 33 (2) 73 - 80 (2010)



e Alteracoes histologicas

e Vasculite sistémica generalizada;
* Predilecao pelos vasos de médio calibre

e Artérias coronarias;

e Verifica-se um infiltrado neutrofilico nos primeiros
07 a 09 dias, com rapida transicao para
mononuclear — linfocitos T CD8 e IgA*

*Possibilidade de a DK ser resultado de um agente infeccioso: Rowley AH, Shulman ST. New
developments in the search for the etiologic agent of Kawasaki disease. Curr Opin in Pediatr.
2007;19:71-4.
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Figura 8 - Diagnastico histopatoldgico: arterite necrotizante segmentar em variados estadios de
organizacao em vasos de médio calibre - A) necrose fibrindide extensa: Bl trombose.
(Reproduzida do short course #3 - Systemic Vasculitis - da United States and Canadian Academy
of Pathology, 1997).

o Alteracoes histologicas

e Edema das células endoteliais — degeneracao
nuclear — edema e inflamacao da camada
adventicia;

e Destruicao da lamina elastica interna e externa —
aneurismas ;

e Proliferacao de fibroblastos — estenoses,
calcificacoes e formacao de trombos;



Febre
Congestao Ocular

Alterac¢oes da Cavidade Oral

Exantema Polimorfo

Alteracoes nas Extremidades

Linfoadenopatia Cervical Aguda Nao
Supurativa

*Febre associado a 4 critérios.

95 a 99%
88%
90%

92%

88 a 94%

50a75%



Febre

Obrigatoria;

Alta — 38 a 40°C;
Remitente, continua;
Com ou sem rinorreia;

Etiologia desconhecida e
por mais de 05 dias;

Dura 01 a 02 semanas em
pacientes tratados e 05
semanas se nao tratada.




Congestao Ocular

Conjuntivite bilateral
bulbar;

Nao exsudativa;
Inicio: 02 a 04 dias apos
inicio da febre;

Regride em 01 a 02
semanas.

Uveite anterior pode estar
presente;




Alterac¢ao da Cavidade Oral

Labios hiperemiados,
ressecados, com fissuras e
descamativa;

Lingua em fambroesa;

Hiperemia faringea.
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Exantema Polimorfo

Surge entre 0 1° e 0 2° dia de
febre;

Inicialmente em tronco,

evoluindo para extremidades;

Diagnodstico improvavel se
vesiculas e bolhas estiverem
presentes.

Figura 4. Paciente con enfermedad de Kawasaki; el exantema
maculopapular se inicid en extremidades v se extendio al tronco.
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Figura 5. La distribucion del exantema en enfermedad de Kawasaki
ez difusa y se observa frecuentements en la cara formando una
seudomascara.



Alterag¢ao nas extremidades

Eritema palmar e plantar
e/ou edema de maos ou
pés;

Surge dentro de 05 dias;

Descamacao periungueal
cerca de de 10 a 15 dias
apos o inicio do quadro.

Figura 7. Notese & eritema en las palmas gue a menudo es llama-
tivo, sufriendo un cambio abrupto de lo normal al eritema superfi-
cial.

Figura 8. Mofese en este paciente con enfermedad de Kawasaki
descamacion cutanea que se inicio alrededor de las ufias y a2
extendic a las palmas y las plantas en forma de guante v calcetin
respeciivaments.
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Linfoadenopatia Cervical Aguda Nao Supurativa

e Adenomegalia firme, nao
flutuante, dolorosa e nao
supurativa;

e Pode estar presente desde
o inicio da doenca;

e Diametrosentre1,5a7cm;
e Uni o bilateral;

e Torcicolo e rigidez de nuca
podem acompanhar o
qguadro.




e Essencialmente clinico.

e Laboratorial (inespecifico)

QuaDRO 2: Achados laboratoriais na doenga de Kawasaki

€ Leucocitose com neutrofilia e desvio tara esquerda

Leucocitose com neutrofilia e desvio para esquerda
Anemia normocitica € normocromica

Elevacao da velocidade de hemossedimenrtacao
Elevacao da proteina C reativa

Trombocitose Y,
Aumento moderado de transaminases
Hipoalbuminemia
Piaria esteril
Liquor com pleocitose com predominio de mononucleares
Hiponatremia

Liquido sinovial com leucocitose
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*Plaguetose podendo atingir mais de 1.000.000/mm3



105 da doenga d

elho cardiovascular
® Miocardite, pericardite, regurgitacdo valvular, aneurismas de artérias corondrias

® Poliartrite e/ou artralgia
® Rabdomiolise

Aparelho gastrointestinal
® Diarreia, dor abdominal, vomitos, disfuncdo hepdtica, pancreatite, vesicula hidrdpica, colangite,
intussuscepcdo, pseudo-obstrucdo intestinal, ascite, infarto esplénico

Aparelho pulmonar
® Sintomas influenza-like, derrame pleural
® Infiltrado pulmonar reticulogranular
®  Atelectasia

Aparelho geniturindrio
® Uretrite, prostatite, cistite, priapismo, insuficiéncia renal aguda, nefrite intersticial, orquite, sindrome
nefrotica

Sistema nervoso central
® Meningite asséptica
® Surdez neurossensorial

Pele e anexos
® Fritema e induracido em sitio de vacinacio de BCG
® linhas de Beau
® (Gangrena de dedos

Fonte: Newburger JW* Kim DS,* Bowley AH,* Chung C].° Satou GM,” Pinna GS*
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e of disease tha marly affects
EhTPP d*)elwedfnl:-efyﬂft h',.'w:‘ 5
non-contagious infaction. Symptoms include:

® Pink eye

m Oral mucosal change
m Enlarged lymph nodes
B Fatchy rash

B Pesling skin

_ Heart muscle

€)1 2004 - Crplication not parmittad inflammatian
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\ I'able 4 Multivariable logistic regression analysis of risk factors for
2 NCa COro ! developing CAA
Variables Odds ratio (95% CI) p value

Patients younger than 1 year
Number of symptoms 0,494 (0.281-0.871) 0.015

Patients older than 5 years

Days of post-IVGG fever 1.958 (1.098-3.492) 0.023

Harada score 3455 (1.012-11.796) 0,045

CI confidence interval, CAA coronary artery abnormality, [VGG
intfravenous gamma globulin

') ; e
g all. Risk actors for Kawasaki disease-associated cord “‘w 8
differ depending on age. Eur J Pediatr (2009) 168:1315-1321 '
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013 5i T et al. Long-term consequences of Kaw38aki'e 3
10 to 21 year foIIow-up study of 594 patients. Circulation. 1996;94:1379-8 \"""
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e Fase Aguda —01 a 02 semanas
 Febre e os outros sinais agudos presentes;

e Fase Subaguda — 02 semanas
e Quando a febre e os sinais agudos cedem;

 Pode persistir: irritabilidade, anorexia e congestao
conjuntival;

e Esta associada a descamacao, trombocitose,
desenvolvimento de aneurismas coronarianos e risco
de morte subita.



] “
“' "t et
iy
¥
A

.\

-

£ L)

’\
¥
»

- Fases da

-

\

e Fase de Convalescenca —apos 06 a 08 semanas

e Quando todos os sinais clinicos desaparecem até o
VHS retornar ao normal;

 Fase Crbnica
e Pacientes com complicacoes cardiacas;
e Risco de ruptura do aneurisma.
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Quapro 4: Diagnosticos diferenciais da doenca de Kawasaki

Sindrome de Stevens Johnson

Farmacodermias

Exantemas virais febris (sarampo, adenovirus, enterovirus, virus Epstein-Barr)
Artrite reumatoide juvenil ] ]

Sindrome da pele escaldada estafilococica

Sindrome do choque toxico

Leptospirose

-

Intoxicaca r mercurio

Sarampo
Escarlatina

Febre maculosa
Eritema perineal toxinomediado recorrente
Linfadenites cervicais bacterianas
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O tratamento da doenca de Kawasaki na fase aguda
visa:
— reduzir a resposta inflamatoria na parede da artéria

coronaria e prevenir a vasculite com suas consequéncias
(trombose e aneurisma).

e A terapéutica nas fases subaguda e de convalescenca
objetiva prevenir a isquemia miocardica e o infarto.
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Fases da Doenca Caracteristicas

Fase Aguda
Imunoglobulina Venosa (IVIG) 2g/Kg infusdo continua por 10 a 12h (fazer
nos primeiros 10 dias)
Aspirina VO (Dose anti-inflamatodria) 100mg/Kg/dia x4 durante 14 dias ou 03 dias
sem febre
Fase de Convalescenca
Aspirina VO (Dose antiplaquetaria) 03 a 05mg/Kg/dia até 6 a 8 semanas
Anormalidades Coronarianas
Aspirina VO (Dose antiplaquetdria) 03 a 05mg/Kg/dia
Clopidogrel 01mg/Kg/dia
Trombose Coronariana Aguda
Fibrinolitico Estreptoquinase, Uroquinase e Ativador do

Plasminogénio
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e 10 a 15% das criancas tera persisténcia da febre ou
recrudescéncia em 48 h - maior risco de aneurismas™;

e 22 opcao para imunoglobulina: corticoesterodides

— Pulso de metilprednisiolona 30mg/kg em 2 a 3h 01x/dia
durante 03 dias.

— Ap0Os segunda tentativa do uso de IVIG e com persisténcia
da febre;

*8th International Kawasaki Disease Symposium
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* Manter a asplrma ate normallzagao dO numero

de plaquetas,

coronarianas

* Crianca com
prolongado ¢

contra varice
Reye.

guando nao ha anormalidades
ao ecocardiograma;

esao coronaria e em uso
e salicilato deve ser imunizada
a e influenza — Evitar Sindrome de
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e Estudo realizado por Nakamura * e
colaboradores encontrou:

— Prevaléncia da morbidade de 0,57%
e Homens (0,63%) maior do que em mulheres (0,32%).

e |etalidade
— No Japao é de 0,8% ** e nos EUA é de 0,17%.

— Devido a sequelas cardiacas.

*Tsuji T, Suzuki J, Shimamoto R, Yamazaki T, Ohomoto Y, Iwasawa K, et al. Morbidity
Prevalence Rate of Kawasaki Disease Assessed by Single Cross-Sectional History-Taking. Int

Heart ) 2007;48:615-21
**Rowley AH, Shulman ST. Kawasaki syndrome. Clin Microbiol Rev.1998;11:405-11.
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e Em virtude do provavel risco de maior morbidade e
mortalidade em adultos com DK prévia, é
recomendado que todas as criancas (incluidas aquelas
sem envolvimento cardiovascular) sejam
acompanhadas a cada periodo de trés a cinco anos

por meio de exames.



Obrigada!
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