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A Doenca de Kawasaki (DK), também conhecida como sindrome linfonodal mucocutinea, é
uma vasculite sistémica de etiologia desconhecida que afeta predominantemente criancas menores de
cinco anos. Caracteriza-se por inflamacdo dos vasos sanguineos de pequeno e médio calibre,
especialmente as artérias coronérias, e é a principal causa de doenga cardiaca adquirida em criangas nos
paises desenvolvidos. Esta revisdo narrativa de literatura reuniu artigos publicados nos tltimos dez anos
nas bases de dados PUBMED e SciELO, objetivando indicar na literatura selecionada a fisiopatologia e
as principais manifesta¢des clinicas da Doenga de Kawasaki. Concluiu-se que a DK é uma condicéo
pedidtrica complexa e potencialmente grave, que requer diagndstico e tratamento rdpidos para prevenir
complicagdes sérias, especialmente cardiovasculares. Embora a etiologia permaneca incerta, avangos no
manejo terapéutico tém melhorado significativamente o prognéstico dos pacientes. A continuidade do
acompanhamento e a vigilincia de complicacdes sdo essenciais para garantir a saide a longo prazo das
criangas afetadas.

Palavras-chave: Sindrome de Linfonodos Mucocutineos. Doenca de Kawasaki. Sinais e Sintomas.

Kawasaki Disease (KD), also known as mucocutaneous lymph node syndrome, is a
systemic vasculitis of unknown etiology that predominantly affects children under five years of age. It
is characterized by inflammation of small and medium-sized blood vessels, especially the coronary
arteries, and is the main cause of acquired heart disease in children in developed countries. This narrative
literature review brought together articles published in the last ten years in the PUBMED and SciELO
databases, aiming to indicate the pathophysiology and main clinical manifestations of Kawasaki Disease
in the selected literature. It was concluded that KD is a complex and potentially serious pediatric
condition that requires rapid diagnosis and treatment to prevent serious complications, especially
cardiovascular ones. Although the etiology remains uncertain, advances in therapeutic management have
significantly improved the prognosis of patients. Continuity of monitoring and surveillance for
complications are essential to ensure the long-term health of affected children.
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La enfermedad de Kawasaki (EK), también conocida como sindrome ganglionar
mucocutdneo, es una vasculitis sistémica de etiologia desconocida que afecta predominantemente a nifios
menores de cinco afios. Se caracteriza por la inflamacién de los vasos sanguineos de pequefio y mediano
tamafio, especialmente las arterias coronarias, y es la principal causa de cardiopatia adquirida en nifios de
paises desarrollados. Esta revisién narrativa de la literatura reunié articulos publicados en los dltimos
diez afios en las bases de datos PUBMED y SciELO, con el objetivo de indicar la fisiopatologia y las
principales manifestaciones clinicas de la Enfermedad de Kawasaki en la literatura seleccionada. Se
concluyé que la EK es una condicién pedidtrica compleja y potencialmente grave que requiere un
diagnéstico y tratamiento ridpidos para prevenir complicaciones graves, especialmente cardiovasculares.
Aunque la etiologia sigue siendo incierta, los avances en el manejo terapéutico han mejorado
significativamente el pronéstico de los pacientes. La continuidad del seguimiento y la vigilancia de las
complicaciones son esenciales para garantizar la salud a largo plazo de los nifios afectados.

Palabras clave: Sindrome Mucocutédneo Linfonodular. Enfermedad de Kawasaki. Signos y Sintomas.

1 INTRODUCAO

A Doenca de Kawasaki (DK), também conhecida como sindrome linfonodal
mucocutinea, é uma vasculite sistémica de etiologia desconhecida que afeta predominantemente
criangas menores de cinco anos. Caracteriza-se por inflamacdo dos vasos sanguineos de pequeno
e médio calibre, especialmente as artérias corondrias, e é a principal causa de doenga cardiaca
adquirida em criangas nos paises desenvolvidos (KIM KY e KIM DS, 2016).

Em 2011, o Instituto de Medicina Integral Professor Fernando Figueira (IMIP) trouxe a

seguinte conceituagio e epidemiologia da DK:

A doenca de Kawasaki (DK) é uma vasculite sistémica aguda, autolimitada e de etiologia
,
desconhecida. E a principal causa de cardiopatia adquirida em criangas que vivem em
p p P q ¢as q
paises desenvolvidos. Foi descrita, inicialmente, no Japao, em 1967, como uma doenca
incomum caracterizada por febre prolongada, rash cutineo e linfadenopatia. Apés os
primeiros relatos, a doenga passou a ser descrita em todos os continentes. Embora seja
provavel uma etiologia infecciosa, o agente causal nio foi identificado.

Ao longo dos dltimos 25 anos, centenas de trabalhos foram publicados, relatando a
epidemiologia, patologia e achados clinicos da doenca de Kawasaki. Entretanto, permanecem
desconhecidas a etiologia e a patogenia, e ainda n3o se dispde de exames laboratoriais que
confirmem o diagndstico clinico. A DK acomete principalmente lactentes e pré-escolares,
embora sejam relatados, na literatura, casos entre escolares, adolescentes e adultos. Mais de 80%
dos casos ocorrem em menores de 5 anos, com 60% dos pacientes apresentando-se com menos
de 2 anos de idade e cerca de 25%, com menos de 1 ano. Existe uma discreta predominincia no
sexo masculino, com uma proporcio de 1,5:1.

A DK ocorre durante todos os meses do ano, sendo descrito, no Japio, aumento sazonal

durante os meses da primavera.
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A morbidade e a mortalidade da doenga estdo relacionadas como comprometimento das
artérias corondrias, que pode resultar no desenvolvimento de aneurismas, oclusio trombética e,
potencialmente, morte subita; 250 dos pacientes ndo tratados apresentam alteracdes
coronarianas que podem apresentar regressio total, parcial ou ocasionar sequela definitiva.

Como dito anteriormente, a etiologia da DK permanece desconhecida, mas acredita-se
que seja multifatorial, envolvendo fatores genéticos, ambientais e imunolégicos. Estudos
sugerem que uma resposta imunoldgica andmala a agentes infecciosos, como virus ou bactérias,
pode desencadear a doenga em individuos geneticamente predispostos. A sazonalidade da doenga
e a ocorréncia de surtos sugerem um possivel agente infeccioso, embora nenhum patégeno
especifico tenha sido identificado até o momento (BURNS JC, 2024).

O diagnéstico da DK é clinico, baseado nos critérios mencionados. Exames laboratoriais
podem mostrar aumento dos marcadores inflamatérios, como proteina C-reativa (PCR) e
velocidade de hemossedimentacio (VHS), anemia, leucocitose com neutrofilia, e trombocitose.
Outros achados podem incluir hipoalbuminemia, elevac¢io das enzimas hepéticas e pidria estéril.
A ecocardiografia é fundamental para a avaliacdo das artérias corondrias e detec¢io de
aneurismas. Em casos atipicos, onde nem todos os critérios estdo presentes, mas ha suspeita
clinica alta, o diagnéstico pode ser suportado por achados laboratoriais e ecocardiogréificos
(GALLIZZI R, CORSELLO G e PAJNO GB, 2020; KUO HC, 2023; SAGUIL A, FARGO M e
GROGAN S, 2015; SINGH S, JINDAL AK e PILANIA RK, 2018).

Tendo em vista a grande importincia desta temdtica, o estudo presente objetiva indicar
na literatura selecionada a fisiopatologia e as principais manifesta¢Ges clinicas da Doenca de

Kawasaki.

2 METODOS

Trata-se de uma revisio narrativa de literatura que utilizou artigos publicados de forma
integral e gratuita nas bases de dados U.S. National Library of Medicine (PUBMED) e Scientific
Electronic Library Online (SciELO). Deu-se preferéncia para a bibliografia publicada nas linguas
inglesa, portuguesa, espanhola e francesa. Os unitermos utilizados para a busca foram
“Mucocutaneous Lymph Node Syndrome” e “Kawasaki Disease”, ambos presentes nos Descritores
em Ciéncias da Satide (DeCS). Para a filtragem dos estudos, utilizou-se o operador booleano

“OR” no cruzamento dos unitermos.
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Visando uma abordagem mais atual acerca do objetivo almejado, um recorte temporal foi
incorporado 2 filtragem, que incluiu pesquisas publicadas nos dltimos dez anos. No entanto,
livros referéncia da medicina também foram consultados no intuito de melhor conceituar os
termos aqui utilizados, trazendo maior assertividade e confiabilidade 4 pesquisa.

Nos meses de abril e maio de 2024, os autores deste trabalho se dedicaram a uma busca
minuciosa pelos estudos elegiveis dentre aqueles encontrados. A sele¢io incluiu a leitura dos
titulos dos trabalhos, excluindo aqueles cujo tema n3o era convergente com o aqui abordado.
Posteriormente, realizou-se a leitura integral dos estudos e apenas 56 dos 5827 artigos
encontrados foram utilizados aqui de alguma forma. As etapas citadas foram descritas na figura
a seguir (Figura 1)(Figura 2):

Figura 1 - Artigos encontrados na PUBMED: metodologia utilizada

“Kawasaki Disease” Excluséo:
OR “ Mucocutaneous Néo relacionados ao tema
Lymph Node Indisponiveis
Syndrome” Total excluidos: 5720
v
7762 artigos >| >eleolonados 6773 Incluidos 53 artigos
encontrados na base artigos > g
de dados PUBMED

Refinamento:
« Recorte temporal: tltimos 10
anos
- Artigo completo e gratuito

Fonte: ALCANTARA VS, et al., 2024.
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Figura 2 - Artigos encontrados na SciELO: metodologia utilizada

“ Kawasaki Disease” Excluséo:

OR “Mucocutaneous Nao relacionados ao tema

Lymph Node Indisponiveis

Syndrome” Total excluidos: 51

v

92 artigos Selecionados 54 . .

encontrados na base artigos » Incluidos 3 artigos
de dados SciELO

Refinamento:
« Recorte temporal: tltimos 10
anos
« Artigo completo e gratuito

Fonte: ALCANTARA VS, et al., 2024.

,
Ademais, vale ressaltar que esta pesquisa dispensou a submissio ao Comité de Etica em Pesquisa (CEP), tendo em
vista que nio aborda e nem realiza pesquisas clinicas em seres humanos e animais. Por conseguinte, asseguram-se
os preceitos dos aspectos de direitos autorais dos autores vigentes previstos na lei (BRASIL, 2013).

3 RESULTADOS E DISCUSSOES

A fisiopatologia da DK envolve uma resposta inflamatéria exuberante que leva a
infiltracdo de células inflamatérias nos vasos sanguineos, causando vasculite. Essa inflamagio
afeta principalmente as artérias corondirias, mas também pode envolver outros vasos de médio e
pequeno calibre. As fases da doenga podem ser divididas em trés: fase aguda (uma a duas
semanas), fase subaguda (duas a quatro semanas) e fase de convalescenca (apés 4 semanas)
(AGARWAL S e AGRAWAL DK, 2017; DIETZ SM, et al., 2017; GALEOTTI C, et al., 2016;
MARCHESI A, et al., 2018; NEWBURGER JW, TAKAHASHI M e BURNS JC, 2016; RIFE
E e GEDALIA A, 2020; ROBERTS JE e HENDERSON LA, 2021; SEKI M e MINAMI T, 2022).
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A fase aguda caracteriza-se por febre alta e persistente, associada a manifestacdes
mucocutineas e linfadenopatia cervical. Durante a fase subaguda, a febre geralmente resolve,
mas podem surgir complica¢des cardiacas, como aneurismas coronarianos. J4 na fase de
convalescenga, a inflamacio sistémica diminui, mas os danos vasculares podem persistir,
necessitando de acompanhamento continuo (SCHERLER L, et al., 2022).

Quanto as manifesta¢des clinicas na DK, pode-se dizer que existe um conjunto de sinais
e sintomas caracteristicos. Para o diagnéstico, é necessiria a presenca de febre persistente por
pelo menos cinco dias e pelo menos quatro dos cinco critérios principais: febre alta (geralmente
acima de 39°C), conjuntivite bilateral ndo purulenta, alteragdes em l4bios e cavidade oral (labios
fissurados e eritematosos, lingua em framboesa e hiperemia da mucosa oral), alteracdes nas
extremidades (eritema e edema das palmas das mios e plantas dos pés, seguido por descamagio
periungueal), exantema polimorfo (rash cutineo variado, que pode ser maculopapular,
escarlatiniforme ou eritema multiforme-like) e linfonodo cervical tinico com didmetro maior
que 1,5 centimetros.

Ademais, afirma-se que as complica¢Ges cardiacas sio a principal preocupagio na DK. A
vasculite das artérias corondrias pode levar a formacdo de aneurismas, trombose e infarto do
miocérdio. Cerca de 20-259% das criancas nio tratadas desenvolvem aneurismas coronarianos. O
acompanhamento ecocardiogrifico é essencial para a deteccio precoce dessas complicaces
(FUKAZAWA R, et al., 2020; KUO HC, 2017).

O prognéstico da Doenca de Kawasaki é geralmente bom se tratada precocemente. No
entanto, as complicagdes cardiacas podem ter implicacdes a longo prazo. Criangas com
aneurismas coronarianos necessitam de acompanhamento cardiolégico continuo, com
ecocardiografias periédicas e, em alguns casos, testes de estresse ou angiografia coronariana. O
manejo a longo prazo pode incluir terapia antiplaquetdria crénica e, em casos de grandes

aneurismas, anticoagulagio.

CONCLUSAO

A Doenca de Kawasaki é uma condi¢io pediitrica complexa e potencialmente grave, que
requer diagndstico e tratamento rdpidos para prevenir complicacSes sérias, especialmente
cardiovasculares. Embora a etiologia permaneca incerta, avancos no manejo terapéutico tém

melhorado significativamente o progndstico dos pacientes. A continuidade do acompanhamento
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e a vigilincia de complicacdes sdo essenciais para garantir a satide a longo prazo das criancas

afetadas.
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