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Como Eu Faco Diagnostico e Avaliacao Ecocardiografica na Doenca

de Kawasaki

My approach to assess Kawasaki disease by echocardiogram

" Hospital Evangélico de Cachoeiro de Itapemirim’ — Cachoeiro de Itapemirim, ES, Brasil.

Andressa Mussi Soares’

Resumo

A doenga de Kawasaki (DK) é a causa mais comum
de doenca adquirida em criangas ao redor do mundo.
Seu espectro variado a torna instigante, interessante e de
grande desafio, nao s6 no diagnéstico, mas em todo o
acompanhamento sequencial.

A DK é uma doenca aguda e autolimitada, de etiologia
desconhecida, constituindo-se em uma vasculite de artérias
de tamanho médio e afetando principalmente as artérias
corondrias em aproximadamente 25% dos pacientes
nao tratados e por volta de 4% a 5% dos tratados com
Imunoglobulina Intravenosa (IGIV), com consequente
formacdo de aneurismas das artérias corondrias.”? Outras
artérias, como artérias subcldvias, braquial, axilares, ilfacas,
femorais e, ocasionalmente, aorta abdominal e artérias renais,
podem ser acometidas.

O diagnéstico da doenga ainda é eminentemente clinico e
segue os critérios classicos estabelecidos pela American Heart
Association (AHA),* segundo os quais a febre deve persistir
por, pelo menos, 5 dias e estar associada a quatro outras
manifestagoes listadas na Quadro 1. E claro que existem
situagoes peculiares, nas quais pacientes com febre ha mais
de 5 dias e com menos de quatro outras manifestagoes
clinicas, j& apresentam acometimento coronariano ao
ecocardiograma, confirmando precocemente o diagnéstico

Palavras-chave

Doenca de Kawasaki; Aneurisma Coronério;
Ecocardiografia; COVID-19.

Correspondéncia: Andressa Mussi Soares *

Rua Papa Joao XXII, 1, apto. 1.202 — Gilberto Machado — CEP: 29303-297.
Cachoeiro de Itapemirim, ES, Brasil.

E-mail: amussisoares@gmail.com

Artigo recebido em 7/5/2020; revisado em 21/5/2020; aceito em 27/5/2020

DOI: 10.47593/2675-312X/20203304eabc106

()@

de DK. Também pode ocorrer a presenca de mais de quatro
critérios principais antes do quinto dia de febre, levando
ao diagnéstico antecipado da doenga e possibilitando o
tratamento mais precoce.

A DK acomete principalmente criangas até 5 anos, com
pico de incidéncia entre 9 a 11 meses de idade." Embora a
doenca seja rara em bebés até 3 meses, alguns casos ja foram
relatados.* Lesoes isquémicas cardiacas, como sequela de
DK ndo diagnosticada na infancia, correspondem a 5% de
sindrome coronariana aguda em adultos < 40 anos.’

Uma vez que testes diagndsticos especificos ainda nao
existem, o reconhecimento clinico é de grande importancia
para a condugao terapéutica desses pacientes, pois o
retardo ou o equivoco diagnéstico podem comprometer
sobremaneira o curso e o prognéstico da doenca. Deste
modo, a contribuicdo da ecocardiografia é extremamente
atil e valiosa na DK.

O foco do estudo ecocardiografico na DK sdo as artérias
corondrias, ja que as maiores sequelas dessa doenga estdo
a elas relacionadas. O ecocardiograma é o método de
imagem de escolha na avaliagdo cardiaca, devido a sua alta
especificidade e a sensibilidade na deteccao de anormalidades
nas artérias coronarias e pelo fato de nado ser invasivo.
Deve ser realizado tao logo o diagnéstico for suspeito, com
esforco maximo para a visibilizagao de todos os segmentos
coronarianos. O ecocardiograma é uma grande ferramenta,
inclusive nos casos de DK incompletos, que se caracterizam
por presenga de febre = 5 dias, porém com menos de quatro
critérios clinicos associados, listados no quadro 1. Nesses casos
de DK incompleto, o achado de alteragdes ecocardiograficas

Quadro 1 - Critérios diagndsticos para doenga de Kawasaki.

Febre por pelo menos 5 dias

Quatro dos seguintes sinais:

Hiperemia conjuntival bilateral

Alteragdes de mucosa oral:
Eritema ou fissura labial
Eritema difuso ou orofaringe
Lingua em framboesa

Alteragdes de extremidades:
Edema endurado de méos e pés
Eritema palmoplantar
Descamagéo, usualmente periungueal

Exantema polimorfo

Adenomegalia cervical (> 1,5 cm de diametro)

Obs.: Na presenga de febre e quatro outros sinais, pode ser feito o diagnéstico
de doenga de Kawasaki antes do quinto dia de doenga.
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possibilita a conclusao diagndstica da doenga, auxiliando em
muito na conduta clinica (Quadro 2).°

A medida da artéria corondria deve ser feita entre
as extremidades internas do vaso pelo ecocardiograma
bidimensional em varios planos, excluindo-se os 6stios
coronarianos e os pontos de ramificacao, nos quais a dilatagao
focal é normal. Além da mensuracao das corondrias, devem-se
observar o brilho e a ecogenicidade perivascular, que tendem
a aumentar na DK, as irregularidades das paredes e o fluxo
através do Doppler e do mapeamento em cores.”

Vérios métodos para andlise da dimensao das artérias
corondrias vém sendo reportados. A dimensao das artérias
corondrias indexadas pela superficie corporal (escore Z) fornece
de maneira mais objetiva e com maior acurécia a aquisigao das
medidas dos didmetros das corondrias, sendo a mais valida na
avaliagdo diagndstica e prognéstica desses pacientes (Figura 1). O
escore Z = + 2,5 é considerado anormal por definicao. Dallaire e
Dahdah publicaram o calculo do escore Z das artérias corondrias
em todos seus segmentos, baseando-se nos valores esperados para
a superficie corporal em todas as idades, contribuindo em muito
para a valorizagao dessas medidas ecocardiograficas.® Para o calculo
do escore Z, de maneira rapida e eficaz, deve-se acessar o site
www.parameterz.com. Kobayashi et al. criaram uma
calculadora de escore Z pronta para uso, baseada no
programa Microsoft Excel, para facilitar a rotina do especialista

Quadro 2 - Condigdes que confirmam a suspeita diagnostica na
doenga de Kawasaki pelo ecocardiograma.

Escore Z do diametro interno da coronaria direita ou descendente anterior
2 +2,5 ou aneurisma coronariano

OU ao menos 3 dos seguintes achados:

Derrame pericardico

Regurgitagao valvar mitral

Disfungao sistdlica do ventriculo esquerdo

+2 < escore Z de uma corondria < + 2,5

1 do brilho perivascular e perda do afilamento habitual das corondrias

(http://raise.umin.jp/zsp/calculator/). Além disso, a calculadora
fornece uma mediana do didmetro da artéria corondria (escore
Z = 0) e arazdo, ou seja, o valor da medida encontrada dividido
pela mediana.’

Dilatagdo da coronaria esquerda geralmente nao envolve
o Ostio e raramente ocorre sem ectasia da descendente
anterior e da circunflexa ou de ambas. Ectasia ou dilatacoes
coronarianas sao consideradas quando o escore Z estiver
entre 2 e 2,5. Acima de 2,5, ja sdo considerados aneurismas.
Estes podem ser considerados saculares quando os diametros
axial e lateral sdo aproximadamente iguais e fusiformes, se
a dilatagao é simétrica com afilamento proximal e distal.”
O ndmero e localizagdo dos aneurismas e a presenca ou
auséncia de trombos também devem ser investigados (Figura 2
e Video 1). O Quadro 3 resume claramente a classificacao
de alteragbes coronarianas ao ecocardiograma, conforme o
escore Z, que deve ser seguida por todo ecocardiografista.'

Medidas da raiz aértica também devem ser aferidas e
comparadas com valores de referéncia para a superficie
corpérea, ja que existem evidéncias de dilatacao discreta
da raiz adrtica ser comum entre pacientes com DK."" A
avaliacdo do pericardio e das valvas deve ser sempre realizada,
observando-se, respectivamente, espessamento e/ou derrame
pericardio e a presenga e quantificacao da regurgitagao
valvar, assim como as caracteristicas anatbmicas das valvas —
principalmente a mitral e a adrtica.

A miocardite é universal na fase aguda em estudos
histolégicos. Dessa maneira, a avaliagdo da funcdo ventricular
esquerda é necessdria em todos os pacientes com DK.
O desempenho ventricular esquerdo pode ser avaliado pela
fracdo de ejecao pelo modo unidimensional, por meio de célculos
de volumes diastélico e sistélico do ventriculo esquerdo ao
bidimensional e tridimensional, célculo ndo invasivo de pressao/
tempo (dP/dT) medido no jato de regurgitacdo mitral quando
presente e indice de Performance Miocardica (IPM), ou indice de
Tei."® A avaliacao da deformagao miocardica pelo strain por meio
do speckle tracking favorece a andlise direta da movimentacao
das fibras do miocérdio em diferentes direcoes, constituindo

escore-Z (CE): 38,0

escore-Z (CD): 34,26

cd: corondria direita; vao: valva adrtica; ce: coronaria esquerda.

Figura 1 - Ecocardiograma transtoracico no plano transversal eixo curto demonstrando as medidas dos aneurismas gigantes de coronarias direita e esquerda e 0s
respectivos escores-Z em lactente com doenga de Kawasaki diagnosticada aos 6 meses.

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2020;33(4):eabc106

2 de 6 paginas



Soares
Diagnostico e Avaliacao na Doenca de Kawasaki

Editorial

DA: descendente anterior.

Figura 2 - Ecocardiograma transtoracico demonstrando a evolugéo do lactente da Figura 1. (A) Onze meses apds a doenga de Kawasaki demonstrando trombos
em coronaria esquerda (CE) e em descendente anterior (DA) no plano parasternal eixo curto. (B) Visibiliza-se ao ecocardiograma bidimensional stent implantado

em DA apos infarto agudo do miocardio e choque cardiogénico.

Video 1 - Lactente com aneurismas coronarianos de coronaria direita, esquerda e descendente anterior (DA), evoluiu com trombos, infarto agudo do miocardio e
choque por obstrugdo em DA sendo implantado stent com sucesso. O video demonstra a evolugéo do caso através do estudo ecocardiografico desde o diagnéstico
dos aneurismas, formagao de trombos , obstrugédo da DA ao mapeamento em cores e a avaliagéo pds-stent.

Quadro 3- Classificagao de alteragdes coronarianas ao ecocardiograma
conforme o escore Z.

Sem alterages: escore Z < 2

Apenas dilatagéo (ectasia): escore Z de 2 a 2,5; ou se inicialmente < 2 e ocorrer
aumento = 1 durante o seguimento

Aneurisma pequeno: escore Z=25a<5

Aneurisma médio: escore Z=5a <10

Aneurisma grande ou gigante: escore Z = 10 ou valor absoluto = 8 mm

ferramenta valiosa para detecgao precoce das disfungdes sistélicas
e diastélicas e das alteragoes segmentares da contratilidade,
sendo uma técnica promissora tanto na fase diagndstica como
no acompanhamento dos pacientes com DK' (Figura 3).
O desempenho ventricular esquerdo pode ser avaliado através da
fracao de ejecao pelo métodos ecocardiogréficos convencionais,
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porém esses métodos sao sabidamente menos sensiveis do que
a analise pelo speckle tracking'®. Vale ressaltar que a American
Heart Association ja incorporou a utilizagdo de evidéncias
ecocardiograficas de disfungao ventricular como critério auxiliar
para diagnéstico de Kawasaki incompleto'®. Na fase diagnéstica
pode ser um indicador mais sensivel de inflamagao miocardica
como demonstrado por McCandles e colaboradores' que
evidenciaram reducdo do strain longitudinal global (GLS) de VE
e do strain rate ao ecocardiograma inicial de pacientes com DK
que posteriormente vieram a desenvolver dilatagao coronariana,
ou ainda que mostraram resisténcia ao tratamento com IGVI.
Ja os pacientes que nao desenvolveram dilatagao coronariana e
que responderam prontamente ao tratamento, apresentaram GLS
do VE e strain rate comparavel ao do grupo controle saudével
no ecocardiograma inicial. Esses achados sugerem que o strain
de VE deve ser utilizado como ferramenta de estratificacao de
risco em doenca de Kawasaki.

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2020;33(4):eabc106
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DA: descendente anterior; TCE: tronco de coronéria esquerda; Cx: circunflexa.

Figura 3 - Estudo ecocardiogréfico com speckle tracking em adolescente que apresentou doenga de Kawasaki aos 2 anos e cursou com obstrugdo de coronéria
direita de 90% aos 15 anos, sendo submetido a implante de stent farmacolégico com sucesso. A avaliagdo da deformagéo longitudinal ao strain apés 6 meses do
procedimento hemodindmico, foram observados valores diminuidos em parede anterior (territério de irrigagédo da DA). Realizada angiotomografia, que detectou

obstrugdo da DA de 50%.

Acompanhamento ecocardiografico deve ser realizado a
época da suspeita diagndstica, apds 2 semanas e entre 6 e
8 semanas do inicio da doenga nos casos nao complicados.
Avaliagoes ecocardiogréficas mais frequentes podem ser
necessarias em criangas de alto risco, com febre persistente,
anormalidades coronarianas, disfungao ventricular, derrame
pericardio ou regurgitagdo valvar. Estudos ecocardiograficos
adicionais apés 8 semanas nao seriam recomendados em
pacientes com achados prévios normais pela improbabilidade
de alteracoes ao exame,'* mas essa conduta nao é universal,
pelo interesse existente na avaliagdo a longo prazo da
reserva de fluxo coronario e da dilatacdo da raiz aértica
em pacientes previamente normais. A necessidade de um
acompanhamento longitudinal foi reforcada por Crystal
et al., cujo estudo mostrou que mais de 50% dos pacientes
com escore Z das artérias corondrias inicialmente dentro
da normalidade apresentaram decréscimo nas avaliagbes
evolutivas, com maior deteccao de anormalidades corondrias
nos ecocardiogramas subsequentes.'® Portanto, nos pacientes
com dilatagdo coronariana pequena ou média, a avaliagao
ecocardiografica deve ocorrer uma vez ao ano, e, naqueles
com grande dilatacao ou obstrugdo coronariana a cada 6
meses, conforme descrito no Quadro 4.1

O ecocardiograma tem algumas limitagbes, como na
avaliagao dos segmentos distais coronarianos e no seguimento
de pacientes com DK, em relacdo a adequada visualizagao das
artérias corondrias, a qual pode se tornar progressivamente
mais dificil com o crescimento e o ganho de peso das criangas.
Dessa maneira, outras modalidades diagndsticas podem ser
necessdrias, como ecocardiograma transesofégico (Video 2),
principalmente nos raros casos de abordagem cirdrgica
para revascularizacdo miocardica e, mais frequentemente,
a angiotomografia de corondrias, quando se necessitar um
melhor detalhamento das lesdes coronarianas, dos aneurismas,
das estenoses e dos trombos.

O atraso ou o equivoco no diagnéstico da DK aumentam
a probabilidade de lesao arterial coronariana. Os aneurismas

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2020;33(4):eabc106

corondrios ou a dilatagao coronaria moderada podem persistir
ou remodelar.'® J4 a disfungao sistélica do ventriculo esquerdo
tende a normalizar durante a fase subaguda da doenga.'®

As lesdes estendticas das artérias coronarianas em geral sao
progressivas por proliferacao miointimal, podendo também
levar a isquemia e ao 6bito anos ap6s a DK.'” Os pacientes
com DK necessitam ser acompanhados e estratificados de
acordo com o risco relativo de apresentar isquemia miocdrdica
por testes funcionais.” Para a avaliagao funcional, deve-se
complementar a avaliagio com outros exames, dependo da
magnitude das lesdes coronarianas encontradas, seguindo as
orientagdes do quadro 4. Exames para avaliagao de perfusao
miocardica, como ecocardiograma sob estresse, cintilografia
miocdrdica e ressonancia magnética com estudo de
viabilidade miocardica, tém que ser realizados seriadamente
nos pacientes com aneurismas corondrios. Angiografia com
ultrassom intracorondrio, reserva de fluxo fracionada (FFR)
coronariana e tomografia de coeréncia éptica (OCT) estdo
indicados nos casos mais complexos para avaliagao de
programacao terapéutica."

Diversos estudos tém sugerido que influéncias genéticas
na magnitude e na natureza da resposta imune podem
determinar a suscetibilidade a DK."® Métodos convencionais
tém falhado em descobrir o agente causal. Sem ele, testes
diagnoésticos, prevengao e tratamento especificos para a DK
nao podem ser desenvolvidos.

Muitas alteragdes imunolégicas ocorrem na DK, como
a estimulagdo da cascata de citocinas (interleucina 1,
interleucina 6, fator de necrose tumoral e interferon gama) e
a ativagao de células endoteliais. Apesar do real mecanismo
que acarreta a arterite ndo estar bem esclarecido, a ativagao
de células endoteliais, CD68* mondécitos/macréfagos, CD8*
linfécitos e imunoglobulina A oligoclonal parecem estar
envolvidos. A proeminéncia de IgA no trato respiratério sugere
a via respiratéria como porta de entrada para os agentes
desencadeantes da doenca.
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Quadro 4 - Orientagdo quanto aos exames cardiovasculares no seguimento sequencial dos pacientes pés-doenga de Kawasaki, segundo o

nivel de risco.

Nivel de risco

Seguimento e exame diagnéstico

Exame invasivo

| (sem alteragdes da artéria coronaria em
qualquer estagio da doenga)

Avaliagao de risco cardiovascular, em
intervalos de 5 anos

N&o recomendado

Il (ectasia transitéria da artéria coronaria
desaparece dentro das primeiras 6 a 8
semanas)

Avaliagao de risco cardiovascular, em
intervalos de 3 a 5 anos

Nao recomendado

11l (1 pequeno a médio aneurisma de artéria
coronaria/ artéria coronaria principal)

Follow-up cardiolégico anual com
ecocardiograma + ECG, combinado com
avaliagao de risco cardiovascular; teste de
esforgo/ avaliagdo de exame de perfusdo
miocardica bianual

Angiografia, se teste ndo invasivo sugerir
isquemia

IV (1 grande ou gigante aneurisma da artéria
coronaria, ou aneurismas multiplos ou
complexos na mesma artéria coronaria, sem

Follow-up cardioldgico bianual com
ecocardiograma + ECG; teste de esforgo/
avaliagdo de exame de perfusdo miocardica

Primeira angiografia aos 6-12 meses ou
antes, se clinicamente indicada; angiografia
devera ser repetida se teste nado invasivo,
achados clinicos ou laboratoriais sugerirem

obstrucgéo) anual

isquemia; angiografia eletiva de repeticdo em
algumas circunstancias

V (obstrugéo da artéria coronaria)

anual

Follow-up cardiolégico bianual com
ecocardiograma + ECG; teste de esforgo /
avaliagdo de exame de perfusdo miocardica

Angiografia recomendada para abordar
opcdes terapéuticas

Video 2 - (A) Ecocardiograma transtoracico de crianga com 7 anos com antecedente de doenga de Kawasaki evoluindo com dor torécica, demonstrando aneurisma
gigante e trombo ocluindo a descendente anterior (DA). (B) Ecocardiograma transesofagico durante a revascularizagdo miocérdica, confirmando os achados prévios.

Recentemente, com a pandemia pelo Coronavirus da
Sindrome Respiratéria Aguda Grave 2 (SARS-CoV-2), muitas
criangas e adolescentes ao redor do mundo tém apresentado
quadro clinico similar ao da DK (Kawasaki-like) podendo estar
associada a uma sindrome inflamatéria multissistémica pediatrica
(SIM-P) caracterizada por uma tempestade de citocinas e aumento
significativo de marcadores inflamatérios e de injdria miocardica
como troponina, creatinofosfoquinase (CKMB) e peptideo
natriurético (BNP). Especula-se que esse quadro pode estar
relacionado a uma reacdo imune mais tardia ao virus (cerca de
até 6 semanas apds). O envolvimento cardiaco nesses pacientes
ocorre como uma pancardite, podendo ocorrer miopericardite,
derrame pericardio e regurgitagdo valvar mitral. Aumento da
ecogenicidade do septo interventricular, da juncdo atrioventricular
e da cruz cordis, além do envolvimento das artérias corondrias com
aumento do brilho e da refringéncia perivascular e algumas vezes
dilatagbes e aneurismas, tém sido observados ao ecocardiograma.
Um aspecto peculiar relacionado aos pacientes com Kawasaki- like
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e Doenca pelo Coronavirus 2019 (COVID-19) é que o
quadro de miocardite com disfuncdo miocardica parece
ser ainda mais dramdtico, e a faixa etdria mais avancada,
podendo acometer criangas maiores e adolescentes.?0?
O quadro de Kawasaki-like geralmente se apresenta com
maior instabilidade hemodinamica e gravidade. O tratamento
também consiste em IGIV e AAS, sendo as vezes necessario
o uso de corticéides, heparina de baixo peso molecular e até
mesmo imunomoduladores como os inibidores de interleucina
1 (Anakinra) e interleucina 6 (Tocilizumabe), nos casos
refratarios.???* Instituicoes de todo o mundo, inclusive em nosso
pais, estdo se agrupando para, juntas, estudar e tentar avangar
cientificamente em diagndsticos, condutas e terapias para essas
doengas. Muitos avancos estao por vir.

Conflito de interesses

A autora declara nao ter conflitos de interesse.
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