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RESUMO

Objetivo: Revisdo da literatura brasileira sobre a doenga de moyamoya (DMM) e apresentagdo de
caso de uma paciente adulta, brasileira, branca, ndo descendente de japoneses, com hemorragia
intraventricular devido a essa doenca; investigagdo das diferengas demogréficas e clinicas existentes
entre a apresentagdo da DMM no Brasil e no Japdo. Método: Relato do caso e revisdo da literatura
internacional, por meio do Medline e Lilacs, sobre esse assunto. Conclusao: Dentre os pacientes
adultos com DMM relatados na literatura brasileira eventos isquémicos predominaram, observagédo esta
que difere dos relatos da DMM descritos na Asia, onde a principal manifestacdo da DMM em adultos
é a hemorragia cerebral.

PALAVRAS-CHAVE
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ABSTRACT

Moyamoya disease. Case report and Brazilian literature review

Objectives: To report a case of an adult white Brazilian woman, with intraventricular hemorrhage due
to Moyamoya Disease and to review the Brazilian literature reports on this disease. Method: Case
report and Medline and Lilacs databases literature review. Conclusion: It was observed differences
between Moyamoya Disease in Brazil and Asia regarding their demographic characteristics and clinical

presentations.
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Introdugao

A doenga de moyamoya (DMM) é uma afecgdo ce-
rebrovascular oclusiva cronica, primeiramente descrita
por Takeuchi e Shimizu*’,em 1957, no Japdo. Caracte-
riza-se por oclusdo espontdnea ou estenose progressiva
das artérias da circulagao anterior do poligono de Willis,
associada ao desenvolvimento anormal de numerosos
vasos de fino calibre na regido dos ganglios da base®.
Estas neoformagdes vasculares apresentam-se na an-
giografia cerebral como vasos tipo “moyamoya” (que
significa, em japonés, fumaga, aspecto nebuloso).

Em 1995, Fukui’ revisou os critérios diagnosticos
da DMM de acordo com os seguintes achados: 1) este-
nose ou oclusdo da por¢éo terminal da artéria cardtida
interna e da por¢ao proximal das artérias cerebral média
e anterior; 2) rede vascular anormal com padréo tipo
“moyamoya” (VMM), no local da oclusdo durante a
fase arterial na angiografia; 3) achados bilaterais; e 4)
etiologia desconhecida.

Na terminologia atual, o termo “fendomeno de
moyamoya” fica reservado para descrever os casos com
achados angiograficos tipicos de moyamoya unilaterais
ou caso bilaterais, quando em associa¢do com doengas
como anemia falciforme, arteriosclerose, meningite,
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neoplasias, sindrome de Down, neurofibromatose, com
trauma ou radioterapia.

A apresentacdo clinica ¢ ampla e varia geogra-
ficamente. Os sintomas resultam da relagdo entre a
demanda tecidual e o suprimento sangiiineo, sendo
este determinado pelo grau das estenoses ¢ pela ha-
bilidade da circulago colateral, prover o fluxo san-
giiineo cerebral necessario. Enquanto nos pacientes
adultos a principal manifestacao clinica ¢ a hemorragia
intracerebral resultante da ruptura de um vaso neofor-
mado, nos pacientes jovens os sintomas isquémicos
predominam. Outras apresentagdes incluem cefaléia,
déficit intelectual, déficits de sensibilidade, desordens
do movimento e epilepsia. No Japdo, a principal
manifestacdo clinica em adultos ¢ a da hemorragia,
podendo estar localizada no espaco subaracnoideo,
intraventricular ou intraparenquimatoso'2.

Em 1981, Minguetti ¢ Ferreira'® descreveram o
primeiro caso de DMM no Brasil. Revisando-se a
literatura internacional, por meio do Medline e Lilacs,
sobre esse assunto, encontrou-se 16 casos de DMM
na populago brasileira'*6%!17 Ressalta-se que o
“fendmeno moyamoya” também tem sido descrito no
Brasil por varios autores 1014242731,

Neste trabalho, relata-se o caso de uma mulher de 33
anos, brasileira, branca, ndo descendente de japoneses,
com apresentagao hemorragica da DMM e revisa-se a
literatura com intuito de investigar as diferengas de-
mograficas e clinicas existentes entre a apresentagao
da DMM no Brasil e no Japao.

Relato do caso

NL, sexo feminino, 33 anos de idade, brasileira,
cor branca, iniciou com cefaléia stibita, acompanhada
de nauseas e vomitos além de altos niveis de pressdo
arterial sistémica. O quadro da paciente evoluiu com
sonoléncia e diminui¢do no nivel de consciéncia. A
tomografia computadorizada de cranio sem contraste
mostrou hemorragia intraventricular com discreta
hidrocefalia, além de imagem de infarto antigo no ter-
ritorio da artéria cerebral posterior direita (Figura 1). A
angiorressonancia cerebral detectou oclusdo da artéria
cardtida interna bilateral, contudo neovascularizagio
ndo foi observada (Figura 2). A angiografia intra-arterial
com subtracdo digital demonstrou estenose grave das
duas artérias carétidas internas e uma rede vascular
anastomotica, adjacente a area de estenose, durante a
fase arterial da angiografia com a aparéncia de “fuma-
¢a” —vasos tipo moyamoya (Figura 3). A paciente ndo
recebeu tratamento cirurgico ou medicamentoso espe-
cifico; apenas teve os niveis pressoricos controlados
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Figura 1 - Tomografia de crdnio sem contraste mostrando
hemorragia intraventricular com discreta hidrocefalia, além
de infarto antigo no territorio da artéria cerebral posterior
direita.

Figura 2 — Angiorressondncia cerebral mostrando oclusao
bilateral distal das artérias carétidas internas. Os neovasos
tipo “moyamoya’ ndo foram visualizados.

ACi = artéria cardtida interna; AV = artéria vertebral; A Of. = artéria oftalmica.

farmacologicamente. A evolucdo clinica foi favoravel,
a paciente teve alta hospitalar independente para suas
atividades rotineiras e ndo apresentou outro evento em
18 meses de acompanhamento.
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Figura 3 — Angiografia cerebral com subtragao digital mostrando estenose grave das duas artérias carétidas internas e uma rede
vascular anastomética, adjacente a drea de estenose, durante a fase arterial da angiografia com a aparéncia de “fumaca” - vasos

tipo moyamoya. Esguerda: angiograﬁa carotidea esquerda. Direita: angiograﬁa carotidea direita.

ACi = artéria cardtida interna; AV = artéria vertebral; A. Of = artéria oftdlmica; VMM = vasos tipo moyamoya.

Discussao

A doenca de moyamoya resulta da estenose lenta
e progressiva das por¢des distais da artéria cardtida
interna, o que permite o desenvolvimento de uma rede
caracteristica de vasos colaterais. O exame patologico da
porcao distal da artéria carotida interna revela espessa-
mento da intima e proliferagdo das células musculares,
além da conversao das células de musculo liso de estado
contratil para estado secretor!®, Entretanto, esses achados
sdo inespecificos, pois parecem ser a via final comum em
resposta a diversas formas de insulto, tanto ao endotélio
quanto a camada muscular da parede arterial®. A forma-
¢do de trombos intra-arteriais nos pacientes com DMM
também pode ser a responsavel tanto pelo espessamento
da intima como pelos eventos isquémicos®. O espessa-
mento fibroso da intima e as areas de descontinuidade
da lamina elastica, nos locais de neoformagao vascular
de fino calibre, predispdem a ruptura ¢ ao sangramento
em um momento de estresse hemodindmico?.

Varios possiveis eventos desencadeantes tém sido
propostos como causa para DMM. Estes incluem trau-
ma mecanico, processos infecciosos ou inflamatorios™;
contudo a etiologia da DMM continua desconhecida.
No Japao, embora a maioria dos casos da DMM seja
“aleatoria”, a apresentagdo familiar pode ocorrer em
até 10%. Recentemente, estudos genéticos da DMM
localizaram alguns locus suscetiveis nos cromossomos
3p, 6q, 179, 8q e 12p***. Esses achados sugerem que um
mecanismo genético hereditario possa estar envolvido
na patogénese da DMM familiar.

Apesar dos avancos dos novos métodos diag-
ndsticos nao-invasivos, como a angiotomografia e a
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angiorressonancia, a angiografia intra-arterial com
subtragao digital permanece sendo o padrdo-ouro
para o diagnostico da DMM. Baseado neste exame,
Suzuki®, em 1969, descreveu os seis estagios de pro-
gressdo desta doenca.

A angiorressonancia cerebral tende a superestimar a
estenose e subestimar os neovasos do “tipo moyamoya”;
fato este que pode acarretar na classificagdo erronea de
pacientes em estagios mais avangados da doenga. Em
um estudo com 98 pacientes, Numaguchi®' relatou que
a angiorressonancia cerebral demonstrou a estenose ou
a oclusdo em todos os pacientes, contudo os neovasos
colaterais “tipo moyamoya” foram visualizados em ape-
nas 65% deles. A angiorressonancia cerebral da paciente
relatada neste artigo mostrou oclusdo da artéria carotida
interna bilateral, mas ndo os VMM.

Revisando-se a literatura, identifica-se que na popu-
lagdo japonesa ha distribuiggo por faixa etaria da DMM
com dois picos de incidéncia: um na primeira década
de vida e o outro na quarta; no grupo pediatrico, a prin-
cipal manifestacao clinica traduz quadros isquémicos,
enquanto no grupo adulto isso se deve principalmente
a hemorragia intracerebral®!32,

Por outro lado, nas séries descritas nos Estados
Unidos ndo se observou o pico de incidéncia na primeira
década de vida e houve predominio de eventos isquémi-
cos sobre os hemorragicos nos pacientes adultos’.

Os autores revisaram os casos de DMM descritos no
Brasil'*¢8111718_de acordo com os critérios diagnosticos
sugeridos pelo Ministério da Satde e Bem-estar Japonés’.
Os casos de “fendmeno de moyamoya”?!%14242731 njzo
foram considerados. Nos encontramos 16 casos de DMM
(14 masculinos e dois femininos), com idade variando
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Tabela 1
Casos da doenga de Moyamoya relatados no Brasil.
Autor Caso  Sexo/Idade Origem Apresentagio Sintomas/Neuroimagem Tratamento Evolugio
Minguetti 1 F/3 Japonesa Isquemia Cefaléia, monoparesia membro Dexametasona Seqiiela motora e
e Ferreira, inferior direito. cognitiva
198118 TC — infarto e atrofia cerebral
Garcia e 2 M/40 Nao-japonesa Hemorragia Cefaléia subita e Acido epsilon- Boa evolugio
Tortelly- rigidez nucal amino-caproico e
Costa, TC — ndo realizada dexametasona
1988 Liquor hemorragico
Minelli e 3 M/13 Afro brasileira Isquemia Hemiparesia esquerda; disfasia Nenhum Seqiiela motora
col. 19977 TC - infarto artéria cerebral média
e posterior
4 M/38 Caucasiana Isquemia Hemiparesia direita Nimodipina Seqiiela motora e de
TC — Multiplos infartos bilaterais ~ Pentoxifilina linguagem
5 M/22 Japonesa Isquemia Hemiparesia direita e afasia Nenhum -
TC — infarto de artéria cerebral
média
6 M/35 Caucasiana Isquemia Hemiparesia esquerda Encefaloduangio-  Distlrbio de limguagem
TC — infartos lacunares bilaterais sinangiose
7 M/3 Caucasiana Isquemia Convulsdes e hemiparesia direita Nenhum Seqiiela motora e
TC — infartos lacunares bilaterais cognitiva
8 M/45 Caucasiana Hemorragia Convulsdes e cefaléia Nenhum Sem novos eventos
TC — hemorragia intraventricular e
infartos lacunares bilaterais
9 F/ 8 Japonesa Isquemia e Convulsdes, hemiparesia direitae ~ Nimodipina, AAS, Sequela motora, cognitiva
hemorragia afasia carbamazepina e de linguagem
TC — infarto de cerebral media e
hemorragia intraparenquimatosa
Francoecol. 10 M/33 Afro brasileira Isquemia Hemiparesia esquerda AAS Hemiparesia esquerda
19997 TC- infartos bilaterais mais a direita.
RM - confirmou infarto extenso de
artéria cerebral media direita, além
de mostrar pequenos infartos no
territorio da artéria cerebral anterior
11 M/32 Caucasiana Isquemia Hemiparesia direita e afasia AAS Convulsdes, deficit motor
TC- infarto no territoria da artéria e de linguagem
cerebral media direita
12 M/14 Caucasiana Isquemia Disturbio de linguagem e Nenhum Boa evolugdo
hemiparesia esquerda
TC — Infartos bilaterais mais extensos
a direita
Ciascaecol. 13 M/9 - Isquemia Convulsdes e disturbios de Tranplante de Distarbio de
1999¢ linguagem omentum aprendizagem
SPECT - hipoperfusdo nos lobos
temporais e parietais esquerdos
Adamo e 14 M/6 Japonesa Isquemia Hemiparesia esquerda Nenhum Boa evolugdo
col. 2001" TC — Infarto frontoparietal
Fuchs e col. 15 M/15 Afro brasileira Isquemia Cefaléia, deficit cognitivo e Tratamento cirurgico Déficit motor
20018 hemiparesia direita da estenose da
TC — multiplos infartos lacunares  artéria renal
Hipertensao renovascular
Alves e col. 16 M/38 Japonesa Isquemia Hemiparesia esquerda Clopidogrel Déficit motor
2003° RM infarto extenso a direita Pentoxifilina
Angiorressonancia confirmou o Vitamina C
diagnéstico
Angiografia ndo foi realizada
Lima e col. 17 F/32 Caucasiana Hemorragia Cefaléia subita e diminui¢do da Nenhum Boa evolugao
2006 consciéncia

TC — hemorragia intraventricular

Idade em anos; M = masculino; F= feminino
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de 3 a 45 anos, sendo cinco deles com idade inferior a
10 anos e oito com idade superior a 20 anos. Acrescen-
tamos a tabela 1 o presente relato. Dentre os pacientes
adultos, seis apresentaram eventos isquémicos e apenas
dois manifestaram quadros hemorragicos, observagao
esta que difere dos relatos da DMM descritos na Asia®,
onde a principal manifestagdo da DMM em adultos ¢ a
hemorragia cerebral. Uma vez que esta revisao baseia-se
em relatos de caso e pequenas séries, um viés de sele¢@o
pode ser o responsavel por este achado. No entanto, a
hipétese de haver uma forma diferente da DMM na po-
pulag@o brasileira, ou de sua expressdo ser alterada por
co-fatores genéticos ou ambientais, deve ser estudada.

O ressangramento ¢ o fator mais importante na piora
do prognostico nos pacientes com manifestagdo hemor-
ragica da DMM?X. O risco de ressangramento ¢ alto e
pode ocorrer até 20 anos apds o diagnostico'. Tanto
a idade superior a 36 anos no evento inicial®®, como
a presenga de dilatagdo anormal na artéria coroidéia
anterior ou na artéria comunicante posterior na angio-
grafia cerebral®, estdo relacionados com hemorragias
cerebrais recorrentes. Até o presente momento, ndo
ha relato de ressangramento nos pacientes com DMM
descritos na populacdo brasileira.

O tratamento medicamentoso dos pacientes com
manifestacao isquémica da DMM inclui: antiagregantes
(aspirina)®, esteroides®, pentoxifilina e bloqueadores
de canais de calcio. Contudo, ndo ha qualquer evi-
déncia de que estes tratamentos alterem a velocidade
de progressao da DMM.

Embora as técnicas de revascularizacdo cirurgica
sejam consideradas benéficas na prevengao das compli-
cacdes isquémicas desta doenga, a maioria dos estudos
publicados ¢ de casuisticas sem grupo controle adequa-
do. Recentemente, alguns autores divulgaram que a
revascularizacdo cirurgica precoce resulta em melhora
intelectual’’ e diminuigdo no risco de recorréncia de
novos eventos isquémicos?.

Por outro lado, até 0o momento ndo hé evidéncia que
suporte a hipotese de que a revascularizagdo cirurgica
diminua o risco de ressangramento nos pacientes com
manifestagdo hemorragica da DMM?’, embora faltem
estudos com niimero apropriado de pacientes usando
0 mesmo método terapéutico.

Conclusao

Neste trabalho, descreve-se o terceiro caso de he-
morragia intracerebral devida a DMM na populagéo
adulta brasileira, relatando-se também a possivel exis-
téncia de diferencas, clinicas e demogréficas, entre a
apresentagdo da DMM no Brasil e no Japao.

Doenga de moyamoya

Salienta-se ainda a necessidade de se incluir esta
enfermidade no diagndstico diferencial das patologias
cerebrovasculares, a fim de, com maior niimero de
casos conhecidos, se caracterizar melhor clinica e
epidemiologicamente a histdria natural da DMM na
populagdo brasileira.
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