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RESUMO — São descr i tos dois casos de pac ien tes com anemia falciforme (AF) que desen­

volveram complicações neurológicas . Os es tudos angiográf icos m o s t r a r a m al terações seme­

lhan tes àquelas encon t radas na doença moyamoya. Es tes achados ocorrem t ambém em out ras 

patologias e são resu l t ado de mecanismo de compensação a oclusão das a r t é r i a s da base do 

cérebro. São comentados os r iscos e as precauções p a r a a real ização da angiograf ia cerebral . 

Sickle cell anemia: angiographic abnormalities. 

SUMMARY — Two cases of sickle cell disease with neurological complications are descri­

bed. Cerebral angiograms were performed and a characteristic moyamoya-like angiographic 

pattern was demonstrated. This pattern results from a compensatory vascularization which 

may follow occlusion of the arteries at the base of the brain in several diseases. The risks 

of angiography and appropriate precautions are emphasized. 

Sickle cell anemia: angiographic abnormalities. 

SUMMARY — Two oases of sickle cell d isease w i th neurological complicat ions a re descri­

bed. Cerebral ang iog rams were per formed and a charac te r i s t ic moyamoya- l ike angiographic 

p a t t e r n was demons t ra ted . Th i s p a t t e r n r e su l t s from a compensa tory vascular izat ion which 

m a y follow occlusion of t h e a r t e r i e s a t t h e base of t h e b ra in in several diseases . T h e r i sks 

of ang iog raphy and app rop r i a t e p recau t ions a r e emphasized. 

A anemia falciforme (AF) é doença descrita na literatura desde 1910 e suas 
complicações neurológicas, desde 1923 2 §. Trata-se de uma anemia hemolítica, here­
ditária, peculiar aos negros, transmitida pelo gen da hemoglobina (HbS) . Em condi­
ções de heterozigose, podem ocorrer outras síndromes falcêmicas, como a AF traço 
(Hb SA) e a AF tipo C (HbSC). A alteração principal encontrada na estrutura da 
Hb S, em relação a Hb A, é a presença da valina em lugar do ácido glutâmico no 
sexto amino-ácido da cadeia beta. Na AF, quando submetida a baixa tensão de 
oxigênio, a hemácia altera sua forma bicóncava normal, apresentando-se com aspecto 
de meia iua ou foice. As manifestações clínicas da AF são decorrentes da anemia 
hemolítica e de fenómenos vaso-oclusivos. Dentre as manifestações mais comuns 
ocorrem anemia hemolítica, crises dolorosas ósteo-articulares e abdominais, úlcera de 
perna, manifestações circulatórias centrais e periféricas ou, mesmo, morte súbita. 
O diagnóstico é confirmado com a prova de falcização positiva e a eletroforese de 
Hb, que mostra a presença significante da Hb S. O tratamento consiste na profi­
laxia das crises, evitando-se situações de hipoxia, acidóse, desidratação, infecção e 
hipotermia. Durante a crise de falcização, a transfusão sanguínea de troca ajuda a 
quebrar o ciclo de falcização, substituindo as hemácias em foice por hemácias normais, 
assim como melhora a oxigenação 1 4 > 2 1 . 

Nosso objetivo é o relato de dois casos de AF com complicações neurológicas, 
cujos estudos angiográficos mostraram alterações semelhantes àquelas encontradas 
na doença moyamoya. 
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RELATO DOS CASOS 

Caso 1 — KKSS, paciente do sexo feminino, com 6 anos de idade, branca, admitida com difi­
culdade de acuidade visual e incoordenacão motora em dimidio direito (D), de instalação 
súbita. Um ano antes havia apresentado hemiparesia esquerda (E), ficando com sequela mo­
tora. Ao exame mostrava-se com: desorientação tèmporo-espacial, paraparesia crural, mono-
paresia braquial D e sinal de Babinski bilateral. Hemograma: Hb 10,5 g%, HT 34%, hemácias 
falciformes e em alvo. Eletroforese de Hb com 97,1% de HbS e 2,9% de HbA2. Líquido ce-
falorraquidiano (LCR) normal. Eletrencefalogramia: sofrimento cerebral com predomínio tem­
poral E. Angiogratia cerebral bilateral: alterações de oclusão e neoformação vascular, mais 
evidentes no lado E (Fig. IA). Tratada com anti-adesivos plaquetários, ácido fólico e con­
centrado de hemácias. Apresentou melhora do quadro neurológico, tendo alta no 15«? dia de 
internação com discreta monoparesia crural D. 

Caso 2 — VAM, pa,ciente do sexo feminino, com 4 anos de idade, parda, admitida com crises 
convulsivas subentrantes. Dezessete meses antes havia apresentado 4 episódios transitórios 
de hemiparesia E, ficando com sequela motora e dificuldade para deglutição. Possuia ante­
cedentes de diagnóstico de AF desde os 7 meses de idade. Mãe com 25 anos e irmã com 4 
anos de idade também com AF. Ao exame mostrava-se com: fígado* a í cm da reborda costal, 
sonolência, afasia mista, hemiparesia completa flácida a D e espástica a E, reflexos profun­
dos exaltados a E e hipo-ativos a D, sinal de Babinski »a E, desvio conjugado do olhar para 
a E. Hemograma: Hb 10,9 g%, HT 35%, prova de falcização positiva. Eletroforese de Hb: 
HbA 28,9%,, HbF 2,6%, HbA2 1%, HbS 67,5%. LCR normal. Tomografia computadorizada 
(CT) de crânio: infarto recente em território de artéria cerebral média (ACM) E, com sinais 
de atrofia córtico-subcortical. Angiografia cerebral bilateral: oclusão vascular, neoformação 
e anastomoses principalmente no lado E (Fig. 1B). Tratada com anti-adesivos plaquetários, 
ácido fólico, anticonvulsivantes e transfusões de troca. Apresentou melhora do quadro clí­
nico, tendo alta no 22o dia de internação, com monoparesia crural D. 

COMENTÁRIOS 

As complicações neurológicas ocorrem em aproximadamente 26% dos pacientes 
com hemoglobinopatias falciformes, sendo mais comuns naqueles com Hb SS, Hb SC 
e Hb SA, respectivamente. Estas complicações se manifestam principalmente por hemi­
plegia, convulsão, coma e distúrbio visual 13.25. As alterações encontradas no sistema 
nervoso de pacientes com AF podem tomar formas diversas, como estenose ou oclusão 
de vasos cerebrais u, infarto cerebral 2 , hemorragia intraparenquimatosa 8, hemorragia 
subaracnóidea 3,8̂  rotura de aneurisma 5,6,20 e infarto de medula cervical 28. Bridgers 4, 
em autópsias de pacientes com AF, observou que as oclusões vasculares cerebrais 
ocorriam não por trombose, mas por proliferação gradual da camada íntima da 
artéria, tendo notado a presença de reação fibroblástica, hialinização e, ocasional­
mente, perda ou fragmentação da lâmina elástica interna. Hughes et al. 1^ interpre­
taram estes achados na parede do vaso como sendo secundários a estase crônica 
do sangue. Stockman et al.34 aventaram a possibilidade de as hemácias em foice 
ocluirem o «vasa-vasorum» nos vasos intracranianos de grande calibre, causando-lhes 
isquemia, o que provocaria a proliferação das camadas média e íntima, com eventual 
oclusão. A existência de «vasa-vasorum» nos vasos intracranianos é discutida 7 o 
que coloca algumas restrições a esta possibilidade. Outra hipótese levantada, é a 
aderência anormal das células em foice ao endotélio ser o fator iniciador no desen­
volvimento de vasculopatia, que mais tarde causaria infarto ou hemorragia 15,16,18. 

Mais comumente são acometidas a porção distai da artéria carótida interna 
(ACI) e a porção proximal da artéria cerebral anterior ( A C A ) e da A C M , sendo a 
circulação posterior afetada com menor frequência 1 2 . As crianças são mais propensas 
a terem sintomas de infarto cerebral, cuja instalação ocorre aproximadamente aos 
7 anos de idade, ao passo que os adultos são mais propensos a terem hemorragia 
cerebral 26. Embora seja bem menos freqüente que o infarto, a hemorragia intra­
craniana que ocorre na criança com AF tende a ser hemorragia subaracnóidea sem 
associação com aneurisma, enquanto no adulto tende a ser hemorragia subaracnóidea 
ou hemorragia intraparenquimatosa associada a aneurisma 18. 

Moyamoya é um termo japonês que lembra a fumaça exalada da boca de um 
fumante se dissipando no ar. Foi usado por Suzuki e Takaku 35, para descrever 
doença que ocorre predominantemente em mulheres jovens, manifestando-se por hemi­
plegia de repetição. Seu padrão angiográfico consiste em oclusão de grandes vasos 





e rede de circulação colateral composta de finos vasos, geralmente na projeção dos 
gânglios da base, próximos a oclusão, podendo variar em seu aspecto, dependendo 
do estágio em que se encontra a doença. A angiografia cerebral em pacientes com 
AF pode mostrar aspecto bastante semelhante àquele da doença moyamoya, com oclu­
são parcial ou total de vasos principalmente da porção terminal da ACI e porção 
proximal da A C A e da A C M ; telangíectasias bilaterais nutridas principalmente pelos 
ramos lentículo-estriados e pelos ramos coróideos posteriores; circulação colateral 
transdural tanto na convexidade do cérebro como na sua base; aumento das anas-
tomoses leptomeníngeas na convexidade iO» 3 3. Além da doença moyamoya e da AF, 
este padrão angiográfico pode ocorrer também em outras situações como na tetra-
logia de Fallot, meningite, transfusão sangüínea 22, neurofibromatose 1 7 e ateroscle­
rose cerebral 2 4 . Após uma oclusão vascular, o padrão angiográfico moyamoya pode 
não ser visto na angiografia inicial, mas aparece com o desenvolvimento da circulação 
colateral 32. Trata-se de mecanismo de compensação vascular que se desenvolve nos 
vasos da base do cérebro, após a oclusão arterial por etiologias variadas. 

Apesar de que in vitro a falcização pode ser desencadeada pela mistura de 
sangue (Hb SS) com alguns tipos de contraste usados para angiografia cerebral 5>27, 
este risco pode ser minimizado por alguns cuidados, como a redução prévia da fração 
de Hb S para menos que 2 0 % da Hb total, a hidratação adequada do paciente e o 
uso de técnica de anestesia que diminua os riscos de hipoxia cerebral 31,34. 

Pela sua alta capacidade de resolução e múltiplas incidências, a ressonância 
magnética ( R M ) permite melhor contorno do infarto que o CT de crânio 9. Pavlakis 
et al.23 realizaram RM em 73 pacientes com AF, encontrando alterações compatíveis 
a isquemia cerebral em 16 dos 18 que haviam apresentado sintomas de isquemia 
cerebral e em 5 dos 55 pacientes sem sintomas de isquemia, mostrando que pode 
ter ocorrido isquemia subclínica. As alterações encontradas na RM ocorreram prin­
cipalmente na região de transição entre o território de vascularização das grandes 
artérias cerebrais, confirmando os achados de autópsia de Rothman et al.28. A RM 
também é capaz de demonstrar oclusão ou estenose de alguns vasos intracranianos 
em casos de AF &12. Nos pacientes com AF, repetidas transfusões de troca podem 
diminuir a progressão da estenose e a irregularidade na luz dos vasos intracranianos 30. 
A evolução destas lesões talvez possa ser acompanhada por métodos não invasivos 
como a RM e o doppler ultrassom, substituindo a angiografia cerebral 1 . 
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