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Doenca de Moyamoya: impacto no
desempenho da linguagem oral e escrita

Moyamoya disease: impact on the
performance of oral and written language

RESUMO

A Doenga de Moyamoya (DMM) é uma forma incomum de doenga cerebrovascular oclusiva que acomete artérias
do sistema nervoso central, acarretando alteragdes adquiridas de linguagem e dificuldades na aprendizagem.
O objetivo foi descrever habilidades de linguagem oral/escrita e cognitivas em menina com diagnostico de
DMM de sete anos e sete meses. A avaliacdo constou de entrevista com pais, Observagdo do Comportamento
Comunicativo, Teste de Vocabulario por Imagem Peabody, Teste de Desempenho Escolar, Perfil de Habilidades
Fonologicas, Wechsler Intelligence Scale for Children, Teste Gestaltico Visomotor Bender, Wisconsin Card Sorting
Test. Até os seis anos e cinco meses, ocorreram dois episodios de acidente vascular encefalico (AVE) em regido
temporoparietal esquerda e direita e area frontal esquerda. Realizou cirurgia para revascularizagdo e tratamento
medicamentoso. Avaliagdes audiologicas e oftalmologicas indicaram normalidade. Cursa o segundo ano do ensino
fundamental. Apresentou altera¢des na linguagem oral e escrita (silabico-alfabética); ndo nomeagao de todos os
grafemas; escrita e aritmética média-inferior e leitura inferior a primeira série; habilidades do processamento
fonologico em nivel pré-escolar. A avaliag@o psicologica indicou nivel intelectual satisfatorio, porém prejuizo no
desempenho cognitivo em tarefas verbais e de execugdo, limitagdes nas competéncias grafico-percepto-motoras e
na organizagdo sequencial logica. Os episodios de AVEs trouxeram interferéncias no desempenho dos processos
de aprendizagem pelas especificidades das areas afetadas, interferindo na andlise, integragao e interpretacdo de
informagdes auditivas e visuais relevantes para os processos de aprendizagem.

ABSTRACT

Moyamoya disease is an unusual form of occlusive, cerebrovascular disorder that affects the arteries of the central
nervous system, causing acquired language alterations and learning difficulties. The study aim was to describe the
oral/written language and cognitive skills in a seven-year-and-seven-month-old girl diagnosed with Moyamoya
disease. The assessment consisted of interviews with her parents and application of the following instruments:
Observation of Communicative Behavior, Peabody Picture Vocabulary Test, Academic Performance Test, Profile
of Phonological Awareness, Raven’s Progressive Matrices Test, Special Scale, Wechsler Intelligence Scale for
Children, Bender Visual Motor Gestalt Test, and Wisconsin Card Sorting Test. Two episodes of stroke in the left and
right temporal-parietal and left frontal areas occurred until the age of six years and five months. Revascularization
surgery and medication treatment were conducted. The audiologic and ophthalmologic assessments indicated
normality. At the time of the study, the girl was attending the second grade of elementary school. She presented
changes in oral and written language (syllabic-alphabetic), non-naming of all graphemes, low arithmetic and
writing means, reading skill below first grade level and psycholinguistic delay, and pre-school level phonological
processing skills. The psychological evaluation indicated satisfactory intellectual level; however, it also showed
cognitive performance impairment in verbal and execution tasks and limitations on graphic-perceptual-motor
skills and sequential logic organization. The stroke episodes influenced the performance of learning processes,
affecting the analysis, integration, and interpretation of relevant visual and auditory information.

Trabalho realizado na Clinica de Fonoaudiologia, Faculdade de Odontologia de Bauru, Universidade de Sado
Paulo — USP - Bauru (SP), Brasil.
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INTRODUCAO

A Doenga de Moyamoya (DMM) é uma forma incomum de
doenga cerebrovascular oclusiva cronica, que acomete artérias
do sistema nervoso central, provocando tromboses, isquemias
e hemorragias intraparenquimatosas. As obstrugdes provocam
neoformagdes vasculares de fino calibre e pouco eficientes™.

Trata-se de uma doenca rara de aspectos etiologicos e
mecanismos fisiopatologicos insuficientemente conhecidos®?,
tendo principal prevaléncia no Japao, mas tem sido cada vez mais
diagnosticada em todo o mundo, e representa uma importante
causa de acidente vascular cerebral na infancia. Esta condicao é
responsavel por aproximadamente 6% dos acidentes vasculares
cerebrais na infincia nos paises ocidentais®. E relatada a
ocorréncia para o género feminino de aproximadamente 2:16.

O termo Moyamoya tem origem japonesa e significa “algo
nebuloso”, como cortina de fumaga, devido aos achados
angiogréficos, critério usado, nestes casos, para confirmagao
do diagnostico®?.

Ataxa de incidéncia varidvel entre diferentes grupos étnicos
e a recorréncia familial apoiam o papel dos fatores genéticos
na DMM®. Foram identificados inumeros genes candidatos na
DMM, nos ultimos anos, em diversas regides cromossomicas
(e.g. 3p24.2p26, 6q25, 8q23, 12p12 e 17q25)@, o que justifica
a variabilidade fenotipica.

Nesta doenca, ocorre oclusdo bilateral das artérias carotidas
internas e, pelo fato de a oclusdo ser lenta e progressiva, surgem
anastomoses multiplas que se formam entre as artérias carotidas
internas e externas, compostas pelas colaterais das artérias
coroidais anterior e posterior, artéria basilar, além de artérias
meningeas®).

A etiologia ainda ndo ¢ clara®® e sua incidéncia é maior
na primeira década de vida (50% na idade pré-escolar), mas
pode ocorrer também na segunda ou terceira. A historia natural
da DMM envolve significativa morbidade e mortalidade®®.
Os pacientes pediatricos podem apresentar ataques silentes, ataques
isquémicos transitorios ou permanentes e infartos cerebrais no
territdrio da artéria cardtida interna, particularmente na regiao

Lamonica DAC, Ribeiro CC, Ferraz PMDP, Tabaquim MLM

do lobo frontal®. Lesdes unilaterais podem progredir para
lesdes bilaterais®. Os pacientes pediatricos podem apresentar
dores de cabega, crises convulsivas, movimentos involuntarios
e alteragdes cognitivas®.

As manifestagdes clinicas das injurias cerebrais sdo variaveis,
dependentes das areas afetadas, que podem causar disartrias, afasias,
hemiparesias e/ou crises convulsivas®). Sao relatados estudos
que apontam para alteragdes neurocognitivas e neurolinguisticas
trazendo prejuizos para a aprendizagem e qualidade de vida!-".
A cirurgia de revasculariza¢do pode reduzir significantemente
os riscos subsequentes dos eventos isquémicos cerebrais™*® e
resguardar as capacidades intelectuais da crianga com DMM®.

O objetivo deste estudo foi descrever as habilidades de
linguagem oral/escrita e cognitivas de uma menina com
diagnostico de DMM de sete anos e sete meses.

APRESENTACAO DO CASO CLINICO

A familia assinou o termo de consentimento livre e esclarecido
de acordo com o Conselho Nacional de Etica em Pesquisa
(Resolugdo 466/12).

Crianga do género feminino, de sete anos e sete meses de idade
cronologica, filha de pais ndo consanguineos, com diagnostico
da DMM. Apresentou desenvolvimento neuropsicomotor, de
acordo com os critérios normativos. Durante o primeiro ano de
vida teve varios episodios de infecgdo cronica do ouvido. Os pais
relataram que, por volta dos quatro anos, iniciaram-se as queixas
de zumbido e dores de cabeca. A crianga realizou avaliagdes
audiologicas e oftalmoldgicas que indicaram normalidade. Por
volta dos cinco anos manifestou “repuxamento” dos labios e
“formigamento das maos”. Nessa época, em acompanhamento
neurologico, realizou exames por imagem que indicou sinais
de Acidente Vascular Encefalico isquémico (AVE), tendo
sido afetada a area temporoparietal esquerda. Aos seis anos e
cinco meses apresentou o segundo AVE isquémico na regiao
temporoparietal direita e frontal esquerda, tendo sido submetida
a cirurgia de revascularizagdo e tratamento medicamentoso.
A seguir, na Figura 1, sdo apresentados dados da Tomografia

Legenda: (A) Tomografia Computadorizada: mostrando area hipodensa em ambos os hemisferios, nas regides parieto-occipital direita e esquerda,
e a area frontal esquerda, compativel com AVC isquémico; (B) T2 Ressonancia Magnética apresenta infarto cortical antigo no territério da artéria
cerebral média esquerda e na artéria cerebral posterior direita (C) O angiograma demonstra um exemplo classico de Doenca de Moyamoya; (D)

A angiografia é compativel com Doenga de Moyamoya

Figura 1. Resultado da tomografia computadorizada, ressonancia magnética e angioressonancia
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computadorizada, Ressonancia Magnética com estudo perfusional
e Angiorressonancia de artérias e veias intracranianas apos o
processo de revascularizagao cerebral.

Aos sete anos e sete meses de idade, cursava o segundo
ano do ensino fundamental em escola particular e, mesmo com
reforgo pedagdgico ¢ intervengdes terapéuticas nas areas de
Fonoaudiologia e Psicologia, era constante a queixa da escola
de baixo rendimento nas atividades académicas. Nao havia
queixas quanto a problemas de comportamento.

A avalia¢do fonoaudioldgica e neuropsicologica constou
de entrevista com os responsaveis e aplicacdo de instrumentos
especificos de avaliagdo, de acordo com a faixa etaria da crianga.
O protocolo constou dos seguintes instrumentos: Observagao do
Comportamento Comunicativo (OCC)®); Teste de Vocabulario
por Imagem Peabody (TVIP)®; Teste de Desempenho Escolar
(TDE)!9, Perfil de Habilidades Fonologicas (PHF)!), Matrizes
Progressivas Coloridas de Raven: Escala Especial (RAVEN)
(12 Wechsler Intelligence Scale for Children — Third Edition
(WISC-IIT)", Teste Gestaltico Visomotor Bender'¥ e Wisconsin
Card Sorting Test (WCST)®,

Os resultados da avaliagdo fonoaudioldgica encontram-se na
Tabela 1. Foi solicitado o reconhecimento de grafemas isolados,
e constatou-se dificuldade no reconhecimento.

A avaliagdo neuropsicologica (Tabela 2) indicou nivel intelectual
na média esperada a idade, porém os desempenhos cognitivos
em tarefas verbais e de execugdo estiveram prejudicados, com
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limitagdes especialmente identificadas no gerenciamento do foco
atencional, nas fung¢des grafo-percepto-motoras, na organizagdo
sequencial logica e na linguagem expressiva, prejuizos estes
impactantes na aquisi¢do e desenvolvimento de competéncias
académicas. O comportamento mostrou-se colaborativo na
execugdo das provas.

DISCUSSAO

Alteracdes em habilidade do processamento de informacdes
envolvendo memoria de trabalho, consciéncia fonologica e acesso
ao léxico mental, bem como, atraso cognitivo interferem no
processo de alfabetizagdo®. Os desempenhos obtidos sugerem
risco para ocorréncia de prejuizos significantes nas competéncias
académicas para a progressao escolar.

As sequelas da DMM, provocadas por AVEs sdo variaveis
e dependentes da especificidade das areas cerebrais afetadas!!-.
Depois da lesao cerebral, os déficits neurologicos, invariavelmente
permanentes, exigem acompanhamento terapéutico frequente,
principalmente para lidar com as alteragdes decorrentes da lesdo.
Neste caso, as areas afetadas sdo extremamente importantes para
o funcionamento da linguagem ¢ aprendizagem. Um estudo
apresentou que, as fungdes cognitivas e o desempenho em
linguagem sdo determinantes nos processos de aprendizagem
e integragdo social, especialmente na idade escolar®.

Tabela 1. Habilidades, Desempenhos, Idade correspondente e Classificagdo obtida pelos instrumentos da avaliagao fonoaudiolégica

Instrumentos Desempenho
Intengdo comunicativa; boa interagéo; inicia e mantém turnos comunicativos; produz palavras e frases simples sem
oce alteragdes sintaticas. Apresenta as funcdes de linguagem de informar, protestar, solicitar e imitar. Compreendeu ordens
simples. Tempo de atencéo reduzido. Dificuldades para narrar fatos e realizar sequéncias légico-temporais. Ndo apresenta
processos fonolégicos produtivos.
TVIP Obteve classificagé@o baixa superior
Habilidades Classificagéo
Leitura Inferior a 12 série
TDE . e s L
Escrita Média inferior a 12 série
Aritmética Média inferior a 12 série
PHF Habilidades do processamento fonolégico em nivel pré-escolar

Legenda: OCC = Observagdao do Comportamento Comunicativo; TVIP = Teste de Vocabulario por Imagens; TDE = Teste de Desempenho Escolar; PHF = Perfil de

Habilidades Fonoldgicas

Tabela 2. Desempenho, Quociente de Inteligéncia e Classificagcdo obtida pelos instrumentos da avaliagéo neuropsicologica

Instrumentos

Desempenhos

Nivel Mental: Matrizes
Progressivas Coloridas Raven

Nivel mental compativel a idade cronologica (Classif. Ill - Médio). Identifica similaridades, estabelece
analogias e relacoes de causa e efeito.

As habilidades cognitivas nas atividades verbais (QIV = 88) e de execugéo (QIE = 85) apresentaram niveis
médio-inferiores, com classificacdo de desempenho global médio-inferior para a idade cronolégica.

Nivel de Aprendizagem:
WISC-IIl - Escala de Inteligéncia

Desempenhos satisfatérios foram identificados em provas relacionadas a discriminagéo viso-perceptual
quanto a compreensao e adequagao social. Apresentou nivel mediano em provas que exigiam velocidade
de processamento; porém, os indices fatoriais relacionados a compreenséao verbal, organizagéo

perceptual e atencional demonstraram perfis inferiores a média para o desenvolvimento. Estes dados
representam impacto nas competéncias fundamentais para a aprendizagem formal.

O desempenho grafico percepto-motor mostrou-se altamente prejudicado, em niveis inferiores a idade

Nivel Percepto-Motor:
Bender Santucci/ Koppitz

e escolaridade (Md = 2a), com recursos limitados na integragdo do tragado e dominio de angulos, o
que representa prejuizos na construcdo formal da escrita. Apresentou 57% de sinais indicativos de
imaturidade neurolégica para a grafia.

O raciocinio executivo, empregado na resolucao de situagdes conflitantes, de escolha e adaptacédo ao

Nivel Executivo:

contexto (ensaios completos ausentes), mostrou-se abaixo da média esperada, o que representou falta de

WCST - Wisconsin Card Sorting Test  dominio em gerenciar o foco da atencgéo e dificuldades na memorizagdo (memoria de trabalho) durante as

atividades relacionadas.
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Uma das areas afetadas com o AVE, no presente caso, foi
o lobo parietal. O lobo parietal ¢ dividido em duas regides
funcionais. Uma envolvida na sensacdo e na percepgao e outra
responsavel pela integragdo do input sensorial, primariamente
com o sistema visual. A primeira fung¢do integra informagdes
sensoriais para formar uma Unica percepgdo (cognigdo).
A segunda fungdo constr6i um sistema de coordenadas espaciais
para representar o mundo que nos cerca. Individuos com
danos nos lobos parietais podem demonstrar déficits de leves
a profundos, relacionados a anormalidades na imagem corporal
e nas relagdes espaciais”. Danos no lobo parietal esquerdo
podem causar confusdo entre esquerda e direita, dificuldade de
escrita (disgrafia) e dificuldades com o pensamento matematico
(discalculia), desordens na linguagem (afasia), at¢ a inabilidade
para perceber objetos normalmente (disgnosia). Danos no lobo
parietal direito podem resultar em inabilidades que abalam o
cuidado com o proprio corpo, tais como vestir-se e banhar-se
e que comprometem a independéncia nas atividades da vida
diaria (AVDs). O historico clinico apresenta estes achados,
ou seja, a crianca demonstrava dificuldades para realizar, com
independéncia, as AVDs.

As lesoes bilaterais, interferem na integra¢ao da atengao
visual e da eficiéncia motora®, caracterizada por manifestagdes
relacionadas a dispraxia, com prejuizos em atividades formais
de desenho ¢ escrita, na construgdo de angulos e integragao de
tragados. Estas habilidades eram particularmente dificeis para
a crianga em questao.

Outra regido afetada com o AVE foi o lobo temporal.
Os lobos temporais estdo relacionados a memoria, a audigdo,
ao processamento e percep¢do de informagdes sonoras, a
capacidade de entender a linguagem e ao processamento visual
de ordem superior. As alteragdes psicolinguisticas observadas
sdo relatadas na literatura”. Lee et al.® apresentaram que as
lesdes no hemisfério cerebral esquerdo resultam em redugao das
habilidades verbais, enquanto as lesdes do lado direito resultaram
em pontuacdes mais baixas nas fun¢des neurocognitivas, como
memoria, habilidades visuais e relagdes espaciais.

Lesdes no lobo frontal podem relacionar-se a dificuldades
para manutengao de atencdo sustentada, memoria e planejamento,
bem como distiirbios de humor. Este tltimo nao observado no
caso estudado.

As criangas com DMM podem se beneficiar de revascularizagdo
cirurgica, principalmente aquelas com sintomas neuroldgicos
progressivos ou evidéncia de fluxo sanguineo inadequado e/ou
circulagdo colateral e nas quais a cirurgia ndo é contraindicada®>.
A crianga deste estudo realizou este procedimento cirirgico.

Considerando a plasticidade do desenvolvimento no
cérebro infantil, espera-se que influéncias extrinsecas, como
a participag@o em processos de intervengdo fonoaudiologica e
psicoldgica, somadas as influéncias intrinsecas possam alterar
a organizagdo cortical ¢ regenerar conexdes danificadas,
melhorando o desempenho da crianga nas habilidades que estao
comprometidas.

Embora a incidéncia de DMM nio seja alta ¢ uma causa
importante de AVE em criangas, que necessita ser melhor
compreendida, principalmente quanto ao desenvolvimento destas
criangas, pelo impacto provocado no funcionamento cerebral,
com reflexos na vida destes individuos®.

CoDAS 2016;28(5):661-665
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DMM ¢ um distirbio complexo e heterogéneo, com diferentes
fendtipos e genotipos, que tem aumentado rapidamente em todo
o mundo?. Assim, ha a necessidade de conhecimentos mais
aprofundados sobre a doenga para desenvolver sistemas de
estratificag@o de risco mais especificos e eficientes, incluindo
profunda fenotipagem clinica e radiologica e a identificacdo de
biomarcadores que possam melhorar a capacidade de predizer
o0 prognostico para desenvolver procedimentos de intervengdes
adaptados as necessidades individuais®.

A gestdo do tratamento das sequelas do DMM requer uma
abordagem multidisciplinar, principalmente na infancia, com
o intuito de minimizar os efeitos deletérios provocados pelo(s)
insulto(s) cerebral(is), que trardo reflexos para a vida escolar e
social destas criancas e suas familias.

COMENTARIOS FINAIS

A DMM ¢ uma condi¢do que se mostrou interferente nos
processos de linguagem ¢ nas fungdes neurocognitivas, com
prejuizos nos processos de aprendizagem devido as especificidades
das areas afetadas, nas habilidades de analise, integracdo e
interpretacdo de informagdes auditivas e visuais, fundamentais
nos processos de aprendizagem.
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