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Kudo (1956) 11 encontrou um quadro angiogréafico incomum de artérias
cerebrais perfurantes profundas tortuosas e dilatadas que caracterizam o
“moyamoya”, termo japonéds que significa nuvem ou baforada de fumaga de
cigarro. Takeuchi (1961) publicou o primeiro trabalho a respeito; Nishimoto
0 apresentou em congressos internacionais. O quadro recebeu depois outras
denominacdes, tais como oclusdes progressivas das artérias intracranianas, telan-
giectasia cerebral justa-cortical ou diencefalica, rete mirabile cerebral basal,
moyamoya cerebro-vascular.

A etiopatogenia se fundamenta principalmente nas hipoteses de reacido
vascular inespecifica ou displasia arterial congénita. Schrager e col. 18 regis-
traram, em 1977, o primeiro caso de associagdo com mongolismo; para eles
haveria a possibilidade de certas anomalias vasculares da sindrome de Down,
jd descritas no coragdo e capilares ungueais, serem expressas na circulagdo
cerebral.

Nossa paciente com boa permeabilidade das artérias carétidas internas e
deficiéncia circulatéria de ramos distais, leva a conjecturas sobre a possibili-
dade da doenga estar relacionada na sindrome de Down e, talvez, nas cardio-
patias congénitas, a alteragGes na microcirculagdo cerebral.

OBSERVACAO

M.L.G.S., b anos de idade, sexo feminino, parda. Aos dois anos de idade, apresen-
tou hemiplegia esquerda, com recuperagfo parcial. Internada em 26-11-77 no nosso Ser-
vigo, por nova deficiéncia motora e mais acentuada do mesmo dimidio. A paciente
apresentava Q.I. baixo, circunsferéncia craniana de 47 cms, altura 109 cms, press#o
arterial 9x6 cmsHg, hipotonia muscular generalizada, reflexos profundos mais exaltados
& esquerda, e ainda n#o falava. Aparentava sofrer de cefaléias frequentes. N#o foram
verificados sinais clinicos de cardiopatia congénita. No Instituto Fernandes Figueira

Trabalho do Servigo de Neurologia do Hospital Miguel Couto: * Chefe de Clinica;
** Chefe de Neuroradiologia; *** Chefe do Servigo de Neurologia; **** Neurologista;
ssss* Residente.



238 ARQ. NEURO-PBIQUIATRIA (8A0 PAULO) VOL. 39, Ne 2, 1981

a paciente fora considerada como portadora de sindrome de Down, apresentando o
seguinte padrdo dermatoglifico: nos pés, direito e esquerdo, arcos tibiais; nas méos,
4 direita, algas cubitais e, & esquerda, alcas cubitais no 1o, 20, 3¢ e 50 dedos e alca
radial no 4¢ dedo; T1 bilateral.

Ao exame angiogréfico, as artérias carétidas internas, cerebrais médias e cerebrais
anteriores estavam bem permedveis. A artéria cerebral anterior direita nascia da arté-
ria car6tida interna esquerda e a artéria cerebral posterior esquerda era alimentada
pela artéria car6tida interna. Em perfil, & esqerda, a regifio da insula indicava estar
mal vascularizada apesar da boa visibilidade da artéria cerebral média. Um enovelado
de vasos tipo “moyamoya”, aparecia de frente e em perfil, no curso da artéria posterior
direita, saindo do ramo parieto-occipital estenosado. O pneumencefalograma mostrava
atrofias corticais e dilatagdo ventricular bilateralmente, principalmente a direita, e mais
extensas do que se poderia supor pela angiografia.

A paciente foi reinternada em em marco ‘de 1978, apés outra queixa de piora motora
do dimfdio esquerdo. No exame eletrencefalogrifico havia anormalidades focais, com
atividades normal de sono globalmente deprimida a direita e, 4 esquerda, pontas e
ondas agudas esparsas ou difusas. Uma bi6psia da artéria temporal superficial direita
nfdo mostrou alteragbes especificas. A tomografia computorizada do crénio revelou &4reas
muito extensas de isquemia cerebral, principalmente & direita, com densidade seme-
lhante as dos ventriculos.

COMENTARIOS

A classificagdo em formas juvenis ou adultas, depende da idade do inicio
dos sinais e sintomas da doenga. Mais de 70% dos casos surgem antes dos
20 anos de idade. As formas juvems se caracterizam pela evolugdo com recor-
réncias de sinais neuroldgicos deficitarios, geralmente dimidiados e mais ou
menos regressivos. A afec¢do é mais frequente no sexo feminino, podendo-se,
ainda encontrar Q.I. baixo, cefaléias paroxisticas, convulsdes, hipertensio arte-
rial, movimentos involuntarios, hemorragia sub-aracnoidea. Nos adultos a afec-
c¢do se revela comumente por hemorragia sub-aracnoidea. Verificam-se muitas
vezes alteracOes vasculares em periodos mais precoces da vida, sendo a evolugdo
relativamente benigna. Quanto mais jovem o paciente pior sera o prognostico,
sendo esperada a evolucdo fatal abaixo dos 3 anos de idade 8.

O diagndstico da sindrome sé poderda ser feito remotamente pelos sinais
clinicos. Geralmente é um achado puramente angiografico, afetando assimetri-
camente os dois hemisférios e comprometendo territérios das duas carétidas
internas. As artérias da fossa posterior sdo atingidas com menor frequéncia.
Este achado, segundo Kudo, permanece nas formas juvenis por varios anos 11
Suzuki descreveu evolugdo angiografica nestas formas, observada também por
alguns outros autores nos adultos 19,

A rede “moyamoya” que caracteriza a sindrome angiograficamente, situa-se
na regido dos ginglios da base e na parte superior do tronco cerebral, formada
as expensas dos vasos locais. Com frequéncia se associa um enovelado for-
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mado por anastomoses carotideas externo-internas, a “rete mirabile”, descrita
arteriograficamente por Mount e Taveras 20,

Os dados de autopsia e histolégicos sdo relatados raramente e nido unifor-
mes. Mais comumente haveria fragmentagdo da limitante elastica interna que
explicaria os aneurismas associados com frequéncia. SZo descritos ainda, espes-
samento da intima estando a média empobrecida com zonas atréficas substitui-
das por colageno e, ocasionalmente, trombos murais. Alguns autores identifi-
caram lesOes semelhantes nas artérias temporal, corondria, hepéatica, renal e
esplénica. 3,8,

Principalmente nas formas juvenis foram assinaladas associagGes com outras
anomalias: aneurismas, rins policisticos, hemangiomas cutdneos, facomatoses,
acrocefalosindactilia de Apert, doenca de Marfan, doenca de Down. Sao regis-
tradas associagbes com embolias, ateroesclerose, cdncer brénquico, espongio-
bastoma polar, processos infecciosos.

Na sindrome de Down é conhecida a predisposi¢do genética para anorma-
lidades vasculares, que poderiam ser explicadas por um defeito mesenquimal na
constituicdo dos vasos. Cerca de 40% dos pacientes com mongolismo sio afeta-
dos por cadiopatias congénitas. A maioria destes doentes morre por doenca
vascular pulmonar, havendo relatos de hemorragia sub-aracndéidea. Chi e Kro-
vetz encontraram pressdo arterial pulmonar anormalmente alta em 909% de car-
diopatias congénitas com sindrcme de Down e em 259% de cardiopatias
congénitas em geral; nos primeiros ndo ha proporcionalidade entre o nivel desta
pressio com a severidade do defeito cardiaco. Estudos da microvasculatura
(Kontras e Bodenbender) mostraram alteragbes nos capilares, mais frequentes
no mongolismo (23 de 25 pacientes) que nas cardiopatias congénitas; os capi-
lares mantinham um modelo do tipo fetal 22,16, Ford descreveu espessamento
precoce das paredes dos vasos sanguineos cerebrais com altera¢bes hialinas.
Para Benda, muitas alteragOes supostas de natureza secundaria na camada cor-
tical dos portadores da sindrome, sdo possivelmente por anomalias circulatorias.

Nishimoto fundamentou sua hipotese ra presengca da falsa “rete mirabile”
de anastomoses transdurais entre as cardtidas externa e interna, que lembram
a que ¢ comum em certos animais. Decorreria, segundo ele, da parada do
desenvolvimento normal; em nenhum periodo da embriogénese humana foi obser-
vada imagem semelhante 15. Segundo Kudo, o “moyamoya” representaria um
tipo de colaterais desenvolvido pela hemodinidmica cerebral, por alteragdes do
fluxo para manter sua fungdo com o minimo de deficiéncia neuroldgica. Suzuki
descreveu etapas na evolugdo angiogrdfica das formas juvenis, iniciando com
estenose no sifdo carotideo e, por fim, desaparecimento da imagem “moyamoya”.
Taveras, em 1969, defendeu a idéia da oclusdo inicial na bifurcagdo da artéria
carotida interna, estendendo-se distalmente. Nas hipoplasias e atresias das ca-
rétidas internas sdo descritas anastomoses transdurais carotideas externo-internas.
Contudo a hipdtese ndo explica as constantes alteracOes vasculares em ambos
os hemisférios ou ainda a sua presenga no sistema vertebro-basilar.



240 ARQ. NEURO-PSIQUIATRIA (840 PAULO) VOL. 39, N¢ 8, JUNHO, 1981

Fig. 1 — Caso MLGS. Carotido-angiografia esquerda mostrando a cerebral média
permedvel no perfil e pobreza vascular ma regido insular. Em A@aniero-
-posterior a artéria cerebral anierior direita se origina da carétida
esquerda.

Fig. 2 — Caso MLGS. A esquerda a carotidoangiografia direita identifica a for-
macdo do enovelado moyamoya mo curso da artéria cerebral posterior
direita no seu ramo parieto-occipital; & direita, a rede vista de frente.
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Fig. 8 — Caso M.L.G.8. Pneumencefalograma mostrando atrofias corticais bila-
terais e dilatacdo veniricular mais intensas & direita.

’ | / k

Fig. 4 — Caso M.L.C.8. Tomografia computadorizcada do crdnto com
regifes extensas de bairxa demsidade Ppor lesSes isquémicas
cerebrais.
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Maki e Kudo assinalaram a presenca de rede “moyamoya” com car6tidas
internas aparentemente normais 6.. OQOutras publicagées (Perret e col., Picard e
col.,, Praud e col.) registram casos com altera¢Ges angiograficas mais distais.
Taveras apresentou um caso com oclusdo inicial na artéria cerebral média e,
outro, em que houve recanalizacdo da artéria carétida interna. Carlson e col.,
em exame histolégico, encontraram somente espasmo na bifurcagido carotidea,
sem trombo ou lesdo local. Handa e Handa, em revisdo angiografica de 27
casos, observaram que, em 11 deles, a lesdo inicial aparecia ao mesmo tempo
na artéria car6tida interna e em vasos distais: a nossa paciente apresentou
somente alteragdes de ramos distais. Pela tomografia computorizada e pneumen-
cefalografia as lesGes cerebrais sdo mais extensas do que se poderia supor pelos
vasos afetados na arteriografia; altera¢cdes na microcirculagio poderiam desen-
cadear a doenca. Distirbios na permeabilidade ou de regulacdo do sistema
nervoso autdnomo capilar, ou ainda a acdo de substincias quimicas, como na
hipétese de Beclere, haveria uma substincia de efeito contrario a bradicinina
e kalidina que contraem os shunts arteriovenosos e aumentam o fluxo capilar.
Seria possivelmente a ferritina reduzida, normalmente destruida nos pulmdes, e
que pode teoricamente passar a circulagdo arterial pelas porg¢bes doentes dos
pulmées ou “shunts” intracardiiacos de direita para esquerda, produzindo dila-
tacdo dos shunts arteriovenosos, reduzindo o fluxo capilar e produzindo hipoxe-
mia local 5.1,

RESUMO

Registro de um caso que pode ser o segundo na literatura mundial de
associacdo de “moyamoya” com sindrome de Down, caracterizando-se pela per-
meabilidade das artérias carétidas internas, cerebrais médias e anteriores. O
comprometimento da circulagdo distal poderia levantar a possibilidade de uma
alteragdo da microcirculagdo capilar e, inclusive, da a¢do de alguma substin-
cia ndo determinada, fatores que poderiam explicar a localiza¢io e bilatera-
lidade das lesoOes.

SUMMARY

Progressive occlusive disease of cerebral arteries associated with Down
syndrome: a case report.

The case of a 5 years old child with association of “moyamoya” and Down
syndrome with permeability of internal carotid, of medial and anterior cerebral
arteries is reported. The authors postulate the possibility of a microcirculatry
disorder in view of the distal lesion including the action of any unknown
substance which construtive action could explain the bilaterality and distribution
of the alterations.
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