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Kudo (1956) 1 1 encontrou um quadro angiográfico incomum de artérias 
cerebrais perfurantes profundas tortuosas e dilatadas que caracterizam o 
"moyamoya", termo japonês que significa nuvem ou baforada de fumaça de 
cigarro. Takeuchi (1961) publicou o primeiro trabalho a respeito; Nishimoto 
o apresentou em congressos internacionais. O quadro recebeu depois outras 
denominações, tais como oclusões progressivas das artérias intracranianas, telan­
giectasia cerebral justa-cortical ou diencefálica, rete mirabile cerebral basal, 
moyamoya cerebro-vascular. 

A etiopatogenia se fundamenta principalmente nas hipóteses de reação 
vascular inespecífica ou displasia arterial congênita. Schrager e col . 3 8 regis­
traram, em 1977, o primeiro caso de associação com mongolismo; para eles 
haveria a possibilidade de certas anomalias vasculares da síndrome de Down, 
já descritas no coração e capilares ungueais, serem expressas na circulação 
cerebral. 

Nossa paciente com boa permeabilidade das artérias carótidas internas c 
deficiência circulatória de ramos distais, leva a conjecturas sobre a possibili­
dade da doença estar relacionada na síndrome de Down e, talvez, nas cardio-
patias congênitas, a alterações na microcirculação cerebral. 

OBSERVAÇÃO 

M.L.G.S. , 5 anos de idade, s e x o feminino, parda. Aos dois anos de idade, apresen­

tou hemipleg ia esquerda, com recuperação parcial . Internada em 25-11-77 no nosso Ser­

viço, por nova deficiência motora e m a i s acentuada do m e s m o dimidio. A paciente 

apresentava Q.I. ba ixo , c ircunsferência craniana de 47 cms , a l tura 109 cms, pressão 

arterial 9x6 c m s H g , hipotonia muscu lar general izada, ref lexos profundos m a i s exa l tados 

à esquerda, e ainda não falava. Aparentava sofrer de cefalé ias freqüentes . N ã o foram 

verif icados s inais c l ínicos de cardiopatia congênita . N o Ins t i tu to F e r n a n d e s F igue i ra 
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a paciente fora considerada como portadora de s indrome de D o w n , apresentando o 

s e g u i n t e padrão dermatogl í f ico: nos pés , direito e esquerdo, arcos t ib ia i s ; nas mãos , 

à direita, a lças cubita is e, à esquerda, algas cubi ta is no 1?, 2?, 3? e 5·? dedos e alça 

radial no 49 d e d o ; T I bi lateral . 

Âo e x a m e angiográf ico , a s artérias carót idas internas , cerebrais m é d i a s e cerebrais 

anteriores es tavam b e m permeáveis . A artéria cerebral anterior direita nascia da arté­

ria carótida interna esquerda e a artéria cerebral poster ior esquerda era a l imentada 

pe la artéria carót ida interna. E m perfil , à esqerda, a reg ião da insula indicava estar 

mal vascularizada apesar da boa v is ibi l idade da artéria cerebral média. U m enovelado 

de vasos t ipo M m o y a m o y a M , aparecia de frente e em perfil , no curso da artéria posterior 

direita, sa indo do ramo parieto-occipital es tenosado. O pneumencefa lograma mostrava 

atrofias corticais e di latação ventricular bi lateralmente , principalmente à direita, e mai s 

ex t ensas do que s e poderia supor pe la angiografia . 

A paciente foi re internada em em março de 1978, após outra que ixa de piora motora 

do dimidio esquerdo. N o e x a m e eletrencefalográfico hav ia anormal idades focais , com 

at iv idades normal de sono g loba lmente deprimida à direita e, à esquerda, pontas e 

ondas a g u d a s esparsas ou difusas . U m a biópsia da artéria temporal superficial direita 

não mostrou a l terações especif icas. A tomograf ia computorizada do crânio revelou áreas 

mui to ex tensas de i squemia cerebral, pr incipalmente à direita, com dens idade s e m e ­

lhante à s dos ventrículos . 

COMENTÁRIOS 

A classificação em formas juvenis ou adultas, depende da idade do início 
dos sinais e sintomas da doença. Mais de 70% dos casos surgem antes dos 
20 anos de idade. As formas juvenis se caracterizam pela evolução com recor­
rências de sinais neurológicos deficitários, geralmente dimidiados e mais ou 
menos regressivos. A afecção é mais freqüente no sexo feminino, podendo-se, 
ainda encontrar Q.I. baixo, cefaléias paroxisticas, convulsões, hipertensão arte­
rial, movimentos involuntários, hemorragia sub-aracnoídea. Nos adultos a afec­
ção se revela comumente por hemorragia sub-aracnoídea. Verificam-se muitas 
vezes alterações vasculares em períodos mais precoces da vida, sendo a evolução 
relativamente benigna. Quanto mais jovem o paciente pior será o prognóstico, 
sendo esperada a evolução fatal abaixo dos 3 anos de idade 3 . 

O diagnóstico da sindrome só poderá ser feito remotamente pelos sinais 
clínicos. Geralmente é um achado puramente angiográfico, afetando assimetri-
camente os dois hemisférios e comprometendo territórios das duas carótidas 
internas. As artérias da fossa posterior são atingidas com menor freqüência. 
Este achado, segundo Kudo, permanece nas formas juvenis por vários a n o s 1 1 

Suzuki descreveu evolução angiográfica nestas formas, observada também por 
alguns outros autores nos adultos 1 S . 

A rede "moyamoya" que caracteriza a sindrome angiograficamente, situa-se 
na região dos gânglios da base e na parte superior do tronco cerebral, formada 
às expensas dos vasos locais. Com freqüência se associa um enovelado for-



mado por anastomoses carotídeas externo-internas, a "rete mirabile", descrita 
arteriograficamente por Mount e Taveras 2 0 . 

Os dados de autópsia e histológicos são relatados raramente e não unifor­
mes. Mais comumente haveria fragmentação da limitante elástica interna que 
explicaria os aneurismas associados com freqüência. São descritos ainda, espes-
samento da íntima estando a média empobrecida com zonas atróficas substituí­
das por colágeno e, ocasionalmente, trombos murais. Alguns autores identifi­
caram lesões semelhantes nas artérias temporal, coronária, hepática, renal e 
esplênica. 3 A 

Principalmente nas formas juvenis foram assinaladas associações com outras 
anomalias: aneurismas, rins policísticos, hemangiomas cutâneos, facomatoses, 
acrocefalosindactilia de Apert, doença de Marfan, doença de Down. São regis­
tradas associações com embolias, ateroesclerose, câncer brônquico, espongio-
bastoma polar, processos infecciosos. 

Na síndrome de Down é conhecida a predisposição genética para anorma­
lidades vasculares, que poderiam ser explicadas por um defeito mesenquimal na 
constituição dos vasos. Cerca de 40% dos pacientes com mongolismo são afeta­
dos por cadiopatias congênitas. A maioria destes doentes morre por doença 
vascular pulmonar, havendo relatos de hemorragia sub-aracnóidea. Chi e Kro-
vetz encontraram pressão arterial pulmonar anormalmente alta em 90% de car-
diopatias congênitas com síndrome de Down e em 25% de cardiopatias 
congênitas em geral; nos primeiros não há proporcionalidade entre o nível desta 
pressão com a severidade do defeito cardíaco. Estudos da microvasculatura 
(Kontras e Bodenbender) mostraram alterações nos capilares, mais freqüentes 
no mongolismo (23 de 25 pacientes) que nas cardiopatias congênitas; os capi­
lares mantinham um modelo do tipo fetal 1 2 » 1 β . Ford descreveu espessamento 
precoce das paredes dos vasos sangüíneos cerebrais com alterações hialinas. 
Para Benda, muitas altei ações supostas de natureza secundária na camada cor­
tical dos portadores da síndrome, são possivelmente por anomalias circulatórias. 

Nishimoto fundamentou sua hipótese na presença da falsa "rete mirabile" 
de anastomoses transdurais entre as carótidas externa e interna, que lembram 
a que é comum em certos animais. Decorreria, segundo ele, da parada do 
desenvolvimento normal; em nenhum período da embriogênese humana foi obser­
vada imagem semelhante 1 5. Segundo Kudo, o "moyamoya" representaria um 
tipo de colaterais desenvolvido pela hemodinâmica cerebral, por alterações do 
fluxo para manter sua função com o mínimo de deficiência neurológica. Suzuki 
descreveu etapas na evolução angiográfica das formas juvenis, iniciando com 
estenose no sifão carotídeo e, por fim, desaparecimento da imagem "moyamoya". 
Taveras, em 1969, defendeu a idéia da oclusão inicial na bifurcação da artéria 
carótida interna, estendendo-se distalmente. Nas hipoplasias e atresias das ca­
rótidas internas são descritas anastomoses transdurais carotideas externo-internas. 
Contudo a hipótese não explica as constantes alterações vasculares em ambos 
os hemisférios ou ainda a sua presença no sistema vertebro-basilar. 







Maki e Kudo assinalaram a presença de rede "moyamoya" com carótidas 
internas aparentemente normais 6.. Outras publicações (Perret e col., Picard e 
col., Praud e col.) registram casos com alterações angiográficas mais distais. 
Taveras apresentou um caso com oclusão inicial na artéria cerebral média e, 
outro, em que houve recanalização da artéria carótida interna. Carlson e col., 
em exame histológico, encontraram somente espasmo na bifurcação carotídea, 
sem trombo ou lesão local. Handa e Handa, em revisão angiográfica de 27 
casos, observaram que, em 11 deles, a lesão inicial aparecia ao mesmo tempo 
na artéria carótida interna e em vasos distais: a nossa paciente apresentou 
somente alterações de ramos distais. Pela tomografia computorizada e pneumen-
cefalografia as lesões cerebrais são mais extensas do que se poderia supor pelos 
vasos afetados na arteriografia; alterações na microcirculação poderiam desen­
cadear a doença. Distúrbios na permeabilidade ou de regulação do sistema 
nervoso autônomo capilar, ou ainda a ação de substâncias químicas, como na 
hipótese de Beclère, haveria uma substância de efeito contrário à bradicinina 
e kalidina que contraem os shunts arteriovenosos e aumentam o fluxo capilar. 
Seria possivelmente a ferritina reduzida, normalmente destruída nos pulmões, e 
que pode teoricamente passar à circulação arterial pelas porções doentes dos 
pulmões ou "shunts" intracardiíacos de direita para esquerda, produzindo dila-
tação dos shunts arteriovenosos, reduzindo o fluxo capilar e produzindo hipoxe-
mia local5»1. 

RESUMO 

Registro de um caso que pode ser o segundo na literatura mundial de 
associação de "moyamoya" com síndrome de Down, caracterizando-se pela per­
meabilidade das artérias carótidas internas, cerebrais médias e anteriores. O 
comprometimento da circulação distal poderia levantar a possibilidade de uma 
alteração da microcirculação capilar e, inclusive, da ação de alguma substân­
cia não determinada, fatores que poderiam explicar a localização e bilatera¬ 
lidade das lesões. 

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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