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Neurofibromatose ou doenga de von Recklinghausen é uma facomatose com
amplo espectro clinico resultante de displasia dos tecidos mesodérmicos e neuro-
ectodérmicosl. Entre as alteragdes mais frequentes encontram-se manchas
“café au flait” malores que 5cm disseminadas pela derme, efélides axilares
multiplas, neurofibromas mucocutineos ¢ tumores intracranianos, em especial
neurinoma de acusticol. Mais raramente ocorrem alteragdes vasculares do tipo
arterial oclusivo e/ou aneurismaticas, descritas na aorta, artérias mesentéricas,
celiaca e renais, entre outras38.17, Em 1971 foram descritos os trés primeiros
casos de manifestagies vasculares intracranianas na neurofibromatoseb. Neste
relato € apresentada uma paciente com doenga de von Recklinghausen e aspectos
angiograficos da doenca de Moya-Moya.

OBSERVACAC

L.A., de 33 anos, branca, solteira, procedente de Paranagud (PR), vinha sendo
seguida clinicamente pelos autores por dois anos guande foi internada em 14-4-85 para
revisio geral do caso. A paciente estava acompanhada pelo irméo gue contou guée até
23 anos de idade ela era pessoa com capacidade mental normal e gue desde essa idade
passou 8 apresentar deterioracdo das fungdes intelectuais de forma lenta e progressiva,
sendo que ne momento da internacfo mal conseguia realizar tarefas simples como
egerever o proprio nome ou lavar louga. Desde trés anos antes da internacgo gqueixa-
va-se de cefaléia ocasional. Um més antes comecou a apresentar crises parciais simples
motoras A direita, controladas com difenil-hidantoina. Nunca foi notado pelos familia-
res ou pela paciente qualguer déficit motor. Nio havia outros antecedentes pessoais
ou familiares de relevo. Cince irmios nao apresentavam qualguer tipo de mancha na
pele ou outra particularidade. O exame fisico mostrou pele e mucosas discretamente
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descoradas com manchas <«café au lait» disseminadas, efélides axilares maGltiplas e
neurofibromas cutdneos generalizados. © exame ginecolégice foi normal e o exame
neurclogico mostrou discreta deméncia, paresia facial direita de neurdnio moter superior
e disereta hiperreflexia 4 direita, com reflexo plantar em extensido. A investigaciio
mostrou: hemograma normal, exceto por volume globular de 32,9%; glicemia 74mg%,
creatinina 0,8mg9: sorodiagnidstico para lues negativo; fator antinuclear n#o-reagente;
niio foram vistas células L.E.; mucoproteinas 2.37mg%; colesterol 179mg%; triglicérides
114mg%; eletroforese de proteinas plasmiticas (g%) albumina 3,50, alfa 1 0,28, aifa 2
0,67, beta 0,89 e gama 1,96. O exame de fezes foi negative e o parcial de urina foi
normal. O eletrocardiograma foi normal. s exames radiolégicos de crinio e de térax
foram normais. © ligilide eéfalo-raquidianc por puncidc sub-occipital mostrou: leucdeitos
0,3/mm3, proteinas 33mg% e glicose B0mg%, com aspecto limpide e incolor. O eletren-
cefalograma mostrou ritme dominante alfa, deprimide & esquerda; regisiraram-se ondas
de 1,5 a 3Hz, de 60 a 150mV, em grupos, na regifio centro-parieto-occipital esquerda.
A tomografia axial computadorizada mostrou imagens hipoabsorventes retriateis (infar-
tos antigos) na regiio témporo-cccipital e nos lobos frontal e parietal do hemisfério
cerebral esguerdo, com dilatagic do wventriculo lateral correspondente (iFg. 1), A

angiografia cerebral realizada dois anos antes havia demonstrado oclusio das porcdes
intracranianas de amhbas as artérias cardtidas internas (Figs. 2 e 3), anastomoses e
circulagio colateral na superficie e base do encéfalo; 2 circulacio posterior estava
preservada.
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Fig. 2 — Caso L.A.: angiografia carotidiana esquerda, vis@o péstero-anterior
e de perfil, demonstrando oclusdo da artéria carétida imterna apés a emer-
géncia da artéria oftdlmica. Exame realizado pela técnica de Seldinger.

Fig. 3 — Caso L.A.: angiografia carotidiana direita, visdo péstero-anterior e de
perfil, demonstrando: estenose progressiva e oclusdo da artéria carétida
interna, distalmente a origem da artéria comunicante posterior; circulagd@o
colateral importante ma base do encéfalo.
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COMENTARIOS

Em 1979 Suzuki e Takakul3 descreveram o que na ocasiao foi considerado
nova doenga diagnosticada por achado angiografico caracteristico. Este con-
sistia de rede vascular anormal na base do cramio associada a estenose das
carotidas internas nas suas bifurcacdes terminais, concomitante a alteragdes
das artérias cerebrais anteriores e médias, usualmente com envolvimento bila-
teral. Os pacientes, na sua maioria jovens, apresentavam déficit motor sibito
em um dimidio com tendéncia a recuperacio seguida de quadro semelhante
do lado oposto. Muitos apresentavam retardo mental e crises epilépticas!2 13,
Em aduitos a apresentacdo clinica era de hemorragia sub-aracndidea ou hema-
toma intracerebrall2.13,

Posteriormente, esses achados foram associados a varias patologias, como
meningite bacteriana e sindromes neurocutdneass ou anemia falciformes.1l, tendo
sido cunhado o termo sindrome de Moya-Moya. Na maioria dos casos a etio-
logia ndo fica esclarecida. ‘Trata-se, portanto, de sindrome de oclusido pro-
gressiva das artérias cardtidas internas, acometende geralmente criangas e
adultos jovens. A lenta oclusfo arterial determina o aparecimento de anasto-
moses na superficie cerebral, tanto corticais como transdurais, e principalmente
na bhase do encéfalo, com hiperdesenvolvimento das artérias perfurantes pro-
fundas. A doenca envolve os dois tergos anteriores do poligono de Willis,
poupando geralmente as artérias cerebrais posteriores e basilar6 12,13,

O acometimento vascular intracraniano na doenca de von Recklinghausen
é raro e semelhante em tudo ao descrito como doen¢a de Moya-Moya. Também
sdo criangas ou jovens que se apresentam com déficit motor snbito, crises epilép-
ticas ou retardo mental5.6.7.18 porém em alguns casos o achade angiogréfico
é visto na investigacdo de problemas tais como cefaléia, estenose de aqueduto
cerebral on tumores de sistema nervoso centralé, (s estigmas da displasia
neurcectodérmica estdo presentes de maneira gencralizada em todos casosé’?
8,10,14,15,

Em pacientes adultos, tanto a doenga de Moya-Moya isolada quanto a que
ocorre com neurofibromatose pode apresentar-se com hemorragia sub-aracndidea

e/ou hematoma intracraniano?, A circulagdo anterior é atingida na grande
maioria6715, embora haja relatos de lesfes na circulacio posterior2.4.14,

O tratamento de pacientes com este tipo de lesio vascular ndo estd definido,
seja eom anticoagulantes, anti-adesivos plaquetirios ou cirurgias de revascula-
rizagdo. Leone e col.® relataram o caso de uma paciente acompanhada por
12 anos sem tratamento especifico em que angiografias consecutivas nado mos-
traram progresso da doenca. Sasaki e col.}® recentemente publicaram dois casos
desta associacio, um dos quais com seguimento de 5 anos sem progressio
angiografica ou clinica. No outro caso, os episddios de piora progressiva,
associados a novas lesdes angiograficas, culminaram na realizacdo de cirurgia
de revascularizacdo com bons resultados.

O caso aqui relatado ilustra em todos os aspectos a associacdo j& reco-
nhecida na literatura de neurofibromatose de von Recklinghausen com doencga
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arterial oclusiva intracraniana extensa (doenca de Moya-Mcya). E particular
a este caso o fato de 5 irmios da paciente ndp apresentarem estigmas da neuro-
fibromatose. O seguimento de dois anos apéia alguns relatos da literatura
de que a doenga pode naoc progredirs.

RESUMO

O caso de uma paciente de 33 anos com neurofibromatose ¢ lesdes vas-
culares intracranianas do tipo Moya-Moya € discutido com relagio a aspectos
clinicos e angiograficos. Revisfo da literatura mostra que esta rara associagio
produz lenta ¢ progressiva deterioracdo intelectual e motora em adolescentes
e adultos jovens. N&o ha linhas especificas de tratamento e o progndstico é
varidvel, alguns pacientes parecendo cessar de progredir na sua deterioragdo
por pelo menos alguns anos.

SUMMARY

Neurofibromatosis with Moya-Moya disease: report of one case,

A 33-year-old female with neurofibromatosis and intracranial vascular lesions
of the Moya-Moya type is reported. Clinical and angiographic aspects of both
syndromes are discussed with respect to earlier reports of this rare association,
with the conclusion that it produces slow intelectual and motor deterioration
in adolescents or young adults. There are no specific guidelines to therapy,
and the prognosis is mixed, some patients ceasing to progress at least for a
few years.
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