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RESUMO

Objetivo: Relatar uma série de casos de doengca moyamoya/sindrome de moyamoya (DMM/SMM)
tratados por revascularizagdo cerebral no periodo de 2001 a 2013. Método: Estudo retrospectivo de
12 pacientes portadores de DMM/SMM submetidos a revascularizagdo cerebral. Resultados: Trés
pacientes foram operados por meio de by-pass de alto fluxo, trés com by-pass de baixo fluxo e seis
por revascularizagdo indireta (encefaloarteriossinangiose associada a galeossinangiose). Realizamos
durante o seguimento: analise da ocorréncia de novos acidentes vasculares cerebrais (AVC), avaliagdo
funcional (utilizando a Escala de Rankin Modificada) e das complicagées cirirgicas. O tempo de
acompanhamento para o grupo de by-pass de alto fluxo foi de quatro a dez anos, para o grupo de
baixo fluxo e revascularizagdo indireta de trés meses a trés anos. Nenhum paciente apresentou outro
AVC no hemisfério operado tampouco piora funcional. As taxas de morbimortalidade e de infeccdo
foram nulas. Conclusao: A revascularizagcao cerebral foi efetiva, prevenindo a ocorréncia de novos
AVC e evitando piora funcional.
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ABSTRACT

Cerebral revascularization in moyamoya disease

Objective: To report a case series of moyamoya disease/moyamoya syndrome (DMM/SMM) treated
by cerebral revascularization in the period 2001-2013. Method: Retrospective study of twelve patients
with DMM/SMM submitted to cerebral revascularization. Results: Three patients were operated through
high-flow by-pass, three with low flow by-pass and six with indirect revascularization (encephalo-
arterio-sinangiosis associated with galeo-sinangiosis). Analyzed during follow-up: the occurrence of
new strokes, functional assessment (using the modified Rankin scale) and surgical complications.
The follow up to the group of high-flow by-pass was 4-10 years for the group of low flow and indirect
revascularization of three months to three years. No patient had another cerebrovascular accident (CVA)
in the hemisphere operated nor functional worsening. Rates of morbidity and mortality and infection
were nil. Conclusion: Cerebral revascularization was effective, preventing the occurrence of new strokes
and preventing functional deterioration.
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Introducao

A doenga de moyamoya (DMM) se caracteriza por
estenose ou oclusio bilateral das artérias proximas ao
poligono de Willis, associada a formagdo de extensa
rede arterial colateral.' A imagem angiografica é patog-
nomonica (Figura 1) e pode estar presente em outras
afec¢des (sindrome de Down, neurofibromatose tipo I,
anemia falciforme, entre outras), sendo denominada
sindrome de moyamoya (SMM). Um fator de risco
conhecido paraa DMM é a exposi¢do prévia a radiote-
rapia. A etiologia é desconhecida. A histéria natural é
progressiva, com aparecimento de défices neuroldgicos
e cognitivos secundarios a ataque isquémico transitorio
(AIT), acidente vascular cerebral isquémico (AVCi) ou
hemorréagico (AVCh) recorrentes.'

Nao ha estudos comparando o tratamento clinico
(antiagregantes, vasodilatadores) com o cirurgico
(revascularizagdo cerebral direta ou indireta). O trata-
mento cirdrgico melhora a circulagdo cerebral e reduz
o risco de novo AVC, sendo considerado tratamento
de primeira linha.*

O objetivo é relatar uma série de 12 pacientes por-
tadores de DMM/SMM tratados com revascularizagio
cerebral (direta e indireta) no periodo de 2001 a 2013.

Figura 1 - Angiografia cerebral ilustrando oclusdo da artéria
carétida supraclindidea e presenca de rede arterial colateral,
dando o aspecto de “fumaga no ar” (moyamoya em Japonés).

Casuistica e método

Trata-se de estudo retrospectivo observacional do
tipo série de casos no periodo de janeiro de 2001 a
janeiro de 2013.

Revascularizagio cerebral na DMM

Os critérios de inclusdo foram:

o Pacientes com diagndstico angiografico de
doenga/sindrome de moyamoya;

e Presenca de manifestagoes clinicas secunda-
rias ao défice circulatdrio cerebral (paresias,
parestesias, afasias, défices cognitivos, crises
convulsivas);

o Pacientes submetidos a revascularizagio cere-
bral direta ou indireta.

Os dados foram coletados por meio de revisio de
prontudrios. As variaveis consideradas foram: género,
faixa etdria, etnia, doengas associadas, apresenta¢do
clinica, tipo de revascularizagao cerebral e evolugdo
pos-operatéria. O trabalho foi aprovado pela Comissao
de Etica em Pesquisa da Santa Casa de Sdo Paulo sob
numero 177/12.

Dividimos a série em trés grupos, segundo o tipo
de cirurgia:

e Grupo 1 - By-pass de alto fluxo: anastomose
cardtida externa-safena-cerebral média;

o Grupo 2 - By-pass de baixo fluxo: anastomose
artéria temporal superficial-cerebral média
(M4);

e Grupo 3 - Revascularizac¢do indireta: en-
cefaloarteriossinangiose (EAS) associada a
galeossinangiose (GSA).

Consideramos quatro critérios de avalia¢ao:

A: Tempo de acompanhamento;

B: Ocorréncia de novos AVC;

C: Pontuagio na Escala de Rankin Modificada;

D: Ocorréncia de complicag¢des cirtrgicas.

Os resultados foram avaliados de forma separada

em cada grupo.

Resultados

Dez pacientes foram diagnosticados com DMM e
dois com SMM (um associado a sindrome de Down
e outro, a anemia falciforme). Sete pacientes eram do
género feminino e cinco, do masculino (relagio mu-
lher/homem 1,4/1). A idade de apresentagido da doenca
mostrou os limites de variacdo entre 5 e 48 anos. Seis
pacientes eram asiaticos, trés brancos, dois pardos e
um negro. Dez pacientes apresentavam défices neu-
roldgicos focais secundarios a AVCi. Dois pacientes
sofreram AVCh. Trés pacientes apresentavam epilep-
sia. Cefaleia foi a queixa mais frequente em adultos.

No Grupo 1, foram operados trés pacientes com
idades entre 14 e 24 anos, com tempo de acompanha-
mento de quatro a dez anos. Nenhum apresentou novo
AVC no hemisfério operado. Um paciente apresentou
AVC no hemisfério contralateral, com piora funcional,
pontuando Rankin 2 (Tabela 1).
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No Grupo 2, foram operados trés pacientes. Ne-
nhum apresentou novo AVC no tempo de acompanha-
mento de trés meses a trés anos (Tabela 2).

No Grupo 3, foram operados seis pacientes com
idade entre 5 e 46 anos. Nenhum apresentou novo AVC
(Tabela 3).

Nenhum paciente da série apresentou complicagdes
relacionadas a cirurgia. As taxas de morbimortalidade
e de infec¢do foram nulas.

Tabela 1 - Resultados: By-pass alto fluxo

Idade Seguimento  Rankin Pré  RankinPés  Novo AVC
24 anos 4 anos 1 1

20 anos 10 anos 1 2 Contralateral
14 anos 4 anos 1 1

Total 3

Tabela 2 - Resultados: By-pass baixo fluxo

Idade Seguimento  Rankin Pré RankinPés  Novo AVC
30 anos 3 anos 1 1 -

48 anos 1 ano 1 1 -

12 anos <lano 1 1 -
Total 3

Tabela 3 — Resultados: EDAS + EGS

Idade Seguimento  Rankin Pré  RankinPés  Novo AVC
12 anos 3 anos 1 1 -

46 anos 2 anos 1 1 -

5 anos 2 anos 1 1 -

18 anos 1 ano 1 1 -

16 anos 1 ano 1 1 -

7 anos <1lano 1 1 -
Total 6

Discussao

No Japao, a incidéncia anual de DMM é de 0,35 a
0,94/100.000 habitantes; nos Estados Unidos, de 0,086
/100.000 habitantes; em nosso meio é uma entidade
de incidéncia rara, conforme trabalhos nacionais,’!?
principalmente na populagdo ndo oriental. Apresenta
distribui¢do etaria bimodal, com dois picos de inci-
déncia: um entre 5 e 9 anos e outro dos 35 aos 39 anos.

A etiologia é desconhecida. Estudos sugerem
comprometimento do gene RNF213 no cromossoma
17q25.3. Em casos de ocorréncia familiar (10%), obede-
ce ao padrao autossdmico dominante com penetrancia
incompleta.” Em nossa casuistica, identificamos um
caso de ocorréncia familiar.

A distingao com a SMM ¢é importante considerando
aassociagdo com outras afeccdes. Identificamos a SMM
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em dois pacientes (um portador de sindrome de Down
e outro de anemia falciforme). Nesses casos o acome-
timento pode ser unilateral, porém 40% evoluem com
comprometimento bilateral, reforgando a necessidade
de tratamento (2).

A historia natural da DMM/SMM ¢ de piora pro-
gressiva, com deterioracdo neuroldgica e cognitiva,
mesmo em pacientes adultos, em decorréncia de
AVCiou AVCh recorrentes.”* O risco de isquemia em
pacientes nio tratados ¢ de 18% no primeiro ano e de
25% por ano nos anos subsequentes. Com a revascu-
larizacao, o risco de isquemia cai notoriamente para
5,5% no primeiro ano e para 3,4% por ano nos anos
subsequentes.'

A maioria de nossos pacientes foi operada apds o
segundo ou terceiro episédio de AVC. Na Escala de
Suzuki e Takaku (Tabela 4), que avalia a progressao an-
giografica da doenga, a maioria estava entre os estagios
3 e 6 (Figuras 2 e 3).

Tabela 4 - Escala de Suzuki e Takaku

Grau Definigao

I Estenose de ACI

I Aparecimento de vasos moyarmoya

111 Aumento de estenose de ACI e de vasos moyamoya
v Colaterais de ACE

\% Aumento de colaterais de ACE e

diminui¢do de vasos moyamoya

VI Oclusio de ACI e desaparecimento de vasos moyamoya

Figura 2 - Angiografia grau IV.

A revascularizacdo cerebral é o tratamento de
escolha. O objetivo é a prevencao de novos AVCi.
Sempre que possivel, optamos pela revascularizagio
direta (by-pass de alto ou baixo fluxo). Em casos de
AVCh ou quando a artéria receptora (M4) é menor
que 1,5 mm, realizamos a revascularizagdo indireta
(EAS + GSA).

O by-pass de alto fluxo é realizado por meio de
anastomose carétida externa-safena-cerebral média.
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