DOENCA ARTERIAL OBSTRUTIVA IDIOPATICA (MOYAMOYA)

ESTUDO DE QUATRO CASOS

LUIS RENATO MELLO-~®

Conhecida por sinonimia vastal,2, a doenga obstrutiva idiopatica de artérias
cerebrais ¢ uma arteriopatia oclusiva cronica e progressiva que acomete princi-
palmente as artérias carotidas e o poligono de Willis. Tem seu inicio geralmente
na infancia e no adulto jovem e se caracteriza por apresentar formagdes vascula-
res telangiectasicas em rede ou conglomerado, na base do encéfalo, com aspecto
tipico, lembrando “baforada de fumacga no ar”. Descrita inicialmente por Kudo 1!
e melhor estudada por outros autores japoneses principalmente por Nishimoto e
Takeuchi 16, esta entidade tinha, até fins de 1976, acima de 400 casos descritos.
Grande parte da literatura mundial provém do Japdo onde se descreveram em
torno de 80% dos casos. Numerosos relatos demonstram a existéncia da vasculo-
patia em individuos da raca brancal 2 4,6, 10, 17, 18, 19, 20, 21, ¢ mais recentemen-
te, na raca negrai4. Apesar de ser conhecida na literatura mundial, entre nos
somente dois casos foram relatados, em ambos sendo realizadas revisdes biblio-
graficas 1,2, Visando comentar a complexidade clinico-radiolégica bem como
discutir alguns aspectos etiologicos, nos propusemos a relatar quatro casos aten-
didos entre 1972 e 1976.

CASUISTICA

Caso 1 — E.V. (Reg. 113/73), 25 anos. sexo feminino, brasileira, branca, filha de pai
de ascendéncia italiana e mée de ascendéncia germfnica. Queixa de cefaléia frontal
moderada que se acentuara nos ultimos tempos, sendo mais intensa durante a mestrua-
¢8o. Um ano antes passara a sentir sensacdio de fraqueza generalizada, dores articulares.
perturbacdes de memoéria e “fogachos” (sic). Com um ano de idade teve doenca diag-
nosticada como poliomielite apés a qual ficou estrabica: de 2 a 9 anos apresentou crises
frequentes de cianose perioral e perda de consciéncia. Exame meurolégico — Proptose
linear com ptose palpebral & direita: diminuic8o bilateral do reflexo foto-motor com
auséneia co reflexo de acomodacéo; dissinergia do olhar conjugado lateral e vertical:
estrabismo convergente e sinal de Parinaud. Eletrencefalograma dentro dos limites da
normalidade.

Estudo radiolégico — A radiografia simples de crAnio mostrou calcificagdo paraselar
a4 esquerda sugerindo aneurisma calcificado de artéria carétida, por haver erosfio do
corpo do osso esfendide a tomografia (Fig. 1A). Angiografia carotilea esquerda (Fig.
1B): aneurisma de artéria carétida interna intracavernosa, parcialmente calcificado e
trombosado. Angiografia carotidea direita (Fig. 1C): estenose da artéria caré6tida inter-
na a 1 cm de sua origem com hipertrofia da artéria car6tida externa e maxilar interna
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que desemboca em um enovelado artério-arterial, situado na base da fossa média e
6rbita. Formag#o do siffio carotideo pela rede transdural com contrastacio das artérias
cerebral média e anterior. Angiografia vértebro-basilar por cateterismo femoral: artéria
basilar duplicada e redundante: presenca de telangiectasias perivasculares em torno da
porgdo peduncular da artéria cerebral posterior (Fig. 1D).

Fig. 1 Caso 1 (EV): em A, radiografia simples mostrando « calcificacdo parasclar; em
B angiografia carotidea mostrando opacificacdo do ancurisma da carotida intra-
Cavernosa, com sua luz diminwida por trombose ¢ calcificacdo de paredes; em
(', angiografia carotidea direita  mostrando  estenose  de carotida  interna o
partir de Swa origem, com obstrucdo completa em sua poredo  intrapetrosa,
dilatacao da artéria carotida externa com  presenca de red. artervio-arterial
basal e duplicacdo da artéria oftdalmica. formando wm sifdo carotidceo ¢ opaci-
ficando ramos da artéria silviana ¢ pericalosa; em D, ang.ografia vértebro-
basilar mostrando  tronco bifido ¢ «.ongado orviginando sevaradamente  duwas
~artérias cerebrais posteriores igualmente redundantes com presenca de telan-

aiectasias perivasculares em Swua origem.

Caso £ — A AN. (Reg. 341/75), 23 anos, sexo masculino, branco, ascendéncia portu-
guesa e ind.gena. Constantemente nervoso sentiu subita tontura seguida de crise con-

vulsiva no hemicorpo esquerdo, seguida de cefaléia e monoparesia braquial esquerda,
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fugaz. Dez dias apés apresentou-se com cefaléia constante e hemiparesia esquerda pro-
gressiva. Exame neurolégico — Hemiparesia esquerda proporcionada com paresia facial
central, sinal de Babinski inconstante & esquerda, hemihipoestesia & esquerda. Exame de

-

liquido cefalorraqueano normal. Lentificagio & direita do tracado eletrencefalogréafico.

Estudo radiolégico — Angiografia carotidea direita: estenose da carétida interna
iniciada 2 cm ap6s sua origem com calibre de 3 cm a este nifvel (Fig. 2A). A mesma
cardtida segue até apds a origem da artéria oftilmica onde se interrompe bruscamente
aparecendo pequeno enovelado capilar tipo “moyamoya”. A artéria carédtida externa estd
hipertrofiada e, a partir da artéria oftdlmica, se forma a artéria medial da foice. A
angiografia carotidea esquerda repetiu o achado contralateral mostrando obstrucfio total
da caré6tida interna ao nivel de Gl, A angiografia vertebro-basilar por cateterismo sele-
tivo da vertebral esquerda, via femoral, demonstrou uma vertebral e basilar redundan-
tes com enchimento principalmente de artéria cerebral posterior esquerda bem como
das artérias cerebral média e arterior, através da comunicante posterior (Fig. 2B).
Telangiectasias perivasculares sf#io vistas no trajeto cisternal da artéria cerebral pos-
terior.

Fig. 2 — Caso 2 (AAN): a esquerda, angiografia carotidea direita salientando a obstru-
¢do da artéria carédtida interna apés a origem da artéria oftdlmica com pre-
senca de rede telangiectdsica apés esta obstrugdo, as setas estreitas mostrando
a artéria medial da foice, ramo terminal da artéria oftdlmica, hipertrofiada;
a direita, angiografia vértebro-basilar com contrastacdo das artérias cerebral
anterior e média através da comunicante posterior, estando o tromco basilar
alongado. Presengca de telangiectasias basais em torno da porgdo peduncular
da artéria cerebral posterior,

Caso 3 — E.J. (Reg, 387/76), 38 anos, sexo masculino branco, ascendéncia germinica.
Cinco anos antes da internacfio apresentou cefaléia e paralisia do hemicorpo direito que
regrediu deixanlo deficit discreto. Treze semanas antes da admisséio teve cefaléia tem-
poral direita, intensa, com consecutiva dor na regifio suboccipital direita que dificultava
a movimentacfo do pescogo, associada a nduseas e dificuldade para articular as pala-
vras. Apés o episédio inicial sentia frequentemente fraqueza intensa nos membros infe-
riores, o que dificultava a deambulago. O exame de liquido cefalorraqueano mostrou
hiperproteinorraquia. Eletrencefalograma com lentificacio global. predominante a
esquerda.

Estudo radioléyico — Angiografia carotidea direita: obstrucfio total da artéria card-
tida interna a 1 cm de sua origem. Através de uma artéria maxilar interna, ramos
etmoidais e artéria oftdlmica, sfo preenchidos o sifio carotideo estenético e ramos do
grupo silviano. Angiografia carotidea esquerda (Fig, 3A): obstrucio total da artéria
carétida interna em uma diitatagdo a 1.5 cm de sua origem. Através de uma artéria
maxilar interna dilatada se originam ramos anastométicos correspondentes as artérias
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maxilar primitiva (meningea acesséria) e oftdlmica duplicada., indo preencher o sifdo
carotideo que estd estenosado. O estudo do sistema vértebro-basilar (Fig. 3B) mostrou
as artérias vertebrais bilateralmente dilatadas sendo que a sua injecfio., tanto pelo
lado direito como pelo lado esquerdo. era contrastado globalmente o sistema vascular
intracraniano, mostrando ser toda a circulacéo encefdlica dependente deste sistema. Ao
nivel da ponte e pedunculo notua-se acentuada dilatacdo dos ramos piais do tronco com
algumas formagdes telangiectasicas tipicas da doenca de Nishimoto.

Fig. 3 — Caso 3 (EJ): a esquerda, angiografia carotidea esquerda mostrando obstrugdo
da artéria carétida interna em wma dilatacdo apos sua origem, hipertrofia da
artéria carétida externa com formag¢do de rede transdural formando wum sifdo
carotideo airavés das artérias meningea acesséria (maxilar primitiva) e oftdl-
mica com origem duple; & direita, ungiografia vértebro-basilar mostrando con-
trastacdo global da vasculatura intracraniana ¢ aumento de volume da artéria
comunicante posterior. Setas ressaltam a acentuacdo de contrastacdo da rede
arteriolar pial do pedunculo e ponte.

Caso 4 — J.G. (Reg. 635/76). 9 anos_ sexo feminino, branca, ascendéncia germanica.
Um més antes do internamento apresentou episédio subito de hemiplegia esquerda e ce-
faléia que regrediu, persistindo falta de forca. Um dia antes da admisséo, stbitamente,
nfio pode mais deglutir, passou a caminhar cambaleando. néo falou mais, mantendo a
cabega caida sobre o peito e salivando constantemente. Exame meurolégico — Tetrapa-
resia flacida, deficit de degluti¢cdo: a paciente ndo conseguia articular palavras porém
obedecia as ordens durante o exame, com bparesia bilateral do véu do paladar sensibi-
lidade normal na oro e rinofaringe: hipotonia global principalmente cervical. Exame
de liquido cefalorraqueano normal. Eletrencefalograma difusamente lento para a idade.

Estudo radiolégico — Angiografia carotidea direita: estenose da artéria carétida
interma supraclinoidea que se continua pela artéria comunicante e cerebral posterior.
Estenética e irregular em seu trajeto, origina-se uma cerebral média que, posteriormente,
aumenta seu calibre até atingir a regifio opercular. As artérias lenticuloestriadas estao
com seu calibre proporcionalmente aumentado e através de telangiectasias tipicas. véo
prover a formacdo da artéria cerebral anterior. Os ramos temporais da artéria silviana
néo sdo visiveis. Anastomose entre a artéria pericalosa posterior (ramos da artéria cere-
bral posterior) e o ramo terminal da artéria pericalosa. Angiografia carotidea esquerda:
estenose da artéria carétida interna supraclinoidea que se continua também pelas arté-
rias comunicante e cerebral posterior. Apés a origem desta, afila-se a car6tida assumin-
do 1 mm de diAmetro. A artéria silviana tem sua origem com um calibre extremamente
fino, forma irregular, cercado por enovelado vascular que abrange os nicleos da base
incluindo a formac#io das artérias lenticuloestriadas. Ramos mais calibrosos da artéria
silviana aparecem apls este conglomerado com total obstrucdo do grupo silviano apés
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os ramos Orbito-frontal e frontal uascendente. Anastomose entre u artéria pericalosa
posterior e ramo terminal da pericalosa é visivel, bem como sfio formadas telangiectasias
até ramos terminais das artérias lenticuloestriadas. Apesar do calibre inicial estreito
da artéria cerebral anterior, apéds a supléncia vascular fornecida pela arteria cerebral
posterior visualizam-se ambas as pecricalosas, Em ambos os lados havia contrastacio
nitida das artérias coroideas posteromedial e posterolateral, e da artéria pericalosa
posterior. Pela inje¢o du carétida direitu notou-se acentuacdio da contrastacdo das
artérias perfurantes hipotalimicas (Figs, 4 e 5),

Fig. j — Caso 4 (JG, Estudo angiogrdfico carotideo em AP. A direita, hipcrirofia da
artéria cerebral posterior, estenose e irregularidade de calibre da porgdo esfe-
noidal da artéria cerebral média e poredo inicial da artéria cerebral anterior.
Rede vascular telangiecldsica é formada ao nivel dos nicleos ’'a base e nas
porcdes terminais das artérias lenticulo-estriadas. As wmesmas telangyiectasias
8do encontradas em Al. A esqureda, nota-se também hipertrofia a artéria
cerebral posterior, rede vascular ao nivel dos niclcos da bhase com contri-
buicdo dus artérias lenticulo-estriadus que formardo escassa nutricdo do opér-
culo e a artéria cerebral anterior esquerda. Diretamente da bifurcacdo caro-
tidea origina-se a artéria cerebral anterior direita.

COMENTARIOS

O quadro clinico da doenga ja é bem conhecido, ndn cabendo esmiucar co-
mentarios ja feitos por outros. Consta basicamente de duas formas de acometi-
mento: a) quadros deficitarios isquémicos uni ou bilaterais, geralmente encon-
trados em criangas ¢ adultos jovens; b) hemorragia subaracnoidea, mais fre-
quente nos adultos. O inicio dos sintomas ocorreria abaixo dos 21 anos em
70% dos casos, havendo discreto predominio no sexo feminino. Convulsdes, ce-
faléia, vomitos, altera¢do da motricidade ocular, episodios febris antes do inicio
da doenca, tamb¢m sdo encontrados na patologia. Em nossa casuistica, apesar
de serem trés pacientes adultos, nido foi encontrado sindrome de hemorragia
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Fig. 5 — Caso 4 (JG): superiormente, perfil do la-
do direito mostrando auséncia de contras-
tacdo dos ramos temmorais da artéria
silviana e anastomoses entire as artérias
pericalosa posterior e anterior, aumento
de contrastacdo das artérias coroideas
posterolateral e posteromedial; inferior-
mente, perfil do lado esquerdo, mostrando
telangiectasias terminais lenticulo-esiria-
das (seta mequena), himertrofia do grupo
coroideo postero-lateral e medial. Obs-
trucdo do grupo silviano apés os ramos

6rbito-frontal e frontal ascendente.

subaracndidea como inicio do quadro. Em contrapartida, predominaram as ma-
nifestagdes isquémicas, uni ou bilaterais. A sensacdo de astenia intensa, com
periodos de agravagdo, encontrada nos casos 1, 2 e 3, seria justificada pela per-
fusdo sanguinea cerebral deficiente, origindria da alteracdo vascular. Durante
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0 tempo de permanéncia destes pacientes no hospital, notou-se que a astenia era
geralmente acompanhada de cefaléia e quando esta se agravava, o mesmo ocor-
ria com o cansaco. Esta manifestagdo ja foi relatada por Kudo 11 e encontrada
em varios casos da literatura. A presenca de sensagOes de “fogacho e dores
articulares do caso 1 deve ser enfatizada. A investigacdo clinico-laboratorial
bem como as provas de atividade reumédtica foram negativas no caso, tornando-se
dificil, portanto, justificar e correlacionar estes sintomas com a sindrome de
moyamoya, uma vez que nio se encontrou relato semelhante na bibliografia ao
dispor. O acometimento mais grave foi no caso 4 onde houve piora acentuada
apds a investigacdo carotidea bilateral, proscrevendo-se a investigacdo do setor
vértebro-basilar pelo alto risco decorrente déste procedimento. Em relagdo ao
diagnostico diferencial é importante a avaliagdo clinica global dos pacientes afim
de que se possa afastar outras vasculopatias oclusivas de causa embolica, trau-
matica, infecciosa ou genética, bem como as displasias vasculares9,19,21 23 Ano-
malias congénitas como rins policisticos, lesbes cardiacas e outras se associam
frequentemente ao quadro 8.

E na radiologia que se baseia o diagnéstico da sindrome de moyamoya. O
quadro radiologico da doenga consiste em estenose ou oclusdo uni ou bilateral
da cardtida interna, hipertrofia da artéria cardtida externa com presenga de
formagdo vascular tipica em rede ou conglomerado, semelhante a “baforada de
fumaga no ar” (moyamoya, na lingua japonesa). Pecker e col. adicionaram um
quarto critério que seria a presenca de rede anastomotica transdural 18, Desde o
inicio das publicagoes sobre a sindrome, numerosos casos eram limitrofes, ndo
possuindo um quadro radiolégico completo16. A medida que se repetiam os
estudos angiograficos nos mesmos pacientes, o aspecto vascular se modificava,
dando caracteristica evolutiva a doenca. Em decorréncia deste fen6meno, Suzuki
e Takaku chegaram a estabelecer uma cronologia para esta evolu¢do dividindo-a
em fases 16,18, Handa e col 8, em revisdo de seus casos, mostram varios aspec-
tos desta entidade, salientando as diversas alteragGes radioldgicas, além daquelas
incluidas na definicdo da sindrome por Nishimoto e Takeuchi. Os critérios sdo
a presenca de alteracdes a radiologia simples, o estudo do local da oclusdo, a
circulagdo colateral, o local da rede vascular anémala e os tipos de anomalias
vasculares associadas.

Somente o caso 1 apresentou alteragées a radiografia simples, com calcifica-
¢80 paraselar tipica de um aneurisma de car6tida. A associagdo com outras mal-
formagées, principalmente aneurismas, tem sido encontrada mais raramente 3, 19,
sendo que outras alteragGes Osseas como diminui¢do do canal carotideo e acen-
tuacdo dos trajetos vasculares dipldicos, ndo foram encontradas 17,21, OQOclusdes
completas de carétida interna foram encontradas nos casos 2 (ao nivel do sifdo,
apés a artéria oftdlmica, & direita e a esquerda) e 3 (nma porcdo inicial bilate-
ralmente). Estenoses foram visiveis no caso 1 (unilateral) e no caso 4 (bilateral).
Apesar de ser caracteriistico da doenga de moyamoya uma circulacdo de sentido
anterogrado ao nivel da artéria oftdlmica, no caso 1 ela se fazia retrogradamente.
O restante do aspecto angiografico €, no entanto, indiscutivelmente tipico da
doenca. A circulagdo colateral nos casos 1, 2 e 3 se fazia por via transdural,
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através das artérias etmoidais, oftdlmicas, anterior da foice e maxilar primitiva.
Artérias normalmente pouco visiveis em angiografias convencionais como a arté-
ria pericalosa posterior, ramos medial e lateral da artéria cordidea posterior,
artérias perfurantes hipotaldmicas e anterior da foice (ramo terminal da artéria
oftdlmica), tiveram seu calibre aumentado sendo nitidamente identificaveis. Ano-
malias vasculares associadas a patologia também foram encontradas nos casos 1
e 3 (aneurisma de artéria car6tida interna e artéria oftdlmica duplicada). A si-
tuacdo da rede artério-arterial and6mala foi diversa em cada caso, sendo etmoido-
-orbitdria noscaso 1, basal carotidea no caso 2, predominante na ponte e pedin-
culo no caso 3, e nos niicleos da base no caso 4. A localizacdo das telangiecta-
sias foi diretamente dependente do local da obstrucdo e da circulagdo colateral
existente.

Viérias sdo as alternativas aventadas para justificar os achados da doenga.
Kudo 11 a considerou doenca adquirida, devido ao carater evolutivo das altera-
¢cOes vasculares demonstraveis angiograficamente, dividindo-a em formas juvenil
e adulta, sendo esta ultima de melhor progndstico. Maki, Nichimoto e Sano,
citados por Calligioni e col3, nio compartilham da mesma opinido e a conside-
ram congénita por ser quase sempre bilateral, acompanhar-se por vezes de outras
malformagdes congénitas, ter carater racial, eventualmente familiar, e ser identi-
ficada na maior parte das vezes na infincia. Entretanto Pecker e col18 con-
testam esta ultima pussibilidade uma vez que, embrioloégicamente, ndo ha razio
para uma arterite iniciar ao nivel da trifurcacdo carotidea que ja estd formada
no embrido de 4 e 5 mm. Histologicamente o achado frequente foi hipertrofia
da intima sem grandes altera¢Ges da tunica média16, A inespecificidade dos
achados de necrépsia poucas luzes trouxe a respeito da etiologia do processo 3.
A ocasional concomitancia da doenga com outras patologias como hidrocéfalo 22
e tumores cerebrais 6, levou alguns autores a classificarem nao como doen¢a mas
como sindrome radioldgica5,18. Os achados radiologicos podem ser explicados
através do estudo da embriologia vascular do encéfalo.

Gililan, citado por Kier 12, dividiu as artérias primitivas do encéfalo do
embrido em nutridoras e condutoras. As nutridoras sdo terminais, de fino calibre,
formadas primariamente e evoluem com as estruturas que nutrem. As artérias
condutoras, formadas tardiamente, levam sangue as artérias nutridoras. Baseando-
nos nisto, o aparecimento da rede tipo “moyamoya” nada mais seria do que o
reaparecimento, por dilatagdo, da rede nutridora, consequente a obstrucio da
rede condutora. Considerando que a formagdo do poligono Willis estd completa
no embrido de sete semanas, a doenca deverd ocorrer a partir deste estagio
embriologico. Quanto maior for a rede nutridora formada tanto mais precoce
devera ter sido o inicio do processo. Analisando a nossa casuistica, do ponto
de vista etiologico, julgamos que os casos 2, 3 e 4 tém aspectos sugestivos de
uma doenga adquirida, surgida apos o nascimento. Entretanto o caso 1, consi-
derando-se a presenga de malformac¢do aneurismdtica congénita, a existéncia de
uma “rete mirabilis” tipica, semelhante aquela encontrada no gato (hipoplasia
de carétida interna, dilatagdo da artéria caroétida externa com circulagio cerebral
dependente das artérias maxilar interna e primitiva, através da rede transdural
anastomotica 12,13,15) nos faz considerd-lo como sendo doenga congénita.
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RESUMO

Séo relatados quatro casos da doenga arterial oclusiva tipo “moyamoya”,
com comentdrios a respeito de aspectos clinicos, radiolégicos e. embriologicos.
E enfatizada a importdncia do estudo radioldgico no "qual estd baseado o diag-
nostico da entidade. Sdo considerados importantes o estude radiologico simples,
local da oclusdo, as anomalias vasculares associadas, a circulagdo celateral
o sitio da rede vascular telangiectdsica. A incerteza da etiologia do processo
comentada.

o 0 O

SUMMARY

Idiopathic arterial occlusive disease (moyamoya): report of four cases.

Four cases of the occlusive arterial disease “moyamoya” type, are reported
with comments on the clinical, roentgenological and embriological aspects. The
clinical onset in all four cases was of isquemic type, in spite of different ages
(2 adult male, one young adult female, 1 child female). Some particular
symptoms are analysed, mainly the constant complaint of episodes in which the
patient is, suddenly, extremely tired. The causes of tais episodes are thought
to be due to suddenly lowering of the cerebral perfusion in the disease. ‘I'he
importance of the radiological appearance is emphasyzed. The plain roentgeno-
graphic films, the site of the occlusion, the associated vascutac malformations,
the collateral circulation and the site of the vascular nest, are discussed. Some
embriologic aspects of tne etiology including the variable time onset of the
patiologic process are also discussed.
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