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Caso

Paciente masculino, de 9 anos de idade, portador de hemoglobinopatia SS, em acom-
panhamento no ambulatério do Hemominas, em Belo Horizonte. Em 2010, foi reali-
zado exame de Doppler transcraniano, que evidenciou aumento da velocidade de fluxo
sanguineo nas artérias cerebrais médias bilateralmente, configurando alto risco para aci-
dente vascular encefélico (AVE) isquémico e foram iniciadas hemotransfusoes para sua
prevencdo primdria. Em seguida, foi realizada ressonincia magnética de encéfalo e sua
reconstrugio angiografica.

Com base na histdria clinica e nas imagens apresentadas, qual o diagnéstico mais
provavel?

a) AVE hemorrdgico;

b) Doenga Cerebrovascular Oclusiva Crdnica (Doenga de Moyamoya);

c) Estenose e neoformacio vascular no nivel da artéria cerebral média (Fen6meno de

Moyamoya);
d) Aneurisma fusiforme de artérias cerebrais.

ANALISE DAS IMAGENS

Imagem 1: Ressonincia magnética de encéfalo, ponderada em Difusio, corte axial,
sem alteragdes sugestivas de AVE isquémico ou hemorrdgico.

Imagem 2: Angiorressonancia de encéfalo, técnica 3D-TOF sem contraste, em corte
axial, demonstrando artéria cerebral média direita sem alteracoes (detalhe em vermelho).

Imagem 3: Angiorressonancia de encéfalo, técnica 3D-TOF sem contraste, em corte
axial, demonstrando estenose do segmento horizontal (M1) da artéria cerebral média
esquerda (seta vermelha), neovascularizagio e exuberante circulagio colateral (destaque
em amarelo), em “aspecto de fumaca” sugestivo de Moyamoya.

Imagem 4: Reconstrugio angiogrifica da Angiorressonincia de encéfalo (bilateral e
rotacionada do lado esquerdo) evidencia estenose da artéria cerebral média esquerda,
neovascularizacio e exuberante circulagio colateral, em “aspecto de fumaga” sugestivo de
Moyamoya (destaque em vermelho). Nota-se também estenose do segmento supraclinoi-
deo da artéria cardtida interna esquerda (destaque em amarelo).

Detalhe da Imagem 4: Detalhe da imagem 4, ampliada, evidencia com mais detalhes
a estenose e a circulagio colateral.

D1AGNOsTICO

A Anemia Falciforme é doenga genética que pode ocasionar vasculopatia estenosante
progressiva, com acometimento dos principais vasos do Poligono de Willis, como as
artérias cerebrais média e carétidas internas e pode haver proliferacio de pequenos vasos
colaterais, com a finalidade de tentar suprir a perfusio tecidual na regido arterial esteno-
sada, levando ao fendmeno Moyamoya, observado nas imagens apresentadas. Esse termo
de origem japonesa significa “nuvem de fumaca” devido ao aspecto dos multiplos vasos
colaterais na angiografia cerebral.
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A Doenga Cerebrovascular Oclusiva Cronica possui base
genética, com acometimento generalizado dos vasos encef4-
licos. Apesar do termo “Moyamoya” ser usado em ambos os
casos, as duas doencas devem ser bem diferenciadas, visto
que, em pacientes com anemia falciforme, a neoformagio
vascular ¢ mais localizada e pontual.

A imagem 5 revela angiografia de vasos cerebrais em
paciente com doenga cerebrovascular oclusiva cronica
(Moyamoya), de cardter genético em que se observa neo-
formacdo generalizada de vasos cerebrais, o que confere
“aspecto de fumaga’.

A imagem 6 mostra o Doppler Transcraniano que evi-
dencia aumento da velocidade do fluxo sanguineo nas
artérias cerebrais médias esquerda (MCA L) de 225 cm/s e
direita (MCA R) de 203 cm/s.

O aneurisma fusiforme de artérias cerebrais caracteriza-se
por dilatagio alongada do vaso, através de seu eixo principal
devido A drea enfraquecida na parede da artéria, resultando
em aumento anormal de seu didmetro. Os aneurismas fusi-
formes sdo mais frequentes em pacientes idosos e associados
A aterosclerose.

O AVE hemorrégico apresenta-se na TC como 4rea hi-
perdensa, que corresponde ao acimulo sanguineo, podendo
ser circundada por halo hipodenso, constituido por fluido
seroso extravasado do codgulo, associado a edema vasogéni-
co. Em casos de sangramento abundante, o processo patolé-
gico pode provocar efeito de massa sobre estruturas circun-
jacentes, inclusive com desvio contralateral da linha média.

DiscussAo

A Anemia Falciforme é comum no Brasil e decorre de
mutagio no gene que codifica a cadeia beta-globina, locali-
zado no brago curto do cromossomo 11, gerando a hemo-
globina S (HbS), em substitui¢io & hemoglobina A (HbA)
normal. A triagem neonatal (teste do pezinho) permite o seu
diagnéstico j4 nos primeiros dias de vida do recém-nascido,
juntamente com outras doengas. Apds o periodo neonatal, o
diagnéstico ¢é feito pela eletroforese de hemoglobina.'

As hemicias falcémicas se formam como consequéncia
da baixa tensio de oxigénio, levando & vasoclusio, com con-
sequente dano tecidual isquémico em quase todos os 6rgaos
do corpo. A desidratacio dos eritrdcitos, associada a perda
de potdssio intracelular, também favorece a vaso-oclusao.

Essa vasculopatia pode ocorrer em vasos cerebrais e oca-
sionar estenose cronica, acarretando neoformagio vascular,
com a finalidade de tentar manter o fluxo sanguineo na re-
gido afetada, o que caracteriza o fendmeno de Moyamoya.
Outras complicagdes neurovasculares so o ataque isquémi-
co transitdrio, os AVEs isquémico e hemorrdgico sintomdti-
cos ¢ os infartos silenciosos.

A maior incidéncia de AVE nesses pacientes ocorre entre
2 e 5 anos de idade, no sexo feminino, ¢ aumenta com a
gravidade da anemia. O rastreamento para o risco de AVE is-
quémico ¢é realizado pelo Doppler Transcraniano, que mede
a velocidade do fluxo sanguineo cerebral, em tempo real, nas
principais artérias do Poligono de Willis. Deve ser realizado
em pacientes entre 2 e 16 anos de idade, para avaliagio de
risco para o AVE isquémico. Em criangas e adolescentes com
Anemia Falciforme, caracteriza-se como alto risco velocida-
des > 200 cm/s; enquanto valores abaixo de 170 cm/s sio
considerados de baixo risco; e entre 170-199 cm/s, sio de
risco intermedidrio (ou condicional) para AVE isquémico.

O Doppler Transcraniano revelou aumento da velocida-
de do fluxo sanguineo nas artérias cerebrais médias esquerda
e direita (MCA R), o que sugere estenose dos vasos e alto
risco para AVE isquémico. Nesse caso, é necessdria a realiza-
¢io de transfusao sanguinea regular de troca e da ressonincia
e angiorressonincia magnética de encéfalo, ou propedéutica
mais ampliada, de acordo com alteragées evidenciadas, para
prever anormalidades vasculares, o que subsidiard aborda-
gem mais intensiva para cada caso.

A prevencio primdria e secunddria de AVE pode ser feita
com a realizacio de hipertransfusio sanguinea. O uso as-
sociado de hidroxureia, nos casos graves, estd ainda por ser
definido. O tratamento cirdrgico (feito em casos anedéticos
em anemia falciforme) pode ser feito por meio da encéfalo-
-duro-artério-sinangiose, que consiste na aproximagio de
parte da circulagio da artéria temporal superficial & 4rea
meningea, resultando em circulagio colateral induzida pela
artéria doadora extracraniana, que restitui o fluxo para as
dreas isquémicas.

ASPECTOS RELEVANTES

* A Anemia Falciforme é doencga hereditdria comum
no Brasil e diagnosticada pela triagem neonatal (tes-
te do pezinho) e eletroforese de hemoglobina apés o
periodo neonatal;

* Moyamoya ¢ termo de origem japonesa que significa
“nuvem de fumaga” devido ao aspecto dos multiplos
vasos colaterais na angiografia cerebral;**

* O exame periédico de Doppler transcraniano em
criangas com anemia falciforme é importante para
avaliar o risco de AVE isquémico. Os valores > 200
cm/s indicam regime de hipertransfusio sanguinea,
para manter a Hb S em torno de 30%;

* Aincidéncia de Moyamoya é maior na primeira déca-
da de vida em criancas femininas;

* A cirurgia de revascularizagio fornece aporte sangui-
neo adequado 2 4rea isquémica ou em risco de is-
quemia, evitando novos eventos, embora seja pouco
relatada na Anemia Falciforme.®
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