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Resumo: Introducdo: a doenca de Moyamoya € uma doenca cronica de etiologia desconhecida que
acomete 0s vasos do sistema nervoso central, causando estenose progressiva da porgdo distal das
artérias cardtidas internas, artéria cerebral anterior e artéria cerebral média. Maior incidéncia no
sexo feminino, na primeira e segunda década de vida e um segundo pico de incidéncia na quarta
década. A palavra moyamoya faz referéncia a imagem tipica de “fumaca’, aspecto nebuloso, em
decorréncia da proliferacdo celular. Descricao do caso: paciente do sexo feminino,12 anos, com
cefaleia frontal, nauseas,vomitos, evoluiu com sonoléncia,diplopiaestrabismo convergente e
alteracdo da fala. Foi internada para investigagdo, apresentou ateragdo do nivel de consciéncia
sendo encaminha ao CTI pedidtrico. Houve piora clinica com necessidade de intubacéo
orotragueal. Realizado Tomografia Computadorizada (TC) de Cranio com laudo normal e
posteriormente Angioressonancia que evidenciou Vasculopatia Cerebral com padrdo de
envolvimento tipo Moya Moya, ateraces encefdlicas e em tronco cerebral sugestiva de lesdo
isquémica. Apresentou anisocoria e em nova TC de crénio foi observado acentuada dilatagdo
ventricular e sinais de Hipertensdo Intracraniana. Realizado Derivagdo Ventriculo peritonea a
esguerda. Manteve rebaixamento do nivel de consciéncia sem resposta a estimulos externos.
ApoGs piora clinica, realizado Arteriografia que evidenciou auséncia do fluxo no compartimento
intracraniano supra e infratentorial compativel com morte cerebral. Comentarios. a apresentacéo
clinica da doenca é varidvel e resulta da relagdo entre a demanda tecidual e o suprimento
sanguineo. Pode se manifestar com cefaleia, crise convulsiva, hemiparesia, alteracdo do nivel de
consciéncia, alteracdo da linguagem, campos visuais e sensibilidade. O diagnéstico da doenca de
Moyamoya é realizado com exames de imagem, mas a angiografia convencional é considerada o
padrdo ouro. O tratamento continua insatisfatorio, pois sua etiologia ainda ndo esta definida e
baseia=se em diminuir a progressdo da doenca, prevenir futuras injUrias isquémicas e outras
complicagdes. No caso da paciente, a mesma foi acompanhada por equipe multiprofissional;
porém devido complicacdes clinicas, radioldgicas e piora stbita ndo foi possivel a realizacéo da
intervencdo cirdrgica, evoluindo para ébito por morte encefalica
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