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Resumo: Introducdo: A Doenca de Moyamoya (DMM) € uma patologia cerebrovascular oclusiva crénica,
de etiologia desconhecida, que provoca estenose progressiva das artérias carétidas internas e de
Seus ramos principais, em associacdo com desenvolvimento de vasos colaterais compensatorios
na base do cérebro. O termo é japonés e se deve a semelhanca com “nuvem de fumaca’,
observada em angiografia cerebral. Descricdo do caso: Menina de quatro anos com diagndsticos
de sindrome de Down (SD), hipotireoidismo e cardiopatia congénita corrigida (CIA) apresentou
na admissdo hemiparesia completa direita desproporcionada (proximal grau Il e distal grau I11) de
predominio braquial, com hiperreflexia e Babinski a direita. A angiorressonancia evidenciou
oclusBes nos ramos terminais das artérias carétidas internas, mais acentuadas a esquerda, com
lesbes isquémicas focais em territério de fronteira vascular ipsilateral. Associado, multiplas
artérias colaterais das cerebrais posteriores bilateramente, achados compativeis com DMM.
Discussao: Os padrdes angiograficos de redes vasculares anormais séo designados “fendmeno de
moyamoya e as condi¢cdes que 0 mostram sd0 genericamente chamadas de DMM. Esses vasos
representariam colaterais desenvolvidos pela hemodindmica cerebral com ateragcdes do fluxo
para manter a funcdo com o minimo de deficiéncia neuroldgica. Existem dois picos etéarios de
aparecimento dos sintomas: na primeira e terceira décadas. A apresentacdo clinica é variavel, mas
traduz-se essencialmente por manifestagdes de insuficiéncia cerebrovascular. Trata-se de causa
importante de Acidente Vascular Encefdlico na crianca. Na SD ha predisposicao genética para
anormalidades vasculares que poderiam ser explicadas por defeito mesenquimal na constituicéo
dos vasos decorrente anomalia do seu desenvolvimento, reacéo vascular secundéria a fatores
associados a defeitos genéticos, distarbio na permeabilidade e da regulacéo do sistema nervoso
autbnomo capilar. Concluséo: Os pacientes com SD constituem grupo de risco para uma
variedade de manifestacdes neurol 6gicas, dentre essas a DMM.
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