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Resumo: Introducédo: A doenca de Moyamoya (DMM) é uma desordem cerebrovascular rara, de etiologia
desconhecida, caracterizada por estenose ou oclusdo bilateral de artérias do sistema nervoso
central (SNC), levando a formacdo de circulagdo colateral caracteristica. Suas manifestacbes
clinicas sdo variadas, incluindo eventos isquémicos e/ou hemorragicos recorrentes, epilepsia e
distarbios de movimento. Ha poucos relatos na literatura pediétrica de coreila como manifestacéo
inicial isolada da DMM. Relato do caso: R.L.F.P., masculino, seis anos, iniciou ha duas semanas
da admissdo quadro stbito de movimentos incoordenados involuntérios, que dificultavam escrita
e deambulacdo, associados a disartria. Melhorava completamente durante o sono. Negava febre,
cefaleia, paresias, artrite ou artralgia. Relata faringoamigdalites de repeticdo e trés episodios de
convulsdes afebris quando lactente, sendo prescrito fenobarbital durante um ano. Ao exame:
presenca de movimentos coreicos, principalmente em extremidades. Reflexos, sensibilidade e
forca muscular normais. Aventada inicialmente hip6tese de coreia reumatica, mesmo sem outras
alteragdes clinicas e sem documentacdo laboratorial de estreptococcia prévia. Iniciado tratamento
com haloperidol, obtendo melhora parcial. Pela historia patoldgica prévia, realizada ressonancia
magnética de cranio, evidenciando oclusdo de artérias cardtidas internas. Arteriografia revelou
reducdo grave do calibre da carétida interna bilateralmente, com proliferacdo de circulagdo
colateral, confirmando diagnéstico de DMM, sendo encaminhado para servigo terci&rio para
tratamento cirdrgico. Discussdo: A manifestacdo inicial mais frequente da DMM em criancas € a
hemiparesia, relacionada a eventos cerebrais isquémicos. Distirbios de movimento, como coreia,
sdo forma de apresentacéo extremamente rara. Em paises em desenvolvimento, coreia reumatica
€ a causa mais comum de coreia isolada, embora outras condi¢des possam apresentar-se dessa
forma, como lUpus, sindrome antifosfolipide e vasculites do SNC, sendo necessaria heuroimagem
para melhor esclarecimento diagndéstico. Conclusdes. Embora segja forma de apresentacéo inicial
incomum, DMM deve ser considerada em criangas com coreia isolada. O diagnéstico precoce
pode melhorar o prognéstico alongo prazo e diminuir sequel as permanentes.
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