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INTRODUCAO A Sindrome de Moyamoya (SMM) caracteriza-se por disfuncéo cerebrovascular
oclusiva cronica, acometendo principamente o Poligono de Willis, com diagndstico por
angiografia cerebral e tratamento com neurocirurgia (4). Essa afec¢éo rara tem sido observada
com maior frequéncia em criancas com Sindrome de Down (SD) (3). Este relato objetiva
descrever a associagcdo dessas duas patologias, mediante a apresentacdo de dois casos clinicos.
DESCRICAO DO CASO J.G.C.D., feminino, 4 anos, com diagndstico de SD, com 1 ano e 2
meses de idade apresentou quadro de hemiparesia direita associada a tremores palpebrais.
Manifestou novo episodio, na idade de 1 ano e 5 meses, de hemiparesia facio-braquio-crura a
esguerda, associada a heminegligéncia ipsilateral, sugerindo acidente vascular cerebral. V.P.S,,
feminino, 19 anos, com diagndstico de SD, apresentou aos 12 anos de idade quadro de paresia
em membro superior direito com diminuicdo progressiva da forca, 15 dias ap0s evoluiu para
membro inferior esquerdo. Ambas as pacientes realizaram Angiografias Cerebrais que
evidenciaram padrdes obstrutivos, compativeis com a SMM. DISCUSSAO A patogénese da
associacdo SMM-SD é explicada por varias hipéteses como: reacdo vascular inespecifica
consequente a danos e defeitos genéticos, desenvolvimento vascular anémalo, distdrbios da
permeabilidade e na regulacdo do sistema nervoso autdbnomo capilar, alteracdo da fisiologia
arterial ocasionadas por proteinas situadas no cromossomo 21 e autoimunidade. Os pacientes
com SD e SMM apresentam como quadro clinico hemiparesia, fraqueza muscular, convul sdes,
distarbios da fala, déficit cognitivo progressivo, coreia e cefaleia decorrente de hemorragia
subaracndidea. CONCLUSAO Os pacientes com SD tém maior predisposicio a ateracdes
vasculares (5). Por isso a importancia da suspeicéo clinica da SMM neste grupo, em caso de
manifestagdes neurologicas. O diagndstico e tratamento precoces podem diminuir as sequelas,
oferecendo melhor progndstico.
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