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Resumo: INTRODUCAOQ: Angeite priméria do sistema nervoso central juvenil (APSNCJ) é uma doenca
neurolégica inflamatéria rara, de etiologia desconhecida, caracterizada por vasculite
exclusivamente de SNC. Seu espectro clinico € bastante variado, porém hemorragia cerebra foi
raramente reportada em pacientes com APSNCJ, tendo sido geralmente associada com atraso
diagndstico ou até mesmo com diagndstico por necropsia. DESCRICAO DO CASO: Paciente do
sexo masculino, 7 anos e 10 meses de idade, apresentou subitamente cefaléa intensa, vomitos e
rebaixamento do nivel de consciéncia (Glasgow 7), requerendo intubacdo endotragueal de
urgéncia. A tomografia computadorizada cerebral mostrou hematoma intraparenquimatoso no
lobo parieto-occipital direito e um pequeno foco de sangramento no lobo anterior a direita, edema
vasogénico, herniagdo do uncus e um desvio de 10mm da linha média para o lado esquerdo. A
proteina C reativa (9.2 mg/dL) e a atividade do antigeno fator de von Willebrand (202%) estavam
elevadas. O paciente foi submetido a craniotomia descompressiva e foram administrados pulso de
metilprednisolona (30mg/Kg/dia) por 3 dias e ciclofosfamida endovenosa (500mg/m?). Uma
semana apos, o paciente exibia hemiparesia esquerda sem quaisquer outras sequelas. Além disso,
0 déficit motor tem melhorado progressivamente. DISCUSSAO: O antigeno fator de von
Willebrand foi estudado numa populagcdo APSNCJ e 65% dos pacientes tinham niveis elevados
deste biomarcador ao diagndstico, sugerindo vasculite em atividade. O pronto tratamento
neurocirurgico associado aos agentes imunossupressores melhoram o prognéstico e reduzem a
morbimortalidade dos pacientes com APSNCJ, podendo inclusive prevenir manifestagbes mais
graves e possivels seqiielas, conforme evidenciado neste caso. CONCLUSAO: Até o presente
momento, apenas sete casos de APCNSJ com hemorragia cerebral foram descritos na literatura.
Apesar da peguena prevaléncia desta vasculite, deve-se reforcar a inclusdo da APSNCJ como
diagnéstico diferencial em criangas e adolescentes com acidente vascular encefalico
hemorragico.
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