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RESUMO

As doengas cerebrovasculares em criangas sdo afecgfas, e contrariamente ao que ocorre em adoltos
diagnéstico é pouco lembrado e tardio. Revisamos presente artigo duas das principais doencas
cerebrovasculares em criancas: a Malformacgéo da déeisaleno e a Doenca Moyamoya.

Palavras-chavesVeia de Galeno; Doenca Moyamoya; CerebrovascGlidanca.
CEREBROVASCULAR DISEASES IN CHILDHOOD

ABSTRACT

Cerebrovascular diseases in children are rare tonslj and contrary to what occurs in adults, ttagdosis is
seldom remembered and late. We review in thislartiso major cerebrovascular diseases in childvémin of
Galen malformation and Moyamoya disease.

Keywords: Galen Malformation; Vein, Moyamoya; CerebrovascuChildren

INTRODUCAO

O acidente vascular cerebral (AVC) constitui na ifestacdo clinica comum as
doencas cerebrovasculares. O AVC é definido coomusao subita ou ruptura de artérias ou
veias, resultando em danos cerebrais focais owaglobujos sinais perdurem por 24 ou mais
horas ou que leve a Obito, sem causa aparent@ quér ndo de origem cerebrovascular. O

AVC pode ter origem isquémica ou hemorragica, embsstes mecanismos possam ser
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concomitantes. O AVC em criangas difere dos ocosrieim adultos. A apresentacao pode ser
sutil, principalmente na infancia, e uma variedaéefatores etiologicos especificos estédo
associadas a sua origem. O diagnéstico de AVC eamgars frequentemente € atrasado
devido a sua relativa infrequéncia, e da falta dmilfaridade com este diagndstico.

Revisaremos neste artigo duas das principais deegabrovasculares que comprometem as

criangas.
MALFOMACAO DA VEIA DE GALENO

Introducao

As malformacdes da veia de Galeno (MVG), séo rarasnstituem 1% de todas as
malformagbes cerebrovasculares. Estas malformacdesculares manifestam-se
precocemente na infancia, tem origem congénitara&cterizam-se pela presenca da dilatacao
da veia de Galeno, decorrente de grandes aferéteaimis, e malformacdes dos sistemas de
drenagem venosa. Acredita-se que a origem embital@a MVG decorra da persisténcia da
veia mediana do prosencéfalo de MarkowWSkEsta veia embrionéria é precursora da veia de
Galeno, e drena a veias coroideias do plexo comédeida embrionaria durante o primeiro
trimestre gestacional. Esta veia ndo drena o céctebral profundo, através de veias
cerebrais internas. A persisténcia da veia de Meskomantem as artérias nutridoras de sua
parede, levando ao desenvolvimento de fistulagadirarteriovenosas. Estas artérias fazem
parte do circulo limbico formado pelas artériasgadwsas anteriores e posteriores ao redor do
corpo caloso. As veias cerebrais internas ndo drgrera a veia de Galeno malformada e
seguem curso lateral para veias temporais. Angiiogmente, ndo existe refluxo pra as veias

cerebrais internas nas verdadeiras malformac&esidale Galen&’

Quadro Clinico

A manifestacdo clinica esta relacionada com a idad#ora atualmente, muitos
sejam diagnosticados no periodo pré-natal, deva@raplo uso do ultrassom durante o
periodo gestacion&. Durante o periodo neonatal, a forma mais comuraptiesentacdo da
MVG s&o as manifestacdes cardiacas, relacionadesificiéncia cardiaca congestiVd. A
ocorréncia de desvio sanguineo através da fisttdaavenosa cerebral, maior que 25% do
débito cardiaco, leva a sobrecarga cardiaca. mfbc@acao de alto débito cardiaco necessario
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para compensar a fistula arteriovenosa e a altas§weendocardica, podem ocasionar
isquemia e infarto miocardico. No cérebro, o fllsanguineo preferencial para a fistula,
ocasiona o0 roubo de fluxo arterial, que combinaddigertensdo venosa e disfuncdo
miocardica, leva a isquemia e infartos cerebraisnortalidade de criancas com diagnéstico
pré-natal de MVG é de 25%%.

Macrocrania e ventriculomegalia estdo presentexr@amcas menores de 2 anos de
idade. Atualmente admite-se que a ventriculomeghdi@orra da alteragcdo hidrodinamica do
liquor, em func¢éo da diminuicdo de sua absorcawil@sdades aracnoides, ocasionadas pela

hipertens&o venosa nos seios sagthis.

Classificacao

O planejamento terapéutico e o prognostico dasgat dependem da classificacéo.
Yasargil @ classificou a MVG em 4 tipos, dependendo da laagho da fistula: Tipo |
(fistula interna pura, Unica ou multipla, nutrigeedas artérias pericalosas ou artérias cerebrais
posteriores); Tipo Il (existe o envolvimento deéads talamoperfurantes); Tipo Il (forma
mista dos Tipo | e II); e Tipo IV (ndo representM®G verdadeira, pois esta associada a
malformacdo arterio-venosa) (Figura 1). Lasjaunéasal ©® propuseram classificacdo
anatdbmica em 2 tipos. MVG verdadeira (quando eXistala direta arteriovenosa) e MVG
falsas (quando associadas a MAV adjacentes). As M&f@adeiras séo sub-classificadas em

Murais e Coroideias, dependendo da nutricao akteria

Figura 1 - Malformacéo da Veia de Galeno tipo dIasargil — A. Angiografia carotidea interna
direita em perfil, B. Angiografia vertebral esquem antero-posterior.
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Tratamento e Prognastico

O tratamento da MVG ainda encontra-se em evolu§aw. tratar-se de lesdes
profundas e de grande complexidade vascular, anbexito cirdrgico ndo tem resultado muito
melhores em relacdo a sua evolucdo natural. Redméiteratura realizado por Johnston et al
) reuniu 92 pacientes néo tratados, que mostrowatitatle de 77,2%, e com apenas 7% de
criancas normais. Neste estudo a mortalidade emames foi de 96%. As principais causas
de mortalidade foram complica¢cdes cardiacas emate®ne infartos cerebrais repetidos e
continuos em criangas maiores, decorrentes do roi@bdluxo sanguineo cerebral. As
tentativas de tratamento cirirgico das MVG apresentsultados ruins. Hoffman ef®lem
tratamento cirdrgico para oclusao da fistula, agesi1 mortalidade de 57%, sendo mais alto
no subgrupo de neonatos (87%). Em revisGes dsstas da literatura, a mortalidade esta
relacionada com a idade. Decorrente das dificuklat#e ocluséo cirdrgica da fistula e das
dificuldades técnicas cirargicas, novas técnicadrd@mento se desenvolveram baseados
num conceito mais racional, que € o tratamento\eastuilar.

O tratamento endovascular inclui técnicas transai$e transvenosas, e
transtorculares. Estas técnicas tém apresentadaltados superiores a oclusao
microcirargica. No entanto, ainda apresentam ted@&@smorbidade e mortalidade altas.
Lasjaunias et & relataram mortalidade de 8% e morbidade de 75%téonicas de oclus&o

transarterial.
MOYAMOYA

Introducao

A doenca Moyamoya (DMM), por definicdo, constitte doenca cerebrovascular
estendtica, idiopatica, progressiva, bilateral dasos do poligono de Willis (PW). O nome
oficial da doenca, oclusdo espontanea do PW, farérecia ao evento principal da doenca,
entretanto, a doenca é mais conhecida pelos eveatasdarios da mesma, ou seja, pela
formacdo de rede de circulacdo colateral que seafora base do cérebro. Esta circulacédo
colateral, formada de vasos finos e delicados, eapanr nos exames angiograficos com
aspectos nebulosos formados por pequenos vasts afigséncia mal definida dos vasos, fez
com que Suzuki et &” em 1966 utilizasse a palavra japonesa Moyamoye,significa:
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coisas mal definidas, obscuras, nebulosas, comaf@dia da “fumaca de cigarro”, para
definir esta vasculopatia.

Critérios diagnosticos

Os critérios diagnoésticos da DMM foram estabelexigelo Ministério de Saude e
Bem Estar do Japao, cuja Ultima revisdo, esta @irsegatadd'?: 1. A angiografia cerebral
por cateterismo (ACC) é indispensavel para o disiigw (exceto como sera discutido
posteriormente) e deve apresentar os seguintesi@cha) Estenose ou oclusdo da porcao
terminal da ACI ou da porcdo proximal das ACA e ACHM) Rede vascular anormal
demonstrada na fase arterial nas vizinhancas da Egtenoética ou oclusiva. c) Estes achados
devem ser bilaterais.

2. Quando a RNM ou Angio-RNM claramente demonstnans seguintes achados, a
angiografia convencional ndo € mandatoria:

a. Estenose ou oclusdo da porcao terminal da ACI quodgio proximal das ACA e

ACM, e rede vascular anormal nos ganglios da bagengio-RNM.

b. A rede vascular anormal também pode ser diagndsticmando mais de duas

“auséncias de sinal de fluxo” forem detectadasgaoglios da base na RNM.

c. Os achados a e b devem ser bilaterais.

d. Devido a ocorréncia de lesdes vasculares simsm@edarias a outras doencas serem

particularmente provaveis em adultos, o diagnodiecseado em RNM e Angio-RNM,

sem a ACC é recomendada somente em criangas.

3. Devido a etiologia da DMM ser desconhecida, dasncerebrovasculares
associadas com as seguintes doencas ou condig@sjevem ser diagnosticadas como
DMM: arterioesclerose, doenca auto-imune, meniggiteeoplasia cerebral, Sindrome de
Down (SDw), Neurofibromatose 1 (NF1), Trauma craniefalico, Radioterapia, ou outras
doencas conhecidas.

As Categorias Diagnosticas da Doenca de Moyamaya séa

DMM Definitivo — Devem preencher os critérios diagticos da angiografia

convencional ou da RNM e Angio-RNM, e todas as dasrcerebrovasculares conhecidas
devem ser excluidas. Em criancas, contudo, umaaso (a) Estenose ou oclusao da porcao
terminal da artéria carétida interna e da porc@axipral da artéria cerebral anterior ou media
e com (b) Rede vascular anormal demonstrada naafdsgal nas vizinhangas da leséo

estendtica ou oclusiva demonstradas quer sejagiagaafia convencional ou na Angio-RNM
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de um lado; e com estenose significante da poreémirtal da artéria carétida interna
contralateral também ¢é definitivo, conquanto quetrasu doencas cerebrovasculares
conhecidas sejam excluidas.

DMM Provavel — Preenchem os critérios 1a, b oub2mais o critério 3, mas com

envolvimento unilateral.

Outras denominac¢@es sdo utilizadas (Pseudomoyar8oydrome Moyamoya, Quase-
Moyamoya, Vasculopatia “Moyamoya-Like”, Fendmeno ydmoya, “Rui-Moyamoya
disease”, e “Akin-to-Moyamoya disease”) quandoleesacdes angiograficas sédo similares, e
aparecem em outras vasculites do sistema nerveodmalcealgumas condigdes adquiridas, e
associadas a algumas doengas congénitas.

Aspectos Clinicos

A DMM ¢é encontrada principalmente na populacdo d& Ariental, tendo muitos
casos sido relatados predominantemente no Jap&saCe® China. Embora a DMM tenha sido
considerada, até recentemente, mais prevalentepudapao asiatica, pode afetar individuos de
muitas etnias, e existe incidéncia crescente nal@gio americana e europeia. Embora a
etiopatogenia da DMM seja desconhecida, fatoregtgas e adquiridos (ambientais) tém
sido implicados na doenca. Algumas doencas geséatiroanossomicas apresentam alteracdes
esteno-oclusivas similares no PW, como a Neurafilatose 1, Sindrome de Down, Anemia
de Fanconi, e Anemia Falciforme. A estimativaatenfas familiares na populacéo japonesa é
de 10%.

Os sinais e sintomas da DMM séo divididos em coategorias: Episodio Isquémico
Transitério, Infarto isquémico, Hemorragia, Crigeiléptica, e outros. Embora existam
variacdes étnicas na apresentacdo clinica dosnpegjena faixa pediatrica ha um nitido
predominio das manifestacdes isquémicas, e emoadulpredominio é para as hemorragias
intracranianas. Os eventos isquémicos na DMM m@sutie um descompasso entre o fluxo
sanguineo regional e as demandas metabdlicas a@isrelfomo as demandas metabdlicas e o
fluxo sanguineo cerebral (FSC) correspondente sdiores em criangcas do que em adultos,
pequenas quedas do FSC em criancas podem ter snapsecussoes isquémicas.
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Estudos Diagnosticos

A doenca ou a sindrome pode ser diagnosticadauasr caracteristicas radiolégicas
observadas na ACC ou na Angio-RNM e RNM. A carétiea fundamental consiste na
estenose ou ocluséo bilateral da ACI intracraniassgciada a formacéo de circulagdo colateral
na base do cérebro. Variagbes das técnicas de -Rijid (3D-TOF ou 2D-TOF) pode
priorizar a melhor visibilizacdo da estenose aten dos vasos Moyamoya na base do cérebro
3 (Figuras 2 A e B). Em RNM de rotina pode ser okedw, imagens hipointensas vasculares
na base do cérebro e o “sinal da Hera”, esta uUltafhetindo a vasodilatacdo de vasos corticais.
A DMM é uma doenca progressiva e 0s achados arddiogs refletem varias fases da
evolucdo da doenca. Estas alteracdes sdo recipeatrasas alteracdes esteno-oclusivas dos
vasos do PW e o desenvolvimento da circulacdoeralacompensatéria. Segue abaixo as
alteracdes morfoldgicas da circulacéo cerebral MMOFiguras 2 C e D) (Quadro £f?

O estudo do metabolismo e perfusdo cerebral padetifigado na determinacédo de
indicacdo cirargica e para estimar a melhora hendmdica pds-operatéria. O estado
hemodinamico instavel é caracterizado por: diméwigo FSC, aumento do VSC, e aumento
da Fracdo de extracdo de O2. Estes pacientesentaes baixa reserva circulatéria e

apresentam estado de “Misery perfusion”.
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Figura 2 - Doenca Moyamoya

A. RNM em T1 coronal demonstrando vasos moyamoyacteos da base, mais evidente a direita, B. Angio
RNM em visdo coronal evidenciando estenose da A@Hd eamos proximais da ACA e ACM bilateral, e vasos
moyamoya na base do cérebro, C e D — ACC demodstranoyamoya estagio Il de Suzuki.

Quadro 1 - Estadiamento Angiografico da DM

Estagio AlteracBes angiograficas
Estagio 1 Estenose da bifurcacdo da ACI
Estagio 2 Inicio dos vasos Moyamoya. Todos 0s vaswebrais

estao dilatados

Estagio 3 Intensificacdo dos vasos Moyamoya. Estea ACM ¢
ACA é observada.

Estagio 4 Diminuicdo dos vasos Moyamoya. EstenaseAGP é
observada

Estagio 5 Reducdo dos vasos Moyamoya. Falta destasl artérias
cerebrais

Estagio 6 Desaparecimento dos vasos Moyamoya. F&@cao

arterial cerebral, somente pela Artéria Carotideia
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Tratamento

Apesar de nado haver evidéncias comprovadas pordosstypareados e
randomizados, das vantagens da revascularizag@oraksobre o tratamento clinico, ou
mesmo da necessidade de qualquer forma de tratansebte o curso natural da
doenca, a maioria dos autores, baseados em ceasliptioprias, geralmente indicam
tratamento cirargico para a DMM em criancas. Revida literatura recente realizado
por Fung et af*¥, identificou 57 trabalhos, no Ovid-Medline, queresponderam a
1448 pacientes. A maioria dos trabalhos era daesijaponeses e 10% de instituicoes
ocidentais. As revascularizagbes cerebrais indirdtmam os procedimentos mais
realizados: isoladamente em 73% e combinados ceascelarizacdo direta em 23%. A
qualidade dos trabalhos revisados por Fung &Pafoi relativamente ruim, evidéncia
grau lll, de acordo com Scottish Intercollegiateidélines Network Grading Scheme
(1998), portanto orientacdo para cirurgia foi deoreendacédo grau C. No entanto,
trabalhos relatados de instituicbes Unicas ou plafie cooperativos, tém mostrado que
a revascularizacao cerebral cirargica é efetivegu®, podendo reverter parametros
hemodindmicos pré-operatorios, prevenir a detey@mraneurologica, e influir na
melhora da qualidade de vida a longo pfaztf:*”

A hipoperfusdo cerebral € um estimulo poderoso f@raacédo de circulacdo
colateral, e o curso benigno de alguns pacientds poorrer, pois a oclusédo carotidea
pode ser lenta o suficiente para que ocorram ayaefies compensatérias. A
configuracdo anatdomica dos vasos cerebrais tamh#iitiaana evolucdo da doenca.
Pacientes com PW incompleto, presumivelmente, niermaenor oportunidades de
compensar os efeitos da obstrucdo do sistema aeootiPortanto, pacientes que
apresentam perfusdo adequada do cérebro com ssasso@aterais desenvolvidos em
tempo e quantidade adequados, tém menores chaeceesgnvolverem sintomas
isquémicos e menores necessidades de cirurgiandiacdes de consenso na literatura
mundial, para o tratamento cirargico da DMM, inclueprogressdao dos sintomas,
evidencias de infartos multiplos, e evidencias ukedq do FSC.

O objetivo do tratamento cirargico na DMM é o resiacimento do FSC para a
regido isquémica. Muitas técnicas cirurgicas fotleenvolvidas para o tratamento da
DMM. Estas técnicas podem ser divididas em doisidga grupos: Revascularizacao
cerebral direta e Indireta. Revisdo de literateizada por Fung et &P evidenciou

57 estudos sobre a DMM, correspondente a 2218 féios operados. Destes, 4%
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foram operados por técnica direta, 73% por técmdaeta, e 23% com combinacao
direta e indireta. Obtiveram melhora dos sintol®@% dos pacientes, e ndo houve
diferenca significativa entre as técnicas diretaglgetas, embora, a formacgéo colateral

foi significantemente maior nas técnicas diretas.
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