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Resumo

A sindrome de Moyamoya é uma doenca cerebrovascular, que predispe os doentes a
episodios cerebrais isquémicos/hemorragicos em associacdo com a estenose progressiva
das artérias carétidas internas intracranianas e seus ramos proximais.

Os autores descrevem o caso clinico de uma crianca do sexo masculino, raca negra, de
10 anos de idade, ao qual foi diagnosticado a sindrome de Moyamoya em angiografia
de subtracao digital, realizada para esclarecimento de hemiparesia espastica e paresia
facial central. O doente foi submetido a uma técnica cirdrgica de revascularizacdo indireta,
encefaloduroarteriosinangiose, sob anestesia geral.

A abordagem anestésica destes doentes deve priorizar a manutencdo da perfusao cerebral,
a fim de evitar complicacdes cerebrovasculares. Com este caso, 0s autores descrevem a
abordagem peri-operatoria da doenga cerebrovascular na crianca.
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INTRODUCAO

Abstract

The Moyamoya syndrome is a cerebrovascular condition that predisposes affected
patients to stroke in association with progressive stenosis of the intracranial internal
carotid arteries and their proximal branches.

We report the clinical case of a black child, male, 10 years old, with Moyamoya
syndrome diagnosed by angiography, who presented with spastic hemiparesia and
central facial paralysia. The child was scheduled to indirect revascularization surgery,
encephaloduroarteriosynangiosis, under general anesthesia.

The anesthetic management of such patients should prioritize brain blood flow
maintenance because unfavorable perioperative states may trigger negative neurological
events. The authors expose the anesthetic care of cerebrovascular disease in children,
during the perioperative period.

dada a esta circulacdo colateral, foi descrita pela primeira vez
por Suzuki e Takaku em 19689, devido a sua semelhanca com
uma “nuvem de fumo de cigarro”, observada em angiografia
cerebral.}? As artérias cerebrais posteriores também podem
estar envolvidas.

Existem dois picos etarios de aparecimento dos sintomas:
na primeira e na terceira décadas. A apresentacdo clinica é
variavel, mas traduz-se essencialmente por manifestacdes
de insuficiéncia cerebrovascular.

Trata-se de uma causa importante de acidente vascular
cerebral na crianca nos paises orientais. Pode ocorrer isolada-

A sindrome de Moyamoya é uma patologia cerebrovascular
rara, de etiologia desconhecida, caraterizada pela estenose
progressiva da porcdo terminal da artéria carétida interna e
dos seus ramos principais (e/ou das porc6es proximais das
artérias cerebrais anteriores e/ou cerebrais médias), em as-
sociagcdo com o desenvolvimento de vasos colaterais com-
pensatorios na base do cérebro. A designacdo de Moyamoya

mente ou estar associado a outras patologias, designando-se
nesses casos, berm como quando as alteracdes angiograficas
sdo unilaterais, por sindrome de Moyamoya.!

Em qualquer procedimento cirdrgico, os doentes com Mo-
yamoya apresentam um risco adicional de eventos isquémi-
cos durante o periodo peri-operatorio. Assim, a atitude adota-
da para estabilizar o doente, assegurar a perfusdo cerebral e
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prevenir complicacdes é fundamental.

Caso Clinico

Doente do sexo masculino, raca negra, 10 anos de idade,
ASA 1l, com 42 kg e antecedentes pessoais de asma e rinite
alérgica, medicado em ambulatdrio com salbutamol e hidro-
xizina em SOS. Cerca de um ano antes dos sintomas inaugu-
rais, realizou a Prova de Tuberculing, cujo resultado foi po-
sitivo e iniciou terapéutica dupla para tuberculose-infecao
com isoniazida e rifampicina, a qual manteve durante trés
meses. Apresentou-se com episddio inaugural de hemipa-
resia direita espastica de predominio no membro inferior e
parésia facial central. Foi realizada Angio-Ressonancia Mag-
nética Nuclear (RMN) cranioencefalica, cujo resultado reve-
lou vasculopatia arterial envolvendo sobretudo a circulacao
anterior a esquerda, com presenca de significativa estenose
da artéria cardtida interna esquerda e ramos de divisdo e
associada circulacdo colateral em padrdo Moyamoya, bem
como a presenca de multiplas lacunas isquémicas cronicas
no parénquima encefalico. O diagnéstico de doenca de Mo-
yamoya foi confirmado por angiografia de subtrac&o digital
(Fig. 1 e 2), tendo sido medicado em ambulatério com acido
acetilsalicilico 150 mg/dia e paracetamol 500 mg em SOS.

Figuras 1 e 2 — Angiografia cerebral: O estudo evidencia padréo vaso-
-oclusivo das artérias do poligono de Willis, incluindo a regido comunicante
anterior, o topo do sifdo carotideo esquerdo e a origem A1 homolateral. Oclu-
sdo bilateral significativa das artérias cerebrais posteriores distais. Circula-
cdo colateral exuberante, com ectasia notdria dos ramos lenticulo-estriados
a esquerda, permitindo perfusdo anastomatica de grande parte do territério
da artéria cerebral média esquerda e também cerebral anterior (Padrdo Mo-
yamoya). Apesar dos sinais tipicos apenas ocorrerem na regido de bifur-
cacdo carotidea esquerda, ha envolvimento de todas as artérias cerebrais,
relativamente proximal, com focos de ectasia arteriolar e mesmo eventual
angiogénese.

Na avaliacdo pré-operatéria, o doente apresentava-se
vigil, orientado e colaborante, com mimica facial mantida.
Sem alterac6es do ténus ou da forca muscular nos membros
superiores e membro inferior esquerdo. Diminuicdo da forca
muscular no membro inferior direito, condicionando marcha
hemiparética.

Analiticamente: Hb 13,3 g/dL; Htc 38,26; Plaguetas 294 x
109/L; TP 11,7 seq (controle: <14 seq); aPTT 27,3 seq (con-
trole: 25-36 seq); glucose 88 ma/dL; ureia 31 mg/dL; crea-
tinina 0,51 ma/dL; Na+ 140 mmol/l; K+ 4,1 mmol/l; Cl- 103
mmol/l; TSH 1,58 uU/ml; T4L 14,9 pmol/l

Fator VIII, Fator XII, proteina C, proteina S, Antitrombina,
Fator V de Leiden, Homocisteina, Ac anti-Cardiolipina, Ac
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anti-Beta-2-Microglobulina dentro dos limites da norma-
lidade. Eletroforese das hemoglobinas: sem evidéncia de
hemoglobinopatia.

Foi descontinuado o acido acetilsalicilico 150 mg, 8 dias
antes do procedimento cirlirgico e efetuada a terapéutica de
bridging com enoxaparina 20 mg/dia.

O doente foi submetido a encefalodurosinangiose sob
anestesia geral balanceada. A entrada na sala operatoria, foi
monitorizado e colocado acesso endovenoso G22. Foi efetua-
do midazolam 1 mg, tendo-se seguido a inducdo anestésica
com propofol 140 mg, remifentanil em perfusao a 0,25 ug/
kg/min e vecurénio 5 mg e o doente entubado com TOT n°6
com cuff. Foi colocado cateter venoso central ecoguiado na
veia jugular interna direita e cateter arterial femoral. Além da
monitorizacdo standard, vigiou-se a pressao arterial invasi-
va, 0 débito urindrio, a profundidade anestésica recorrendo ao
Bispectral Index System e efetuaram-se gasometrias seria-
das. Foi efetuada profilaxia antibiética com amoxicilina/acido
clavulanico 750 mg ev; medidas anti-edema como dexame-
tasona 5 mg e furosemida 10 mg; e como anticomicial o val-
proato de sddio 600 ma.

Inicialmente, efetuou-se a identificacdo ecografica e mar-
cacdo da artéria temporal superficial, utilizada para a trans-
posicdo subdural (Fig. 3).

. , —_—

idl

Figura 3 - Identificacdo e marcacao ecoguiada, da artéria temporal su-
perficial

Antes da incisdo cirdrgica, foi efetuada infiltracdo local com
7 ml de lidocaina a 2% com adrenalina. A analgesia intraope-
ratoria foi assegurada com remifentanil em perfuséo (entre
0,08 - 0,16 pg/kg/min) e a manutencdo anestésica assegu-
rada com sevoflurano entre 2-2,5% em Oz/ar comFiO, a 45%.
A ventilacdo foi controlada por pressdo, com vista a normo-
capnia, tendo sido mantidos valores de End-tidal CO, entre
34-40 mmHa.

A normotermia foi assegurada de forma ativa, através de
aquecimento de ar forcado e aquecedor de soros, sendo asse-
gurados valores intra-operatérios em torno dos 36°C.

Para controlo da dor pés-operatéria, foram administrados
0s seguintes farmacos: paracetamol 750 mg, 30 minutos an-
tes do final da intervencao, metamizol 1 gr e cetorolac 20 mg
no fim da cirurgia. Foi ainda efetuada profilaxia antiemética
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com ondansetron 1 mg, no fim do procedimento cirdrgico.

O periodo perioperatério decorreu sem intercorréncias, sen-
do as perdas hematicas estimadas em cerca de 125 mL e as
SpO, intraoperatérias mantidas nos 99-100%. O ato aneste-
sico teve a duracdo de 5h, tendo o doente sido extubado e en-
viado em ventilacdo espontanea para a Unidade de Cuidados
Intensivos Cirdirgicos.

No pos-operatorio o doente permaneceu consciente, orien-
tado, com pupilas isocdricas e isorreativas e hemodinamica-
mente estavel, estando a dor controlada com paracetamol
750 mg 3id, metamizol 1 gr 3id e cetorolac 20 mg em SOS.

Permaneceu na UCI até ao D2 pds-operatorio, altura em
que foi transferido para a enfermaria de Pediatria. Durante o
periodo de internamento, teve episédio de infecao respiratéria
baixa, tendo sido medicado com amoxicilina-acido clavulanico
1000/250 mg, com resolucdo. Nao se registaram outras inter-
corréncias, nomeadamente do ponto de vista cerebrovascular.
Teve alta hospitalar no D12 pds-operatério, com terapéutica
de ambulatdrio de acido acetilsalicilico 150 mg 1 id e referen-
ciado a consulta de neurocirurgia.

Discussao

Em criancas, a doenca de Moyamoya manifesta-se habi-
tualmente por fenémenos neurolégicos isquémicos como pa-
resia, alteracdes sensoriais, cefaleias, convulsdes e movimen-
tos involuntarios, sendo a hemiplegia paroxistica um sintoma
de apresentacdo comum, podendo ocorrer durante o exercicio,
choro, tosse ou esforco. Na idade adulta, apresenta-se mais
como perda subita de consciéncia associada a hemorragia su-
baracnoideia. De referir ainda, que ha perda das capacidades
cognitivas e sabe-se que o coeficiente de inteligéncia pode
diminuir até 60%, num periodo de 5 a 9 anos.>

Pode estar associado a outras patologias como a drepano-
citose e o sindrome de Down.

Tabela 1 - Sintomas de Moyamoya e condi¢cdes/patologias associadas
(Modificado de Scott RM, Smith ER. Moyamoya disease and Moyamoya syn-
drome. N Engl J Med 20089; 360:1226-37).

Sintomas de Moyamoya e condi¢des/patologias associadas

Prevaléncia
Comum
Acidente vascular cerebral isquémico 50-75%
Acidente isquémico transitdrio 50-75%
Acidente vascular cerebral hemorragico (adultos) 10-40%

Menos comum: convulsBes, cefaleias

Raro: movimentos coreiformes, alteracdes psiquidtricas ou cognitivas

Condigdes/patologias associadas

AlteracBes angiograficas de Moyamoya sem outra patologia 50-75%
associada; Asiaticos

Menos comum (sindrome de Moyamoya): Drepanocitose, Neu- 10-20%
rofibromatose tipo |, radioterapia cranio, sindrome de Down

Raro (sindrome de Moyamoya): anomalias cardiacas congé- <10%
nitas, estenose artéria renal, hemangioma cervico-facial gigante,
hipertiroidismo

Em caso de suspeita de doenca ou sindrome de Moyamo-
ya, a investigacao diagndstica inicia-se com tomografia com-
putorizada craneoencefalica (TG-CE), podendo os doentes ser
avaliados por ressonancia magnética nuclear (RMN), com o
intuito de procurar lesdes isquémicas ou hemorragicas. Con-
tudo, a angiografia cerebral constitui o gold standard no diag-
nostico desta patologia.

A abordagem meédica inicial destes doentes é feita com
agentes antiplaquetarios (acido acetilsalicilico ou ticlopidina),
vasodilatadores (bloqueadores dos canais de calcio — nimo-
dipina, nicardipina) e pentoxifilina. Anticonvulsivantes s&o
usados em caso de necessidade. O acido acetilsalicilico é
descontinuado 7 a 10 dias antes do procedimento cirtirgico
e substituido por heparina de baixo peso molecular (HBPM),
podendo ser recomecado no primeiro dia pds-operatério.*

No que diz respeito a terapéutica cirdrgica, podem ser uti-
lizados métodos de revascularizacdo direta e indireta. Na
revascularizacdo direta, um ramo da artéria carétida externa
(comumente a artéria temporal superficial) € anastomosada
diretamente a uma artéria cortical. Por sua vez, as técnicas in-
diretas envolvem a transposicdo de um tecido vascularizado
por um dos ramos da artéria carétida externa (exemplo: mus-
culo temporal), ou da propria artéria que € colocada em con-
tacto direto com o cérebro, permitindo o crescimento de novos
vasos para o cortex cerebral subjacente, sendo as primeiras
designadas por encefalomiosinangiose e a Ultima designada
por encéfaloduroarteriosinangiose ou sinangiose pial, que foi
a técnica eleita no caso clinico descrito. A revascularizacao di-
reta apresenta maior sucesso em adultos e maior dificuldade
técnica de executar em criangas, nas quais sdo preferiveis as
técnicas indiretas.®

Estas técnicas cirdrgicas de neovascularizacao, tém sido
utilizadas com o intuito de aumentar o fluxo de circulacdo
colateral intracraniana e tem apresentado bons resultados
na prevencao de episodios isquémicos em criancas. Contudo,
podem também ocorrer nestes doentes eventos hemorragi-
cos, 0 que leva a outro tipo de cirurgias: drenagem ventricular,
drenagem de hematoma e derivacdo ventriculoperitoneal.®

No que diz respeito a abordagem anestésica dos doentes
portadores de Moyamoya, deve ser priorizada a manutencao
da perfusao cerebral. Para tal, é fundamental manter a nor-
mocapnia, bem como evitar a hipovolémia e a hipotenséo
arterial. Idealmente, deve ser mantido um estado de hiper-
volémia e um débito urinario de 2 ml/kg/h.*> No presente caso
clinico, foram mantidos valores de débito urinario de cerca de
3,3 ml/kg/h, tendo sido a diurese total avaliada em 700 m,
durante o intraoperatdrio.

Os valores de hematdcrito ndo devem estar acima do nor-
mal, pois podem precipitar isquemia cerebral e a anemia deve
ser corrigida pré-operatoriamente, a fim de garantir o aporte
de oxigénio. Considera-se adequado um valor de hematdcrito
de 30-42%.> Neste caso clinico, o doente apresentava um va-
lor de hematdcrito pré-operatorio de 38,2% e pos-operatorio
de 35,8%, ndo tendo sido as perdas hematicas significativas.

A normotermia também é recomendada, dado que a hi-
potermia pode precipitar fenémenos de vasoconstricdo e a
hipertermia fendmenos isquémicos. Além disso, a hipotermia
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aumenta o risco hemorragico perioperatério pela inibicdo en-
zimatica dos fatores de coagulacdo e inibicdo da agregacdo
plaguetaria. Como ja descrito, neste caso, a normotermia foi
atingida ativamente através de aquecimento de ar forcado e
soros aquecidos.

No que diz respeito a ventilacdo nos doentes com Moya-
moya, a hipercapnia dilata os vasos cerebrais normais, apre-
sentando 0s vasos estendticos uma resposta minima ao
aumento do co,, resultando em menor fluxo sanguineo nas
areas irrigadas por estes vasos com patologia, a custa de um
aumento nas restantes areas cerebrais. A normocapnia, foi
assegurada com uma ventilacdo controlada por pressdo, sen-
do o valor de PaCO, pos-operatorio de 41 mmHa.

Em criancas, a isquemia decorrente da hiperventilac&o peri-
-operatdria causada pelo choro & uma complicacdo comum e
importante e as suas principais causas sao a ansiedade e a
dor pos-operatoria. Sedacao pré-operatoria eficaz e controlo
algico rigoroso devem ser implementados de rotina, sendo
que neste caso clinico, o controlo algico foi conseguido eficaz-
mente, sem ser Necessario o recurso a opiodides.

Em suma, os fatores de risco para complicacdes periope-
ratdrias, predominantemente eventos cerebrovasculares, em
doentes com Moyamoya s&o: severidade da doenca e histo-
ria prévia de acidentes isquémicos transitorios (AlT), tipo de
procedimento de revascularizacdo, diminuicdo ou aumento
significativo do hematdcrito, hipotensao intraoperatoria, hi-
percapnia intraoperatoria e diminuicdo do volume sanguineo
circulante”

0 conhecimento pelo anestesiologista destes mecanismos
fisiopatoldgicos é fundamental para a estabilizacdo periope-
ratdria do doente, condicionando o seu prognastico.
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