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Doenca de Moyamoya na gestacdo — Relato de caso

Resumo

As modificagbes e adaptagbes gravidicas geram um estado pré-trombético no
organismo da mulher, durante o periodo gestacional e puerpério. A Doenga de
Moyamoya (DMM) é uma doenga cerebrovascular oclusiva, bilateral, crénica,
que acomete as artérias do Poligono de Willis e ao redor dele. A DMM aumenta
o risco de eventos cerebrovasculares trombéticos, isquémicos e hemorragicos.
Devido & baixa frequéncia da DMM na populagdo, carecem de informagdes
sobre a patologia e sua correlagdo com a gestagdo. Foram analisados dados
do prontuario, no periodo gestacional, e revisdo de artigos sobre o tema. Este
relato de caso propds-se a revisar 0s mecanismos possiveis que as mudangas
fisiologicas da gestacdo poderiam afetar a histéria natural da DMM. A
expectativa de vida dos portadores dessa patologia € reduzida, e tem na
gestacdo uma fator agravante: aumento do estado pro-trombético. Apesar das
estatisticas, a paciente em estudo obteve éxito na conducéo da gestacgao.

Descritores _
Doenga de Moyamoya. Gravidez. Transtornos Cerebrovasculares.

Introdugao ‘
Doenca de Moyamoya (DMM) é uma condigdo cerebrovascular idiopatica de
vaso-oclusao bilateral, crénica e progressiva das artérias carétidas internas em
seus ramos terminais e/ou das artérias cerebrais anteriores e média, em seus
ramos proximais'. Em consequéncia & essa isquemia crénica, ha formagao de
circulagdes colaterais de fino calibre e pouco eficazes na base do cranio, com a
finalidade de suprir esta disfungao vascular?>. Estes novos vasos sdo
evidenciados na angiografia cerebral com padrao diagnéstico descrito. como
aspecto nebuloso/vasos moyamoya2‘3, que geralmente sao bilaterais e
simétricos’. Ha uma predilecdo étnica para as populagbes asiaticas,
especialmente para ascendéncia coreana e japonesa, com dois picos de
incidéncia da doenca: o primeiro na infancia e adolescéncia (entre 5-14 anos) e
o segundo pico na quarta década de vida*.

Embora n3o haja nenhuma evidéncia para apoiar a teoria de que doencga de
Moyamoya aumentaria o risco materno de morbidade e / ou mortalidade, €
assumido que as alteragdes fisiolégicas que ocorrem durante a gestacao
tornaria as mulheres com doenca de Moyamoya mais suscetiveis a
complicacdes isquémicas. A fisiopatologia da DMM e as alteragbes gravidicas

incluem preocupagées especificas, como: risco aumentado de eventos

trombéticos, bem como aumento da pressdo de perfusdo cerebral e das
doengas hipertensivas®. '



Metodologia

Foi analisado o pronturario da paciente. Trata-se de uma gestante de 27 anos
de idade, G1P0A1, descendente de japoneses, natural e procedente de Sao
José Rio Preto - Sao Paulo. Obteve o diagnéstico de Doenga de Moyamoya na
infancia, por meio de angiografia cerebral, que evidenciou vasos colaterais em
base craniana, e como consequéncia da evolugdo da doenga, apresentou
déficits neurolégicos. Manteve, durante a gestacdo, a mesma conduta
terapéutica prévia (Acido Acetilsalicilico - AAS) pois apresentava alergia ao
anticoagulante Heparina.
‘Durante a evolugao da gestagdo e puerpério, paciente ndo obteve nenhuma
intercorréncia, apresentando obesidade grau 1 como fator de risco adicional &
comorbidade. O desenvolvimento gestacional foi adequado, a gestagao
concluiu-se com 38 semanas e 2 dias, e parto cesariana.

Discussiao

A fisiopatologia da DMM e as modificoes e adaptacdes naturais da gravidez
compreendem situagbes hemodinamicas alarmantes: como o aumento
sobreposto do risco de trombose, doengas hipertensivas e aumento da .
pressao de perfusao cerebral®.

A fisiopatologia da DMM nao foi totalmente elucidada. Ha comprovagao de
trombos no limem e hiperplasia da musculatura da parede artéria carétida
interna distal. E como consequéncia a essa obstrugdo, na tentiva de
compensar essa falta de aporte sanguineo, surgem artérias colaterais frageis,
que formam pequenos microaneurismas®.

O quadro clinico da doenga se apresenta de forma varidvel, haja vista que
depende da demanda tecidual e da oferta de fluxo sanguineo®. Em pacientes
pediatricos ha maior prevaléncia de eventos isquémicos, como acidente
vascular cerebral isquémico (AVCi) e acidente isquémico transitério (AIT). Em
adultos, além de eventos isquémicos, ha maior prevaléncia de eventos
hemorragicos, como acidente vascular hemorragico (AVCh)’.

A ocorréncia de fendmenos cerebrovasculares na populagdo com DMM ¢é
elevada, aproximadamente 50 a 75%. Ainda que, a gestacdo n&ao se enquadre
entre as condigbes meédicas que mais comumente sdo associadas ao risco
aumentado de AVE, como Lupus, trombofilias e hipertensao arterial sistémica,
o estado gestacional aumenta o risco de AVE em 34%. Denota-se , portanto,
que o estado gravidico intensifica o risco de eventos cerebrovasculares na
DMM, embora ndo haja estudos relatando uma ocorréncia aumentada de
- fenbmenos cerebrovasculares na gestagéos.

As alteragbes naturais do organismo materno ocasionam um estado pré-
trombdtico durante a gestagdo e puerpério. Isso acontece, devido a
hipercoagulabilidade gerada pelo aumento de fatores da coagulagéo vitamina K
dependentes, fator de von Willebrand e fibrinogénio; resisténcia a proteina C
ativa, que € um anticoagulante endégeno; redugéo dos niveis de proteina S,
co-fator da proteina C; e diminuigdo da fibrindlise. Além dissso, ha estase



sanguinea, pela quantidade elevada de estrGgenio, € aumento do volume
sanguineo®

Os portadores da DMM produzem trombos nas areas de estenose da artéria
acometida, perdurando o efeito pré-trombético gerado pela gestagao
Aumentando, também, o risco de fendmenos cerebrovasculares isquémicos'°.
Quando presente, a pré-eclampsia grave, pode haver uma acentuada piora
dos sintomas da DMM, em consequéncia a um vasoespasmo cerebral. Devido
as elevadas pressdes cerebrais, que ultrapassam o alcance da auto-
regulagcao, ocorrem lesoes endotehaus barotrauma e edema, que aumentam o
risco de AVE hemorragico'".

Conclusao

Como a DMM é uma doenga arterial progressiva, a auséncia de estenose
significativa da artéria carétida pode nao estabelecer sinais e sintomas clinicos.
Todavia, as consequéncias das alteragdes naturais da gravidez podem agravar
a evolugao natural da doencga'®.

Nao ha um consenso literario sobre o tipo de parto mais seguro para as
gestantes portadoras da DMM. No decurso do trabalho de parto, ha
possibilidade de uma opressdo hemodindmica nociva nos frageis vasos
sanguineos cerebrais, que aumentam a suscetibilidade de AVE hemorragico®.
Assim, o médico deve determinar a conduta terapéutica de acordo com as
particularidades gestacionais e dos fatores agravantes da DMM, propiciando
assim uma melhor escolha para o pré-natal, parto, manejo do anestésico a ser
utilizado e posterior seguimento da paciente®.
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