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Mulher de 48 anos, fumadora (30 UMA), sem outros ante-
cedentes relevantes, com história familiar (materna) de morte 
por ruptura de aneurisma cerebral. Quadro com 5 meses de 
evolução de episódios autolimitados (horas) de hemihipos-
tesia e hemiparésia direitas motivando várias idas ao Servi-
ço de Urgência, cursando com pico hipertensivo (TAS > 200 
mmHg), com análises e tomografias cerebrais cranioencefá-
licas (TC CE) sem alterações. Assumido quadro de hiperten-
são arterial foi encaminhada para consulta. Realizou estudo 

analítico etiológico (função renal, catecolaminas, auto-imuni-
dade, serologias virais e rastreio de trombofilias) que foi ne-
gativo. Electrocardiograma e ecocardiograma transtorácico 
sem achados. O ecoDoppler dos vasos do pescoço e trans-
craniano revelou “estenose grave (>70%) da artéria cerebral 
média (ACM) e da artéria cerebral anterior (ACA) bilateralmen-
te…”.

Internada electivamente, realizou angio TC CE e angiogra-
fia cerebral que revelaram estenose dos segmentos M1 e A1 
bilateralmente, mais significativas e com maior atraso distal 
do hemisfério esquerdo, com colateralização leptomeníngea 
ACA-ACM e das ACP, aspectos compatíveis com doença de 
Moyamoya, diagnóstico corroborado por angio-ressonância 
CE que relatou ausência de “microbleeds”. 

Discutido com Neurocirurgia que colocou indicação 

 
Figura 1 - Angio TC CE: 
A (Plano axial) – bifurcações carotídeas sem placas de ateroma ou sinais de dissecção;
B (Plano axial) - Estenose dos segmentos M1 das artérias cerebrais médias;
C (Plano coronal) - Estenose da origem dos segmentos M1 (      ) e A1 (      ) das artérias cerebrais média e anterior, respectiva-
mente.
D (Plano coronal) – À esquerda, hipertrofia das artérias lenticulo-estriadas (      ).
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cirúrgica (revascularização cerebral por bypass indirecto) que 
aguarda, sob dupla antiagregação e estatina, mantendo pa-
restesias do membro superior direito autolimitadas (minutos) 
quando exposta a ambientes mais quentes. 

A doença de Moyamoya é uma entidade rara (1:1 000 
000/ano1), caracterizada por oclusão progressiva, frequen-
temente bilateral, das grandes artérias intracranianas (sobre-
tudo da circulação anterior), com aumento da angiogénese 
da circulação colateral como resposta compensatória.1 Sem 
etiologia esclarecida,2 a maioria dos casos são esporádicos, 
estando descritos casos familiares.2 Em idade pediátrica são 
mais comuns fenómenos isquémicos, podendo apresentar-
-se na idade adulta, com fenómenos vasculares cerebrais is-
quémicos e/ou hemorrágicos.2 

O gold-standard diagnóstico é a angiografia cerebral, que 
revela uma aparência típica em “nuvem de fumo”2 (que em ja-
ponês se traduz por “Moyamoya”). A única opção terapêutica 
disponível é a abordagem cirúrgica.1 
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