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RESUMO

Hobaika ABS, Teixeira VC, Cruvinel MGC, Ulhoa AC - Aneste-
sia em Paciente Portadora de Doenga de Moyamoya. Relato de
Caso

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: A doenga de moyamoya é
uma vasculopatia cerebral progressiva rara, mais
freqlientemente diagnosticada em populagbes asiaticas, mas
que também vem sendo identificada no Brasil. Durante a sua
vida, pacientes portadores desta doenga podem ser
submetidos aos mais variados tipos de procedimentos
cirurgicos. O anestesiologista deve entender a fisiopatologia
da doenga e instituir as medidas peri-operatérias mais
adequadas, no intuito de melhorar o progndstico destes
pacientes.

RELATO DO CASO: Paciente do sexo feminino, 22 anos, com
insuficiéncia renal crénica, portadora da doenga de
moyamoya, submetida a intervengao cirurgica para instalagéo
de fistula arteriovenosa. A anestesia foi induzida com fentanil,
propofol e atractrio e mantida com sevoflurano. Durante o
procedimento, a paciente foi mantida em normocapnia e
normotermia. A extubagéo foi realizada e a paciente transferida
a sala de recuperagdo pos-anestésica sem complicagées.

CONCLUSOES: Este artigo apresenta os cuidados
anestésicos dispensados a uma paciente portadora da doencga
de moyamoya.

Unitermos: ANESTESIA, Geral: inalatéria; DOENCAS:
moyamoya

SUMMARY
Hobaika ABS, Teixeira VC, Cruvinel MGC, Ulhoa AC - Anesthe-
sia in Patient with Moyamoya Disease. Case Report

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Moyamoya disease is an
uncommon progressive cerebral vasculopathy, more fre-
quently diagnosed among Asian individuals, but which has also
been described in Brazil. Moyamoya patients may be submitted
to different surgical procedures throughout their lives. Anesthe-
siologists must understand the pathophysiology of the disease
and institute adequate perioperative measures to improve pa-
tients’ prognosis.

CASE REPORT: Female patient, 22 yr-old, chronic renal fail-
ure, with moyamoya disease, scheduled for surgical arterial-ve-
nous fistula installation. Anesthesia was induced with fentanyl,
propofol and atracurium and maintained with sevoflurane. Pa-
tient was maintained in normocapnia and normothermia
throughout the procedure. Patient was extubated and trans-
ferred to the post-anesthetic care unit without complications.
CONCLUSIONS: This article describes the anaesthetic care of
a moyamoya disease patient.

Key Words: ANESTHESIA, General: inhalational; DISEASES:
moyamoya

INTRODUGAO

doenca de moyamoya é uma vasculopatia encefélica
progressiva ndo inflamatoria, ndo aterosclerética e ndo
amiloidética, que acomete mais freqientemente individuos
japoneses e seus descendentes, apesar de ser descrita em
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todo o mundo. E uma condicéo rara e caracterizada por es-
tenose ou ocluséo bilateral da porgao terminal da artéria ca-
rotida interna e/ou das porgdes proximais das artérias
cerebrais anteriores e/ou cerebrais médias. O diagndstico é
confirmado por angiografia cerebral, onde os vasos patol6-
gicos se apresentam semelhantes a “nuvem da fumaca de
cigarro”, dai a origem do termo japonés moyamoya 2 Mal-
formagéo vascular congénita ou arterite adquirida podem
estar envolvidas na etiologia desta doenga. Exames de au-
tépsia evidenciam redugao do calibre dos vasos com fibro-
se, por aumento da espessura da intima e por degeneragéao
da lamina elastica interna.

Existemdois picos etarios de aparecimentodos sintomas: na
primeira e na terceira décadas. Em criancas, a doenca de
moyamoya se manifesta principalmente por fendmenos neu-
rolégicos isquémicos como paresia, alteracdes sensoriais,
cefaléia, convulsdo e movimentos involuntarios; na idade
adulta, se apresenta mais comumente por hemorragia intra-
craniana. Ainda podem estar presentes convulsdes, fraque-
zamuscular e redugao do nivel de consciéncia *. Com a evo-
lugdo dadoenga, o quociente de inteligéncia pode se reduzir
ematé 60%, emum periodo de5a9anos*. Freqlentemente,
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esta doenca esta associada a outras morbidades como
asma, sindrome de Down e hipotireoidismo.

Algumas técnicas cirurgicas de neovascularizagao tém sido
utilizadas com o intuito de aumentar o fluxo da circulagao co-
lateralintracraniana, através de bypass extracraniano-intra-
craniano e tém apresentado bons resultados na prevencéao
dos episddios isquémicos em criancas >©. Devido aos even-
tos hemorragicos, estes pacientes também podem ser sub-
metidos a drenagem ventricular, drenagem de hematoma,
pingamento de aneurisma e derivacéo ventriculoperitoneal ”.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 22 anos, 41 kg, ndo-oriental, com
diagndstico de doengca de moyamoya ha 16 anos, submetida
a intervengao cirdrgica para realizagao de fistula arteriove-
nosanomembrosuperiordireito. Apresentava crises convul-
sivas freqlentes, retardo mental e atrofia de membros inferi-
ores. Portadora de hipertensao arterial e insuficiéncia renal
cronica. Emuso oralregular de fenitoina (anticonvulsivante)
e codergocrina (vasodilatador periférico).

Na véspera do procedimento, através de cateter de duplo U-
men, foram administrados 600 mL de concentrado de hema-
cias, durante asessdode hemodialise. Exames pré-operato-
rios: hemoglobina 11,0 mg/dL, potassio sérico 4,9 mmol/L e
atividade da protrombina de 71%.

A paciente foi monitorizada com oximetro de pulso, ECG,
aparelho paramedida automatica de presséao arterial néo-in-
vasiva, capnografia e termémetro, posicionado na nasofa-
ringe. Aanestesia foiinduzida com fentanil (0,25 mg), propo-
fol (150 mg) e atracurio (25 mg), para facilitaraintubagéao tra-
queal, e mantida com administracao inalatoria de sevoflura-
no (2% a 3%). Aventilagdo mecanica dos pulmdes foi ajusta-
da para obter uma PgrCO, proxima de 36 mmHg. A paciente
foi mantida aquecida através de circulagédo forcada de ar
quentee, liquidos venosos foraminfundidos em temperatura
morna. O procedimento durou 72 minutos, a extubagéao foi
realizada sem complicagdes e a paciente foi transferida para
sala de recuperagéo pos-anestésica.

DISCUSSAO

Em 1997, foram registrados no Japdo, aproximadamente
3800 casos de doengade moyamoya ° em que fatores gené-
ticos parecem estar envolvidos 8% Emum estudo cooperati-
vorecente, realizadona Coréia, maisde 330 pacientes porta-
dores da doenga foram identificados %. No Brasil existem
aproximadamente 21 casos publicados até 1999, o que pro-
vavelmente é um numero infra-estimado '°.

A conduta anestésica destes pacientes deve priorizar a ma-
nutencdo do fluxo sangiineo encefalico, pois estados
peri-operatérios desfavoraveis podem desencadear even-
tos neuroldgicos negativos. Manter a normocapnia é funda-
mental, pois existem evidéncias de que tanto a hipocapnia
como a hipercapnia reduzem o fluxo sangiliineo encefalico
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nestes pacientes ''. A ventilagdo controlada dos pulmdes
apresenta vantagens no estabelecimento da normocapnia,
pois permite alteragbes mensuraveis dos parametros venti-
latérios. Fatores como hipovolemia e hipotenséo arterial
também foram identificados na génese da isquemia
peri-operatoria e devem ser evitados 2 |dealmente, deve
ser mantido um estado de hipervolemia nestes pacientes e
um debito urinario préximo de 2 mL.kg™.h™". Os valores de
hematdécrito ndo devem estar acima do normal, pois podem
precipitarisquemia encefalica e a anemia deve ser corrigida
no pré-operatorio, a fim de aumentar o transporte de oxigé-
nio. Ha a sugestao de que os valores de hematécrito devem
permanecerentre 30% e 42%,comumaleve hemodilui¢cao, o
que pode ser benéfico pela redugéo da viscosidade sangli-
nea '°. Normotermia também é recomendada, pois foi verifi-
cado que pacientes portadores da doenga de moyamoya po-
dem apresentar vasoespasmo na vigéncia de hipotermia,
enquanto que a hipertermia pode também precipitarfenéme-
nosisquémicos“. Emcriangas, aisquemiadecorrente de hi-
perventilagao peri-operatéria causada pelo choro € uma
complicagdo comum e importante e suas principais causas
sdo aansiedade e ador pos-operatéria. Sedagao pré-opera-
toriaeficaz e controle dlgicorigoroso devem serimplementa-
dos derotina, sendo recomendado que se mantenha o aces-
SO Venoso pelo menos por uma semana S Em relacao a ad-
ministracdo de anestésicos volateis, aopgao peloisoflurano,
assim como pelo sevoflurano, parece segura, por proporcio-
nar um grau de protegéo encefalica significativa durante a
isquemia temporaria '8,

A espectroscopia infravermelha € um método n&o-invasivo
de monitorizagao transcraniana continua da oxigenagao en-
cefalica. Sua utilizagéo deve ser feita quando harisco de is-
quemia encefalica. Nestas situagdes, a monitorizagéo bila-
teral deve ser utilizada '°. Os pacientes com doenga de mo-
yamoya sao mais susceptiveis a isquemia encefalica, por-
tanto, a monitorizagado da oximetria transcraniana pode ser
muito util.

A paciente ainda apresentava insuficiéncia renal crénica, o
queimpediu o estabelecimento da hipervolemia e hemodilui-
¢ao, além de nao ser possivel medir o débito urinario. Anor-
mocapnia foi mantida com a ventilagdo mecéanica dos pul-
moes e o ajuste adequado da PerCO; a capnografia. A hipo-
termia foi controlada com infuséo venosa de solugao fisiol6-
gicaa0,9% morna e circulagéo forgada de ar quente sobre o
corpo da paciente.

Aanestesia -regional ou local - associada a sedagéao, pode-
ria ser utilizada na paciente, porém, devido ao grau de retar-
do mental e agitagdo psicomotora, optou-se por anestesia
geral com indugdo venosa, 0 que proporcionou um curso
anestésicosuave, alémde permitirum controle adequadoda
PerCOs.

Na doenca de moyamoya, apesar de algumas condutas
anestésicas estarem estabelecidas, todas as comorbidades
do paciente devem ser avaliadas criteriosamente pelo anes-
tesiologista e condutas peri-operatorias especificas devem
ser estabelecidas para cada caso.
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INTRODUCTION

Moyamoya disease is a non-inflammatory,
non-atherosclerotic and non-amyloidal cerebral
vasculopathy more often affecting Japanese and
descendents, although being worldwide described. It is an
uncommon condition characterized by bilateral stenosis or
occlusion of the terminal portion of the internal carotid and/or
proximal portions of anterior cerebral or median cerebral ar-
teries. Diagnosis is confirmed by brain angiography, where
pathological vessels are presented similar to “cigarette
smoke cloud”, hence the origin of the Japanese world
moyamoya 2. Congenital vascular malformation oracquired
arteritismay beinvolvedin the etiology of the disease. Autop-
sies have revealed decreased vessel size with fibrosis by in-
creased intima thickness and internal elastic lamina degen-
eration.

There are two age peaks for the appearance of symptoms:
the first and the third decades. In children, moyamoya dis-
ease is primarily manifested by ischemic neurological phe-
nomena, such as paresis, sensory changes, headache, sei-
zure and involuntary movements; in adults it is more com-
monly manifested asintracranialhemorrhagea.Withthe evo-
lution of the disease, IQ may be decreased inup to 60% in a
periodof5to 9years4. Ingeneral,thediseaseisassociatedto
other morbidities, such as asthma, Down syndrome and
hypothyroidism.

Some surgical revascularization techniques have been used
aiming at increasing intracranial collateral circulation flow
through extracranial - intracranial bypass, and have shown
good results in preventing ischemic episodes in children 56,
Due to hemorrhagic events, these patients may also have to
be submitted to ventricular drainage, hematoma drainage,
aneurysm clipping and ventriculoperitoneal shunt 7

CASE REPORT

Female patient, 22 years old, 41 kg, not Asian, with
moyamoya disease diagnosed 16 years ago, submitted to
surgical procedure for arteriovenous fistula installation in
rightupperlimb. Patient presented frequentseizures, mental
retardation and lower limbs atrophy, in addition to hyperten-
sion and chronic renal failure. Patient was under regular
phentoine (anticonvulsant) and codergocrine (peripheral
vasodilator).

The day before surgery, 600 mL of packed red cells were ad-
ministered via the double- lumen catheter during dialysis.
Preoperative tests included hemoglobin 11.0 mg/dL, serum
potassium 4.9 mmol/L and prothrombin activity 71%.
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Monitoring consisted of pulse oximetry, ECG, noninvasive
automatic blood pressure, capnography and nasopharyn-
geal thermometer. Anesthesia was induced with fentanyl
(0.25 mg), propofol (150 mg) and atracurium (25 mg), and
was maintained with inhalational sevoflurane (2% to 3%).
Mechanical ventilation was adjusted to keep PgrCO, around
36 mmHg. The patient was warmed through forced warm air
circulation device and heated intravenous fluids. Procedure
lasted 72 minutes and extubation was achieved without com-
plications. Patient was transferred to the PACU.

DISCUSSION

Approximately 3800 cases of moyamoya disease were re-
portedin 1997 %in Japan, where geneticfactorsseemtobein-
volved ®°. In arecent cooperative study performed in Korea,
more than 330 moyamoya disease patients were identified 3,
In Brazil there are approximately 21 cases published until
1999, which is probably an underestimated figure '°.
Anesthetic management of such patients should prioritize
brain blood flow maintenance because unfavorable
perioperative states may trigger negative neurological
events. Normocapniais critical because there are evidences
that both hypocapnia and hypercapnia decrease brain blood
flow in these patients " Controlled ventilation is advanta-
geous to establish normocapnia since it allows for measur-
able changes in ventilatory parameters.

Factors such as hypovolemia and hypotension have been
also identified in the genesis of perioperative ischemia and
should be prevented '2. Ideally, these patients should be kept
hypervolemic with urinary output close to 2 mL.kg'1.h'1.
Hematocrit values should not be above normal because they
may trigger cerebral ischemia, and anemia should be cor-
rected in the preoperative period to maximize oxygen trans-
portation. It has been suggested that hematocrit values
shouldremain between 30% and 42% with mild hemodilution,
which may be beneficial for decreasing blood viscosity 3,
Normothermiais alsorecommended becauseithas been ob-
served that moyamoya disease patients may present
vasospasm in the presence of hypothermia, while
hyperthermiamayalsotriggerischemicevents '*. Inchildren,
ischemia caused by perioperative hyperventilation due to
crying is acommon and major complication primarily caused
by anxiety and postoperative pain. Effective preoperative se-
dation and strict pain control should be routinely imple-
mented and itis recommended that venous access be leftin
place foratleastone week '°. Regarding volatile anesthetics,
isoflurane and sevoflurane seem to be safe options for pro-
viding significant cerebral protection during transient
ischemia "°'8.

Infrared spectroscopy is a noninvasive method for continu-
ous transcranial monitoring of cerebral oxygenation. It
should be used in case of risk of cerebral ischemia. In these
situations, bilateral monitoring is recommended o
Moyamoyadisease patients are more susceptible to cerebral
ischemia, so transcranial oximetry monitoring may be very
useful.
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Patient had also chronic renal failure what prevented the es-
tablishment of hypervolemia and hemodilution, in addition to
making impossible to measure urinary output. Normocapnia
was maintained with mechanical ventilation and adequate
PerCO, adjustment to capnography. Hypothermia was con-
trolled with warmed 0.9% saline infusion and forced warm air
circulation over patient’s body.

Regional or local anesthesia associated to sedation could
have been used in the patient, however due to the level of
mental retardation and psychomotor agitation, we decided
for general intravenous anesthesia which provided smooth
anesthesiainadditiontoallowingadequate PgrCO;control.
Although there are some established anesthetic approaches
for moyamoya disease, all co-morbidities should be thor-
oughly evaluated by the anesthesiologist and specific
perioperative approaches should be determined on a
case-by-case basis.
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RESUMEN
Hobaika ABS, Teixeira VC, Cruvinel MGC, Ulhoa AC - Aneste-
sia en Paciente Portadora de Enfermedad de Moyamoya. Rela-
to de Caso

JUSTIFICATIVA Y OBJETIVOS: La enfermedad de moyamoya
es una vasculopatia cerebral progresiva rara, mas
frecuentemente diagnosticada en individuos asiaticos, y que
también viene siendo identificada en Brasil. Durante su vida,
pacientes portadores de esta enfermedad pueden ser
sometidos a los mas variados tipos de procedimientos
quirargicos. El anestesiologista debe entender la fisiopatologia
de la enfermedad e instituir las medidas peri-operatorias mas
adecuadas, en el designio de mejorar el pronodstico de estos
enfermos.

RELATO DEL CASO: Paciente del sexo femenino, 22 afios,
insuficiencia renal crénica, portadora de la enfermedad de
moyamoya, sometida a intervencién quirirgica para la
instalacion de fistula arteriovenosa. La anestesia fue inducida
con fentanil, propofol y atractrio y mantenida con sevoflurano.
Durante el procedimiento, la paciente fue mantenida en
normocapnia y normotermia. La extubacion fue realizada y la
paciente transferida a la sala de recuperacion pos-anestésica
sin complicaciones.

CONCLUSIONES: Este articulo presenta los cuidados
anestésicos dados a una paciente portadora de la enfermedad
de moyamoya.
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