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Introducdo: A sindrome de Ehlers-Danlos (SED) € um grupo heterogéneo de doencgas hereditarias do
tecido conjuntivo caracterizada por hipermobilidade articular, hiperextensibilidade da pele e fragilidade
tecidual. A sindrome de Ehlers-Danlos vascular (SEDv) ou também chamada SED tipo 1V, se destaca
pelo desenvolvimento de anormalidades vasculares intracranianas e extracranianas. A fragilidade
tecidual na maioria das vezes, envolve uma mutagdo gene COL3A1, resultando em mau funcionamento
do colageno tipo lll, o que ocasiona reducdo do colageno total, paredes vasculares mais finas com
fibrilas elasticas irregulares e area transversal reduzida, o que clinicamente predispdem ao
desenvolvimento de aneurismas, dissecc¢fes arteriais, rupturas espontaneas e formacgéo de fistulas.
Objetivos: Realizar uma revisao literaria acerca da relacdo entre a sindrome de Ehlers — Danlos e
complicagBes cerebrovasculares para melhor entendimento de suas caracteristicas. Métodos: O
levantamento bibliografico refere-se as publicagBes dos Ultimos dez anos, em que foram encontrados
64 artigos na base de dados MEDLINE, por meio dos descritores “Ehlers-Danlos Syndrome” e
“Cerebrovascular Disorders”. Desses, 31 artigos foram analisados. Resultados: Estudos apontam que
a SED vascular é uma apresentacdo rara em comparacdo com outros fenétipos da doenca, com
prevaléncia estimada de 1 em 50.000 a 150.000 e idade diagndstica aproximada de 29 anos. Esse
subtipo possui um prognéstico ruim devido a suscetibilidade a ruptura de artérias e 6rgdos ocos em
uma idade relativamente jovem. Dentre as desordens vasculares, cerca de um quarto envolve vasos
da cabecga e pescocgo e frequentemente resultam em morbidade e mortalidade significativas. Possiveis
complicagBes cerebrovasculares incluem fistulas carotideo-cavernosas, aneurismas intracranianos,
que podem levar a hemorragias intracranianas ou subaracnoéideas, acidente vascular isquémico e
disseccdes de artérias vertebrais e carétidas em seus segmentos intracranianos ou extracranianos. E
importante destacar que o manejo pode ser desafiador, devido ao risco de lesdo vascular, sendo
necessério avaliar o risco e o beneficio de cada intervencéo invasiva. Conclusdo: Apesar de ser uma
sindrome rara, a SED vascular envolve distlrbios arteriais que cursam com alta morbimortalidade e
geralmente a primeira complicag&o é observada em média aos 20 anos. Portanto, é imprescindivel que
a SEDv seja considerada em pacientes jovens com acidente vascular cerebral isquémico ou hemorragia
intracraniana. Nesse sentido, a ocorréncia de sintomas e sinais neurolégicos em um individuo com
histéria sugestiva de SEDv deve levar o médico a investigar a anomalia genética para instituir medidas
profilaticas, como evitar procedimentos vasculares invasivos, avaliar a necessidade de intervengfes e
obter acompanhamento rigoroso das possiveis complicacoes.




