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Resumen

La enfermedad de Moyamoya es una enfermedad neurovascular crénica caracterizada por una
estenosis progresiva bilateral de las arterias carétidas internas, con la formacién anormal de nuevos
vasos sanguineos, cuyo bloqueo en flujo sanguineo ocasiona variadas manifestaciones clinicas y
complicaciones asociadas a eventos cerebrovasculares (isquémicos o hemorrdgicos) agudos que
pueden llegar a ser incluso mortales. El presente articulo pretende realizar una aproximacion
acerca de esta entidad, su incidencia, prevalencia, formas de presentacion y medidas terapéuticas
y pronostico mediante el reporte de un caso clinico. (Acta Med Colomb 2020; 45. DOI: https://
doi.org/10.36104/amc.2020.1424).

Palabras clave: enfermedad de Moyamoya, trastornos cerebrovasculares, enfermedad cere-
brovascular gangliobasal.

Abstract

Moyamoya disease is a chronic neurovascular disease characterized by progressive bilateral
stenosis of the internal carotid arteries with abnormal formation of new abnormal blood vessels
whose blockage of blood flow causes a variety of clincal manifestations and complications associ-
ated with acute cerebrovascular events (ischemic or hemorrhagic), which may even be fatal. This
article seeks to describe this entity, its incidence, prevalence, forms of presentation, therapeutic
measures and prognosis through a clinical case report. (Acta Med Colomb 2020; 45. DOI: https://
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Introduccion

La enfermedad de Moyamoya es una enfermedad cré-
nica que se caracterizada por estenosis progresiva bilateral
de la porcién terminal de la arteria cardtida interna y sus
ramas proximales con la consiguiente neoformacion de una
red arterial colateral anormal de las arterias que forman el
poligono de Willis con manifestaciones clinicas variables
y nada especificas (1-3).

Esta es una enfermedad rara con muy baja prevalencia
entre hispanos siendo las convulsiones en combinacién con
los sintomas atribuidos a accidentes cerebrovasculares de
las manifestaciones menos frecuentes en adultos (9, 21).

El objetivo de este articulo es presentar el caso clinico
de una paciente con este trastorno que llegé con una crisis
tonicocldnico generalizada precedida de cefalea con poste-
rior recuperacién neurolégica total a la cual se le document6
hemorragia gangliobasal derecha y arteriopatia bilateral tipi-
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ca de esta enfermedad mediante angiografia por sustraccion
digital cerebral (3, 5).

Reporte de caso

Paciente femenina de 45 afios de edad de etnia mestiza
sin antecedentes patolégicos, quien ingresa al servicio de
urgencias de un hospital de cuarto nivel de la ciudad de
Cartagena (Bolivar) el dia 1° de julio de 2019 con cuadro
clinico de una semana de evolucion consistente en cefalea
holocraneana, de moderada intensidad, con posterior apari-
cién de un episodio convulsivo tonicoclénico generalizado,
con relajacion de esfinteres, sin especificarse la duracion de
la crisis. Al ingreso al servicio de urgencias tension arterial
de 140/90 y restantes signos vitales normales sin déficit neu-
rolégico focal. Se realiz6 una tomografia de crdneo simple
evidenciando foco hemorrdgico intraparenquimatoso de lo-
calizacidn gangliobasal derecho, leve enfermedad multifocal
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isquémica de pequefios vasos, foco maldsico occipital dere-
cho y evento isquémico antiguo frontal izquierdo adyacente
al ventriculo lateral izquierdo (Figura 1). En los paraclinicos
iniciales no se encontr6 alteracion en la analitica sanguinea
con reporte de hemoleucograma y recuento de plaquetas
normales, azoados, ionograma y tiempos de coagulacién
dentro de limites de normalidad. Se realiz6é panangiografia
cerebral encontrando como hallazgos: adelgazamiento de
arterias cardtidas internas y de cerebrales posteriores (ob-
servable esto Ultimo en el 50% de los casos) con presencia
de neovascularizacion anormal a nivel de nicleos de la base,
compatible con enfermedad de Moyamoya (Figura 2). Con
estos resultados se evalud en junta médica de neurocirugia
la conducta a seguir, considerando que se puede beneficiar
de manejo endovascular; sin embargo, ante el alto riesgo
de recurrencia del sangrado, se postergé la realizacion del
mismo al menos cuatro semanas.

Discusion

La enfermedad de Moyamoya es una enfermedad crénica
que se caracterizada por estenosis progresiva bilateral de la
porcién terminal de la arteria carétida interna y sus ramas
proximales con la consiguiente neoformacién de una red
arterial colateral anormal de las arterias que forman el po-
ligono de Willis de etiologia hasta ahora desconocida (1-3).
El término proviene de la apariencia similar al “humo de
cigarro en el aire” (Moyamoya en japonés) de las arterias
colaterales observadas por angiografia que se forman de
forma progresiva durante la evolucién de la enfermedad (2).

El caso que presentamos hace referencia a esta enferme-
dad, la cual hay que diferenciar del sindrome de Moyamoya
que estd ligado a lesiones vasculares unilaterales asociadas
con otras entidades como neurofibromatosis, anemia de

Figura 1. TC de crdneo sin contraste. Corte axial que evidencia hipodensidad nucleobasal
derecha sugestivo de sangrado.

células falciformes, sindrome de Down, meningitis, trauma,
enfermedades autoinmunes, secundarias a radiacion craneal
y enfermedad de Graves (4, 6).

Esta entidad suele ser mds frecuente en individuos de
origen asidtico, y menos en personas de origen hispano,
como se ha demostrado en algunos estudios. Sin embargo,
puede afectar a personas de cualquier etnia. En Japdn se ha
encontrado una prevalencia de 3.16 casos por 100 000 ha-
bitantes, mientras que en Estados Unidos se ha encontrado
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Figura 2. Arteriografia de sustraccion digital cerebral, en donde se observa en el plano frontal y lateral, estenosis bilateral de la a. cerebral posterior con desarrollo de colaterales anormales
que en secuencia simularian una “bocanada de humo” .
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que la prevalencia de la enfermedad es de 0.086 por cada 100
000 habitantes. Afecta mds a mujeres que a hombres en una
proporcién de 2:1,y se han reportado dos picos de incidencia:
nifios a los 5-9 afios y adultos entre 40-50 afios (mds comtin)
(7-9). En Colombia para el 2013 sélo se habian descrito cua-
tro casos de enfermedad de Moyamoya y todos correspondian
a nifios (22), mientras en 2015 se report6 solo un caso de un
paciente adulto femenino con desenlace fatal (23).

Las manifestaciones clinicas de esta enfermedad varfan
con la edad, encontrandose que los infantes de 5-9 afios con
enfermedad de Moyamoya tipicamente se presentan con ictus
arteriales isquémicos o accidentes isquémicos transitorios
(AIT) (11), mientras que en los adultos de 40-49 afios se han
observado variaciones geograficas, siendo mds frecuentes
las hemorragias intracraneales en la poblacién asidtica en
comparacién con la estadounidense (1, 10). Como se observd,
nuestra paciente tenia los factores sociodemograficos de edad,
etnia mestiza, sexo femenino y ademads el proceso hemo-
rragico caracteristico de la edad adulta en esta enfermedad.

La presentacion tipica en adultos incluye: convulsiones,
accidente cerebrovascular isquémico, hemorrigico o tran-
sitorio (signo-sintomatologia focal dependiendo de sitio
de lesion), deterioro cognitivo, cambio de personalidad y
cefalea. Las variaciones individuales en el grado de com-
promiso arterial, la progresion de la estenosis, las regiones
isquémicas de la corteza y la respuesta a la reduccion del
suministro de sangre ayudan a entender la amplia gama de
presentaciones clinicas.

En nuestro caso la enfermedad de Moyamoya se present6
como un primer episodio convulsivo generalizado con pos-
terior recuperacion, sin un aparente déficit motor o cognitivo
derivado de una hemorragia intraparenquimatosa nucleobasal
derecha detectada por tomografia de craneo simple, hallazgo
que corresponde con la literatura, la cual menciona que la
hemorragia intraparenquimales mds comtin que sus formas
intraventricular o subaracnoidea en pacientes con esta en-
fermedad y que las localizaciones mas frecuentes son los
ntcleos de la base, el 16bulo temporal medial y el tdlamo (1,
4). Entre las posibles causas de la hemorragia en pacientes
con enfermedad de Moyamoya destacan la ruptura de alguna
de las colaterales fragiles y/o de algtin aneurisma formado
por las alteraciones en el flujo cerebral (zonas de altas y bajas
presiones que se forman durante la enfermedad). Los sitios
mds comunes de formacién de estos aneurismas son en la
parte terminal de la arteria basilar y en la arteria comunicante
posterior. La ubicacién de la hemorragia en nuestro caso plan-
ted el diagndstico diferencial con la ruptura aneurismética y
la asociada a una malformacién arteriovenosa.

Para el diagnostico se utilizan diversas pruebas que
evalian la vasculatura cerebral como la angiotomografia y
la angiorresonancia con buenos resultados. Sin embargo, la
panangiografia cerebral (también conocida como angiografia
por sustraccion digital) es el “gold standard” en el diagndstico
definitivo de la enfermedad de Moyamoya al observarse el
aspecto arteriografico caracteristico. Esta detecta la estenosis
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de la porcién terminal de la arteria cardtida interna y sus
ramas proximales asi como también la formacidn de la red
de colaterales (4). La panangiografia cerebral en nuestro
caso fue solicitada como parte del estudio de hemorragia
intracraneal en un paciente joven y evidencié adelgazamiento
progresivo de ambas arterias carétidas internas con presencia
de neovascularizacién y desaparicion bilateral de arterias
cerebrales media y anterior.

No existe una terapéutica capaz de detener la progresion
o revertir los cambios arteriales que se producen en los pa-
cientes con enfermedad de Moyamoya. El tratamiento estd
dirigido a aliviar la sintomatologia y a prevenir la recurrencia
de accidentes cerebrovasculares y limitar el deterioro cog-
nitivo (12). Existen medidas médicas y quirtrgicas. Entre
las medidas médicas se recomienda el uso de agentes anti-
plaquetarios excepto en aquellos pacientes que se presentan
con una hemorragia intracraneal. También se deben evitar
periodos de deshidratacién, la hiperventilacién, y en aquellos
pacientes cuya presentacién sea con migrafia se deben usar
farmacos como el topiramato y no se recomienda el uso de
antiinflamatorios no esteroideos (13). La medida quirdrgica
mds importante en estos pacientes es la revascularizacion (ya
sea directa, indirecta o combinada) cuyo objetivo general es
mejorar el flujo sanguineo cerebral (14). Diversos estudios
han mostrado que la revascularizacién en los pacientes con
enfermedad de Moyamoya produce una disminucién en
la tasa de recurrencia de accidentes cerebrovasculares (is-
quémicos y hemorragicos), reduccién de la sintomatologia
(como la cefalea), mejoria del estado clinico funcional e
incluso una mejoria de las alteraciones cognitivas, con un
adecuado perfil de seguridad (15-18), motivo por el cual es
una medida recomendada por la Academia Americana del
Corazén (AHA por sus siglas en inglés) (19). Ademds, Liu
et al, reportaron que la terapia de revascularizacion tiene un
impacto positivo en la prevencion de resangrado en aquellos
pacientes con presentacion hemorragica (20). Nuestro caso
tiene indicacién de terapia de revascularizacién (avalada en
junta médica), la cual se difiri6 a un mes por el sangrado
intracerebral reciente.

La enfermedad de Moyamoya se debe sospechar en nifios
o adultos menores de 50 afios, con manifestaciones clinicas
de enfermedad cerebrovascular isquémica y/o hemorragica
aguda sin factores de riesgo, con o sin historia previa de
episodios de déficit o focalizacién neuroldgica. Es importante
establecer de forma réapida el diagnéstico, debido a que la
evidencia nos demuestra que las medidas terapéuticas, tanto
médicas como quirdrgicas se asocian a un mejor prondstico
siendo este tltimo el de eleccién y de mejores resultados.
El prondstico de los pacientes con esta enfermedad no es
totalmente predecible.
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