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Enfermedad de moyamoya en un paciente adulto
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RESUMEN

Se presenta un caso clinico de paciente femenina de 78 anos, a quien se le diagnéstica enfermedad de moyamoya,
en donde se realiza revision de patologia; asi como de estudios de imagenologia. La enfermedad de moyamoya
(MMD), es una arteriopatia cerebrovascular, generada por estenosis de las arterias carétidas intracraneales y
sus ramas proximales (poligono de Willis), con dilatacién de ramas perforantes de la arteria carétida interna (ACl) las
cuales se dilatan proporcionando una perfusion colateral en zonas isquémicas, Por lo general, se ve en la poblacién
japonesa, aunque ahora se ha observado en otros grupos etnicos. Su presentacion clinica en ninos es por infartos
encefélicos principalmente, lo cual difiere de los adultos, en quienes su principal presentacion clinica es hemorragia
intracraneal, secundario al hiperflujo generado en vasos anémalos lo cual condiciona la ruptura de éstos. Los vasos
de moyamoya, se caracterizan por evidenciar trombosis luminal e hiperplasia de células musculares lisas, genera
pérdida de la elasticidad en los vasos y estrechamiento de éstos, después la intima arterial se estrechay debilita;
asi como, las pequenas arterias se ocluyen facilitando formacion in situ de trombosis. El tratamiento, consiste en la
revascularizacion directa con bypass de arteria temporal superficial (ATS)- arteria cerebral media (ACM), o
revascularizacion indirecta, por sinangiosis pial, encefalomiosinangiosis, encefaloduroarteriosinangiosisy la encéfalo
duroarteriomiosinangiosis.
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Moyamoya disease in an adult patient
ABSTRACT

Moyamoya disease (MMD), is a cerebrovascular artery disease, generated by carotid arterie stenosis and their
proximal intracranial branches (circle of Willis), with of perforating branches of ACl which dilate providing a collateral
perfusion in the ischemic areas. Usually seen in the Japanese population, although it has been observed in other
ethnic groups. Its clinical presentation in children encephalic strokes, which differs from adults, in which its main
clinical presentation as intracranial hemorrhage, secondary to hyperflow generated in anomalous vessels which
determines breakdown. Moyamoya vessels, are characterized showing luminal thrombosis and hyperplasia of smooth
muscle cells, which in turn creates loss of elasticity in blood vessels and narrowing, subsequently the arterial intima
will narrow and weakens as well as the small arteries are occluded by providing on-site training of thrombosis. The
treatment consists in revascularization with direct bypass, where connect superficial temporal artery (ATS)- middle
cerebral artery (MCA), or an indirect revascularization, by pial sinangiosis, encefalomiosinangiosis, encefaloduroarterio-
sinangiosis and encefaloduroarteriomiosinangiosis.
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a enfermedad de moyamoya (MMD), es una arte-

riopatia cerebrovascular, caracteriza por estenosis

de una o ambas arterias carétidas intracraneales
y proximales (poligono de Willis), con dilatacion de
ramas perforantes de la ACI las cuales se dilatan
proporcionando perfusion colateral en las zonas
isquémicas.

Su presentacion clinica en ninos es por infartos
encefalicos principalmente, lo cual difiere de los adul-
tos, en los que su principal presentacion clinica es
hemorragia intracraneal, secundario al hiperflujo genera-
do en vasos anémalos que condiciona la ruptura de
éstos.

El tratamiento consiste en la revascularizacién
directa con bypass de la arteria temporal superficial
(ATS)- arteria cerebral media (ACM), o revascularizacion
indirecta, mediante sinangiosis pial, la encefalomio-
sinangiosis (EMS), encefaloduroarteriosinangiosis (EDAS)
y la encefaloduroarteriomiosinangiosis (Edams).

Figura 1. Tomografia axial computarizada (TAC) de craneo simple,
corte axial a nivel de mesencéfalo, en donde se observa gran
atrofia cerebral bilateral, con ventriculomegalia secundario a
la atrofia.
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Figura 2. Resonancia magnética de craneo, (flair), corte axial, en
la cual se observan zonas hiperintensas que corresponden a
infartos bilaterales.

Figura 3. Angiotomografia de craneo, corte axial a nivel de poligo-
no de Willis, en donde se observa amputamiento de arteria
caré6tida interna derecha, con ausencia de ramas terminales (arte-
ria cerebral anterior y media); asi como, hiperflujo en arterias
lenticuloestriadas. Arteria carétida interna izquierda, se observa
normal, con zonas de hemorragias bilaterales.
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Presentacion del caso

Paciente femenina de 78 anos, refiere episodios
de cefalea intensos e incapacitantes con duracién de
varios dias; asimismo, refieren familiares que presenta
amnesia anterégrada. Su cuadro clinico inicia con cefalea
incapacitante slbita, continua por 30 hs, acompanada
de nauseas y vomito. A la exploracion fisica, se encuen-
tra paciente desorientada en tres esferas, con habla
incoherente, sistema motor, sensitivo, cerebelo y
meningeos sin alteraciones aparentes. Se realiza
tomografia axial computarizada (TAC) de craneo en la
que se observan hemorragias corticales bilaterales difu-
sas sin criterios para cirugia, se inicia manejo antiedema
cerebral logrando mejoria a las 24 hs; asimismo, se rea-
liza angiotomografia donde se observa oclusién de ACI
derecha con presencia de vasos lenticuloestriados dila-
tados. Se realiza angiografia cerebral diagnéstica en
donde se encuentra imagen caracteristica de “nube de
humo”, realizando diagnéstico de enfermedad de moya-

moya.

Figura 4. Angiografia cerebral de arteria car6tida interna derecha,
en la cual se observa obliteracion de ramas terminales, con ima-
gen de “nube de humo” la cual corresponde a arterias
lenticuloestriadas y talamoestriadas discretamente dilatadas.

DISCUSION

La enfermedad de moyamoya (MMD), es una
vasculopatia no aterosclerética, no inflamatoria y no
amiloidea, caracterizada por la estenosis crénica de las
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Figura 5. Angiografia cerebral de arteria carétida derecha en la
cual se observa amputamiento en arteria carétida interna e
hiperflujo en arteria carétida externa, la cual presenta vasos dila-
tados los cuales dan irrigacion intracraneal secundario a
neoformacion vascular.

arterias terminales de una o las dos arterias carétidas
internas (ACI) y desarrollo de vasos colaterales con for-
ma de una fina red*®. Esta red de vasos colaterales se
llaman vasos moyamoya, los cuales se encuentran cerca
de las regiones ocluidas o estenoticas correspondiendo
con arterias lenticuloestriadas y talamo-perforantes®®.

Estos vasos sanguineos anormales en la base
del encéfalo, se describieron por primera vez por el japo-
nés Takeuchi y Shimizu en 1957 como “nube de humo”,
lo cual lo llevé al término de moyamoya?®. Esta nube
densa de humo y se observa en la fase arterial de la
angiografia, representa la hipertrofia de las ramas
perforantes y neoangiogénesis alrededor del poligono de
Willis™8.

Después Suzuki y Takaku acunaron el término
“moyamoya”, que en japonés significa “niebla”, descri-
biendo; asi el aspecto angiografico de estos vasos
colaterales, que corresponden a ramas perforantes de
la ACI®.

La fisiopatologia de la MMD no se conoce com-
pletamente; sin embargo, el analisis anatomopatologico
muestra evidencia de trombosis luminal e hiperplasia
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de células musculares lisas, que genera pérdida de la
elasticidad en vasos y estrechamiento de éstos, des-
pués la intima arterial se estrechay debilita; asi como
las pequenas arterias se ocluyen facilitando formacion
in situ de trombosisot,

La forma de presentacion clinica en el adulto
difiere de la forma infantil, ya que del 40 al 50% de
adultos se presenta con hemorragia intracraneal, prin-
cipalmente hemorragia intraparenquimatosa con
extension intraventricular o hemorragia subaracnoidea.
En los ninos, sélo el 10% se presenta con hemorragia y
el resto con déficit focal isquémico*?>*® aunque se ha
reportado que inician con movimientos coreiformes,
convulsiones y cefaleas®. Suzuki y Kodama, al describir
esta enfermedad, demostraron que los adultos tienen
menos capacidad de formar vasos colaterales en com-
paracién con los ninos; asimismo, se ha demostrado
que la enfermedad de moyamoya tiene una rapida pro-
gresion dinamica en la primera infancia hasta la
adolescencia; la progresion es mas lenta después de
la adolescencia, manteniéndose estatica en la edad adul-
tal4. Las mujeres también presentan mayor riesgo de
progresion de la enfermedad que los pacientes mascu-
linos. El principal grupo étnico que afecta, es Japon, en
donde se encontré una incidencia de 0.35 por 100,000
habitantes en comparacién con la de Estados Unidos
de Norteamérica, donde la incidencia es de aproxima-
damente 0.086 por cada 100,000 habitantes®.

Los pacientes con moyamoya tienen un curso
progresivo en la disfuncién motora, deterioro intelectual,
y pocos pacientes se recuperan sin secuelas. Cuando
se detiene el proceso oclusivo y el nimero de vasos
colaterales se ha desarrollado, la evolucion clinica se
estabiliza®t.

Suzuki y Takaku, describen 6 etapas en la MMD,
con base en los hallazgos angiograficos; etapa I, es un
estrechamiento de la carétida interna sin otras altera-
ciones; etapa I, incluye dilatacién y ampliacion de las
principales arterias intracerebrales en la base del encé-
falo; etapa Ill, desarrollo del patrén angiogréafico clasico,
en el que las arterias cerebrales anteriores y media
desaparecen de la angiografia, se sustituyen por los va-
S0S moyamoya 0 vasos colaterales que causan
angiograma para parecer “nube de humo”; etapa IV, incluye
oclusion de la ACl y la arteria comunicante posterior,
con desaparicion de la arteria cerebral posterior, en
esta etapa los vasos de moyamoya se minimizan y au-
mentan vasos colaterales del cuero cabelludo; etapa V,
oclusion de la ACI, minimizacion de los vasos de moya-
moya y aumentan vasos colaterales de la ACE en cuero
cabelludo; etapa VI, es la fase terminal, en la que hay
oclusion completa de la ACIl y desaparicion de vasos de
moyamoya, la perfusion encefalica es Unicamente por

colaterales de ACE o vertebrales?*!. En el estudio
angiografico, es tipico observar la aparicion de una
“nube de humo”, debido a la obliteracion de la
microvasculatura cerebral4.

Existen dos tipos de colaterales extracraneales:
arterias de la regién etmoidal y de la b6veda. Las arte-
rias etmoidales provienen de la arteria oftalmica, las
arterias etmoidales anterior y posterior y otras ramas de
la arteria car6tida externa. Estos se presentan princi-
palmente en los ninos y representan la gravedad de la
enfermedad intracraneal, mientras que en adultos no se
encuentran bien formadas, independiente de la gravedad
de la enfermedad. Las otras colaterales, vasos de la
béveda, se desarrollan de canales transdurales con las
anastomosis de las arterias temporales meningeas
medias y superficiales'3.

Estos pacientes pueden presentar aneurismas,
secundarios al aumento del flujo sanguineo en los va-
s0s sanos. Los aneurismas se han clasificado en dos;
ya sea de una de las arterias importantes, los cuales
involucran el poligono de Willis, se conocen como
aneurismas de la arteria, mientras que los aneurismas
que afectan los principales vasos de moyamoya colate-
rales se llaman aneurismas de la arteria periférica. La
mayoria de estos aneurismas involucran arterias
cordideas anteriores o posteriores; por lo general, se di-
latan®; sin embargo, los aneurismas cerebrales
asociados con la enfermedad de moyamoya se produ-
cen principalmente en el sistema vertebrobasilar debido
al estrés de la circulacion posterior®. Estos aneurismas
asociados a pacientes con MMD, representan menos del
5% de todos los aneurismas intracraneales?.

Su manejo médico consiste en prevenir eventos
tromboembdlicos con antiplaquetarios, mantener buena
hidratacion y evitar hiperventilacion que puede generar
vasoconstriccién cerebral. Los procedimientos quirdrgi-
cos, se ofrecen principalmente en pacientes con eventos
isquémicos cerebrales recurrentes o reduccion de la per-
fusion cerebral, con la finalidad de mejorar el flujo
sanguineo de hipoperfusion del parénquima cerebral
mediante la revascularizacion directa de tipo bypass ar-
teria temporal superficial (ATS) — arteria cerebral media
(ACM), la revascularizacion indirecta (Swati), los cuales
dependen de la neovascularizacion, como la sinangiosis
pial, la cual es de los métodos mas recientes e implica
la sutura de la adventicia de la arteria temporal superfi-
cial a la superficie pial de la corteza cerebral, después
de la apertura de la aracnoides. La aracnoides se debe
retirar ya que puede actuar como una barrera para el cre-
cimiento hacia el interior de los vasos sanguineos. Una
ventaja de los procedimientos indirectos, es el aumen-
to del flujo de sangre, no se limita a la distribucion de
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la ACM. Otros procedimientos indirectos, son encefalo-
miosinangiosis (EMS) en la que la revascularizacion se
produce por angiogénesis de la arteria temporal profun-
da en la que se coloca el musculo temporal sobre la
superficie del encefalo, encefaloduroarteriosi-
nangiosis (EDAS) consiste en apertura de la duramadre,
colocar la arteria temporal superficial en la superficie cor-
tical expuesta y suturar un colgajo de galea con la arteria
temporal superficial a la duramadre, un encefalo-
duroarteriomiosinangiosis (Edams) que implica colocar
el masculo temporal, una parte de la arteria temporal
superficial y un segmento de galea sobre cortezay per-
foracion de trepanaciones craneales, en la cual se
realizan trépanos en los que se abren las meninges sub-
yacentes, se introduce un colgajo pericraneal en
contacto con la corteza, este método es principalmen-
te un complemento de alguna otra técnica*7:°,

La progresién sintomatica de los pacientes, se
produce en el 2.6% de los pacientes sometidos a ciru-
gia, en el 66% de los pacientes sin tratamiento, logrando
una mejoria notoria con manejo quirdrgico, de los cuales
el mas efectivo es el bypass porque se reduce el flujo
sanguineo a través de vasos colaterales fragiles, por lo
que reduce el riesgo de hemorragia y aumenta la perfu-
sién cerebral. La neovascularizacion, puede tomar entre
3 a 6 meses posterior a la cirugiat®.

CONCLUSION

La enfermedad de moyamoya, es un padecimien-
to que debe ser tratado. En muchos centros se opta por
dar un manejo conservador en donde se mantienen a
estos pacientes en observacion, mientras que en otros
se ha optado por revascularizacién indirecta, lo cual es
debido a la falta de capacitacion de neurocirujanos para
la realizacion de revascularizacion directa con bypass
ATS- ACM, ha visto es la mejor opcién hoy en dia, en
donde al combinarla con el manejo de revascularizacién
indirecta se logra mejoria en algunos pacientes, en un
gran namero de ellos se logra una disminucion en la pro-
gresion de la enfermedad. Es importante contar en cada
Institucion con un servicio de neurocirugia vascular y
endovascular para juntos ofrecer el mejor tratamiento a
cada uno de estos pacientes.
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