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Resumen

Introducción. Objetivo: describir el comportamiento de la enfermedad de moyamoya en niños atendidos
en el Hospital Infantil de México Federico Gómez del año 1995 a 2005.

Material y métodos. Estudio retrospectivo y descriptivo. Se revisaron 7 expedientes clínicos de niños
con este diagnóstico, los cuales reunieron los criterios establecidos. Se elaboró una hoja de captura, con
datos demográficos y personales, manifestaciones clínicas, estudios diagnósticos, tratamiento y evolu-
ción. Se analizaron los casos mediante estadística descriptiva.

Resultados. La edad promedio fue de 6.5 años; predominó en mujeres (4). La manifestación clínica de
inicio en todos los pacientes fue hemiparesia desproporcionada aguda o subaguda. Se encontró comorbi-
lidad con: síndrome de Down (4), microcefalia (3), y cardiopatías congénitas (2). El diagnóstico se con-
firmó con angiografía por sustracción digital (5) y angiorresonancia (2). Se practicó arteriodurosinangio-
sis en 2 casos y angiosinostosis temporal en 1, con resolución del déficit motor sin deterioro posterior. Los
restantes 4 pacientes sólo recibieron tratamiento sintomático, con persistencia de la afección motora y
presencia de epilepsia.

Conclusión. El diagnóstico de la enfermedad de moyamoya se realiza con angiografía o angiorresonan-
cia magnética. El tratamiento quirúrgico es de elección.
Palabras clave. Enfermedad de moyamoya; manifestaciones clínicas; diagnóstico; tratamiento.
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Introducción
La enfermedad de moyamoya fue descrita por pri-
mera vez en 1957 por Takeuchi y Shimizu.1 El tér-
mino moyamoya fue introducido por Suzuki y
Takaku2 en 1969 por el aspecto angiográfico de la
circulación colateral a nivel cerebral, en humo de
cigarrillo o fumarola (en japonés “moyamoya”). Se
considera una vasculopatía oclusiva cerebral pro-
gresiva, caracterizada por estenosis u oclusión de
la porción supraselar de la arteria carótida interna,
principalmente de la arteria cerebral media y de la
arteria cerebral anterior.3 Esta entidad afecta ma-
yormente a la población de origen asiático. En Ja-
pón, la incidencia y prevalencia es de 0.35 y 3.16
por 100 000 habitantes, respectivamente.4,5 En un
estudio realizado en diferentes hospitales de Esta-
dos Unidos de Norteamérica se reporta una inci-
dencia de 86/100 000 personas y que varía de acuer-
do a las diferentes etnias, siendo más común en los
de origen asiático.6  Es más frecuente en el sexo fe-
menino. El síndrome de Down suele estar asociado
a esta entidad.7 La etiología es desconocida,8 sin
embargo, se ha mostrado que tiene una base gené-
tica, con alteración de los cromosomas 3p, 6q y
17q, más recientemente se identificaron alteracio-
nes en el 8q23 y 12p12.9

La base anatomopatológica de esta entidad con-
siste en una proliferación de las células musculares
lisas y su migración hacia la íntima por mecanismos
desconocidos, lo que origina una estenosis arterial,
ya sea de la carótida interna o de sus ramas principa-
les (cerebral anterior o media), condicionando la
aparición de una red de vascularización anómala
basal a expensas de arterias lenticuloestriadas y tála-
mo perforantes, que da una imagen similar al humo
de cigarrillo2 en el estudio angiográfico. El Ministe-
rio de Salud de Japón estableció los criterios diag-
nósticos en 1979, que consisten en:10,11

1. Cambios esteno-oclusivos en las porciones
terminales de las arterias carótidas internas in-
tracraneales y desarrollo de vasos “moyamo-
ya” en la base del cerebro.

2. Estos cambios pueden ser bilaterales. Cuan-
do la lesión es bilateral el diagnóstico de la
enfermedad de moyamoya es definida, de otra
forma es probable.

Los criterios de exclusión incluyen: arterioscle-
rosis, enfermedades autoinmunes, tumores cere-
brales, encefalopatía actínica, enfermedad de Von
Recklinghausen, síndrome de Down, etc. Estos
criterios fueron propuestos por el Comité de In-
vestigación de la Enfermedad de Moyamoya del
Ministerio de Salud de Japón.

Muchos casos de pacientes de moyamoya co-
municados a nivel mundial no se basan en estos
criterios. Cuando la angio-arquitectura es similar
a la enfermedad de moyamoya se le llama síndro-
me moyamoya.

Enfermedad unilateral y cuasi-moyamoya
A excepción de la enfermedad definida moyamo-
ya, las condiciones clínicas similares no están bien
establecidas:

1. Los resultados angiográficos típicos se obser-
van solamente en un lado, pero el lado opuesto
es totalmente normal.

2. Los resultados angiográficos típicos se obser-
van bilateralmente, pero se asocia a enferme-
dades sistémicas mencionadas anteriormente.

Otra condición es:

1. La lesión es unilateral, se llama enfermedad
de moyamoya unilateral.

2. Si se asocia con una enfermedad sistémica se
llama cuasi-moyamoya (akin-cuasi-moyamoya).

Entre quienes padecen la enfermedad de moya-
moya unilateral algunos llegan a presentarla en
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forma bilateral y debido a que la etiología de la
enfermedad unilateral o cuasi-moyamoya no está
bien aclarada, se tratan generalmente de manera
similar a la enfermedad de moyamoya definida.

El cuadro clínico suele iniciarse en la primera
década de la vida y los principales síntomas son
ataques isquémicos transitorios, hemiparesia, con-
vulsiones parciales, cefalea migrañosa, movimien-
tos involuntarios como hemicorea, en ocasiones
como manifestación inicial.12-17 El diagnóstico se
sospecha por la clínica y se confirma por los hallaz-
gos de la angiografía o angiorresonancia.18,19 El tra-
tamiento es quirúrgico, y la mayoría de los pacien-
tes mejoraron su sintomatología.20-22 Una de las
técnicas quirúrgicas que se ha propuesto como pri-
mera opción de tratamiento es la arteriodurosinan-
giosis, descrita inicialmente por Matsushima y col.,23

y por Matsushima e Inaba,24 posteriormente modi-
ficada por los mismos autores. Consiste en realizar
una unión estrecha entre la arteria temporal superior
con la galea circundante; la modificación consistió
en apertura amplia de la duramadre en aposición con
la arteria temporal superficial y amplio tejido galeal cir-
cundante, con fijación de este tejido a la piamadre
de la convexidad cerebral, a la cual se le realizan
pequeñas ventanas, y se extirpa la piamadre para
lograr un contacto más estrecho entre la arteria
donante y el parénquima cerebral.

Material y métodos
Se realizó un estudio retrospectivo de los expe-
dientes clínicos de todos los pacientes con diag-
nóstico de enfermedad de moyamoya atendidos
en el Hospital Infantil de México Federico Gó-
mez en el período entre 1995 y 2005. Se encontró
un total de 10 casos, de los cuales sólo siete con-
taban con resultados de estudios de neuroimagen
que permitieron corroborar esta entidad.

Resultados
Se revisaron 10 expedientes clínicos de pacientes
con diagnóstico de enfermedad de moyamoya en

el período 1995-2005, de los cuales sólo siete cum-
plieron con los criterios clínicos y de neuroima-
gen, tres se excluyeron por no contar con resulta-
dos de angiografía o angiorresonancia que
permitieran corroborar el diagnóstico, puesto que
es conocido que se trata de una vasculopatía oclu-
siva o estenótica de las arterias carótida interna,
arteria cerebral media o cerebral anterior. El pro-
medio de edad de los pacientes fue de 6.5 años,
cinco menores de 10 años y sólo dos mayores de
10 años; el sexo predominante fue el femenino
(cuatro). Todos los pacientes debutaron con una
hemiparesia desproporcionada aguda o subaguda,
siendo más frecuente del lado derecho (cuatro),
seguido de convulsiones (cuatro), de los cuales
uno presentó crisis tónico-clónico generalizada y
el resto crisis parciales hemicorporales (Cuadro 1).
La enfermedad más frecuente asociada a esta en-
tidad fue el síndrome de Down (cuatro) y la car-
diopatía congénita (dos, uno con comunicación
interauricular e interventricular y el otro con es-
tenosis de la pulmonar). El retardo del desarrollo
psicomotor se presentó en cinco  prematuros, muy
probablemente debido al síndrome de Down y a
la microcefalia (Fig. 1). El diagnóstico (Fig. 2) se
corroboró con angiografía por sustracción digital
en cinco pacientes: dos presentaban estenosis de
la porción supraclinoidea de la arteria carótida
interna (uno unilateral y otro bilateral) y tres es-
tenosis de la arteria cerebral medial (en dos casos
el defecto fue unilateral y en uno bilateral). Se
practicó angiorresonancia a cuatro, cuyos hallaz-

Cuadro 11111. Manifestaciones clínicas al
inicio

Convulsiones 4
Hemiparesia 7
Movimientos coreatetósicos 1
Cefalea 1
Infarto a nivel de  arteria cerebral anterior 3
Infarto a nivel de arteria cerebral media 4

Fuente: expedientes clínicos
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gos fueron: hipoplasia de la carótida interna en
uno (bilateral, corroborado con angiografía) y de
la cerebral media en tres (dos unilateral y uno bi-
lateral, este último no corroborado por angiogra-
fía), por tanto, de los cuatro, en dos el estudio se
consideró como diagnóstico definitivo, y en los
otros dos se corroboró su diagnóstico con angio-
grafía por sustracción digital (que se incluyen en
los cinco de angiografía). A todos se les hizo to-
mografía axial computada de cráneo, de los cua-
les seis presentaron infarto isquémico (dos de ar-
teria cerebral anterior y cuatro a nivel del territorio

de la cerebral media) y sólo uno hemorrágico (ce-
rebral anterior izquierdo). A cinco se les tomó
electroencefalograma de inicio, de los cuales en
tres se reportó disfunción cerebral por disminu-
ción del voltaje en la zona del infarto, y en los
otros dos se reportó actividad epiléptica: uno en
regiones centroparietal y temporal derecha, ade-
más de disfunción cerebral por menor voltaje en
hemisferio derecho y en el otro actividad epilép-
tica generalizada moderada. En relación al trata-
miento quirúrgico, éste se practicó a tres niños,
utilizando la técnica quirúrgica de céfalo arterio-
durosinangiosis (dos pacientes) con defecto bila-
teral y la neuroangiosinostosis temporal izquierda
en un paciente. No se reportaron complicaciones
en ambos procedimientos. Hubo una evolución
excelente en un paciente con recuperación total
del déficit motor, sin alteración cognitiva, corro-
borado por test visomotor de Bender y el de mo-
trices progresivas de Raven, además de la valora-
ción clínica. Con relación a la angiografía de
control (uno y dos años después) se observó la
anastomosis temporal superficial permeable con
aumento de la irrigación en la zona afectada. El
segundo paciente operado con la técnica arterio-
durosinangiosis, presentaba síndrome de Down, y
tuvo mejoría de su déficit motor pero manifestó
una epilepsia parcial sintomática y fue tratado con
fenobarbital a 5 mg/kg/día. En su control angio-
gráfico se encontró un aumento de la irrigación
del territorio cerebral afectado, con permeabili-
dad de la anastomosis realizada e imágenes de in-
farto antiguo; sin embargo, dos años después del
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Cardiopatías

Encefalopatía HI.
RN

HI: hipóxico isquémica; RN: recién nacido; RDPM: retardo en el desarrollo
psicomotor.

Figura 11111. Entidades asociadas.

Figura 2. Medios diagnósticos;
EEG: electroencefalograma; TAC:
tomografía axial computada.
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tratamiento quirúrgico desarrolló leucemia linfo-
blástica aguda y falleció un año más tarde por cho-
que séptico, además de neutropenia y trombocito-
penia graves. El tercer paciente con síndrome de
Down, operado con la misma técnica bilateral,
tuvo mejoría de su déficit motor, pero evolucio-
nó con epilepsia parcial sintomática y trastornos
conductuales como hiperactividad, agresividad y
dislalia; llevó tratamiento con carbamazepina 15
mg/kg/día y tioridazina por cinco años. En la an-
giorresonancia de control se reportó infarto an-
tiguo en región fronto-parietal derecha, esteno-
sis de la carótida interna derecha y anastomosis
permeable. De los pacientes no tratados quirúr-
gicamente (cuatro), dos presentaban síndrome
de Down, en todos persistió el déficit motor y
desarrollaron epilepsia (tres, epilepsia parcial sin-
tomática, y uno con epilepsia generalizada sin-
tomática), corroborados con estudios de elec-
troencefalografía; un paciente presentó además
movimientos coreatetósicos. Todos los niños re-
cibieron rehabilitación.

Discusión
Como se sabe, esta entidad suele ser más frecuen-
te en individuos de origen asiático, y menos en

los llamados hispanos, como lo muestran los estu-
dios realizados en Japón y Estados Unidos de Nor-
teamérica;4-6 sin embargo, debe sospecharse para
poder llegar al diagnóstico, como se refleja en
nuestra casuística, donde de un total de 10 pa-
cientes con sospecha de enfermedad de moyamo-
ya, siete cumplían con los criterios clínicos y de
imagen. Se pudo corroborar que el grupo de edad
predominante fue el de los menores de 10 años,
siendo más frecuente en el sexo femenino. Battis-
tella y Carollo,18 en un estudio realizado en Italia
con 34 pacientes, encontraron que la mayoría de
ellos iniciaron las manifestaciones clínicas antes
de los 16 años, en promedio 5.4 años, predomi-
nando en las mujeres. Veinte casos tuvieron even-
tos isquémicos como manifestación inicial. Simi-
lar a lo  encontrado en nuestra serie (seis).

Con relación a la forma de presentación de esta
entidad, en los pacientes de este trabajo la mani-
festación clínica inicial fue la hemiparesia asocia-
da a infarto isquémico, de la misma manera que
lo reportó Kuroda y col.4 en su estudio de 55 ca-
sos, de los cuales 32 eran menores de seis años y
tenían una incidencia más significativa de infarto
isquémico. Otro signo menos frecuentemente ob-
servado en nuestros pacientes fue la corea, pre-
sente sólo en un caso, donde no constituyó la

Figura 4. Aspecto angiográfico de la enfermedad de moya-
moya.

Figura 3. Angiorresonancia magnética en donde se observa cir-
culación colateral a nivel cerebral en humo de cigarrillo o fumarola.
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manifestación inicial. Hong y col.16 sí reportan un
caso de hemicorea como manifestación inicial,
evidenciando una hipoperfusión cerebral a nivel
del territorio de la carótida interna, corroborada
por tomografía con emisión de positrones.

Con relación a la enfermedad asociada, está
descrito que sufren mayor predisposición a esta
entidad aquellos pacientes con síndrome de Down.
Andrew y col.,25 en un estudio de 181 pacientes
diagnosticados con enfermedad de moyamoya,
refieren que 16 (8.8%) tenían síndrome de Down.
En nuestra casuística se encontró que cuatro te-
nían este síndrome.

El diagnóstico de la enfermedad de moyamoya
se basa en los parámetros clínicos y radiológicos
encontrados (angiografía o angiorresonancia), así
lo refieren diferentes autores, como es el caso de
Smith y Scott20 y Houkin y col.19 (Figs. 3 y 4). De
la misma forma se confirmó en nuestro grupo de
pacientes el diagnóstico, a través de las manifes-
taciones clínicas y por medio de angiografía por
sustracción digital y angiorresonancia. A cinco
casos se les hizo el diagnóstico definitivo con an-
giografía y a dos sólo con resonancia, aunque se
sigue considerando la angiografía el estándar de
oro para el diagnóstico definitivo, la angiorreso-
nancia ha venido ganando terreno en este senti-
do, por tratarse de un método no invasivo.19,20 Los
hallazgos encontrados fueron en su mayoría unila-
teral (cinco), siendo sólo en dos pacientes el de-
fecto bilateral, esto difiere de los criterios inicia-
les propuestos por el Ministerio de Salud de Japón;
sin embargo, se ha visto mayor incidencia de ca-

sos unilaterales con formación de vasos moyamo-
ya, a los cuales se les ha llamado atípicos, tal como
lo reportan otros autores como Calderelli y col.,26

o Quintana,27 donde describen 10 casos de enfer-
medad de moyamoya en su trabajo de revisión du-
rante 20 años, encontrando que 50% de sus casos
fueron atípicos (unilaterales), similar a lo encon-
trado en nuestra serie (cuatro). A tres de nuestros
pacientes se les practicó tratamiento quirúrgico
con muy buenos resultados, similar a lo reportado
por Han y col.21 en un estudio realizado en Corea,
donde los pacientes sometidos a neurocirugía ob-
tuvieron un beneficio de 73% con las técnicas qui-
rúrgicas ya mencionadas.20

Calderelli y col.26 reportaron nueve pacientes
tratados quirúrgicamente con la técnica durosi-
nangiosis, seis con defectos bilaterales y dos con
defecto unilateral, con muy buenos resultados,
refiriendo mejoría de las manifestaciones clínicas
e incremento del flujo sanguíneo cerebral en las
zonas afectadas.

Como conclusiones se puede mencionar que
la enfermedad de moyamoya es una vasculopatía
crónica progresiva, que se presenta como even-
tos vasculares isquémicos y afección motora uni-
lateral en la edad pediátrica, a diferencia del adul-
to en que se presenta generalmente con evento
vascular hemorrágico. El diagnóstico de elección
es mediante la angiorresonancia magnética nu-
clear o angiografía por sustracción digital. El diag-
nóstico temprano y tratamiento quirúrgico opor-
tuno mejora el pronóstico y evolución de los
pacientes.

MOYAMOYA DISEASE

Introduction. Objective: Describe the evolution of moyamoya disease in children attended in the Hospital
Infantil de Mexico from 1995 to 2005.

Material and methods. Retrospective and descriptive study. We retrospectively reviewed the medical
records of 10 children with this diagnosis; 7 with the established criteria; 3 were excluded for not count-
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ing with angiographic conventional and angioresonance for their diagnosis. Demographic and personal
information, clinical manifestations, diagnostic studies, treatment and evolution were recorded and the
cases analyzed using descriptive statistics.

Results. The average age was 6.5 years and 6/7 was females. The clinical manifestation in all patients
was acute or subacute hemiparesis. Associated pathologies included: Down’s syndrome (4), microcephaly
(3), and congenital heart disease (2). The diagnosis was confirmed with angiography (5), magnetic reso-
nance angiography (2). A duro-arterio-synangiosis was practiced to 2 and a temporal angiosinostosis to 1,
with resolution of the motor deficit without posterior deterioration. The remaining 4 patients only re-
ceived symptomatic treatment, with persistence of motor deficit and seizures.

Conclusion. The diagnosis of moyamoya disease continues to be with angiography and angioresonance.
When possible, surgical correction is the treatment of choice.
Key words. Moyamoya’s disease; clinical manifestations; diagnosis; treatment.
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