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Reporte de Caso

Enfermedad de Moyamoya: Reporte de un caso. Fisiopatologia y Manejo Anestésico

Victor Pineda- Siercke

RESUMEN

La enfermedad de Moyamoya es una patologia que se caracteriza
por presentar una estenosis progresiva de las arterias carotidas
internas. Aunque existe una proliferacion de nuevos vasos que
tratan de suplir el déficit en el flujo sanguineo cerebral, esto no
siempre se cumple con efectividad. Es por esto que los pacientes
son sometidos a procedimientos quirirgicos para aumentar el apor-
te sanguineo al cerebro. Aunque la enfermedad es sumamente
rara, y en un principio se pensoé que solamente afectaba a la po-
blacion japonesa, existen casos que se han presentado en la Re-
publica Mexicana. Uno de ellos se manejo en el Instituto Nacio-
nal de Neurologia y Neurocirugia, el cual se presenta en este arti-
culo. Se hace una revision de la fisiopatologia de la enfermedad,
asi como de las diferentes técnicas quirfirgicas con las que se ha
manejado a los pacientes con enfermedad de Moyamoya. Asimis-
mo, se revisa el manejo anestésico, pues de no considerar ciertos
aspectos en el mismo, se perjudicaria al paciente.

Palabras Clave: Enfermedad de Moyamoya, manejo anestésico

SUMMARY

MOYAMOYA DISEASE: Case Report. Pathophysiology
and Anesthetic Management

Moyamoya disease is characterized by a progressive stenosis of
the internal carotid arteries. Although collateral pathways are
formed en order to supply the deficit of cerebral blood flow, this
is not always achieved, and patients will eventually need surgical

Meédico adscrito al Departamento de Neuroanestesiologia Institu-
to Nacional de Neurologia y Neurocirugia. México D.F. Corres-
pondencia: 11 calle 15-76 zona 13, 2do nivel. Ciudad de Guate-
mala, Guatemala CA.

therapy to increase the cerebral blood flow. Although this is a
very rare disease, and originally was thought to affect only Japa-
nese descent, there are cases reported in Mexico. One of them
was managed in the National Institute of Neurology and
Neurosurgery. The literature of the pathophysiology is reviewed,
as well as the different surgical techniques and the anesthetic
management are outlined.

Key Words: Moyamoya disease, anesthetic management

a enfermedad de Moyamoya es una patologia muy

rara en nuestro medio, que se caracteriza por

estenosis de las principales arterias cerebrales. Ori-
ginalmente se penso que esta enfermedad sélo la padecian
los japoneses o descendientes de los mismos, sin embargo,
existen casos reportados en otras partes del mundo. En la
Republica Mexicana han aparecido casos esporadicos, uno
de los cuales se manejé en nuestrd Institucion, y se presen-
ta a continuacion.

Reporte del Caso

Se trata de una paciente femenina de 32 afios de edad, origi-
naria y residente en el Estado de Guerrero. Desde el mes
de abril de 1992 presentd cefaleas holocraneanas de mode-
rada intensidad, las que se acompaifiaban de ndusea y vomi-
tos ocasionales. Aproximadamente un mes después de ha-
ber iniciado con dicha sintomatologia, presenté una
exacerbacidn severa, con alteracion del estado de concien-
cia y tendencia a la somnolencia; siendo remitida en estas
condiciones al Instituto Nacional de Neurologia y
Neurocirugia. Con base en la historia clinica y en el exa-
men neuroldgico inicial se diagnosticé una hemorragia
subaracnoidea secundaria a ruptura de un aneurisma. La

151


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa

PINEDA

Rev. Mex. Anest,
1994; 17:151-156

TAC demostré evidencia de sangrado en ¢l sisiema
ventricular, por 10 que a continuacion se le realizé una
panangiografia la que demostrd, para sorpresa de todos,
estenosis de ambas arterias carotidas internas, establccién-
dose ¢l diagnostico de enfermedad de Moyamoya.

Dado que la paciente tuvo una evolucién clinica sa-
tisfactoria con medidas conservadoras, y que en ¢s¢ mo-
mento cursaba en su tercer trimestre de embarazo, s¢ pos-
tergd su tratamiento definitivo hasta que se resolviera su
embarazo, siendo remitida a otra institucion para su mane-
jo.

El cmbarazo se termind por mcdio de una cesarea
cn el mes de julio de 1992, ya que presenté actividad uterina
y alteracion en el estado de conciencia, desconocemos la
técnica anestésica con que se manejd en dicha institucion.
Cuatro dias después de la cesarea es remitida nuevamente a
nuestra Institucion, donde se recibe con un cuadro
confusional scvero, observandose en ia T.A.C. hidrocefalia
supratentorial, por lo que se colocd un sistema de deriva-
cién ventriculoperitoneal precoronal izquierdo, con (o que
se logré resolver la hipertension endocraneana.

En agosto del mismo afio, se le realiza una
encefalo-duro-arterio-sinangiosis del lado derecho. evolu-
cionando Ja paciente en forma satisfactoria. En ambas oca-
siones la técnica anestésica consistié en anestesia general
balanceada a base de isoflurano mas fcntanyl, sin embargo,
no quedoé documentada en forma clara ciertos aspectos que
consideramos son fundamentales en ¢l manejo de estos pa-
cientes, por lo que en su siguiente cirugia si se tomaron en
consideracién y se expondrdn a continuacion: En marzo de
1993 se le practica nuevamentec una encefalo
-duro-arterio-sinangiosis del lado izquierdo, es importante
mencionar que en esta cirugia €l neurocirujano considerd
necesario retirar el sistema de derivaciéon ventriculo
peritoneal precoronal izquierdo, antes de llevar a cabo el
procedimiento definitivo, ya que le obslruia ¢l campo qui-
rargico. Desafortunadamente el momento de retirar ¢l sis-
tema, se observé la presencia de L.C.R. hemorrédgico, por
lo que se cambié el sistema de D.V.P. por una ventriculos-
tomia parieto occipital izquierda, con el {in de poder reali-
zar la cirugia programada. Posteriormente, esta ventriculos-
tomia fue sustituida por una DVP parielo-occipital izquicr-
da.

La técnica ancstésica utilizada durante la encefalo
-duro-arterio-sinangiosis del Jado izquierdo consistié en;
Oxigeno/aire, isoflurano suplemenlado con una infusion
continua de fentanyl de 2 pg/kg/h. El monitorco incluyé la
medicion de la tension arterial y toma de muestras para los
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Figura 1. Angiografla por sustraccién digjtal en el preoperatorio

analisis gasométricos, EKG DI, presion venosa central me-
diante un catéter No. 16 colocado por puncién venosa en
vena basilica derecha y monitorizada mediante trazo de
EKG, oximciria de pulso, tempcratura esofagica, capnd-
grafo, diuresis y estimolador de nervio periférico. La
induccién consistié en fentanyl, tiopental, bromuro de
pancuronio y lidocaina, tratando en todo momenio de no
disminuir su presién arierial media a un valor no mayor del
20% de su basal. Se mantuvo con ventilacidon mecanica
controlada con un V/T adecuado para mantencr una ETCO,
entre 28-30 mmHg (PaCO, basal de 28 mmHg) y una FIO,
de 47% manteniendo una PaO, entre 116-135 mmHg.

La anestesia s¢ mantuvo a base de isoflurano al 1%
mas feutanyl en infusién a 2 ug/kg/h. incrementando o dis-
minuyendo ésta segln requerimiento de la pacienlc y man-
tenicndo una T/A alrededor de 110/70 con una frecuencia
cardiaca entre 70-90 por minuto. Los liguidos administra-
dos fueron: solucion salina normal al 0.9% mas solucidn
Hartman, obtenicndo una osmolaridad de 282 mm/L con
un hematocrito de 35. Al final def acto quinirgico se proce-
dié a extubar a la paciente en sala d¢ opcracioncs,
cgresandose de esta drea hacia recuperacién con un Glasgow
de 14 y Aldrete de 9.

La evolucién de la paciente ha sido salisfactoria y
continba con sus controles angiograficos para evaluar los
resultados de as cirugias.
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Figura 2. Angiografia por sustraccion digital en el postoperatorio
DISCUSION

La enfermedad de Moyamoya es una patologia rara,
en un principio se penso que solamente afectaba a la pobla-
cion japonesa o a descendientes de los mismos,' sin embar-
go, existen reportes en otros grupos poblacionales > inclu-
yendo pacientes de origen latinoamericano®.

El nombre Moyamoya es una expresién japonesa que
sirve para expresar algo ncbuloso (fig. 1), como una boca-
nada de humo de un cigarrillo que se disuclve en el aire;
pues precisamente en la angiografia asi se obscrva el medio
de contraste a través de las arterias del cercbro.

El diagnostico basicamente se¢ lleva a cabo por me-
dio de una angiografia®, obsevandose estenosis de las arte-
rias carotidas internas, usualmente es bilateral, aunque puede
existir diferentes grados de estenosis entre ambas arterias.
En algunos casos también se observan anormalidades en
las arterias cercbrales media y anterior. Otro hallazgo pue-
de ser la presencia de una extensa red colateral en el
parénquima, las leptomeninges y trasdural.

Al examen microscopico, se evidencian cambios no
especificos con engrosamiento, hiperplasia e irregularidad
en la capa elastica interna siendo estos cambios mas noto-
rios en la parte terminal de las arterias cardtidas internas,
pudicndo presentarse estos mismos cambios en ¢l Poligono
de Willis®. Otro método diagndstico consiste en ¢l uso de

Figura 3. Angiografia por sustraccion digital en ¢l postoperatorio

la tomografia axial computarizada®, observandose atrofia y
lesiones focales de baja densidad, asi como una pobre
visualizacion de las porciones proximales de las arterias
cercbrales anterior y media. La circulacién colateral, prin-
cipalmente en el parénquima, dura y leptomeningeas se
observan como vasos tortuosos de diversas densidades.

El electroencefalograma también se ha utilizado
como medio diagndstico, ya que presenta un patrén carac-
teristico en esta enfermedad’.

En cuanto a la evolucion clinica, se han observado
dos patrones caracteristicos segun el grupo de edad afecta-
do. En los nifios comprendidos™entre los 5 y 7 aiios, la
enfermedad se manifiesta como episodios repetitivos de
isquemia cerebral transitoria, observandose también episo-
dios paroxisticos de hemiplejia®, alteraciones sensoriales y
del habla, 4y algunos autores han reportado también crisis
convulsivas®,

En los adultos sc manifiesta como hemorragias
intracerebrales o intraventriculares’, aunque también se
asocia a hemorragia subaracnoidea secundaria a ruptura
de ancurisma'’, provocados por la patologia per se.

Como se ha observado, el problema principal en la
enfermedad de Moyamoya, consiste en la estenosis de las
arterias cerebrales provocando por lo tanto una disminu-
cion en el flujo sanguineo cerebral, con lo cual no se logra
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cubrir las necesidades metabolicas del cerebro. Es por esto
que el tratamiento y manejo anestésico estara orientado prin-
cipalmente a proporcionar este flujo sanguinco. El trata-
miento ha sido controversial, ya que incluye el uso de cal-
cio antagonistas'! y medidas quirirgicas, sin embargo, es-
tas ultimas son las mas aceptadas en la actualidad. Basica-
mente se han utilizado tres técnicas quirirgicas, a saber:
una anastomosis entre la arteria temporal superficial y la
arteria cerebral media®, lograndose un aumento en el flujo
sanguineo cerebral. Los inconvenientes de esta técnica ra-
dican en el pequefio tamafio de las arterias, por lo que se
hace muy dificil llevarla a cabo principalmente en nifios y
por otro lado, durante el procedimiento se interrumpen va-
sos colaterales que se habian formado espontdneamente. La
segunda técnica es una «encefalo-mio-sinangiosis», es de-
cir, la colocacion de un pediculo del misculo temporal so-
bre la corteza cerebral a través de una craneotomia, lo que
propicia el desarrollo de nuevos vasos, aumentando asi la
irrigacion sanguinea. La desventaja de esta técnica radica
en que hay que realizar una craneotomia amplia, interrum-
piendo las anastomosis ya formadas y también existe la
posibilidad de provocar crisis convulsivas por las descargas
del potencial de accidén del musculo sobre la corteza cere-
bral. Existe un tercer procedimiento, la
«encefalo-duro-arterio-sinangiosis»*, el cual trata de elimi-
nar estas complicaciones; consiste en la colocacién de una
arteria de la duramadre sobre la corteza cerebral a través de
una crancotomia lineal y una pequefia incisién en la
duramadre para poder colocar la sobre la superficie cortical,
desarrollandose a partir de esta arteria nuevos vasos, lo que
sucede aproximadamente unos seis meses después del pro-
cedimiento (fig 2).

El mangjo anestésico estara orientado a proporcio-
nar un aporte sanguineo adecuada y al mismo tiempo dis-
minuir el metabolismo cerebral. Por ser una cirugia
intracranial, se necesita tener un cerebro relajado, por lo
que se debe de escoger con mucho cuidado la técnica
anestésica.

Como en todo paciente neuroquirirgico, el monitoreo
debe de ser completo e incluir: electrocardiograma,
monitoreo de la presion arterial (tanto invasivo como no
invasivo, la linea arterial servira al mismo tiempo para to-
mar las muestras necesarias para andlisis gasométricos),
oximetro de pulso, capndgrafo, estetoscopio precordial o
esofagico, monitoreo de la temperatura central, diuresis y
estimulador de nervio periférico.

La induccidn anestésica debe de realizarse en forma

suave, con el fin de evitar la disminucion de la presion de
perfusion cerebral y aumentos de la presion intracraneal
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(PIC). Esto se puede lograr administrando en forma frac-
cionada el tiopental, el cual también ayuda a reducir la PIC.
12

Asimismo, se recomienda el uso de opioides en este
momento, prefiriéndose el fentanyl en lugar del alfentanyl
o sufentanyl, pues éstos ultimos estan relacionados con au-
mentosen la P1.C. y disminucion en la presion de perfusion
cerebral, >4 sin embargo, esta afirmacién es un tanto
controversial, ya que otros estudios no han podido confir-
mar este efecto!?; incluso el alfentanyl ha sido recomenda-
do en pacientes neuroquirirgicos's.

En lo concerniente a relajantes musculares, debe de
evitarse el uso de la succinilcolina, pues esta relacionada
con aumentos en la PIC.!7!8 Por lo tanto, se prefieren los
relajantes no despolarizantes, los cuales no se relacionan
con este aumento'®. Durante la induccion anestésica, es re-
comendable utilizar una serie de medicamentos, tales como
lidocaina 2021, enalapril?> o esmolol?® para disminuir la
respuesta cardiovascular a la laringoscopia, y evitar asi au-
mentos subitos en la PIC.

Para el mantenimiento de la anestesia, se preficren
los agentes inhalados suplementados con una infusion con-
tinua de fentanyl,*'3 aunque hay que tener presente los efec-
tos vasodilatadores cerebrales de los halogenados. El
halotano es el que mayor efecto vasodilatador presenta, prin-
cipalmente a nivel cortical®#%, provocando aumentos im-
portantes en la P1.C. y por lo tanto, disminucién en la pre-
sion de perfusion cerebral, y un campo operatorio muy
"edematizado".

Elisoflurano presenta el menor efecto vasodilatador,
si se compara con el halotano y el enflurano,?® y su capaci-
dad para disminuir el metabolismo cerebral de oxigeno es
mayor?’. El oxido nitroso es otro agenie que tiene un im-
portante efecto vasodilatador cerebral,?® por lo que no es
recomendable su utilizacién. Recientemente se ha utiliza-
do el propofol, con buena aceptacion por algunas personas
para usarlo en pacientes neuroquirargicos,?-*° sin embar-
g0, aunque ¢s capaz de disminuir el metabolismo cercbral
de oxigeno en forma importante, también provoca una dis-
minucion del flujo sanguinco cerebral®’-3? y disminuye la
presion de perfusion cerebral®233 por lo que, en el caso par-
ticular de pacientes con enfermedad de Moyamoya, no cum-
ple con los objetivos planteados anteriormente, de preservar
el flujo sanguineo cerebral.

Un aspecto muy importante en el mancjo de estos
pacientes, independientemente de la técnica anestésica es-
cogida, es lo concerniente al manejo de la ventilacion y de
la PaCO,, lo cual se demostré desde los primeros casos que
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se reportaron.3¥3% Se sabe que la hiperventilacion
(hipocapnia) tiene un efecto vasoconstrictor a nivel cere-
bral, produciendo una disminucién en el flujo sanguineo
cerebral, lo cual posee un efecto adverso en estos pacien-
tes,>* por lo que se recomienda mantenerlos con una PaCO,
dentro de los limites normales. 43#3> Asimismo, hay que
tener presente la fraccion inspirada de oxigeno con que se
manejan a los pacientes neuroquirargicos, y muy particu-
larmente a los que padecen la enfermedad de Moyamoya,
pues si ésta es muy alta se tendran oxemias también altas
provocando vasoconstriccion cerebral, 3¢ también se reco-
mienda mantenerlos con una FIO, de 30%* o una PaO, de
150mmHg. En el caso que se presenta con una FIO, de
47% se obtuvieron PaO, entre 130-150mmHg.

El manejo de liquidos debera hacerse conforme lo
recomendado para pacientes neuroquirtirgicos,?” y en el caso
de llegar a necesitar agentes hiperosmolares, se prefiere usar
dosis bajas tanto de manitol como de un agente diurético
del tipo de la furosemida,3® y de esta manera lograr el maxi-
mo de beneficio con la dosis minima de ambos agentes. En
el presente caso, no fue necesario administrar manitol o
furosemida, ya que la exposicion de la corteza cerebral fue
minima.

Una vez finalizado el acto quirurgico, los pacientes
deben extubarse lo mas pronto posible, de preferencia en la
misma sala quirurgica, y asi poder llevar a cabo una valora-
cion neuroldgica temprana.

En resumen, aunque la enfermedad de Moyamoya
es una patologia muy rara, se encuentra presente en nuestro
medio, por lo que debemos de estar preparados para su ma-
nejo en forma adecuada. Tanto las técnicas quirirgicas como
las anestésicas, estaran orientadas a suministrar un aporte
sanguineo adecuado a las necesidades metabolicas del ce-
rebro.
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