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ENFERMEDAD DE MOYAMOYA - DESCRIPCION DE UN CASO

RESUMEN

La enfermedad de Moyamoya es una patologfa
cerebrovascular oclusiva cronica caracterizada por una
estenosis progresiva de las arterias que componen el cir-
culo de Willis, con un concomitante desarrollo de una red
capilar anormal mds evidente en la base del cerebro. Es-
tas alteraciones pueden causar isquemia y hemorragias
cerebrales, siendo la primera mds frecuente en nifios, y las
segundas mds frecuentes en adultos. La rareza de esta en-
fermedad en nuestro medio motiva la presentacion de es-
te caso.

Palabra clave: Enfermedad de Moyamoya, hemorragia ce-
rebral.

SUMMARY

Moyamoya disease is a cronic cerebrovascular
occlusive disease characterized by progressive stenosis of
the arterial anastomotic circle of Willis, folowed by the
compensatory developing of an abnormal capillary net-
work, more evident in the base of the brain. These anor-
malities may produce ischemia and bleeding, being the
former more frequent in children and the latter in adults.
Considering the rarity of this condition in our population,
it was decided to report this case.

Key word: Moyamoya disease, cerebral hemorrhage.
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INTRODUCCION

El término Moyamoya significa en japonés “vo-
lutas de humo”. Fue utilizado por primera vez por Susuki
en 1969 para describir la apariencia angiogrifica de los
vasos cerebrales colaterales dilatados, que en los estadios
iniciales se dirigen desde la circulacién cerebral posterior
a la anterior, para finalmente establecer circuitos colatera-
les anastométicos desde la circulacién extracraneal a la
intracraneal.

La etiologia de la enfermedad es desconocida.
En Japdn se reconoce una prevalencia familiar del 7 %,
habiéndosela asociado a otras enfermedades hereditarias,
como la neurofibromatosis. Aunque fue inicialmente
diagnosticada en pacientes de ascendencia japonesa, se
han descripto casos en otras razas, si bien en ellas su pre-
valencia es menor. Se ha observado su aparicion después
de infecciones del sistema nervioso central y de radiotera-
pia craneal.

DESCRIPCION DEL CASO.

Una mujer caucdsica de 40 afios de edad, con
una historia de hipertension arterial esencial de 14 afios de
evolucion y tabaquismo leve se presentd a la consulta con
cefalea frontal, vomitos y hemiparesia izquierda. La pa-
ciente tuvo sintomas similares 20 afios antes, llevandose a
cabo una arteriografia que fue considerada normal. En es-
ta oportunidad se efectud inicialmente una TAC, la que
mostrd una hemorragia estrio-capsular derecha de 3 por 4
cm. de didmetro, con invasion ventricular en el cuerno
frontal (fig. 1). Una arteriograffa cerebral (figs. 2 y 3)
mostrd una oclusién de las arterias cerebrales anterior y
media con un importante desarrollo de circulacion colate-
ral a nivel de la base del cerebro, hallazgos caracteristicos
de la enfermedad de Moyamoya. El eco-Doppler color
transcraneano demostrd (Fig. 4): '
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1. Muy bajo flujo por la carétida interna izquierda y ele-
vados flujos de ambas vertebrales que aportan circulacion
supletoria a los hemisferios.

2. Presiones normales en ambas retinas con direccién de
flujo normal en las oftdlmicas, lo que sugiere presiones
normales en la porcidn cavernosa de ambas carotidas in-
ternas.

3. Direccion invertida de la cerebral anterior izquierda.
que aporta flujo al territorio de la cardtida interna homo-
lateral.

4. Elevadas velocidades y bajas resistencias de la cerebral
posterior y de la comunicante posterior (que fluye hacia
adelante) a izquierda, lo que indica aporte adicional al te-
rritorio de la cardtida interna.

5. Elevada velocidad de la cerebral posterior derecha, con
resistencia normal, sin flujo detectable en la comunicante
posterior, lo que es compatible con aporte al territorio de
la cerebral media por otras vias.

6. Baja velocidad de la cerebral media izquierda con resis-
tencia normal; hallazgos sugestivos que el flujo se man-

tiene en ese territorio, sin necesidad de vasodilatacion
compensadora (autorregulacion no comprometida).
7. Velocidad mds baja atn de la cerebral media derecha,
con resistencia disminuida, lo que sugiere que opera una
vasodilatacién compensadora (probable compromiso de
la autorregulacion).

En consulta con el servicio de neurocirugia de la
Clinica Mayo. Rochester, Minnesota, a través del Dr. F.
Meyer, se sugirid la realizacién del procedimiento quirtir-
gico llamado encéfaloduroarteriomiosinangiosis, basado
en las evidencias de hipoperfusién cortical demostradas
por SPECT. Se la considerd no aconsejable en este caso.

Finalmente. la paciente evoluciond con recupe-
racion ad-integrum de su déficit neurologico.

DISCUSION

Este caso ilustra sobre la forma de presentacién
cldsica de la enfermedad de Moyamoya en adultos, es de-
cir, hemorragia cerebral intraparenquimatosa.

La presentacion clinica mds frecuente en nifios
es la isquemia cerebral, como resultado de la oclusion
progresiva vascular, mientras que en los adultos lo son las
hemorragias intracraneales (intraparenquimatosas, intra-
ventriculares o subaracnoideas), producto de la ruptura de
los pequefios vasos colaterales neoformados o de aneuris-
mas intractaneales, frecuentes en pacientes con Moyamo-
ya.

En cuanto a procedimientos diagndsticos, si bien
la tomograffa axial y la resonancia magnética pueden
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mostrar infartos de distribucion variable con anormalida-
des vasculares basales, la angiograffa es la que da el diag-
ndstico especifico. Se describen clasicamente seis esta-
dios que evolutivamente progresan desde la oclusién de
las arterias del circulo de Willis, pasando por la formacién
de circuitos colaterales basales, para finalmente llegar al
estadio de las anastomosis entre los vasos extra e intracra-
neanos.

La histopatologfa no es especifica; los hallazgos
son: engrosamiento de la intima y adelgazamiento de la
eldstica, con depdsitos de fibrina, trombosis y formacién
de microaneurismas.

poral (Encéfaloduroarteriosinangiosis).

Se puede concluir que la enfermedad de Moya-
moya debe ser incluida en el diagndstico diferencial de la
isquemia cerebral en nifios y de las hemorragias cerebra-
les en adultos, particularmente si no fueran hipertensos.
Asimismo vale recalcar que la combinacién de flujome-
tria de las arterias cervicales, velocimetrfa de las intracra-
neanas y mediciones de presiones de las retinianas puede
proporcionar informacién de gran valor, inalcanzable por
otros métodos, acerca de las peculiaridades hemodindmi-
cas de la circulacion encefalica.

No se conoce un trata- |
miento médico efectivo, pero si ‘
quirdrgico. Este tiene diferentes
variantes, las que tienen en comtin
el objetivo de suplir de sangre al
sistema cerebral anterior por me- \
dio de la arteria cerebral media,
disminuyendo asf el flujo a través
de los vasos colaterales. El influjo
de sangre hacia la arteria cerebral
media puede provenir, segin la r
técnica empleada, de la arteria
temporal superficial (By-pass
temporo-superficial - arteria cere-
bral media), de la duramadre (En-
céfaloduroarteriosinangiosis) o de
la duramadre y del masculo tem- = c1:

CE: cardtida externa
CC: cardtida comin
CM: cerebral media
CA: cerebral anterior
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CP: cerebral posterior
CoA: caminicante anterior
CoP: commicante posterior (2): velocidad
TB: tronco basilar
SC: subclavia
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V1,V3,V4: vertebrales en sus segmentos 1,3 y 4
(1): flujo

(3): resistencia
¥D: no detectada
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