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Introduccion

La enfermedad de moyamoya es una
enfermedad vascular encefdlica oclusiva
progresiva, no inflamatoria, no
aterosclerdtica, que se caracteriza por un
patrén angiogrdfico caracteristico:
estenosis u oclusién del segmento distal
de las arterias carédtidas internas (ACI) y
porciones proximales de las arterias
cerebrales anteriores (ACA) y medias
(ACM) con desarrollo compensatorio de
una fina red de colaterales en la base del
cerebro. Estos son los llamados “vasos
moyamoya” (1-3).

Susuki y Takaku, en 1969, le adjudicaron
el término japonés “moyamoya” haciendo
alusién a la apariencia en “bocanada de
humo” de la red de colaterales en las
imdgenes angiogrdficas (4). Luego, los

mismos autores describieron los cinco

estados angiogréficos de la enfermedad
(5).

En general, se aplica el término
“enfermedad de moyamoya” para
aquellos casos en los cuales la estenosis
de las ACI es idiopdtica y el término de
“Sindrome de moyamoya” a aquellos
casos en los cuales se ha desarrollado una
extensa red de colaterales en relacién a
una estenosis carotidea uni o bilateral

secundaria a otras patologias (6,7).

Epidemiologia

Su mayor prevalencia se da en la
poblacién oriental, principalmente
japonesa y asidtica; sin embargo, se han
reportado casos en distintas razas y paises
a lo largo del mundo (1,7,8).

En la poblacidn japonesa, la prevalencia e

incidencia es de 3.16 por 100.000
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habitantes y de 0.35 por 100.000
habitantes al afio respectivamente. En esta
poblacién, la enfermedad es mds
frecuente en mujeres y destaca una
presentaciéon bimodal de los grupos
etarios, con un alza mayor entre los 10-14
afios y luego otra menor entre los 40-50
afos (1,3,8,9).

En la poblacién occidental se describe
una edad de inicio mas tardia (10).

Se han reportado un 7-12% de casos de

moyamoya familiar (1,8,9,11).

Etiologia

La etiologia es desconocida. Si bien,
distintos estudios epidemioldgicos
sugieren que factores genéticos (herencia
multifactorial) estarian involucrados en su
patogénesis, las opiniones atn estdn
divididas entre causa congénita o
adquirida. (1,2,12). Se la ha asociado a
trauma, infecciones, enfermedades
autoinmunes, tumores y radiacion lo que
sugiere un factor adquirido (1). Sin
embargo, algunos autores suelen
denominar a estos casos sindrome de
moyamoya y diferenciarla de la

enfermedad de moyamoya cldsica.

Patogenia

La enfermedad de moyamoya es el
resultado de la estenosis progresiva de la
porcion distal de la ACI, lo que permite el
desarrollo de una red de colaterales en
torno a ella (1,12). En estudios
histolédgicos se ha observado
engrosamiento fibroso de la intima con
duplicacién y fragmentacion de ldmina
eldstica y adelgazamiento de la media de
la ACI distal, ACM, ACA, asi como de
sus ramas principales (7,12). En algunos
pacientes se ha observado engrosamiento
focal y excéntrico en los vasos. Algunos
autores han propuesto que fendmenos
trombdticos locales pudieran contribuir a
la estenosis y eventos isquémicos (12,13).
Las caracteristicas histopatoldgicas
descritas por los miembros del comité de
investigacién en oclusién espontdnea de
los vasos del poligono de Willis se
describen en la tabla 1.

Los factores que gatillan la apertura de
estas colaterales son desconocidos; se
plantea un rol de la hipoperfusion crénica
a la que estdn sujetos estos pacientes, lo
que estimularia la liberacién de distintos
factores angiogénicos. El mds estudiado
es el factor de crecimiento bdsico de
fibroblastos, que se ha encontrado en

mayor cantidad tanto en el endotelio y
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musculo liso de arterias temporales como
en liquido cefalorraquideo de pacientes
con moyamoya. Este se requiere para la
movilizacién de las células vasculares y
neovascularizacién por lo que su papel
parece probable (14,15).

Otros factores investigados son el factor
de crecimiento beta-1, factor de
crecimiento endotelial vascular, factor de
crecimiento derivado de plaquetas e
integrinas (14,16).

La causa de los distintos modos de
presentacién en los diferentes grupos
etarios es desconocida (17). Algunos
plantean que la obstruccién vascular
avanza mds rdpido en nifios que adultos.
Otros, que los sintomas isquémicos
transitorios pudiesen ser secundarios al
desacoplamiento entre el flujo vascular
cerebral regional y la demanda cerebral
metabdlica (1).

La existencia de progresiéon de las
anomalias vasculares también es
controvertida. La mayoria de los estudios
sugieren que existe progresion (3).
Kuroda et al, en un estudio de
seguimiento a 6 afilos mostré que el 20%
de los pacientes presentaban progresion
de la enfermedad tanto clinica como en
neuroimdgenes y que ésta podia ser

silenciosa (2). Del mismo modo, los

estadios angiogrdficos 4, 5 y 6 son mads
frecuentes en adultos que nifios, lo que
sugiere progresion en el tiempo (1).

Las causas de hemorragia parecen ser
variadas, predominando la presencia de
aneurismas y pseudoaneurismas tanto en
los vasos moyamoya como en vasos
aparentemente normales que dan origen a
colaterales. Esto puede producir tanto
hemorragias intraparenquimatosas como
hemorragia subaracnoidea, siendo
infrecuente esta ultima. Otras teorias
incluyen ruptura de pequefias arterias
adyacentes a la pared ventricular. El
riesgo de nuevas hemorragias en estos
pacientes es alto, reportdndose sobre un
15%, hasta series con 60% de recurrencia

(1,7,18).

Cuadro clinico

El curso y sintomas de la enfermedad
varia seguin el grupo etario (1). SE
deescriben pacientes asintomadticos hasta
pacientes con déficits neuroldgicos graves
(1,3,19).

En general, se reconocen cuatro formas
clinicas sintomadticas principales: 1.
infartos cerebrales, 2. crisis isquémicas
transitorias, 3. hemorragias cerebrales y
4. convulsiones (3). De éstas, las formas

isquémicas predominan en nifios y son el
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modo de presentacion mds frecuente de la
enfermedad, con crisis isquémicas
transitorias en alrededor de un 40% de los
pacientes e infartos cerebrales en un 30%
(1,7,19). Se ha postulado que estos
eventos pudiesen desencadenarse con
hiperventilacién o ejercicio. Las formas
hemorrdgicas aumentan en adultos, con
una frecuencia que puede llegar hasta el
60% en algunas series (17,18). Este
porcentaje parece ser menor en los grupos
occidentales, donde no supera el 20%
(20).

Se describe una frecuencia de epilepsia de
25% en nifios y 5% en adultos. Otro
modo de presentacién es deterioro
cognitivo progresivo, posiblemente en
relacion a hipoperfusion cerebral crénica,
su espectro va desde un deterioro
cognitivo minimo a retardo mental severo
3).

Se han descrito casos aislados de
presentacion inhabitual con trastornos del
movimiento como: corea, distonia,
parkinsonismo y diskinesias asociadas al
ejercicio. Tedricamente esto pudiese estar
en relacion a la hipoperfusion cerebral
(21).

El grupo de pacientes asintomdticos, se
define como aquellos que tienen

neuroimdgenes caracteristicas pero que

no han presentado sintomas isquémicos ni
hemorrdgicos. Se desconoce su
prevalencia y no existe un manejo
establecido para estos casos (22). Kuroda
et al, describen un grupo de 40 pacientes
con moyamoya asintomadticos, donde el
diagnéstico fue un hallazgo, en relacion a
sintomas inespecificos como cefalea y
vértigo o estudios en familiares. El 30%
de los pacientes tenia infartos en las
neuroimdgenes, ninguno presento
hemorragia. La mayoria se encontraba en
etapa 3 6 4 de enfermedad.

Las consecuencias clinicas y psicoldgicas
de la enfermedad de moyamoya son
relevantes, con un alto porcentaje de
discapacidad motora y cognitiva que
puede llegar a ser invalidante.

Algunos pacientes presentan un curso con
una alta tasa de recurrencias y otros se
mantienen mas estables, esto ultimo, es
mds frecuente en adultos, sin que estén
claros los factores determinantes de estas
variaciones. El modo de presentacion
hemorrdgica en general se asocial a peor

prondstico (1,17,23).

Diagnéstico
El diagndstico se basa en la deteccion de
las alteraciones vasculares. El “Gold

standard” es la angiografia por
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sustraccion digital (8,24). En 1996, los
miembros del comité de investigacion en
oclusion espontdnea de los vasos del
poligono de Willis (enfermedad de
moyamoya) pertenecientes al ministerio
de salud y bienestar japonés,
desarrollaron los criterios diagndsticos
que se utilizan actualmente (8) (Tablas 1
y 2).

Estos criterios se basan en las
caracteristicas angiogrdaficas de la
enfermedad siendo los puntos mds
relevantes para catalogar un caso como
definitivo, la evidencia de estenosis de las
ACI distales, el desarrollo de colaterales
(vasos moyamoya) y el compromiso
bilateral (1,8).

Cldsicamente se requiere un estudio
angiogrdfico convencional para el
diagndstico. Sin embargo, si la resonancia
magnética (RM) de encéfalo y angio-RM
muestran claramente los hallazgos
descritos y cumplen con los requisitos
técnicos minimos, la angiografia no es
necesaria (tabla 3) (8).

Suzuki et al, desarrollaron una
clasificacion angiografica en seis estados
segun el grado de compromiso vascular
(5) (tabla 4). El estado angiografico 3 de
la clasificacion de Suzuki es el mds

frecuente tanto en pacientes sintomdticos

como asintomaticos (1,3,23); sin
embargo, la correlacion de los estados
angiograficos con la clinica es incierta
(3).

En ocasiones, segun el estado de la
enfermedad, se pueden detectar algunas
alteraciones que sugieren el diagndstico
en la tomografia computada (TC) de
encéfalo o RM. Lo usual es la pesquisa
de secuelas de infartos u hemorragias en
pacientes jévenes. Sin embargo, en la RM
se pueden observar sefiales de flujo en
torno a los ganglios de la base que
corresponden a los vasos moyamoya
(25,26). También se ha descrito refuerzo
de las leptomeninges en secuencias
FLAIR y T1 con gadolineo, posiblemente
en relacion al desarrollo de colaterales a
este nivel. A esto se ha llamado “Ivy
sign” o signo de la hiedra (27). También
se ha mostrado un mayor nimero de
microhemorragias asintomadticas en estos
pacientes lo que podria tener implicancias
en el tratamiento y prondstico (28).

Se han evaluado distintas técnicas no
invasivas de estudio, el Doppler
transcraneano podria ser una herramienta
util en el seguimiento de la progresion de
la estenosis de la ACM y ACA en el
tiempo, la angio-RM y angio-TC 3D

tienen una buena correlacion con la
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angiografia por sustraccion digital en la
deteccion de estenosis locales y
circulacion colateral; y actualmente se
utilizan tanto en el diagndstico como en la
etapificacion de gravedad y eventual
evaluacion de alternativas quirdrgicas

(26,29).

Tratamiento

Se han propuesto muiltiples terapias tanto
médicas como quirtdrgicas para el manejo
de esta enfermedad. Sin embargo el
andlisis de la literatura sugiere que sélo
estas ultimas han demostrado un cambio

en la historia natural de la misma (2).

Terapia médica

Se basa en el uso aislado o asociado de
antiagregantes plaquetarios, terapia
anticoagulante, corticoides,
vasodilatadores y anticonvulsivantes (8).
Es importante destacar que alrededor de
un 40% de estos pacientes presentan
factores protrombdticos que se

beneficiarian del uso de antiagregantes

plaquetarios (30,31).

Terapia quirurgica
Se han propuesto multiples tratamientos
quirurgicos, clasificados como directos o

indirectos (tabla 5).

Dado la baja incidencia de la enfermedad,
no existen trabajos randomizados y
prospectivos bien disefiados en la
literatura. Sin embargo, el andlisis
retrospectivo de grandes series de
pacientes sintomadticos, en los cuales se ha
realizado algtin procedimiento quirurgico,
sea este directo o indirecto, muestra una
remisién completa de los sintomas en un
51,2% y parcial con disminucion de la
frecuencia y severidad de estos en un
35,5% sin diferencias significativas en la
morbimortalidad del procedimiento (32).
Si bien los procedimientos indirectos son
de menor complejidad desde el punto de
vista técnico, algunos estudios han
mostrado que este tipo de terapia puede
no ser capaz de generar la red de
colaterales necesaria para disminuir la
isquemia cerebral (33).

La eleccion sobre el tipo de cirugia y su
indicacion, se deben analizar segun el
caso particular de cada paciente y los
riesgos relacionados al centro

neuroquirurgico donde se realice.

Pronostico

Existen pocos estudios de seguimiento a
largo plazo por lo que la historia natural
de la enfermedad es incierta (7). El

prondstico parece estar relacionado con la
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edad y con el tipo de sintoma presentado.
Asi, los pacientes con un inicio de
enfermedad antes de los 5 afios de edad
tienen peor prondstico, por el contrario,
es mejor el prondstico cuando los
sintomas predominantes son crisis
isquémicas transitorias. Los pacientes con
presentaciones hemorrdgicas tienen un
alto grado de mortalidad y alto riesgo de
recurrencia (1,23,34). Se ha descrito una
mejor evolucién en los casos no-
japoneses (3,35). Se han realizado
algunos estudios de perfusion cerebral
con SPECT que sugieren que los
pacientes con menor reserva vascular

cerebral tienen peor prondstico.
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Tabla 1
Criterios diagndsticos

(A) Angiografia cerebral por sustraccion digital indispensable para el diagndstico.
Debe presentar los siguientes hallazgos:
1.Estenosis u oclusion de la porcion terminal de ACI o porcion proximal de ACA-ACM
2.Redes vasculares anormales en la vecindad de los vasos estendticos en fase arterial.
3.Compromiso bilateral

(B) Si RM y angio-RM muestran los hallazgos listados a continuacion, no es indispensable
realizar una angiografia cerebral:
1.Estenosis u oclusion de la porcion terminal de ACI o porcion proximal de ACA-ACM
en la angio-RM
2.Redes vasculares anormales en territorio de ganglios basales en la angio-RM
3. 1y 2 se observan bilateralmente

(C) Descartar en el diagnéstico diferencial.
- Arteriosclerosis
- Enfermedades autoinmunes
- Meningitis
- Radioterapia cerebral
- Tumores cerebrales
- Sindrome de Down
- Neurofibromatosis
- Trauma cerebral
- Otros

(D) Hallazgos patolégicos

- Engrosamiento intimal + estenosis-oclusion del lumen de la porcion terminal de la
ACI bilateralmente. Ocasionalmente se pueden observar depdsitos lipidicos en la
intima.

- Estenosis en grados variables u oclusién de las arterias del poligono de Willis
(ACA-ACM-A. comunicante posterior) asociado a engrosamiento fibrocelular de la
intima, desorganizacion de la eldstica y atenuacién de la media.

- Ramas perforantes y anastomdticas alrededor del poligono de Willis

- Conglomerados reticulares de pequefios vasos en la piamadre.

ACI: arteria cardtida interna.

ACA: arteria cerebral anterior.

ACM: arteria cerebral media.

RM: Resonancia magnética de encéfalo

Angio-RM: Angiorresonancia magnética de encéfalo

Tabla 2

Diagnéstico




1.Moyamoya definitivo: Cumple
—criterios Ao B,y C
* En nifios:
—criterios A1y A2, 0 B1 y B2 unilateral con estenosis significativa de ACI
contralateral

2.Moyamoya probable:
—criterios Al y A2, 0Bl yB2,yC
—unilateral

ACI: arteria cardtida interna

Tabla 3
Requisitos técnicos para el diagnodstico con resonancia magnética de encéfalo

Mais de 1.0 tesla de fuerza de campo magnético

No hay restricciones en relacién al método de angio-RM utilizado.

3. Las caracteristicas de las imdgenes deben estar claramente documentadas (Fuerza
del campo magnético, método de imagen, uso de contraste)

4. Se puede diagnosticar una red vascular anormal cuando se observan mas de dos
signos de flujo en el territorio de los ganglios basales en RM

Se debe hacer el diagndstico basado tanto en la RM como en la angio-RM para evitar

falsos positivos; dado se pueden hacer sobre o subestimaciones con las imdgenes de este

tipo.

N =

Tabla 4

Estados angiograficos

‘ Estados angiogrdficos de lesiones esteno-oclusivas en ACI en pacientes con moyamoya




N =

Estenosis de la ACI distal

Aparicién de una ACI moyamoya inicial con dilatacién de la ACA y ACM. Se
observa formacién de vasos moyamoya principalmente en territorio de ganglios de
la base. Aun sin desarrollo de anastomosis con ACE.

Desaparicion parcial de la ACA y ACM con intensificacion médxima de la ACI
moyamoya

Cambios esteno-oclusivos avanzados en la ACI, con oclusién distal de la ACI, y
esteno-oclusion de ACoP. ACA y ACM esbozadas o muy distorsionadas que
reciben flujo desde los vasos moyamoya que comienzan a involucionar. Se observa
flujo desde la ACE a la ACI via ramas meningeas.

ACI ocluida con una pequeiia cantidad de ACI moyamoya que se encuentra en
disminucion.

Aporte sanguineo sélo de la ACE o vertebrales con la oclusion completa del sifén
de la ACI y desaparicion de la ACI moyamoya

Estados angiogrdficos de lesiones esteno-oclusivas en arteria cerebral posterior (ACP)
en pacientes con moyamoya

1.
2.
3.

4.

ACP sin alteraciones

Estenosis de la ACP sin o con poco desarrollo de ACP moyamoya

Estenosis severa o oclusion casi completa de la ACP con buen desarrollo de una
ACP moyamoya

Oclusién de la ACP con disminucion de la ACP moyamoya

ACTI: arteria carotida interna.

ACE: arteria cardtida externa.

ACA: arteria cerebral anterior.

ACM: arteria cerebral media.

ACoP: arteria comunicante posterior

ACI moyamoya: vasos moyamoya en relacion a la ACI
ACP moyamoya: vasos moyamoya en relacion a la ACP

Tabla 5

Procedimientos quirtrgicos

Procedimientos Directos Anastomosis ACM - ATS

Anastomosis ACM - AMM

Procedimientos Indirectos

- Con Duramadre Durapexia

Encéfalodurosinangiosis




Muiltiples trepanaciones

- Con Misculo temporal

Encéfalomiosinangiosis

- Con Arterias de la Gdlea

Encéfaloduroarteriosinangiosis
Encéfaloarteriosinangiosis

Cerebroarteriosinangiosis

- Con Omento

Transplante Omental

- Combinaciones de los anteriores

Otros

Simpatectomia Cervical

Ganglionectomia Cervical Superior

ACM: arteria cerebral media
ATS: arteria temporal superficial
AMM: arteria meningea media
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