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RESUMEN

La enfermedad de moyamoya (EMM) es una patologia cronica caractetrizada por la oclusion progresiva de la
vasculatura cerebral y no aterosclerética, generando un patrén angiografico conocido como moyamoya, que
en japonés hace alusion a la apariencia en “bocanada de humo”, trae como consecuencia eventos cerebrovas-
culares isquémicos o hemorragicos. Tiene dos picos de presentacion, uno entre los 5y 9 afios y otro entre los
45 y 49 afios, con un ligero predominio en mujeres, suele ser mas frecuente en individuos de origen asiatico, y
menos en personas de origen hispano. El tratamiento de eleccion es el procedimiento quirdrgico precoz y su
prondstico no es totalmente predecible.

Reporte de caso: mujer de 44 afios que ingresd por presentar movimiento ténico-clonicos y requirié IOT, con

tomografia axial computarizada cerebral simple que mostré hematoma intraparenquimatoso izquierdo y arte-
riograffa con patrén moyamoya. Se manej6 en la unidad de Cuidados Intensivos, donde finalmente fallecié.

PALABRAS CLAVE:enfermedad cerebrovascular, moyamoya, hemorragia intracerebral, artereopatia oclusiva
intracraneal progresiva (DeCS).

SUMMARY

Moyamoya disecase (EMM) is a chronic disease characterized by progressive occlusion of the cerebral vascula-
ture and nonatherosclerotic, generating an angiographic pattern known as moyamoya, which in Japanese refers
to the appearance “puff of smoke”, results in cerebrovascular ischemic or hemorrhagic events. Presentation
has two peaks, one between 5 and 9 years and another between 45 and 49 years, with a slight predominance in
women over men, usually more common in individuals of Asian origin, and less in people of Hispanic origin.
The treatment of choice is early surgical procedure and prognosis is not entirely predictable.

Case report: 44-year-old woman presenting income tonic-clonic movement and required IO, single computed
tomography showed left cerebral intracerebral hematoma and arteriography with Moyamoya pattern. It was
handled in Intensive Care Unit, where he eventually died.

KEY WORDS: cerebrovascular disease, moyamoya, intracerebral hemorrhage, intracranial artery occlusive

progressive (MeSH).

INTRODUCCION

La enfermedad de moyamoya (EMM) es una patologia
crénica caracterizada por la oclusiéon progresiva de la vas-
culatura cerebral, no aterosclerética, descrita por primera
vez en 1957 por Takeuchi y Shimizul, con compromiso
particular del poligono de Willis!, en la potcién terminal
de las arterias carétidas internas? y regiones proximales de

las arterias cerebrales anteriores y medias3, que traec como
consecuencia dilataciéon de los pequefios vasos adyacentes,
con el fin de convertirse en vias de circulaciéon sanguinea
colateral3, generando un patrén angiografico conocido como
moyamoya, nombre dado en 1969 por Suzuki y Takaku,
que en japonés hace alusién a la apariencia en “bocanada
de humo” de la red arterias colaterales en las imagenes
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angiograficas®. Esto trac como consecuencia eventos
cerebrovasculares isquémicos o hemorragicos, debido a la
oclusién de los vasos del poligono de Willis o a la ruptura
por dilatacion excesiva de los pequefios vasos adyacentes!.

Esta es una enfermedad huérfana (definida como aquella
patologia crénicamente debilitante, grave, que amenaza la
vida y con una prevalencia menor de 1 por cada 5.000 perso-
nas), en Colombia estan contempladas en la Resolucion 2048
del 20155. Esta enfermedad tiene dos picos de presentacion,
uno entre los 5y 9 afios y otro entre los 45 y 49 afios, con
un ligero predominio en mujeres sobre hombres6.7.

LLa etiologfa aun es desconocida, aunque algunos estudios
refieren que puede deberse a factores genéticos, de hecho
se ha relacionado con alteraciones de los cromosomas 3, 6
y 17, ademas a factores ambientales, como la radioterapia
en procesos intracraneanos que incrementan el riesgo de
aparicion27. Existe una forma familiar de la enfermedad
que tiene un patrén de herencia autosémico dominante con
penetrancia completa y da cuenta del 15 % de los casos0.7.

En los estudios histologicos se han encontrado varias
alteraciones estructurales en las capas de las arterias caro-
tidas: engrosamiento fibrocelular de la capa intima que es
secundario a proliferacion de células de musculo liso; irre-
gularidades de lalamina elastica interna y adelgazamiento de
la tanica media6.7. Por otra parte, se han reportado niveles
elevados en el suero y/o liquido cefalorraquideo de factores
de crecimiento y otros péptidos, los cuales contribuirfan con
el desarrollo de las alteraciones anatomopatoldgicas propias
de la enfermedad6.7.

A continuacién presentamos la descripciéon de una
paciente tratada por el servicio de neurocirugfa en el
Hospital San Rafael de la ciudad de Tunja con diagnéstico
confirmado de enfermedad de moyamoya (EMM).

Reporte de caso

Paciente de sexo femenino de 44 afnos de edad, con
antecedentes patologicos de epilepsia tonico clonica (8 afios
de evolucién manejada con fenitoina), accidente cerebro
vascular (ACV) isquémico (hace 10 afios), reseccion de
quiste mamario, histerectomia abdominal, que es llevada
al servicio de urgencias del Hospital Sarare (Arauca) por
presentar cuadro clinico caracterizado por movimientos
tonico clénicos generalizados con deterioro sibito del
nivel de conciencia y sin recuperaciéon de la misma, que
dur6 aproximadamente 30 minutos, motivo por el cual
se deci- di6 trasladar a la unidad de cuidados intermedios
(UCi), donde requirié con intubacién orotraqueal, 1OT y
sedacion), ademas se le realiz6 tomografia computarizada
(T'C) cerebral que evidencié hematoma intraparenquimatoso
temporo-parietal izquierdo (con clasificacién de Fisher
1V), motivo por el cual se remitié a un hospital de mayor

complejidad (Hospital San Rafael de Tunja).

Fue recibida por el servicio de neurocirugfa, el cual
menciond en su examen fisico que su estado neurolégico
no era valorable por la sedacién. Decidieron iniciar nimo-
dipino, metoclopramida, vasopresores, neuroproteccion e
ingresarla a la unidad de cuidados intensivos (UCL), ademas
se solicitaron exdmenes paraclinicos e instauraron manejo
adecuado (tabla 1), y se dej6 diagnéstico de lesion supraten-
torial profunda izquierda subcortical en insula.

Se realiz6 panangiografia cerebral, la cual reveld oclusion
de arteria carétida interna de forma simetrica, que produce
circulacién colateral dibujando de forma tenue las arterias
cerebral media y anterior, caracteristico del sindrome de
moyamoya (figura 1), clasificado en Suzuki 111.

Se realiz6 segunda TC que revelé hemorragia ganglio-
basal izquierda con desviacion de la linea media, hipoden-
sidad arteria cerebral media (ACM) derecha mads atrofia
cerebral del mismo lado, lo que indicé un ACV antiguo
(figura 2).

Se propuso realizar revascularizacion con técnica indi-
recta en hemisferio cerebral izquierdo, siendo la sinangiosis
miocorticodural con injerto pediculado vascular de temporal
superficial, el procedimiento de eleccion; se habléd con la
hermana (tutora legal en ese momento) quien no aceptd
realizar los procedimientos quirdrgicos.

La paciente estuvo varios dfas (cerca de 6) en la UCI
donde presentd alcalosis metabdlica (pH 7,51; HCO3 26;
CO2 32; Sa02 94; PO2 64), se realizé una radiografia de
térax, la cual no revela ninguna alteracién (figura 3).

Alos dos dias después de retirada la sedacion, la paciente
presenté postura de decorticacién, bradicardia extrema,
progresando hacia una asistolia y fallecié en horas de la
madrugada de su 10° dia de hospitalizacién.

DISCUSION

Esta entidad suele ser mas frecuente en individuos de
origen asidtico, y menos en personas de origen hispano,

Tabla 1. Paraclinicos

Laboratorio Resultado
Leucocitos 11700
Glicemia 169

Sodio 135
Potasio 3,6

PT 13

TPT 33

Gases arteriales Normales
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como lo demuestran algunos estudios realizados28. En
Japon se ha encontrado una prevalencia de 3.16 casos por
100.000 habitantes29, mientras que en Estados Unidos en
un reciente articulo se encontré que la prevalencia de la
enfermedad es de 0.086 por cada 100.000 habitantes”.

El caso que presentamos hace referencia a la enferme-
dad de moyamoya que esta ligado a formas idiopaticas de
la arteriopatia con compromiso bilateral oclusivol!, a dife-
rencia del sindrome de moyamoya que se refiere a pacientes
con lesiones unilaterales asociadas con otras entidades”
como neurofibromatosis, anemia de células falciformes?2,
drepanocitosis®, sindrome de Downll, meningitis, trauma,
enfermedades autoinmunes, secundarias a radiacion craneal?
y enfermedad de graves!2.

La clinica de esta enfermedad varia con la edad,

encontramos que los infantes (5 a 9 afios) con moyamoya

Figura 1. Panangiografia con circulacion colateral, con un
patron sugestivo de Enfermedad de Moyamoya.

tipicamente se presentan con ictus arteriales isquémicos o
accidentes isquémicos transitorios (AIT), mientras que en
los adultos (45 a 49 afios) son maés frecuentes las hemo-
rragias intracraneales!3, tal como qued6 demostrado en
nuestra paciente que tenfa los factores sociodemograficos
de edad, sexo femenino y ademas el proceso hemorragico
caracteristico de la edad adulta en esta enfermedad.

Ante la sospecha clinica se deben solicitar estudios
radiolégicos como tomograffa computarizada (TC) de
craneo donde se pueden evidenciar dreas pequeflas de
hipodensidad que sugeritfan hemorragia o isquemia3, tal
como se evidencid en nuestro caso.

LLa Imagen por resonancia magnética (IRM) contrastada
(con gadolinio) ha mostrado el “signo de la hiedra”, el cual
es un realce leptomeningeo difuso que se puede producir
en la EMM3,12) aunque no fue posible realizar este estudio
por falta de disponibilidad del equipo en la ciudad. El diag-
néstico definitivo se basa en el aspecto arteriografico que se
encuentra en la panangiografia cerebral?3.9, tal y como se
evidencié en nuestro caso, ademas la severidad se clasifica
segln el sistema de clasificacién de Suzuki (tabla 2)3, donde
nuestra paciente se encontraba dentro del estadio 111 de la
enfermedad.

El tratamiento quirurgico precoz es el de eleccién;
existiendo distintas técnicas como la anastomosis de la
arteria temporal superficial con la arteria cerebral media
(ATS-ACM), encefalomiosinangiosis (EMS), encefalodu-
roarteriomiosinangiosis (EDAMS) y el trasplante del epiplon
sobre la superficie cerebral9, al negarse el tutor legal de
nuestra paciente a firmar el consentimiento informado, no
fue posible realizar ningun tipo de intervencion.

El pronéstico de los pacientes con esta patologia no es
totalmente predecible, sin embargo, el comienzo de la sin-
tomatologia antes de los 5 afios de edad se ha relacionado

Figura 2. TC craneal con lesiones mencionadas.
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Figura 3. Radiografia de térax sin alteraciones.

con mal prondstico; los cuadros hemorragicos tienen un
alto grado de mortalidad y recurrencia8.14, estando acorde
con el desenlace final de nuestro caso.

En resumen, la EMM es mas frecuente en mujeres de
edad adulta (45-49 afios), los sintomas dependen de las

Tabla 2. Sistema de clasificacion de Suzuki

Grado Definicion

I Estrechamiento del apex de ACI.

II Inicio de las colaterales de Moyamoya

I Estenosis de ACI con intensificacion de colaterales.
v Desarrollo de colaterales de ACE.

\% Intensificacion de colaterales de ACE y reduccion de

vasos asociados.

VI Oclusion total de la ACI 'y desaparicion de colaterales.

alteraciones del flujo sanguineo cerebral. El diagnéstico defi-
nitivo se hace con panangiografia cerebral y el tratamiento
quirargico es preferido que el médico, puesto que presenta

mejor evolucién y pronostico.
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