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Moyamoya syndrome: a defensive response to the chronic damage of a large cerebral vessel.
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RESUMEN

OBJETIVOS: presentar algunos casos de pacientes con sindrome de Moyamoya secundario a etiologfas diversas
y con base en ellos revisar aspectos generales del cuadro; de acuerdo con dos de los casos se propone una
nueva hipotesis.

MATERIALES Y METODOS: se describen cuatro casos clinicos de sindrome de Moyamoya, identificados en la
ciudad de Medellin, Colombia, con sus respectivas imagenes y la evolucion de su cuadro. Con base en dos de
los casos, en los cuales el sindrome se desencadené posteriormente a la implantacion de un stent diversor de
flujo, se propone una nueva etiologfa.

RESULTADOS: en dos casos se identificé la implantacion de un stent diversor de flujo como el desencadenante
del cuadro de Moyamoya. En uno de los casos la enfermedad primaria fue una neurofibromatosis tipo 1; en el
cuarto caso no fue posible identificar la causa del sindrome. Ninguno de los pacientes presenté compromiso
neuroldgico a pesar del grave dafio arterial.

CoNCLUSIONES: ¢l sindrome de Moyamoya (SMM), mas que una entidad independiente, deberfa ser entendido
como un mecanismo compensatorio y defensivo secundario a la deprivacion del flujo sanguineo en la circulacion
cerebral antetior, el cual protege a los pacientes de eventos cerebrovasculares isquémicos con consecuencias
devastadoras. La implantacion de stents diversores de flujo como método de tratamiento de algunos aneurismas
cerebrales, se proyecta en el tiempo como una de las causas mas importantes del sindrome.

PALABRAS CLAVES: accidente cerebrovascular, angiografia cerebral, enfermedad de Moyamoya, isquemia
encefalica, neurofibromatosis 1, stent (DeCS).
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SUMMARY

OBjJECTIVES: To present some cases of patients with Moyamoya syndrome secondary to diverse etiologies,
and, based on them, to review general aspects of the clinical picture. Supported on two cases, the hypothesis
of a new mechanism is proposed.

MATERIALS AND METHODS: Four clinical cases of Moyamoya syndrome are described, identified in the city of
Medellin, Colombia, with their respective images and the evolution of their condition. Based on two of the
cases, in which the syndrome was triggered after the implantation of a flow-diverter stent, a new etiology is

proposed.
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REsuLTs: In two cases, the implantation of a flow-diverter stent was identified as the trigger of the Moyamoya
picture. In one case the primary disease was type 1 neurofibromatosis; in the fourth case it was not possible to
identify the cause of the syndrome. None of the patients presented neurological compromise despite severe

arterial damage.

Concrusions: Moyamoya syndrome (MMS), rather than an independent entity, should be understood as a
compensatory and defensive mechanism in response to the deprivation of blood flow in the anterior cerebral
circulation, which protects patients from ischemic cerebrovascular events. Implantation of flow-diverter stents, as
amethod of treatment of some cerebral aneurysms, is projected in time as an important cause of this syndrome.

KEY WORDS: Brain ischemia, cerebrovascular accident, cerebral angiography, Moyamoya disease, neurofi-

bromatosis 1, Stent (MeSH).

INTRODUCCION

La enfermedad de Moyamoya (EMM), entendida como
la vasculopatia asociada a la oclusiéon espontanea de un vaso
mayor del poligono de Willis, es una entidad crénica poco
comun de etiologia incierta; su diagnéstico se fundamenta
en la presencia de estenosis u oclusién progresiva de las
porciones terminales de la arteria carétida interna (ACI) o
porcién proximal de las arterias cerebral antetior (ACA) y/o
cerebral media (ACM), la cual lleva al desarrollo de una red
vascular anormal adyacente a los vasos comprometidos, con
el fin de compensar la reduccion del flujo en la circulacién
cerebral anterior (1-3). La asociacion de esta enfermedad con
alguna otra entidad primaria la convierte en un sindrome,
entre cuyas causas destacan la neurofibromatosis tipo 1
(NF-1), el sindrome de Down, la enfermedad de Graves,
lairradiacion terapéutica y la anemia de células falciformes,
entre otras (4). Investigar a fondo el sindrome de Moya-
moya es importante, ya que tanto la enfermedad como el
sindrome comparten un fenotipo de vasculopatia cerebral.
Consideramos que, adicionalmente, el sindrome podria ser
desencadenado por la colocacion de prétesis endovasculares
tipo stents derivadores de flujo, secundatio al dafio mecanico
local, el fenémeno inflamatorio de la pared, la proliferacion
intimal, estenosis de los vasos, fenémenos trombéticos y la
disminucién del flujo que se podtia producir. De manera
aparentemente similar a las enfermedades anteriores se
produce una respuesta compensatoria con proliferacion de
vasos anémalos lenticuloestriados y talamoperforantes con
una intencion de suplir areas cerebrales con hipoflujo, pero
consecuentemente con su anomalia estructural de pared
tienen el potencial de desencadenar sangrado o fenémenos
isquémicos con las posteriores secuelas. A continuaciéon
describimos una serie de casos, en algunos de los cuales
el sindrome de Moyamoya ocurtié como respuesta a la
implantacién de este tipo de stents (Moyamoya iatrogénico).

MATERIALES Y METODOS

Cuatro pacientes con el sindrome de Moyamoya fueron
incluidos en esta serie de casos. De ellos, dos tuvieron como

causa primaria la implantacién de un stent diversor de flujo;
una tercera paciente presentaba una neurofibromatosis tipo
1 como enfermedad de base, y en la cuarta paciente no fue
posible establecer una causa primaria. En todos los casos
el dafio créonico ocurtié en la circulacion cerebral anterior,
bien en la carétida interna o en la cerebral media, o en
ambas arterias. Todos los pacientes permanecieron libres de
sintomas neurolégicos isquémicos 0 hemorragicos, a pesar
del grave dafio arterial detectado. Se detallan a continuacion.

Caso clinico 1

Mujer de 39 afios de edad con antecedente de neurofi-
bromatosis tipo 1, sin afectacion familiar por sindromes neu-
rocutaneos. Acudié a la consulta médica por un sindrome
vertiginoso consistente en sensacion de giro de los objetos,
sin afectacion auditiva ni de pares craneanos. Una resonancia
magnética (IRM) de craneo simple y contrastada (figura 1)
mostré una hipoplasia del segmento Al derecho, ausencia
de la rama superior de M2 izquierda, sin la presencia de
fenémenos isquémicos de dicho hemisferio; el vacio de sefial
en multiples sitios en el territorio que deberia estar ocupado
por la rama superior de M2 sugirié un patrén de Moya-
moya, que fue comprobado mediante arteriografia invasiva
(figura 2). En esta se confirma el fenémeno de Moyamoya
(“bocanada de humo”) adyacente a la rama inferior de M2
izquierda; estos vasos neoformados reconstituyen el flujo
en el tronco M2 superior ocluido crénicamente. Ademas
hay una disminucién del tamafo de los segmentos M1y M2
de la arteria cerebral media izquierda. En ningiin momento
la paciente present déficit motor o sensitivo, u algun otro
signo al examen fisico que pudiera ser explicado por los
hallazgos angiograficos.

Caso clinico 2

Paciente femenina de 32 afios, quien consulté por
crisis de cefalea inespecifica que hacia pensar en un patrén
migrafioso; sin antecedentes personales importantes, no
hipertensa ni fumadora. En una angioresonancia se encontré
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Figura 1. Imagen de resonancia magnética donde se observa una configuracién anémala de la porcién M1 de la arteria
cerebral media izquierda. (A). Angiografia cerebral donde observamos ausencia del tronco superior de M2 luego de la
bifurcacion (B).

Figura 2. Aneurisma carotideo izquierdo paraoftilmico (A). Intervencion mediante stent diversor de flujo (B-C).
Angiografia de control a los 18 meses (D-E), en la cual se aprecia severa estenosis de arteria cerebral media izquierda, con
patréon de Moyamoya secundario.
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imagen de aneurisma del sifén carotideo izquierdo paraof-
talmico de 6 mm y cuello ancho. Se llevo a procedimiento
endovascular y se le implanté un stent desviador de flujo
(figura 2a). El control angiografico a los 6 meses revel6
una estenosis significativa de ACM secundaria a hiperpla-
sia endotelial (figura 2b). Un afio después una angiografia
mostrd un claro patrén de Moyamoya como respuesta a una
severa estenosis del segmento M1 de las ACM (figura 2c).
LLa paciente permanecié asintomatica en todo momento,
libre de molestias que sugirieran fenémenos isquémicos o
hemorragicos.

Caso clinico 3

Paciente femenina, 58 afios, hipertensa no fumadora.
En 2014, debido a sintomas visuales inespecificos (visién
borrosa ocasional), le practicaron angioRMI en las cuales se
apreciaron aneurismas cerebrales multiples en ambas circula-
ciones carotideas. Fue llevada a procedimiento endovascular
del eje carotideo derecho en el cual se implant6 un stent
desviador de flujo. Una angiografia cerebral 2 afios después
reveld un severo compromiso de la circulacién en el trayecto
de la carétida derecha, desde el segmento supraclinoideo
hasta el origen de la ACM. Ademas se aprecia el desarrollo de
multiple neovascularizacién e hiperplasia lenticuloestriada,
conformando un patrén de Moyamoya que preserva la cir-
culacion en el territorio de la ACM distal. En el curso de su
evolucion en dos afios la paciente en ningun momento ha
presentado compromiso neurolégico que sugiera un evento
isquémico o hemorragico.

Caso clinico 4

Paciente femenina con pérdida transitoria de la memoria,
sin otros déficits, quien fue internada para estudios, eviden-
ciando en imagen de resonancia magnética infarto antiguo
frontal-basal izquierdo, asi como una imagen de ausencia
de flujo en circulacion de la arteria cerebral media izquierda
(figura 3 a-b). Holter de 24 horas normal, ecocardiografia
transesofagica que revelé un foramen oval permeable,
con dopler de miembros inferiores sin lesiones. Doppler
carotideo sin alteraciones. La angiografia cerebral invasiva
revel6 ausencia de flujo en la arteria cerebral media del lado
izquierdo con una configuracién de Moyamoya compensa-
toria a expensas de vasos lenticuloestriados que reconsti-
tuyen las ramas corticales en ausencia de infartos (figura 3
c-d-e). La paciente ha permanecido libre de sintomas que
sugieran isquemia o hemorragia cerebral.

DISCUSION

La enfermedad de Moyamoya se caracteriza por una
estenosis y oclusién progresiva de las arterias cardtidas

internas de ambos lados, as{ como de sus principales ramas
proximales. La estenosis/oclusion vascular estd acompafiada
por el crecimiento de una red de pequefios vasos colaterales
lenticuloestriados y talamoperforantes, los cuales tienen una
apariencia angiografica similar al humo que sale después
de un puf de cigarrillo (Moyamoya en japonés) (3,4). Esta
entidad fue descrita por primera vez en el afio 1969 por

Suzuki y Takaku (5,0).

Aun cuando su etiologia no es muy clara, estudios recien-
tes han logrado establecer una asociaciéon genética con la
enfermedad con base en la identificacién de alteraciones en
los cromosomas 3, 6, 8 y 17. La asociacién familiar de esta
entidad se ha estimado en un 10 % en Japén y un 6 % en
Estados Unidos, y se le ha atribuido a un patrén de herencia
autosémica dominante de penetrancia incompleta (7). Se
estima entonces un riesgo del 6-12 % de desarrollar la enfer-
medad si una persona tiene un familiar de primer grado de
consanguinidad (4,8,9). Tanto la incidencia como la prevalen-
cia de esta enfermedad van en aumento, probablemente por
una mas frecuente deteccion, dado el avance en los métodos
diagnosticos y el uso de medios no invasivos como la TACy
la IRM. La enfermedad se distribuye alrededor del mundo,
sin embargo continta siendo mas alta en los pafses asiaticos,
especialmente en Jap6n, Corea y China, donde la incidencia
es aproximadamente 10 veces la de los paises occidentales.
Se han establecido dos picos de apaticion, alrededor de los
10 afios y entre los 30 y los 45 (4,10,11).

La manifestaciéon clinica mas comun, independiente-
mente de la edad de aparicién esta dada por sintomas isqué-
micos (accidentes cerebrovasculares isquémicos, isquemia
cerebral transitoria, convulsiones), pero las manifestaciones
hemorragicas también cobran importancia especialmente
en la edad adulta (donde es siete veces mas comun que en
nifios). Otro de los sintomas comunes en esta entidad es
la cefalea, la cual caracteristicamente es tipo migrafioso y
refractaria al tratamiento médico, y que probablemente se
explica por estimulacién meningea por parte de los vasos
colaterales dilatados (3,10).

Histopatologicamente la oclusion de los grandes vasos
se debe al engrosamiento fibrocelular de la tunica intima,
la ondulacién irregular de la ldmina elastica interna y el
debilitamiento de la tinica media. Pot otro lado, caracte-
risticamente los vasos de Moyamoya que constituyen la
circulacién colateral presentan depésitos de fibrina en la
pared, una lamina elastica caracteristicamente fragmentada,
una tunica media debilitada y tienen la predisposicion a la
formacién de microaneurismas, lo cual puede explicar la
hemorragia como una de las manifestaciones clinicas de la
enfermedad (10).

Ia enfermedad involucra usualmente ambos hemisferios
cerebrales, aunque el compromiso unilateral no hace de un
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Left Carnatid

Figura 3. Imagenes de resonancia magnética (A-B-C-D): se evidencia infarto frontal antiguo y ausencia de sefial en el
territorio de la arteria cerebral media y arteria comunicante anterior del lado izquierdo. Panangiografia a cerebral
(E-F-G): reconstitucion de la circulacion del hemisferio izquierdo a expensas de ramas lenticuloestriadas neoformadas y
circulacion colateral.

patrén de Moyamoya un sindrome; por el contratio, si no hay
presencia de enfermedades subyacentes que expliquen su
causa, se rotularfa esta como una enfermedad de Moyamoya
probable. En nifios sucede todo lo contrario, la afectacion
unilateral puede considerarse como enfermedad y no se
enmarcaria como en los adultos como entidad probable
(4,5). En la definicién anterior de EMM, las caracteristicas
mas cruciales de la enfermedad son la localizacién especifica
en el poligono, la oclusién vascular, la afectacion bilateral y
su etiologfa incierta (12,13).

Los hallazgos angiograficos tipicos de la enfermedad
de Moyamoya, la estenosis / oclusion de la ACI distal y
el desarrollo de colaterales basales no son especificos de
la enfermedad. A veces esta vasculopatia se desarrolla en
pacientes con otras enfermedades bien caracterizadas,
saliendo por ende de la denominacién de “enfermedad”.
Hay muchos tipos de enfermedades asociadas a un patrén
vascular de Moyamoya, tales como: la enfermedad arterioes-
clerdtica, enfermedades autoinmunes (lupus eritematoso
sistémico, sindrome antifosfolipido, periarteritis nodosa,
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sindrome de Sjogren), meningitis, neurofibromatosis tipo
1 (NF1), tumores cerebrales, enfermedad de Ghausen,
sindrome de Down, trauma encefalocraneano, irradiacion
cerebral, hipertiroidismo, estenocefalia, sindrome de Turner,
sindrome de Alagille, Noonan y Marfan, esclerosis tuberosa,
enfermedad de Hirschsprung, enfermedad de depésito del
colageno tipo 1, sindrome de Prader Willi, tumor de Wilms,
oxalosis primaria, anemia de células falciformes y de Fan-
coni, esferocitosis, granuloma eosinofilico, deficiencia de
plasmindgeno tipo 2, leptospirosis, deficiencia de piruvato
kinasa, deficiencia de vitamina C, hiperplasia fibromus-
cular, osteogénesis imperfecta, poliquistosis renal, uso de
anticonceptivos orales y uso de drogas de abuso (cocaina,
etc) (1). Muchas de las afecciones asociadas a Moyamoya
son entidades infrecuentes y usualmente sélo una pequefia
fraccién de los pacientes desarrolla sindrome Moyamoya
durante el curso de la enfermedad subyacente.

Hl sindrome de Moyamoya puede afectar a personas de
todas las razas. Los hallazgos angiograficos, asi como los
sintomas, pueden vatiar en un amplio rango, desde crite-
rios imaginolégicos para enfermedad de Moyamoya (pero
con presencia de enfermedad subyacente), hasta aquellos
similares a procesos arterioescleréticos, realce y afectacion
de la vasculatura luego de irradiacién, etc.

En uno de los casos que reportamos, la paciente tenfa
como enfermedad de base una neurofibromatosis tipo 1y
un patrén de Moyamoya en las imagenes realizadas. Creemos
que, compartiendo un fenotipo similar pueden tener una
patogénesis comun en la oclusiéon vascular y el desarrollo
de vasos colaterales. Consideramos que en nuestra paciente,
y probablemente en otros reportados en la literatura, dicho
patrén vascular se deba a la presencia de un fendmeno isqué-
mico crénico dado por la oclusién de los vasos proximales
al poligono de Willis. Esto llevarfa al desarrollo de vasos
adyacentes colaterales en la fase intermedia y anastomosis
transdurales o transéseas entre la cardtida interna y externa
en fases tardias. Todo esto como un mecanismo compen-
satotio en un esfuerzo por suplir de oxigeno y nutrientes a
un cerebro enormemente dependiente. LLas nuevas arterias
llamadas vasos de Moyamoya, atraviesan los ganglios basa-
les y el tdlamo, suministrando un flujo colateral a las areas
distales hipoperfundidas (6,14). En algin momento de la
evolucién, el neosistema vascular se hace incompetente y la
vasculopatia progresa, tal como lo evidencia la clasificacion
de Susuki (tabla 1), a tal punto de hacerse sintomatica.

Neurofibromatosis tipo 1y sindrome de Moyamoya.
La enfermedad de Von Recklinghausen o neurofibromatosis
tipo 1 es un trastorno autosémico dominante, causado por
la pérdida de una linea germinal en un alelo del gen NF1.
Lo caracterizan la aparicién de manchas café con leche,

Tabla 1: Clasificacién de Suzuky (15).

Clasificacion de Suzuky: progresion de hallazgos
vasculares (15).

Grado Definicion

1 Estenosis del apex de Arteria Cardtida Interna (ACI)
usualmente bilateral.

1I Desarrollo de colaterales de moyamoya en la base
del cerebro.

111 Progresion de estenosis de ACI con aumento de
colaterales.

v Desarrollo de colaterales de Arteria Carotida Externa
(ACE).

v Aumento de colaterales de ACE y reduccion de

vasos asociados a moyamoya.

VI Oclusion total de ACI y ausencia de colaterales
asociadas a moyamoya.

neurofibromas cutaneos, efélides axilares, nodulos de Lisch,
displasias 6seas y gliomas del nervio éptico.

Tiene una incidencia de 1 por cada 2500 a 3000 nifios
(16). La presencia de un sindrome de Moyamoya con NF-1
como entidad desencadenante es rara. Aunque la enferme-
dad de Moyamoya ocurre frecuentemente en paises asiaticos,
la mayorfa de descripciones con asociaciéon sindrome de
Moyamoya-NF1 (SMM-NF1) se han realizado en Europay
Estados Unidos (2). Se ha encontrado que uno de los genes
de la enfermedad de Moyamoya familiar se localiza en el
cromosoma 17g25, que estd en estrecha relacion con el gen
de la NF1 situado en 17q11.2 (17). Esto sugiere la posibi-
lidad de alelismo de estos 2 genes (2,18,19), aunque se han
descrito casos con mutaciones de #ovo. La historia natural
de este trastorno es variable. La progresion de la enferme-
dad puede ser lenta con escasos episodios intercurrentes, o
fulminante con un rapido declive neurolégico (19). Estudios
longitudinales evidencian una afectacién contralateral hasta
en un 40 % de los pacientes que inicialmente se presentan
con afectacién unilateral. Algunos estudios indican que el
porcentaje de progresion es alto incluso entre los pacientes
asintomaticos (19,20), otros lo contrario, con probabilidades
relativamente bajas (3,4). Los ictus isquémicos se desarrollan
principalmente en nifios, mientras los eventos hemorragicos
son mas de la poblacién adulta (19). El sangrado puede ser
de localizacion intraventricular, intraparenquimatosa (gene-
ralmente a nivel de los ganglios basales) o subaracnoidea,
este ultimo atribuido ala rotura de las colaterales fragiles que
aparecen conforme progresa la estenosis, o producto de la
ruptura aneurismatica. Estudios patolégicos han puesto de
manifiesto que las arterias afectas no muestran cambios ate-
roscleréticos ni vasculiticos que produzcan la oclusion (20),
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sino que esta se produce por la combinacién de hiperplasia
de células musculares lisas y trombosis intraluminal (3).

NF-1y vasculopatia cerebral. La neurofibromatosis
tipo 1 ocasionalmente causa enfermedad vascular sistémica,
con vasculopatia cetebral vatiable, yendo desde la estenosis/
oclusién hasta la dilatacién aneurismatica, con prevalencias
que varfan desde 2,5 al 6,4 % (21,22). Algunos muestran
estenosis difusa de la ACI en su segmento petroso, esteno-
sis de la ACM distal sin patrén Moyamoya y dilataciones
aneurismaticas (21,23,24). El NF1 es un gen supresor de
tumores que inhibe la progresion del ciclo celular. Ademas,
induce la produccién de neurofibromina, la cual se expresa
en células endoteliales vasculares y células de musculo
liso. La pérdida de NF1 puede evocar una proliferacion
inapropiada de células vasculares endoteliales y de células
del musculo liso que conduce al engrosamiento y estenosis
de la pared vascular (4,25). Aproximadamente el 15 % de
los pacientes con NF-1 tienen un glioma del nervio éptico,
siendo mas frecuente la vasculopatfa cerebral en ellos
(4,21,23). Ademas, los pacientes con NF-1 tienen tres veces
mas riesgo de desarrollar el sindrome de Moyamoya tras la
irradiacion de los tumores cerebrales, incluidos los gliomas
opticos, en comparacién con los pacientes que no reciben
el mismo tratamiento (20).

Lesion cronica vascular secundaria al uso de stents
desviadores de flujo. Los stents desviadores de flujo, intro-
ducidos en el 2007, han ofrecido una nueva alternativa para
el tratamiento de los aneurismas cerebrales, especialmente
aquellos complejos en razén de su gran tamafio o su cuello
ancho, logrando que a través de una malla fina la intima del
vaso afectado se desarrolle de nuevo alo largo del cuello de
la lesién, reconstruyéndolo para excluir al aneurisma de la
circulacion cerebral, teGricamente sin afectar la circulacion
colateral (27), a través de la modificacién de los desajus-
tes hemodinamicos que propician la formacién del saco
aneurismatico; todo esto, al menos tedéricamente, favorece
finalmente la trombosis del aneurisma (28). Sin embargo,
como cualquier intervencion médica, estos dispositivos no
estan exentos de efectos adversos, y uno de estos, objeto
del presente estudio, es la estenosis del vaso en el sitio de
la colocacion del stent. Es asi como la implantacién de un
stent diversor de flujo fue causa de accidente cerebrovas-
cular isquémico en el 2,8 % de los pacientes incluidos en
el ensayo Pipeline for Uncoilable or Failed Anenrysms (29).
Estudios basados en el seguimiento de cohortes de pacientes
en quienes se implanté el dispositivo sugieren que este feno-
meno podtia tratarse de una reaccion de la pared del vaso
a la presencia del cuerpo extrafio, que dicho de paso, carga
con una masa considerable de diversas aleaciones metalicas;

se ha encontrado que se trata de un fenémeno temprano
que ocurre generalmente durante los dos primeros meses
post-implantacién del diversor (30). El factor de riesgo mas
importante asociado al desarrollo de la estenosis en el sitio
de implantacion es la suspension de la terapia antiplaque-
taria, pero es importante tener presente que no ha estable-
cido atun cual es la mejor combinacién de medicamentos,
ni cual deberfa ser la duracion exacta de esta terapia tras la
intervencion para evitar este efecto adverso (31). Diferentes
estudios publicados a la fecha, sugieren que la hiperplasia
endotelial y la estenosis u oclusién secundaria del vaso que
alberga el dispositivo diversor se puede presentar entre
un 10 y un 39 % de los pacientes; no obstante es clara la
necesidad de estudios adicionales que proporcionen mads
evidencia al respecto (31).

Consideramos que un stent desviador de flujo entonces,
puede producir en algunas ocasiones un dafio tal del vaso,
que propicie los fendmenos inflamatorios y de estenosis del
mismo, con la posterior isquemia silente y compensacion
secundaria de una red de vasos de Moyamoya como ocurtié
en los casos presentados.

Enfoque terapéutico del sindrome de Moyamoya.
El tratamiento farmacoldgico o quirdrgico no revierte el
proceso primario de la enfermedad, pero si puede prevenir
eventos cerebrovasculares y mejorar el flujo sanguineo cere-
bral, limitando la neoformacion de pequefios y débiles vasos
colaterales. Vasodilatadores, antiplaquetarios y anticoagulan-
tes se han usado, aunque su eficacia no ha sido claramente
demostrada. En la edad pediatrica, el consenso de expertos
de la Asociacién Americana del Corazén y Stroke (AHA)
recomienda el uso de aspirina (recomendacién 11b, nivel de
evidencia C). Excepto en pacientes con frecuentes eventos
isquémicos a pesar del manejo antiplaquetario y quirtrgico,
los anticoagulantes no son recomendados por el riesgo de
sangrado y la dificultad de mantener niveles terapéuticos
(tecomendacioén clase 111, nivel de evidencia C)(6,32).

El tratamiento quirdrgico. La cirugia de revascula-
rizaciéon es atil en casos seleccionados (recomendacion
clase 1, nivel de evidencia B) (32). Se utilizan dos métodos
quirargicos: directo e indirecto. En la revascularizacion
directa, una rama de la arteria carétida externa (arteria tem-
poral superficial) se anastomosa directamente a una arteria
cortical. La revasculatizacion indirecta es la colocacion del
tejido vascularizado por ramas de la arteria carétida externa
(dura, musculo temporal o la arteria temporal superficial) en
contacto directo con el cerebro, para permitir la neoforma-
ci6én de vasos sanguineos en la corteza cerebral subyacente
(encefaloduroarteriosinangiosis, encefalomioarteriosinan-
glosis, sinangiosis pial y durapexia (6,12,13).
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CONCLUSIONES

Tanto la enfermedad como el sindrome de Moyamoya
tienen un proceso vasculitico similar de base, que ocasiona la
neoformacion de una red de vasos que intentan compensar
las estenosis de los grandes vasos del poligono de Willis. El
patrén de vasos perforantes neoformados debe ser enten-
dido como una respuesta defensiva que protege del dafio
isquémico distal al vaso principal lesionado.

El sindrome de Moyamoya secundario a la implantacién
de stents desviadores de flujo, que podria ser clasificado

como de origen iatrogénico, hasta donde sabemos no ha sido
descrito previamente en la literatura. Faltan aun mas estu-
dios que nos indiquen cual es la evolucién de los pacientes
con stents implantados a largo plazo. Sélo el seguimiento
juicioso de ellos dara cuenta de cémo es la evolucion del
sindrome aqui descrito y cual sera el mejor proceder.
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