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Resumen

Mujer de 46 afios que ingreso por cefalea sibita, hemiparesia
izquierda y disartria, con tomografia axial computarizada
cerebral simple que mostré hemorragia frontoparietal derecha
drenada a ventriculos y arteriografia con patron Moyamoya.
Reingreso 3 meses después con deterioro del estado de
consciencia y tomografia axial computarizada cerebral simple
que mostré hemorragia intraparenquimatosa temporoparietal
izquierda con extension intraventricular y desviacion de la
linea media, se manejo en Unidad de Cuidados Intensivos
con traqueostomia y gastrostomia, presentd neumonia y sepsis
nosocomial, finalmente fallecio en la Unidad de Cuidados
Intensivos.

Palabras claves: Enfermedad cerebrovascular; Moyamoya;
hemorragia intracerebral; Artereopatia Oclusiva Intracraneal

Progresiva; Colombia.

Moyamoya disease: Case report and review of literature

Abstract

Woman of 46 years old that income for left hemiplegia
and dysarthria, with brain computed tomography showed
right frontoparietal hemorrhage drained ventricles and
arteriography with Moyamoya pattern. Readmission 3 months
later with deterioration of consciousness and brain computed
tomography showed temporoparietal intracerebral hemorrhage
with intraventricular extension and deviation from the midline,
was managed with tracheostomy and gastrostomy, presented
nosocomial pneumonia and sepsis, finally, after 15 days of
hospitalization she died at the intensive care unit.

Key Words: Cerebrovascular disease; Moyamoya; intracerebral

hemorrhage; Progressive Intracranial Occlusive Arteropathy;
Colombia.

Introduccion

La enfermedad de Moyamoya es una causa rara de eventos
cerebrovasculares tanto isquémicos como hemorragicos.
Presenta una mayor incidencia en paises asidticos, entre ellos
Japon, donde alcanza una tasa de incidencia de 0,94 casos por
cada 100.000 habitantes y una prevalencia de 10,5 por 100.000
habitantes. 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 hombres (1).
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Se desconoce su etiologia, pero existe un componente
familiar que da cuenta hasta del 15% de las causas. Entre otras
hipétesis se postula el papel de proteinas que intervienen en la
angiogénesis, moléculas de adhesion y proteinas de la matriz
extracelular.

Se puede presentar tanto como un evento isquémico como
hemorragico. El estandar de oro para el diagndstico es la
angiografia cerebral convencional, aunque otras modalidades
de imagen se han utilizado como la resonancia nuclear
y la tomografia multicorte (2). Dado lo infrecuente de la
enfermedad de Moyamoya, se presenta el siguiente caso.

Caso Clinico

Mujer de 46 afios que ingresa con cuadro clinico consistente
en cefalea intensa de aparicion stbita, hemiparesia izquierda,
disartria y relajacion de esfinter vesical. Antecedentes
personales: obesidad, coledocolitiasis y pancreatitis.
Antecedentes quirurgicos: colecistectomia. En la revision
por sistemas no se encontré sintomatologia previa. En el
examen fisico al ingreso se encontrd: presion arterial: 135/66
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mmHg; frecuencia cardiaca: 74 latidos/min; frecuencia
respiratoria: 18 respiraciones/min; afebril, saturacién de
oxigeno: 93% sin oxigeno suplementario. La paciente estaba
somnolienta, orientada en tiempo, persona y espacio. A la
evaluacion cardiopulmonar no se encontraron alteraciones.
En el examen neuroldgico se observo hemiparesia izquierda,
fuerza muscular 2/5 en hemicuerpo izquierdo y 5/5 en
hemicuerpo derecho, signo de Babinski izquierdo positivo,
reflejos osteotendinosos: 2/4 en hemicuerpo izquierdo y 1/4
en hemicuerpo derecho. Sin otros hallazgos al examen fisico.

Se solicité tomografia cerebral simple (TAC) (Figura 1 A, By
C), se inicié manejo en unidad de cuidados intensivos (UCI)
y ante hallazgos de la TAC, se solicité arteriografia cerebral
(Figura 2A-D).

La paciente presentd mejoria progresiva de su fuerza, el
servicio de neurocirugia dio salida con manejo médico,
rehabilitacion y control por consulta externa. La paciente
egresé con hemiparesia izquierda, fuerza muscular 4/5 en
hemicuerpo izquierdo y 5/5 en hemicuerpo derecho.

Figura 1. TAC cerebral simple con hemorragia intraparenquimatosa a nivel frontotemporal derecho con drenaje a ventriculo lateral

derecho.

Figura 2. Angiografia cerebral primer ingreso hospitalario. Arteria carétida (AC) interna derecha vista lateral (A) y AP (B). Arteria
cardtida interna izquierda vista lateral (C) y AP (D). Angiografia cerebral de 4 vasos que muestra obstruccion supraclinoidea de
AC interna derecha (A y B) y de porcién supraclinoidea de AC interna izquierda (C y D) con multiples pequefios vasos colaterales
formando una gran red de circulacion colateral en forma de nube de humo.
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Reingresd 3 meses después, traida por su familia, la cual la encontro en el piso de su habitacion, sin respuesta verbal ni motora. Al
ingreso a urgencias se encontraba estuporosa, con los siguientes signos vitales: presion arterial: 155/72 mmHg; frecuencia cardiaca:
67 latidos/min; frecuencia respiratoria: 19 respiraciones/min, afebril y saturacién de oxigeno: 94%. Al examen neurolégico: Escala
de Coma de Glasgow: 6/15, anisocoria reactiva, con rigidez de descerebracion y presencia de signo de Babinski bilateral. Se realizé
intubacion orotraqueal, se solicité TAC cerebral simple (Figura 3 A y B) en la cual se encontrd gran hematoma parenquimatoso
frontoparietal izquierdo con extension intraventricular, edema cerebral y herniacion transfalcina a la derecha.

A B

Figura 3. TAC cerebral simple segunda hospitalizacion.

El servicio de neurocirugia solicité de nuevo arteriografia cerebral (Figura 4), la cual reporté oclusion bilateral de arteria cardtida
interna en la region supraclinoidea, con presencia de multiples colaterales basales y del territorio vertebrobasilar, confiriendo
aspecto en “nube de humo’, compatible con vasculopatia Moyamoya.

Figura 4. Angiografia cerebral reingreso. Paciente con enfermedad de Moyamoya. Arteria cardtida interna derecha vista lateral
(A) y AP (B). Arteria carétida interna izquierda vista lateral (C) y AP (D). Poligono de Willis (E). Se evidencia oclusion bilateral de
arteria cardtida interna en la region supraclinoidea, con presencia de multiples colaterales basales, confiriendo aspecto en “nube de
humo”.

Presenté neumonia asociada a ventilador por Streptococcus pneumoniae resistente, sepsis por bacterias Gram negativas, falleciendo
enla UCL

Discusion

La enfermedad de Moyamoya fue descrita desde el afio 1957
por Takeuchi y Shimizu como una “hipoplasia bilateral de la
arteria carétida interna” En 1969 Suzuki y Takaku utilizan
la expresion “Moyamoya” que en japonés significa “nube de
humo” para describir la apariencia angiografica dada por la
red de vasos de neo vascularizacion (1).

Presenta una mayor incidencia y prevalencia en paises
asiaticos. En Japon la incidencia va de 0,35 a 0,94 casos por
cada 100.000 habitantes y la prevalencia de 3,2 a 10,5 casos

por cada 100.000 habitantes, de acuerdo a las diferentes series
publicadas (3-6).

Un estudio realizado en Estados Unidos de América encontré
una incidencia de 0,086 casos por cada 100.000 habitantes.
Entre los diferentes grupos étnicos encontrados en el estudio,
se reportd una incidencia de 0,28 en asidticos, 0,13 para
afroamericanos, 0,06 en blancos y 0,03 en hispanos (3).
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La incidencia reportada es mayor en mujeres que en hombres,
con una relacion mujer: hombre de 2,18:1; presenta dos picos
de presentacion, entre los 5 y 9 ainos y entre los 45 y 49 afos

(4).

La etiologia se desconoce atn, pero la investigaciéon se ha
centrado en tres escenarios para explicar la patogénesis: 1.
El estudio histolégico de los tejidos afectados, 2. Estudios de
asociacion genética y 3. Angiogénesis y proteinas de la matriz
extracelular (2).

En los estudios histoldgicos se han encontrado varias
alteraciones estructurales en las capas de las arterias carétidas:
engrosamiento fibrocelular dela capa intima que es secundario
a proliferaciéon de células de musculo liso; irregularidades
de la ldmina eldstica interna y adelgazamiento de la tunica
media arterial. Adicionalmente se ha descrito la formacién
de una fina red de vasos (vasos Moyamoya) y de anastomosis
transdurales que se producen por la proliferacion de la capa
intima y por la angiogénesis incrementada (7).

Estos eventos histoldgicos se relacionan con tres eventos
moleculares: el primero es la activacién de la via de la
apoptosis dependiente de la c-aspasa 3; el segundo es el
estimulo angiogénico del Factor de Crecimiento Fibroblastico
basico (b-FGF) el cual induce la proliferacion celular (células
endoteliales, de musculo liso y fibroblastos); el tercer evento
es el incremento de la expresion del factor de crecimiento
del hepatocito en el musculo liso vascular que promueve
el engrosamiento de la capa intima y la migraciéon de estas
células a dicha capa en las terminaciones carotideas (5,7).

Existe una forma familiar de la enfermedad que tiene un
patréon de herencia autosémico dominante con penetrancia
incompleta y da cuenta del 15% de los casos (8).

Las manifestaciones clinicas son diferentes en ninos
y en adultos. En los primeros son mads comunes los
accidentes isquémicos transitorios (AIT) y los accidentes
cerebrovasculares (ACV) isquémicos, mientras que en los
segundos es mas comin los ACV hemorragicos, aunque
también se describen AIT y ACV isquémicos (7). Se han
descrito sintomas como cefalea, disartria, afasia, hemiparesia,
sincope, paraparesia, sintomas visuales, movimientos
involuntarios, convulsiones y alteraciones cognitivas (6,7).

Los vasos Moyamoya son una red de neovascularizacion que
se encuentra dilatada para compensar la isquemia generada
por los cambios esteno-oclusivos. Por las alteraciones en
las capas arteriales, se forman microaneurismas (que son
dificiles de visualizar por medio de angiografia) los cuales
al someterse a estrés hemodindmico se pueden romper
produciendo sangrados a nivel de ganglios basales, tdlamo,
region periventricular y espacio subaracnoideo (7,9).

Se debe diferenciar entre enfermedad de Moyamoya y
sindrome Moyamoya. La enfermedad de Moyamoya hace
referencia a las formas idiopaticas con alteraciones bilaterales
y el sindrome Moyamoya es cuando hay compromiso
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unilateral y generalmente asociado a varias condiciones
como arteriosclerosis, sindrome Down, radiacidén craneal
terapéutica, anemia de células falciformes, neurofibromatosis
tipo 1 e hipertiroidismo (2).

En 1997 se desarrolld en Japén la guia para el diagndstico y
tratamiento de esta entidad, en la cual se define la enfermedad
de Moyamoya en su forma idiopatica segin los siguientes
criterios:

o Estenosis u oclusion de la parte terminal de la arteria
carftida interna y parte proximal de las arterias
cerebral anterior y media demostrado por angiografia
convencional o por resonancia magnética.

e  Presencia de una red vascular anormal en las cercanias
de las lesiones estenoticas u oclusivas.

o Los hallazgos deben ser bilaterales.

. Se deben excluir otras entidades como arterioesclerosis,
enfermedades autoinmunes, meningitis, neoplasias
cerebrales, sindrome Down, Neurofibromatosis tipo 1,
trauma encéfalo craneano e irradiacién craneal entre
otros (10).

Por medio de imagenes de tomografia o resonancia se puede
demostrar el compromiso hemorragico o isquémico, siendo
la resonancia mas sensible para detectar infartos agudos (6).

La angiografia continua siendo el estindar de oro para
diagnostico. La angiografia por resonancia puede demostrar
también las lesiones vasculares con sensibilidad de 92% vy
especificidad de 100% (11,12) si se compara con la angiografia
convencional. La angiografia por tomografia multicorte es
un método alternativo a la angiografia por resonancia en el
diagnostico y evaluacion de la enfermedad, permitiendo de
forma rapida la valoracién especialmente en los nifios y en
pacientes en la sala de urgencias (11).

La enfermedad de Moyamoya tiende a ser progresiva hasta en
un 20% de los casos (13). No existe un tratamiento efectivo
que detenga la progresion de la enfermedad. El manejo
se ha basado en terapia médica y tratamiento quirdrgico.
Se ha recurrido a la terapia médica utilizando esteroides,
vasodilatadores y anticoagulantes sin mostrar efectividad en
prevenir la progresion (12).

Dos modalidades de tratamiento médico se han indicado:
acido acetilsalicilico para la prevencion de sintomas
secundarios a la formacién de microtrombos en los sitios de
estenosis y bloqueadores de canales de calcio usados en caso
de cefalea de dificil control.

Adicionalmente se ha encontrado que los bloqueadores
de canales de calcio pueden ser efectivos en reducir tanto
la frecuencia como la severidad de eventos isquémicos
transitorios (5).

Cuando se recurre al tratamiento quirurgico el objetivo
es realizar un puente entre la circulacién extra craneal e
intracraneal con el fin de crear vias colaterales y de disminuir
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el estrés hemodinamico a los vasos y por consiguiente la
formacion de vasos de neovascularizacion (Moyamoya)
(9,14).

Desde su descripcion en 1957, han sido muchas las
investigaciones que se vienen realizando en diferentes
campos con el fin de entender la etiologia de la enfermedad,
su historia natural, las mejores técnicas de imdgenes
diagnosticas y las diferentes aproximaciones terapéuticas.
Aunque es una entidad poco descrita en nuestro medio (15),
se debe sospechar en cierto grupo de pacientes y buscar las
caracteristicas angiograficas relatadas ya que su diagndstico
es eminentemente imagenoldgico.

Contflicto de intereses:
Los autores declaran no tener conflicto de intereses.

Referencias

1. Kuroda S, Hashimoto N, Yoshimoto T, Iwasaki Y.
Radiological Findings, Clinical Course, and Outcome
in Asymptomatic Moyamoya Disease: Results of
Multicenter Survey in Japan. Stroke 2007;38(5):1430-
1435.

2. Scott RM, Smith ER. Moyamoya disease and Moyamoya
syndrome. N Engl ] Med 2009;360(12):1226-1237.

3. Kuriyama S, Kusaka Y, Fujimura M, Wakai K, Tamakoshi
A, Hashimoto S, TsujiI, Inaba Y, Yoshimoto T. Prevalence
and Clinicoepidemiological Features of Moyamoya
Disease in Japan: Findings from a Nationwide
Epidemiological Survey. Stroke 2008;39(1):42-47.

4. Baba T, Houkin K, Kuroda S. Novel epidemiological
features of Moyamoya disease. ] Neurol Neurosurg
Psychiatry 2008;79(8):900-904.

5. ChaKC, Hong SC. The News on Moyamoya Disease. Kor
] Cerebrovascular Surgery 2011;13(2):59-65.

6. Uchino K, Johnston SC, Becker KJ, Tirschwell DL.
Moyamoya disease in Washington State and California.
Neurology 2005;65(6):956-958.

7. Kuroda S, Houkin K. Moyamoya disease: current
concepts and future perspectives. Lancet Neurol
2008;7(11):1056-1066.

8. Kamada FE Aoki Y, Narisawa A, Abe Y, Komatsuzaki S,
Kikuchi A, Kanno J, Niihori T, Ono M, Ishii N, Owada
Y, Fujimura M, Mashimo Y, Suzuki Y, Hata A, Tsuchiya
S, Tominaga T, Matsubara Y, Kure S. A genome-
wide association study identifies RNF213 as the first
Moyamoya disease gene. ] Hum Genet 2011;56(1):34-40.

9. Kiyohiro H, Hiroyasu K, Hiroshi A, Akihiro T, Satoshi
K. Surgical Therapy for Adult Moyamoya Disease: Can
Surgical Revascularization Prevent the Recurrence of
Intracerebral Hemorrhage? Stroke 1996;27(8):1342-
1346.

10. Fukui M. Guidelines for the diagnosis and treatment of
spontaneous occlusion of the circle of Willis (‘Moyamoya’
disease). Research Committee on Spontaneous
Occlusion of the Circle of Willis (Moyamoya Disease) of
the Ministry of Health and Welfare, Japan. Clin Neurol
Neurosurg 1997;99(Suppl 2):S238-5240.

11. Sugino T, Mikami T, Ohtaki S, Hirano T, Iihoshi S,

12.

13.

14.

15.

Houkin K, Mikuni N. Assessment of Moyamoya Disease
Using Multidetector Row Computed Tomography. ]
Stroke Cerebrovasc Dis 2012 (articulo en prensa).

Rhee JW, Zurres MN. Moyamoya Disease and Surgical
Intervention. Curr Neurol Neurosci Rep 2011;11(2):179-
186.

Kuroda S, Ishikawa T, Houkin K, Nanba R, Hokari M,
Iwasaki Y. Incidence and clinical features of disease
progression in adult Moyamoya disease. Stroke
2005;36(10):2148-2153.

Pandey P, Steinberg GK. Neurosurgical advances
in the treatment of Moyamoya disease. Stroke
2011;42(11):3304-3310.

Alcala-Cerra GA, Moscote-Salazar LR, Barrios RS, Nifio-
Hernandez LM, Gutiérrez Paternina JJ. Non-aneurysmal
subarachnoid hemorrhage as presentation of moyamoya
disease in an adult. Surg Neurol Int 2011;2:80.

Revista Médica de Risaralda

Vol 18 N°2 Diciembre de 2012



