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Resumen 

Mujer de 46 años que ingreso por cefalea súbita, hemiparesia 
izquierda y disartria, con tomografía axial computarizada 
cerebral simple que mostró hemorragia frontoparietal derecha 
drenada a ventrículos y arteriografía con patrón Moyamoya. 
Reingreso 3 meses después con deterioro del estado de 
consciencia y tomografía axial computarizada cerebral simple 
que mostró hemorragia intraparenquimatosa temporoparietal 
izquierda con extensión intraventricular y desviación de la 
línea media, se manejo en Unidad de Cuidados Intensivos 
con traqueostomía y gastrostomía, presentó neumonía y sepsis 
nosocomial, finalmente falleció en la Unidad de Cuidados 
Intensivos. 

Palabras claves: Enfermedad cerebrovascular; Moyamoya; 
hemorragia intracerebral; Artereopatía 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.

Introducción

La enfermedad de Moyamoya es una causa rara de eventos 
cerebrovasculares tanto isquémicos como hemorrágicos. 
Presenta una mayor incidencia en países asiáticos, entre ellos 
Japón, 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 presentación, uno entre los 5 y 
9 años y otro entre los 45 y 49 años, con un ligero predominio 
en mujeres sobre hombres (1). 
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Se desconoce su etiología, pero existe un componente 
familiar que da cuenta hasta del 15% de las causas. Entre otras 
hipótesis se postula el papel de proteínas que intervienen en la 
angiogénesis, moléculas de adhesión y proteínas de la matriz 
extracelular. 

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

Caso Clínico
Mujer de 46 años que ingresa con cuadro clínico consistente 
en cefalea intensa de aparición súbita, hemiparesia izquierda, 
disartria y relajación de esfínter vesical. Antecedentes 
personales: obesidad, coledocolitiasis y pancreatitis. 
Antecedentes quirúrgicos: colecistectomía. En la revisión 
por sistemas no se encontró sintomatología previa. En el 
examen físico al ingreso se encontró: presión arterial: 135/66 

mmHg; frecuencia cardíaca: 74 latidos/min; frecuencia 
respiratoria: 18 respiraciones/min; afebril, saturación de 
oxígeno: 93% sin oxígeno suplementario. La paciente estaba 
somnolienta, orientada en tiempo, persona y espacio. A la 
evaluación cardiopulmonar no se encontraron alteraciones. 
En el examen neurológico se observó 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 físico. 

Se solicitó tomografía cerebral simple (TAC) (Figura 1 A, B y 
C), se inició manejo en unidad de cuidados intensivos (UCI) 
y ante hallazgos de la TAC, se solicitó arteriografía cerebral 
(Figura 2A-D). 

La paciente presentó mejoría progresiva de su fuerza, el 
servicio de neurocirugía dio salida con manejo médico, 
rehabilitación y control por consulta externa. La paciente 
egresó 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 ventrículo lateral 
derecho.

Figura 2. Angiografía cerebral primer ingreso hospitalario. Arteria carótida (AC) interna derecha vista lateral (A) y AP (B). Arteria 
carótida interna izquierda vista lateral (C) y AP (D). Angiografía cerebral de 4 vasos que muestra obstrucción supraclinoidea de 
AC interna derecha (A y B) y de porción supraclinoidea de AC interna izquierda (C y D) con múltiples pequeños vasos colaterales 
formando una gran red de circulación colateral en forma de nube de humo.
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Reingresó 3 meses después, traída por su familia, la cual la encontró en el piso de su habitación, sin respuesta verbal ni motora. Al 
ingreso a urgencias se encontraba estuporosa, con los siguientes signos vitales: presión arterial: 155/72 mmHg; frecuencia cardíaca: 
67 latidos/min; frecuencia respiratoria: 19 respiraciones/min, afebril y saturación de oxígeno: 94%. Al examen neurológico: Escala 
de Coma de Glasgow: 6/15, anisocoria reactiva, con rigidez de descerebración y presencia de signo de Babinski bilateral. Se realizó 
intubación orotraqueal, se solicitó TAC cerebral simple (Figura 3 A y B) en la cual se encontró gran hematoma parenquimatoso 
frontoparietal izquierdo con extensión intraventricular, edema cerebral y herniación transfalcina a la derecha.

Figura 3. TAC cerebral simple segunda hospitalización.

El servicio de neurocirugía solicitó de nuevo arteriografía cerebral (Figura 4), la cual reportó oclusión bilateral de arteria carótida 
interna en la región supraclinoidea, con presencia de múltiples colaterales basales y del territorio vertebrobasilar, confiriendo 
aspecto en “nube de humo”, compatible con vasculopatía Moyamoya. 

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

Presentó neumonía asociada a ventilador por Streptococcus pneumoniae resistente, sepsis por bacterias Gram negativas, falleciendo 
en la UCI. 

Discusión

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

Presenta una mayor incidencia y prevalencia en países 
asiáticos. En Japón 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 encontró 
una incidencia de 0,086 casos por cada 100.000 habitantes. 
Entre los diferentes grupos étnicos encontrados en el estudio, 
se reportó una incidencia de 0,28 en asiáticos, 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 relación mujer: hombre de 2,18:1; presenta dos picos 
de presentación, entre los 5 y 9 años y entre los 45 y 49 años 
(4). 

La etiología se desconoce aún, pero la investigación se ha 
centrado en tres escenarios para explicar la patogénesis: 1. 
El estudio histológico de los tejidos afectados, 2. Estudios de 
asociación genética y 3. Angiogénesis y proteínas de la matriz 
extracelular (2). 

En los estudios histológicos se han encontrado varias 
alteraciones estructurales en las capas de las arterias carótidas: 
engrosamiento fibrocelular de la capa intima que es secundario 
a proliferación de células de músculo liso; irregularidades 
de la lámina elástica interna y adelgazamiento de la túnica 
media arterial. Adicionalmente se ha descrito la formación 
de una fina red de vasos (vasos Moyamoya) y de anastomosis 
transdurales que se producen por la proliferación de la capa 
intima y por la angiogénesis incrementada (7). 

Estos eventos histológicos se relacionan con tres eventos 
moleculares: el primero es la activación de la vía de la 
apoptosis dependiente de la c-aspasa 3; el segundo es el 
estímulo angiogénico del Factor de Crecimiento Fibroblástico 
básico (b-FGF) el cual induce la proliferación celular (células 
endoteliales, de músculo liso y fibroblastos); el tercer evento 
es el incremento de la expresión del factor de crecimiento 
del hepatocito en el músculo liso vascular que promueve 
el engrosamiento de la capa intima y la migración de estas 
células a dicha capa en las terminaciones carotídeas (5,7). 

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

Las manifestaciones clínicas son diferentes en niños 
y en adultos. En los primeros son más comunes los 
accidentes isquémicos transitorios (AIT) y los accidentes 
cerebrovasculares (ACV) isquémicos, mientras que en los 
segundos es más común los ACV hemorrágicos, aunque 
también se describen AIT y ACV isquémicos (7). Se han 
descrito síntomas como cefalea, disartria, afasia, hemiparesia, 
síncope, paraparesia, síntomas visuales, movimientos 
involuntarios, convulsiones y alteraciones cognitivas (6,7).

Los vasos Moyamoya son una red de neovascularización 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 
difíciles de visualizar por medio de angiografía) los cuales 
al someterse a estrés hemodinámico se pueden romper 
produciendo sangrados a nivel de ganglios basales, tálamo, 
región periventricular y espacio subaracnoideo (7,9).

Se debe diferenciar entre enfermedad de Moyamoya y 
síndrome Moyamoya. La enfermedad de Moyamoya hace 
referencia a las formas idiopáticas con alteraciones bilaterales 
y el síndrome Moyamoya es cuando hay compromiso 

unilateral y generalmente asociado a varias condiciones 
como arteriosclerosis, síndrome Down, radiación craneal 
terapéutica, anemia de células falciformes, neurofibromatosis 
tipo 1 e hipertiroidismo (2). 

En 1997 se desarrolló en Japón la guía para el diagnóstico y 
tratamiento de esta entidad, en la cual se define la enfermedad 
de Moyamoya en su forma idiopática según los siguientes 
criterios: 

•	 Estenosis u oclusión de la parte terminal de la arteria 
carótida interna y parte proximal de las arterias 
cerebral anterior y media demostrado por angiografía 
convencional o por resonancia magnética.

•	 Presencia de una red vascular anormal en las cercanías 
de las lesiones estenóticas u oclusivas. 

•	 Los hallazgos deben ser bilaterales. 
•	 Se deben excluir otras entidades como arterioesclerosis, 

enfermedades autoinmunes, meningitis, neoplasias 
cerebrales, síndrome Down, Neurofibromatosis tipo 1, 
trauma encéfalo craneano e irradiación craneal entre 
otros (10). 

Por medio de imágenes de tomografía o resonancia se puede 
demostrar el compromiso hemorrágico o isquémico, siendo 
la resonancia más sensible para detectar infartos agudos (6). 

La angiografía continua siendo el estándar de oro para 
diagnóstico. La angiografía por resonancia puede demostrar 
también las lesiones vasculares con sensibilidad de 92% y 
especificidad de 100% (11,12) si se compara con la angiografía 
convencional. La angiografía por tomografía multicorte es 
un método alternativo a la angiografía por resonancia en el 
diagnóstico y evaluación de la enfermedad, permitiendo de 
forma rápida la valoración especialmente en los niños 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 progresión de la enfermedad. El manejo 
se ha basado en terapia médica y tratamiento quirúrgico. 
Se ha recurrido a la terapia médica utilizando esteroides, 
vasodilatadores y anticoagulantes sin mostrar efectividad en 
prevenir la progresión (12). 

Dos modalidades de tratamiento médico se han indicado: 
acido acetilsalicílico para la prevención de síntomas 
secundarios a la formación de microtrombos en los sitios de 
estenosis y bloqueadores de canales de calcio usados en caso 
de cefalea de difícil 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 quirúrgico el objetivo 
es realizar un puente entre la circulación extra craneal e 
intracraneal con el fin de crear vías colaterales y de disminuir 
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el estrés hemodinámico a los vasos y por consiguiente la 
formación de vasos de neovascularización (Moyamoya) 
(9,14). 

Desde su descripción en 1957, han sido muchas las 
investigaciones que se vienen realizando en diferentes 
campos con el fin de entender la etiología de la enfermedad, 
su historia natural, las mejores técnicas de imágenes 
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 
características angiográficas relatadas ya que su diagnóstico 
es eminentemente imagenológico. 
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