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Resumen

La enfermedad de moyamoya y el sindrome de moyamoya se refieren a una vasculopatia
estenooclusiva progresiva en las porciones terminales de las arterias carotidas internas y/o las
partes proximales de las arterias cerebrales media y anterior, con formacién prominente de
arterias colaterales. Puede generar dafos irreversibles en la hemodindmica cerebral debido a la
naturaleza progresiva en los vasos cerebrales afectados. El examen patoldgico no muestra lesiones
aterosclerdticas o inflamatorias y la causa de la estenosis es el sobrecrecimiento de la capa de
musculo liso, con cambios trombdticos. La enfermedad conduce no solo a un grado diferente de
estenosis y oclusiones de las grandes arterias de la parte anterior del poligono de Willis, sino también
al desarrollo de la vasculatura colateral que produce una imagen angiografica tipica, denominada
“nubes de humo” o “humo de cigarrillo”. Se presenta el caso de una paciente de 28 afos de edad,
quien cursa con una clinica insidiosa y un diagndstico clinico e imagenoldgico previo errado; se
le realiza resonancia magnética de cerebro y angiorresonancia compatibles con enfermedad de
moyamoya. Se analizan los hallazgos imagenoldgicos del sindrome en las diferentes modalidades
de estudios radioldgicos.

Summary

Moyamoya disease and moyamoya syndrome refer to a progressive steno-occlusive vasculopathy
in the terminal portions of the bilateral internal carotid arteries and/or the proximal parts of the
middle and anterior cerebral arteries, with prominent formation of collateral arteries. It can generate
irreversible damage to cerebral hemodynamics due to the progressive nature of the affected
cerebral vessels. Pathological examination shows no atherosclerotic or inflammatory lesions and
the cause of the stenosis is overgrowth of the smooth muscle layer, with thrombotic changes.
The disease leads not only to a different degree of stenosis and occlusions of the great arteries in
the anterior part of the circle of Willis, but also to the development of collateral vasculature that
produces a typical angiographic image, termed ‘puffs of smoke’ or ‘cigarette smoke’. We present
the case of a 28-year-old female patient who presents with insidious symptoms and a previous
wrong clinical and imaging diagnosis, in whom a follow-up magnetic resonance of the brain was
performed, in which imaging and angioresonance findings compatible with moyamoya disease
were observed. The imaging findings of the syndrome in the different modalities of radiological
studies are analyzed.

La enfermedad conduce no solo a un grado diferente
de estenosis y oclusiones de las grandes arterias de la
parte anterior del poligono de Willis, sino también al
desarrollo de la vasculatura colateral que produce una
imagen angiografica tipica, denominada “nubes de

Introduccioén

La enfermedad de moyamoya (EMM) y el
sindrome de moyamoya (SMM) se refieren a una
vasculopatia estenooclusiva progresiva en las por-

ciones terminales de las arterias caro6tidas internas y
sus ramas proximales con formacion prominente de
arterias colaterales.

El examen patologico no muestra lesiones ateros-
clerdticas o inflamatorias en los vasos cerebrales afecta-
dos. La causa de la estenosis es el sobrecrecimiento de
la capa de musculo liso, con cambios tromboticos (1).

humo” o “bocanada de humo de cigarro” (2).

Los vasos parenquimatosos colaterales —descritos
como vasos de tipo “moyamoya”— son pequeiios, retor-
cidos y anchos que penetran hacia la base del cerebro, a
lo largo del trayecto de las arterias talamoestriadas y las
arterias lenticuloestriadas. Las anastomosis transescle-
rales se desarrollan entre la arteria temporal superficial
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y la arteria meningea media o la arteria oftalmica y la arteria cerebral
anterior o media, perforando la duramadre. En los vasos de la circula-
cion colateral pueden aparecer cambios tromboticos, que son la causa
de los sintomas isquémicos (3).

Un aumento del flujo sanguineo a través de delgadas paredes co-
laterales durante el estrés, asi como microaneurismas, son las causas
probable de las hemorragias intracraneales.

Todas las modalidades de imagen tienen sus ventajas y desventajas
y pueden desempeiiar un papel en determinadas situaciones.

Los criterios angiograficos para el diagnostico de la enfermedad de
moyamoya se establecieron en 1998. Incluyen estenosis u oclusion de
las partes distales de las arterias carotidas internas intracraneales y las
partes proximales de las arterias anterior y media, asi como vasculatura
colateral en las regiones de la base del cerebro, sin etiologia esclarecida;
en caso de hallazgos bilaterales, el diagnostico se considera seguro.

Los cambios unilaterales se califican como probables. Naturalmen-
te, el examen de tomografia axial computarizada (TAC) es suficiente
para diagnosticar un evento cerebrovascular isquémico o hemorragico
en el curso de la enfermedad. Las areas isquémicas se localizan usual-
mente en los ganglios basales y en la sustancia blanca periventricular y
subcortical. En caso de pacientes con sintomas de eventos isquémicos
transitorios, los resultados de los estudios son negativos.

Las oclusiones o estenosis de grandes vasos intracraneales y la
vasculatura colateral en una TAC de rutina con medio de contraste debe
sugerir la sospecha de la enfermedad, especialmente en individuos jove-
nes. En casos ambiguos esta indicada la realizacién de una resonancia
magnética (RM), que no solo ayuda a establecer el diagnostico, sino
que también permite una mejor evaluacion tipo y tiempo de evolucion
de las lesiones isquémicas (4).

El uso de técnicas de difusion aumenta sustancialmente el valor
diagnostico de los estudios de RM en estos casos. La secuencia FLAIR
también es muy 1til, ya que ayuda a diagnosticar el “signo de la hiedra”,
es decir, un aumento en la sefial a lo largo de las fisuras y circunvolu-
ciones de los hemisferios cerebrales, probablemente como resultado
de la reduccion del flujo cortical. El estudio de RM también es muy
util para visualizar secuelas tardias de ictus previos, es decir, atrofia
cerebral y ensanchamiento del sistema ventricular y de los espacios
liquidos pericerebrales.

Antes de que los examenes angiograficos modernos, angiotomo-
grafia (Angio-TAC) o angiorresonancia (ARM) se introdujeran en una
amplia practica clinica, el diagnostico final de los cambios vasculares
se basaba en la angiografia convencional o la angiografia por sustrac-
cion digital (ASD). En la actualidad, el diagnostico de toda la gama de
cambios vasculares en el curso de la enfermedad se basa principalmente
en la ARM y la TAC, utilizando sistemas multicorte. También hubo
informes unicos sobre el uso de la ecografia Doppler transcraneal. Sin
embargo, este método no tiene mayor relevancia en el diagndstico de
esta enfermedad (5).

Los examenes angiograficos distinguen seis grados de la gravedad
de los cambios vasculares. El primer grado incluye solo estenosis
de la arteria carétida. En el segundo y tercer grados se desarrolla la
vasculatura colateral de tipo moyamoya y aumenta su amplitud. En el
cuarto y quinto grados estos vasos comienzan a desaparecer, y en el
sexto grado, en el que se vuelven invisibles, los vasos colaterales se
ramifican solo de las arterias carotidas externas.
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La evaluacion cuantitativa de los trastornos hemodinamicos de
la circulacion cerebral en el curso de la enfermedad de moyamoya,
evaluados sobre la base de PET, SPECT, TAC de perfusion y RM, es
un tema cuestionado.

Estudios comparativos, incluidos examenes vasculares y de
perfusion, han mostrado correlaciones significativas entre la imagen
angiografica y la perfusion regional. Como la enfermedad afecta nor-
malmente a ambas arterias carotidas internas, y no a la parte posterior
del poligono de Willis arterial, los individuos con enfermedad de
moyamoya experimentan una disminucion del flujo sanguineo frontal
(dominante en condiciones normales), con flujo sanguineo normal o
aumentado en los 16bulos occipitales.

Sobre la base de los estudios de perfusion, también se ha encontrado
que en los nifios con enfermedad de moyamoya hay una disminucion
del flujo sanguineo cerebral (FSC) y un aumento del volumen sanguineo
cerebral (CBYV, por sus iniciales en inglés de cerebral blood volume)
y de la fraccién de extraccion de O, (FEO), mucho mas pronunciados.
que en las poblaciones adultas. Ademas, se informo que la reduccion de
la reserva cerebrovascular (RCV) es mayor en nifios, lo que se evalud
con base en pruebas con acetazolamida o CO,. Estas diferencias pueden
explicar la mayor incidencia de lesiones isquémicas en la poblacion
pediatrica frente a las hemorragias intracraneales, que son mas frecuen-
tes en adultos. Piao et al. encontraron que los pacientes con clinica de
isquemia o con circulacion colateral experimentan aumento del VSC
y disminucion de la RCV, a diferencia del grupo de pacientes sin vas-
culatura colateral bien desarrollada. Por otro lado, Nariai et al. citados
por Tarasow et al., demostraron que en los casos de ictus isquémico o
accidente isquémico transitorio (AIT) se producia un aumento del VSC
y de la FEO, mientras que en los pacientes con hemorragias o AIT no
se producian cambios en los pardmetros de perfusion (6).

Presentacién de caso

Paciente femenina de 28 afios de edad con antecedente de diabetes
mellitus tipo 1, con movimientos involuntarios no estereotipados ni
ritmicos de cinco afios de evolucion, en ambas extremidades superio-
res, de segundos de duracion, que se presentaban con una frecuencia
de 3-4 veces al mes. Asimismo, con episodios de pérdida del tono de
ambas extremidades inferiores de segundos de duracion con frecuencia
de 2 a 3 veces al mes. En atencion por Neurologia, se le realizo una
RM con hallazgo de lesiones de sustancia blanca de area temporal,
occipital, frontal y parietal bilateral, asi como atrofia cerebral de pre-
dominio derecho, con diagnostico de esclerosis multiple; no se inicid
tratamiento. Desde hace cuatro afios presentd disminucidn progresiva
de la agudeza visual hasta la amaurosis bilateral, por lo que se realiz6
RM de cerebro de control en la que se observa encefalomalacia tem-
poroparietooccipital bilateral y frontal izquierda con gliosis periférica
secundaria a evento vascular isquémico cronico en territorio de las
arterias cerebral media, posterior bilateral y anterior izquierda (figura 1);
evento vascular isquémico agudo occipital derecho y parietal izquierdo
y necrosis laminar cortical temporoparietooccipital izquierda (figura 2).
Multiples colaterales con estenosis de la circulacion cerebral anterior,
hallazgos por imagen y angiorresonancia compatibles con enfermedad
de moyamoya (figuras 3 y 4).
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Discusion
Moyamoya es una enfermedad cerebrovascular rara que pue-

Las lesiones vasculares tipicas de la enfermedad de moyamoya

también pueden desarrollarse en individuos infectados por el virus de

de tener graves consecuencias, como eventos cerebrovasculares |, hepatitis C, pacientes con crioglobulinemia, enfermedad de células

(ECV) y hemorragias cerebrales; se ha identificado como una  fyi¢iformes y en individuos sometidos a radioterapia de tumores del

causa importante de ECV en pacientes jovenes. La etiologiade la gyiasma dptico. En aquellos casos en los que se determiné el factor

enfermedad de moyamoya es poco conocida. Se relacionan con  ¢tiol¢gico, se denominaron “sindrome de moyamoya™; sin embargo,

frecuencia los antecedentes genéticos, debido a que hasta en el o |4 mayoria de los pacientes, las lesiones no son causadas por

0 H ., . . . P
15 % de los casos la enfermedad se encuentra en otros miembros ningun factor de riesgo conocido, es decir, se desarrollan en indivi-

de la familia. Estos son muy probablemente los casos de herencia 4,45 sanos, por tanto se clasifican como enfermedad de moyamoya.

multifactorial autosoémica. Se ha identificado como factor de riesgo

la mutacion del gen RNF213 y la asociacion con la enfermedad
de Down (7).

Figura 1. RM axial en secuencia FLAIR ponderada en T2. Areas de encefalomalacia frontotemporoparietooccipital bilateral con gliosis periférica y retraccién
de los ventriculos laterales por pérdida de volumen corticosubcortical secundario a eventos vasculares isquémicos cronicos en territorio de la arteria cerebral
media y posterior bilateral. Alta sefal cortical de predominio frontoparietotemporal izquierdo por necrosis laminar cortical.

Figura 2. RM axial. a) Secuencia de difusion; b) ADC. Area de restriccidn parietal izquierda por evento vascular isquémico agudo (flecha), en territorio de la arteria
cerebral media izquierda. Se observa otra imagen adyacente de baja sefial en difusién y alta sefial en ADC relacionada con infarto crénico (punta de flecha).
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Figura 3. RM axial ponderadas T1con administracion de medio de contraste endovenoso. Mlltiples vasos colaterales (puntas de flechas) en los ganglios basales
y talamo bilateral.

Figura 4. Angio-RM con medio de contraste y reconstruccion MIP. Oclusion de la arteria cerebral media (flecha discontinua) y arteria cerebral posterior bilateral
(punta de flecha) con formacion de vasos colaterales (flechas).
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La enfermedad es mas comun en niflos y adolescentes jovenes.
Se observan dos picos de incidencia en la primera, tercera y cuarta
décadas de la vida. La enfermedad es mas frecuente en mujeres, y la
proporcion de mujeres a hombres con la enfermedad asciende a 1,8:1,
o incluso 4,25:1.

Los sintomas clinicos mas comunes de la enfermedad incluyen:
inicio repentino de hemiplejia, con alteraciones de la sensibilidad y
afasia. También pueden aparecer cefalea, vértigo, convulsiones y mo-
vimientos involuntarios; se han descrito casos de disfuncion cognitiva
o sindrome psicoorganico.

Segtin la clasificacion del Ministerio de Salud del Japén, hay cuatro
formas clinicas de la enfermedad de moyamoya: isquémica, hemorra-
gica, epiléptica y “otras”.

La forma isquémica es mas comun en nifios, mientras que la forma
hemorragica lo es mas en adultos. En nifios, la enfermedad de moyamo-
ya tiene una forma de isquemia transitoria o eventos cerebrovasculares
lacunares, que conducen a retraso mental. En adultos pueden aparecer
hemorragias intracraneales, incluyendo hemorragias subaracnoideas.

El curso clinico de la enfermedad es variable, puede progresar
lentamente, con raros incidentes de isquemia cerebral, mientras que,
en algunos de los casos, hay una progresion rapida con un deterioro
repentino del estado neuroldgico. Los incidentes isquémicos pueden
repetir, especialmente en los primeros afios de la enfermedad. El riesgo
de eventos cerebrovasculares isquémicos repetidos es del 65 % al 82 %
(para lesiones bilaterales). Por otro lado, los accidentes cerebrovasculares
hemorragicos repetidos son bastante comunes: el riesgo de hemorragia
repetida asciende a 30-65 % (6).

Se encuentra una alta tasa de hemorragias cerebrales en pacientes
con moyamoya, lo que destaca la importancia de un diagnostico tem-
prano y una gestion adecuada de la enfermedad.

La cirugia de bypass extracraneal-intracraneal en pacientes con
moyamoya hemorragico ha demostrado que reduce significativamente
la tasa de recurrencia de la hemorragia cerebral y mejora la calidad
de vida de los pacientes. Estos hallazgos apoyan la importancia de la
revascularizacion quirtrgica en el tratamiento de la enfermedad (8).

Conclusién

En la enfermedad y el sindrome de moyamoya, las imagenes
radioldgicas juegan un papel importante, pues permiten determinar el
diagnostico, asi como las complicaciones y la etapa del padecimiento;
por ende, es transcendental tener presentes los sintomas y signos clini-
cos, asi como los hallazgos radioldgicos en esta condicion.
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