CASO CLIiNICO

Enfermedad de moyamoya. Presentacion de un caso
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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de moyamoya es un desorden cere-
brovascular idiopdtico no aterosclerético, no inflamatorio y no
amiloide poco cemmm, caracterizado por estenosis v oclusion
progresiva de la arteria cardtida interna y de sus ramas, con
desarrollo del tipico patron en humo de cigarrillo debido a la
neoformacion de finos vasos colaterales. S mayor incidencia es en
paises asidticos v afecta principalmente a mujeres. El objetivo es
describir las caracteristicas de un caso clinico, su abordaje diag-
nostico y terapéutico.

Caso clinico: Hombre de 43 aiios de edad con antecedente de
cefalea cronica, quien desarrollé hemorragia subaracnoidea con
crisis tonico-clonicas. Se solicitaron exdmenes innmnoldgicos,
angiogrdficos, de angiorresonancia v Doppler transcraneal, los
cuales revelaron estenosis bilateral de la cardtida interna y de
algunas de sus ramnas.

Discusion: El prondstico es malo cuando la enfermedad se desa-
rrolla a menor edad. El tratamiento conservador puede no ser de
ncha utilidad a largo plazo, por lo cual los pacientes deben ser
valorados para cirugia. Se recomienda el Doppler transcraneal
conto abordaje diagndstico.
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Introduccion

L a enfermedad de moyamoya es un desorden cerebro-
vascular idiopatico no aterosclerdtico, no inflamatorio y
no amiloide poco comun, caracterizado por estenosis y oclu-
sién cronica progresiva de la arteria carotida interna supracli-
noidea y de sus ramas principales dentro del poligono de
Willis, como las arterias cerebrales media y anterior,'? lo que
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Baclkground: Moyamoya disease is a rare idiopathic non-
atherosclerotic, non-inflammatory and non-amyloid cerebro-
vasculardisease characterized by stenosis andprogressive occlusion
of the internal carotid artery and its branches. Upon panan-
giography, this abnormality is tipically visualized as a cigarette
sinoke-like pattern due to formation of new collateral vessels. The
highest incidence occurs in Asia, principally affecting women. This
case report describes the characteristics of these patients and the
way to diagnose and treat then.

Clinical case: A 43-year-old manwith a history of chronic headache,
subarachnoid hemorrhage and tonic clonic seizures; hecaiise of his
age he was programmed to the young patient study protocol and so
he underwent some studies like angiography, angiographic
resonance and transcranial Doppler, these exams revealed a
bilateral stenosis of the internal carotid arteries and its branches.
Discussion: The prognosis of these patients is nnfavorable when
the disease begins in childhood. Since conservative treatment may
not be long-term useful, surgery should be considered in patients
with Moyamoya disease. The use of transcranial Doppler is
recommended in patients with these clinical features as an initial
diagnostic exam.

Key words:
Moyamoya disease, angiography, internal
carotid, headache, transcranial Doppler,

subarachnoid hemorrhage

causa la formacion de una fina red colateral de vasos en la
base del cerebro caracteristicos de esta patologia.? Aunque
generalmente el compromiso vascular es bilateral se han
identificado casos con afectacion unilateral, tanto en nifios
como en adultos, con progresiéon a enfermedad bilateral.*

A continuacion se presenta un caso clinico que corres-
ponde a enfermedad de moyamoya cuya primera manifes-
tacion fue hemorragia subaracnoidea.

*Correspondencia y solicitud de sobretiros: Rogelio Dominguez-Moreno. Paris 21-C, Col. Nueva Mina Norte, 96734 Minatitian, Veracruz, México.
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Caso clinico

Hombre de 43 afios de edad que ingreso al Hospital Regional
“Dr. Valentin Gémez Farias” en Coatzacoalcos, Veracruz, por
vémito, crisis tonico-clonicas generalizadas y estupor. Como
antecedente presentaba cefalea biparietal de dos afos de
evolucion. El resto de los antecedentes sin importancia.

A la exploracion fisica se observé estupor, agitacion
psicomotriz, hemiparesia izquierda 3/5, desviacién de la
mirada conjugada a la derecha, Brudzinski izquierdo, Glas-
gow 8, tensién arterial de 160/110 mm Hg, frecuencia
cardiaca de 82 latidos por minuto, frecuencia respiratoria de
22 por minuto, afebril, saturacion de oxigeno de 97 %,
pupilas midriaticas, reflejo fotomotor disminuido, Hunt y
Hess de IV y el resto normal. Los estudios de laboratorio
mostraron glucemia de 346 mg/dl, colesterol de 171 mg/dl,
hemoglobina de 14.4 g/dl, 307 000 plaguetas/mm?; el resto
sin alteraciones. Factor reumatoide, antiestreptolisinas, cé-
lulas LE y anticuerpos antinucleares negativos.

Una tomografia axial mostré hemorragia subaracnoidea
Fisher I1l. En la panangiografia se observé estenosis bilate-
ral de las arterias carétidas internas, especialmente la dere-
cha (Figura 1), asi como aumento del flujo colateral por la
circulacion posterior y el patrén “en humo de cigarro” carac-
teristico de los vasos de moyamoya en la base del craneo
(Figura 2). En la angiorresonancia se apreciaron segmentos
irregulares de las arterias carotidas internas y circulacion
posterior tortuosa.

El Doppler transcraneal realizado un afio después de la
hemorragia subaracnoidea mostré estenosis de la arteria
cerebral media derecha, con flujo colateral de las arterias

Figura 1. Panangiografia, proyeccion paracarétida: esteno-
sis grave de la carotida interna derecha en todo el segmento
cervical posterior a la bifurcacion (flecha).
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oftédlmica y vertebral ipsolaterales, asi como estenosis de la
arteria cerebral anterior izquierda. Se observé aumento del
flujo de la circulacion posterior como circulacién colateral
compensatoria a la estenosis de la circulacion anterior
(Figura 3). Con los datos anteriores se establecio el diagnés-
tico de enfermedad de moyamoya.

Las crisis convulsivas se manejaron con fenitoina y
benzodiacepinas, se utilizo furosemide, manitol, nimodipino,
dexametasona y medidas generales. El paciente fue referido
a neurocirugia, donde presento resangrado. Después de 59
dias de estancia hospitalaria fue egresado con buen estado
neuroldgico. Al momento de este informe se encontraba
asintomatico, bajo tratamiento con anticonvulsivos y en
espera de valoracioén para realizar cirugia de revasculariza-
cion.

Discusion

La primera descripcion de la enfermedad fue realizada en
Japén en 1957 por Takeuchi y Shimizu,5 sin embargo, fue
nombrada hasta 1969 por Suzukiy Takaku como enfermedad
de moyamoya debido a la microcirculacion aberrante com-
pensatoriay su parecido en la angiografia al humo de cigarro.®

La enfermedad de moyamoya tiene su mayor incidencia
en el continente Asiatico, principalmente en Japdn, donde se
han diagnosticado méas de 3000 casos desde la primera
descripcion de la enfermedad.”

Los resultados del estudio epidemiolégico realizado por
Wakai y colaboradores demostraron que el indice de afecta-

Figura 2. Panangiografia corte coronal: los vasos de neofor-
macién anormales de moyamoya dibujan el patréon en humo
de cigarro, clasico de esta patologia. Nétese la diferencia
entre la vasculatura de los hemisferios.
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Figura 3. a) Ventana transtemporal, estenosis de la arteria
cerebral media derecha. b) Estenosis de la arteria cerebral
anterior izquierda. ¢) Flujo invertido en la arteria oftdimica
derecha que acttia como flujo colateral a la estenosis ipsolateral.

cién mujer-hombre es de 1.8:1 y su incidencia se eleva en
dos grupos de edad, alrededor de los cinco y 40 afos.®

Segun lo publicado por Makoyo, en los adultos el sintoma
predominante es la cefalea crénica, similar a la que el
paciente curso por dos afios antes del evento agudo.®

Tanto niflos como adultos pueden desarrollar la enfer-
medad, pero las caracteristicas clinicas suelen variar. La
mayoria de los pacientes pediatricos experimenta ataques
isquémicos transitorios o infartos cerebrales y cerca de la
mitad de los adultos experimenta sangrado intracraneal o
hemorragia subaracnoidea debido a la ruptura de microaneu-
rismas periféricos o de los vasos fragiles de moyamoya.
Hoare y colaboradores refieren que la hemorragia subarac-
noidea es la presentacion clinica mas frecuente en los
adultos, como sucedié en el paciente descrito.'®"

Entre los diagndsticos diferenciales principales esta la
hemorragia subaracnoidea aneurismatica; en la angiorre-
sonancia magnética y dos angiografias no se demostré
aneurisma, por lo cual creemos que el cuadro fue secundario
a la debilidad de los vasos de moyamoya, como ha sido
sehalado con anterioridad.

Segun Pefa y colaboradores existen dos formas de la
patologia: la enfermedad de moyamoya y el sindrome de
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moyamoya, ambas comparten el mismo cuadro angiografico
pero la primera es idiopéatica y la segunda se presenta
durante el transcurso de otra enfermedad de base congénita
o adquirida como padecimientos hematoldgicos, metabdli-
cos, neoplasias, traumatismos craneales, enfermedades
autoinmunes e infecciosas, entre otras (sindrome de Down,
Alpert, Marfan, Noonan, neurofibromatosis, enfermedad de
Hirschprung, esclerosis tuberosa, displasia fibromuscular,
pseudoxantoma elastico, facomatosis pigmentovascular tipo
lllb y aterosclerosis), las cuales fueron descartadas en
nuestro paciente con base en los antecedentes y estudios
pertinentes.’

Cabe aclarar que la hiperglucemia que presentd el
paciente fue secundaria a la aplicacion de esteroides a su
ingreso a urgencias, ya que en valoraciones posteriores se
descarté diabetes mellitus. El paciente cumplié con los
criterios diagnodsticos del Comite de Obstruccion Esponta-
nea del Circulo de Willis (enfermedad de moyamoya) del
Ministerio de Salud Japonés.'® También es importante men-
cionar que dentro de la literatura revisada se informan pocos
casos de enfermedad de moyamoya debido a que cuando se
asocia con otras enfermedades de base corresponde a
sindrome de moyamoya.

Describimos el primer paciente con enfermedad de mo-
yamoya en la region. Es relevante que en el Instituto Nacio-
nal de Neurologia y Neurocirugia hasta el 2010 solamente se
hayan documentado cinco casos, debido a que el Instituto es
uno de los principales centros de referencia de padecimien-
tos neurolégicos en Latinoamérica.®3'5

Segun Lee y colaboradores, los hallazgos tipicos por
Doppler transcraneal en estadios tempranos son el incremen-
to de la velocidad del flujo debido a la estenosis; en estadios
intermedios y finales disminuye la velocidad del flujo debido a
la oclusidn tardia, datos que se reprodujeron en el paciente
descrito y que lo ubicaron en el estadio inicial.'®"

En la actualidad no existe consenso sobre un tratamiento
farmacoldgico que revierta o prevenga la progresion de la
enfermedad, sin embargo, bajo la premisa de la creacion de
zonas estendticas arteriales se han ulilizado anticoagulan-
tes, antiagregantes plaquetarios, anticonvulsivos y vasodila-
tadores, sobre todo como preparacién prequirtirgica, siendo
este ultimo el tratamiento definitivo debido a la alta frecuen-
cia de eventos vasculares cerebrales isquémicos y hemorra-
gicos en pacientes tratados conservadoramente.'®

El prondstico de los pacientes con esta patologia no es
totalmente predecible, sin embargo, el comienzo de la sinto-
matologia antes de los cinco afios de edad se ha relacionado
con mal pronéstico; los cuadros hemorragicos tienen un alto
grado de mortalidad y recurrencia, asi mismo se ha desctito
mejor evolucién en individuos no japoneses.'®2!

En conclusién, ante hemorragia subaracnoidea en un
paciente joven esta indicado realizar una panangiografia
cerebral y un Doppler transcraneal para identificar si existe
vasoespasmo Secundario a hemorragia subaracnoidea o
estenosis/oclusion, como en la enfermedad de moyamoya,
ademas, el Doppler transcraneal es un estudio no invasivo,
facil de realizar, reproducible y de bajo costo.
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