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Resumen. Objetivo: El objetivo de este trabajo es presentar nuestra
experiencia respecto a pacientes diagnosticados de Moya-Moyaen
nuestro hospital.

Material y método: Se realiza un estudio retrospectivo de los casos
diagnosticados de Moya-Moya desde el afio 1979 hasta nuestros dias,
valoréndose los siguientes pardmetros: edad a inicio de los sintomas,
sexo, forma clinica de presentacion, examenes complementarios,
técnicas de neuroimagen: TAC, RM, arteriografia, tratamiento y curso
evolutivo.

Resultados: El nimero de casos diagnosticados fue de 6 pacientes,
€l primero en 1979y el Gltimo en 1997. Cuatro eran varonesy dos
mujeres, de edades comprendidas entre los 5 mesesy 14 afios. El debut
clinico en todos ellos fue de hemiparesia aguda, que en un caso se
precedid de crisis tonico-cldnicas homolaterales. Los estudios por
neuroimagen mostraron imégenes hipodensas compatibles con infartos
isquémicos, realizandose €l diagndstico por angiografia. En cuatro casos
se evidencio la presencia de obstruccion bilateral, bien de la carétida
interna o bien de una de sus ramas: la cerebral anterior o media. En los
otros dos casos se trat6 de una obstruccion unilateral de la carétida
interna o de la cerebral media. En todos ellos existia una circulacion tipo
Moya-Moya. Respecto ala etiologia, en cuatro casos fue secundaria: en
uno debido a una displasia fibromuscular de la arteria carétida, en otro a
neurofibromatosistipo |, en el tercero a traumatismo craneoencefdico y
en el cuarto asindrome de Down. En los otros dos pacientes no se
encontré causa primaria.

Conclusiones. El infarto isquémico es unainfrecuente patologiaen
la edad pediatrica pero que obliga a profundizar en el estudio
angiografico para descartar la presencia de anomalias vasculares tipo
Moya-Moya.
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1979 and the last in 1997. These included four boys and 2 girls, with
ages between 5 months and 14 years. Theinitial clinical featurein all
SiX cases was acute hemiparesis, noting that in one case this was
preceded by homolateral seizures. Neuroimaging revealed ischaemic
infarction areasin brain CT or MNR. The diagnosis was based on
angiography, where in four cases there appeared bilateral occlusion of
theinternal carotid, or of the anterior or middle cerebral arteriesand in
the other two there was a unilateral occlusion of theinterior carotid and
middle cerebral arteries. Regarding etiology, in four patients the
dysfunction was due to either fibromuscular dysplasia of the carotid,
neurofibromatosis, cranial trauma or to Down’s syndrome. In the other
two cases no other primary cause was found.

Conclusions: Acute stroke is an infrequent disease of pediatric age
patients, however it is necessary to do athorough angiography study to
rule out the Moya-Moya like vascular anomalies.

Key words: Moya-Moya disease. Carotid stenosis. Acute stroke.
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MOYA-MOYA DISEASE. A CAUSE OF CHILDHOOD
CEREBRAL ISCHEMIA

Abstract. Objective: The objective of this study was to review the
cases of Moya-Moya diagnosed in our center.

Patients and methods: We reviewed the Moya-Moya cases
diagnosed from 1979 to 1997. We evaluated the following elements: age
of clinical onset, sex, clinical features, complementary examinations,
neuroimage, treatment and follow-up.

Results: Six patients were diagnosed. The first case appeared in
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Introduccion

Moya-Moya es el nombre con € que se designa un cuadro
clinicoy angiografico caracterizado por estenosis progresivade
las arterias car6tidas internas que, secundariamente, originauna
red capilar telangiectasica de vasos colaterales que producen
laimagen arteriogréfica “ en bocanada de humo” (Moya-Moya
en japonés)®. Aunque raro, es un hallazgo relativamente fre-
cuente entre los nifios con accidente cerebrovascular@. En la
edad pediétrica suele debutar como fendmenos transitoriosis-
quémicos, mientras que en los adultos se inicia como hemorra
giaintraparenquimatosa, intraventricular o subaracnoidea®.

El objetivo de este trabajo es presentar nuestra experiencia
respecto a pacientes diagnosticados de Moya-Moya.

Material y método

Se realiza un estudio retrospectivo de |os casos diagnosti-
cados de Moya-Moya en nuestro Hospital desde el afio 1979 has-
ta 1998; va orandose |os siguientes pardmetros: edad al inicio
de los sintomas, sexo, forma clinica de presentacion, exame-
nes complementarios, técnicas de neuroimagen: TAC, RM, ar-
teriografia, tratamiento y curso evolutivo. Como examenes com-
plementarios se practicaron en todos ellos analitica genera (he-
mograma, astrup, ionograma, estudio de lafuncion hepética, es-
tudio lipidico), estudio de la coagulacion (proteina S, proteina
C, antitrombinalll), screening metabdlico y estudio cardiol 6gi-
co en 3 pacientes y potenciales evocados de tronco en dos pa
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Tabla |

Caracteristicas de los pacientes diagnosticados de Moya-Moya

Edad Factor causal Clinica Angiografia Evolucion

Pacientel 5meses Displasiafibromuscular  Hemiparesiadcha. Estenosis carGtidaizquierda  Sd. Lennox- Gastaut

Paciente2 8 afios Sd. Down Hemiparesiadchay disartria Estenosis bilateral cerebral Hemiparesiaresidual
4 afos antes. Movimientos media
disténicos hemicuerpo izdo.

Paciente3 9 afios No Hemiparesiaizda. Disartria. Estenosis bilateral carétida ~ Hemiparesiaresidual
Afectacion pares craneaes. interna

Paciente4 12afios  Traumatismo Hemiparesiaderecha. Disartria. ~ Estenosis bilateral art. Hemiparesiaresidual

craneoencefdlico Afectacion pares craneales. cerebrales anterioresy Hemiconvulsiones.
medias Defecto cognitivo

Paciente5 13afios  Neurofibromatosis| Crisisfocales Estenosisbilateral carétida ~ Hemiparesiaresidua
Hemiparesiaizquierda interna

Paciente6 14afios No Hemiparesiadcha. Disartria.

Afectacion pares cranea es.

cientes. Como técnicas de neuroimagen: TAC en cuatro pacientes,
RM en tres, y angiografia cerebral en todos €llos.

Resultados

El nimero de casos diagnosticados fue de 6 pacientes, € pri-
mero en 1979y ¢ Gltimo en 1997. De estos sei's pacientes, tres
han sido objeto de publicacion@®. Cuatro eran varonesy dos
mujeres, con edades comprendidas entre los 5 meses 'y 1os 14
ahos en e momento del diagndstico, con una media de edad de
9,4 afios. Como antecedentes personal es destacaban una paciente
con sindrome de Down, uno con neurofibromatosistipo | y otro
con antecedentes de traumatismo craneal. Los otros tres no po-
sefan antecedentes personaes ni familiares de interés.

En todos ellos el cuadro clinico seinici6 (Tablal) con he-
miparesiaaguda: derechaen cuatro casos, eizquierdaen los otros
dos. Se acompafié de disartriaen cuatro casos, presentando tam-
bién en tres de ellos afectacion de pares craneales y ateracion
del nivel de conciencia. En un paciente la hemiparesiafue pre-
cedida de crisis tonico-clénicas y en otro de parestesias homo-
laterales y cefaeaintensa. Es de destacar que en dos pacientes
el diagndstico se realizo afios después de iniciados |os sintomas.
La paciente afecta de sindrome de Down debut6 como hemi-
paresiaderechaaguday disartria cuatro afios antes de redlizar €
diagnostico por angiografia, persistiendo durante este interva-
lo de tiempo una paresia residual. Cuatro afos después vuelve
aingresar por cuadro disténico de hemicuerpo izquierdo deini-
cio brusco por lo que fue remitida a nuestro Centro para estudio.
Un paciente de 12 afios debutd con disartriay hemiparesia de-
recha cuando tenia 3 afios tras sufrir traumatismo craneoence-
félico. Posteriormente, desarroll6 episodios de convulsiones té-
nico-clénicas derechas, defecto cognitivo y hemiparesia espés-
ticaresidual.

Como exdmenes complementarios se practicaron en todos
ellos analiticageneral (hemograma, astrup, ionograma, estudio
de lafuncidn hepética, estudio lipidico) y también estudio de la
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Estenosis cerebral mediaizda. Exitus

coagulacion (proteina S, proteina C, antitrombinalll), screening
metabdlico y estudio cardiolégico en 3 pacientes. Los resulta-
dos fueron normales. En dos pacientes que presentaban afecta-
cion de pares craneales se realizaron potenciales evocados de
tronco, auditivos en uno y visuaes en otro siendo también pa-
tol 6gicos, mostrando signos de afectacion central de lavia au-
ditivao visual con desestructuracion de las respuestas cortica-
les. TAC en cuatro pacientes, mostrando en todos ellos image-
nes hipodensas compatibles con accidentes vascularesisquémi-
cos (Fig. 1), cuatro en el territorio delaarteria cerebral mediay
uno en € territorio de la arteria pericallosaizquierday silviana
derecha (esta Ultima correspondiente a la paciente con debut cli-
nico cuatro afos antes del diagndstico y que presentaba image-
nes isquémicas antiguas frontales izquierdas y afectacion peri-
ventricular derecha). En tres pacientes se realiz6 RM, confir-
mando en dos de éllos el resultado previo delaTAC. En €l ter-
cero, afecto de neurofibromatosis, la resonanciamagnética cra-
neal evidencid imégenes vasculares tortuosas de sefial hipoin-
tensaanivel delos ganglios basales tres semanas antes de la apa
ricion clinica. La confirmacion diagndstica se alcanzo tras an-
giografia con sustraccion digital que mostré una estenosis de
ambas carétidas internas con unared anastomaticabilateral ani-
vel delos ganglios basales tipo Moya-Moya.

Sellego al diagndstico definitivo en todos |os casos median-
te angiografia cerebral, demostrando en 4 pacientes una esteno-
sishilateral: en dos de ellos correspondia alas arterias carétidas
internas en su porcion supraclinoidea (Fig. 2), en un tercero de
la arteria cerebral mediay en un cuarto de una estenosis bilate-
ral de las cerebrales anteriores y medias. En los otros dos casos
laestenosisfue unilateral: delacarétidaizquierdaenunoy dela
cerebral mediaizquierdaen d otro. En todos los enfermos se evi-
denci6 una red anastomotica de finos vasos desfavorable, cola-
terales neoformados que daban laimagen “en humo” (Fig. 3).

Respecto a la evolucion durante su ingreso hospitalario, en
un paciente fue presentando afectacion progresiva del sensorio
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Figura 1. TAC: infarto isquémico en €l territorio de la cerebral mediaiz-
quierda.

que requirid ventilacion mecanicay empleo de medidas antie-
dema cerebral; la TAC de control evidenci6 infarto isquémico
con importante edema perilesional con efecto masay tras una
evolucion torpida, se produjo el éxitus a noveno diadel ingre-
0. En € resto, laevolucion fue lenta pero favorable, persistiendo
en todos ellos hemiparesiaresidual en el hemicuerpo afecto. En
un caso se produjo posteriormente un deterioro clinico y elec-
troencefal ogréfico catalogado de sindrome de L ennox-Gastaut
y en otro hemiconvulsiones tnico-clonicas, hemiparesia es-
pésticay defecto cognitivo. En ningulin caso sellevd acabo una
terapéutica especifica.

Comentarios

En 1957, Takeuchi y Shimizu®™ describieron por vez prime-
ra esta entidad como “hipogenesis bilateral de las arterias ca-
rétidasinternas’. En 1969 Suzuki y Takaku introdujeron el tér-
mino Moya-Moya, en referenciaalaimagen arteriogréfica pro-
ducida por lared anastomética. Es una entidad frecuente en Japon
donde se estima que cada afio se diagnostican alrededor 200 nue-
vos casos (0,08 por 100.000 habitantes), con un predominio
femenino 1:1,6 y dos picos de incidencia: alos 4y 34 afios de
vida. En nuestradrea no se conoce laincidencia, dado que el nu-
mero de casos es muy bajo. Picard y cols.® describieron en
Franciala serie europea mas numerosa con 24 casos.

Este patron arteriogréfico puede observarse en el contexto
de diversas entidades como neurofibromatosis®, sindrome de
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Figura 2. Displasia carotidea. Proyeccion anteroposterior.

Figura 3. Estenosis de la carétidaizquierda (displésica) con patron vas-
cular Moya-Moya.

Down(), displasia fibromuscul ar.12) vasculitis®3), aplasia cu-
tis®4), arteritis inducida por radiacion®), tumores cerebral es6),
drepanocitosist?, meningitis tubercul osa®®), traumatismo cra-
neal 9 ; donde la formacién de la circulacién complementaria
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se produciria como una respuesta inespecifica ante la disminu-
cion deflujo arterial en determinadas regiones cerebrales. Seha
visto también afectacion de vasos extracerebrales: arterias co-
ronarias®), renales, hepéticas y esplénicas con lesiones seme-
jantes alas observadas en el poligono de Willis. Paratodos es-
tos casos se prefiere utilizar el término de sindrome de Moya-
Moya, reservando el de enfermedad para | osidiopéticos?) don-
de probablemente ya seiniciarian en lavidaintrauterina® las
anomalias vasculares. Segln esta concepcion en cuatro pacien-
tes de nuestro estudio se trataria de sindrome de Moya-Moya se-
cundario a una displasia fibromuscular, a neurcofibromatosis ti-
po |, atraumatismo craneoencefdlico y a sindrome de Down.
Los otros dos casos se trataria de una enfermedad de Moya-Moya
a no encontrarse una etiol ogia determinada.

Lamanifestacion clinicano es especifica® y depende del cur-
so mismo de la enfermedad: rapidez de la oclusién vascular, la
formacion del flujo arterial colateral y lalocalizacion del infar-
to. Enlaedad pedidtrica suele manifestarse como hemiplejiaagu-
da, como sucedi6 en todos nuestros pacientes, con movimientos
involuntarios, cefaleas, afectacion de pares cranealesy del esta
do de conciencia. A veces, en el periodoinicid, laenfermedad se
manifiesta por episodios paréticos, hemiparesias o tetraparesias
transitorias y répidamente regresivas. Los déficit neurol 6gicos
pueden ser reversibles, recurrentes 0 permanentes. Pueden apa-
recer convulsiones, sobre todo en @ momento de las crisis paré-
ticas. En lamayoria de los adultos, se presenta como hemorra-
giaintraparenquimatosa, intraventricular o subaracnoidea.

Laevolucion de laenfermedad es mas 0 menos rdpida. La
repeticion de los accidentes isquémicos puede conducir, alalar-
ga, alacongtitucion de unatetraparesia con sindrome pseudo-
bulbar y regresion intelectual. En un buen niimero de casos,
sin embargo, laenfermedad se estabilizasintendenciaclaraala
progresion.

El tratamiento de las complicaciones isquémicas de la en-
fermedad de Moya-Moya no esta bien establecido. Se han utili-
zado antiagregantes plaquetarios, anticoagulantes, esteroides'y
vasodilatadores, con resultados dispares. Latendenciaactual es
el empleo de lacirugia para conseguir la revascularizacion del
&reaisquémica®. En 1977 Yonekaway Yasargil@) iniciaron la
técnicadel by-pass del drea estenosada mediante la conexion del
sistema de la car6tida externa con el de lainterna, empleando
métodos directos de anastomosis, como es la union entre la ar-
teriatemporal superficia y la cerebral media. Posteriormente,
se desarrollaron métodos indirectos de revascul arizacion, como
laintroduccién de musculo temporal dentro del créneo, siendo
unatécnicamés fécil de realizar. La combinacion de ambas téc-
nicas es més efectiva que el empleo de una aislada?), creando-
se un gradiente de presion entre ambos sistemas que permite el
flujo sanguineo hacia el sistemade lacarétidainterna. Se haob-
servado en angiografias postoperatorias una revascularizacion
cerebra con disminucién de lavascularizacion tipo Moya-Moya
a mismo tiempo que se establ ece una correcta anastomosis en-
trelaarteria donante y las arterias cerebrales. Tras lainter-
vencion quirdrgica se ha observado una desaparicion répida de

VOL.50N°1, 1999

los accidentes isguémicos con incluso unamejoria de la capa-
cidad intelectual, especialmente en los casos deinicio precoz de
la enfermedad@).

Como conclusion, ante la aparicion de episodios de hemi-
paresia aguda en un paciente pedidtrico y con la sospecha de
anomalias vasculares, € efectuar unaangio-RM daramuchamas
informacion que la TAC, pero larealizacion de una angiogra
fia cerebral nos permitirala visualizacion de los vasos del po-
ligono de Willisy €l diagnéstico de esta entidad, mostrando la
oclusion vascular y lared vascular; permitiendo actualmente al-
gunas opciones neuroquirdrgicas que pueden mejorar €l pro-
ndstico evolutivo.
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