
Introducción
Moya-Moya es el nombre con el que se designa un cuadro

clínico y angiográfico caracterizado por estenosis progresiva de
las arterias carótidas internas que, secundariamente, origina una
red capilar telangiectásica de vasos colaterales que producen
la imagen arteriográfica “en bocanada de humo” (Moya-Moya
en japonés)(1). Aunque raro, es un hallazgo relativamente fre-
cuente entre los niños con accidente cerebrovascular(2). En la
edad pediátrica suele debutar como fenómenos transitorios is-
quémicos, mientras que en los adultos se inicia como hemorra-
gia intraparenquimatosa, intraventricular o subaracnoidea(3). 

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 los casos diagnosti-

cados de Moya-Moya en nuestro Hospital desde el año 1979 has-
ta 1998; valorándose los siguientes parámetros: edad al inicio
de los síntomas, sexo, forma clínica de presentación, exáme-
nes complementarios, técnicas de neuroimagen: TAC, RM, ar-
teriografía, tratamiento y curso evolutivo. Como exámenes com-
plementarios se practicaron en todos ellos analítica general (he-
mograma, astrup, ionograma, estudio de la función hepática, es-
tudio lipídico), estudio de la coagulación (proteína S, proteína
C, antitrombina III), screening metabólico y estudio cardiológi-
co en 3 pacientes y potenciales evocados de tronco en dos pa-

44 J. Pineda Sánchez y cols. ANALES ESPAÑOLES DE PEDIATRIA

Enfermedad de Moya-Moya. Una causa de oclusión
vascular en la infancia

J. Pineda Sánchez, A. Palomeque Rico, F.J. Cambra Lasaosa, J. Caritg Bosch, J.Mª Martín  Rodrigo, J. Campistol Plana*,
E. Fernández-Álvarez* 

UCI pediátrica.*Servicio de Neurología. Unitat Integrada H. Clínic-Sant Joan de
Déu. Barcelona.
Correspondencia: Dr. Jesús Pineda Sánchez. C/ Lugo 28. 08620 Sant Vicenç dels
Horts (Barcelona). 
Recibido: Junio 1998
Aceptado Octubre 1998

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

Material y método: Se realiza un estudio retrospectivo de los casos
diagnosticados de Moya-Moya desde el año 1979 hasta nuestros días,
valorándose los siguientes parámetros: edad al inicio de los síntomas,
sexo, forma clínica de presentación, exámenes complementarios,
técnicas de neuroimagen: TAC, RM,  arteriografía, tratamiento y curso
evolutivo.

Resultados: El número de casos diagnosticados fue de 6 pacientes,
el primero en 1979 y el último en 1997. Cuatro eran varones y dos
mujeres, de edades comprendidas entre los 5 meses y 14 años. El debut
clínico en todos ellos fue de hemiparesia aguda, que en un caso se
precedió de crisis tónico-clónicas homolaterales. Los estudios por
neuroimagen mostraron imágenes hipodensas compatibles con infartos
isquémicos, realizándose el diagnóstico por angiografía. En cuatro casos
se evidenció la presencia de obstrucción bilateral, bien de la carótida
interna o bien de una de sus ramas: la cerebral anterior o media. En los
otros dos casos se trató de una obstrucción unilateral de la carótida
interna o de la cerebral media. En todos ellos existía una circulación tipo
Moya-Moya. Respecto a la etiología, en cuatro casos fue secundaria: en
uno debido a una displasia fibromuscular de la arteria carótida, en otro a
neurofibromatosis tipo I, en el tercero a traumatismo craneoencefálico y
en el cuarto a síndrome de Down. En los otros dos pacientes no se
encontró causa primaria. 

Conclusiones: El infarto isquémico es una infrecuente patología en
la edad pediátrica pero que obliga a profundizar en el estudio
angiográfico para descartar la presencia de anomalías vasculares tipo
Moya-Moya.
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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

1979 and the last in 1997. These included four boys and 2 girls, with
ages between 5 months and 14 years. The initial clinical feature in all
six cases was acute hemiparesis, noting that in one case this was
preceded by homolateral seizures. Neuroimaging revealed ischaemic
infarction areas in brain CT or MNR. The diagnosis was based on
angiography, where in four cases there appeared bilateral occlusion of
the internal carotid, or of the anterior or middle cerebral arteries and in
the other two there was a unilateral occlusion of the interior 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 a thorough angiography study to
rule out the Moya-Moya like vascular anomalies.

Key words: Moya-Moya disease. Carotid stenosis. Acute stroke.
Children.



cientes. Como técnicas de neuroimagen: TAC en cuatro pacientes,
RM en tres, y angiografía cerebral en todos ellos.

Resultados
El número de casos diagnosticados fue de 6 pacientes, el pri-

mero en 1979 y el último en 1997. De estos seis pacientes, tres
han sido objeto de publicación(4-6). Cuatro eran varones y dos
mujeres, con edades comprendidas entre los 5 meses y los 14
años en el momento del diagnóstico, con una media de edad de
9,4 años. Como antecedentes personales destacaban una paciente
con síndrome de Down, uno con neurofibromatosis tipo I y otro
con antecedentes de traumatismo craneal. Los otros tres no po-
seían antecedentes personales ni familiares de interés.

En todos ellos el cuadro clínico se inició (Tabla I) con he-
miparesia aguda: derecha en cuatro casos, e izquierda en los otros
dos. Se acompañó de disartria en cuatro casos, presentando tam-
bién en tres de ellos afectación de pares craneales y alteración
del nivel de conciencia. En un paciente la hemiparesia fue pre-
cedida de crisis tónico-clónicas y en otro de parestesias homo-
laterales y cefalea intensa. Es de destacar que en dos pacientes
el diagnóstico se realizó años después de iniciados los síntomas.
La paciente afecta de síndrome de Down debutó como hemi-
paresia derecha aguda y disartria cuatro años antes de realizar el
diagnóstico por angiografía, persistiendo durante este interva-
lo de tiempo una paresia residual. Cuatro años después vuelve
a ingresar por cuadro distónico de hemicuerpo izquierdo de ini-
cio brusco por lo que fue remitida a nuestro Centro para estudio.
Un paciente de 12 años debutó con disartria y hemiparesia de-
recha cuando tenía 3 años tras sufrir traumatismo craneoence-
fálico. Posteriormente, desarrolló episodios de convulsiones tó-
nico-clónicas derechas, defecto cognitivo y hemiparesia espás-
tica residual.

Como exámenes complementarios se practicaron en todos
ellos analítica general (hemograma, astrup, ionograma, estudio
de la función hepática, estudio lipídico) y también estudio de la

coagulación (proteína S, proteína C, antitrombina III), screening
metabólico y estudio cardiológico en 3 pacientes. Los resulta-
dos fueron normales. En dos pacientes que presentaban afecta-
ción de pares craneales se realizaron potenciales evocados de
tronco, auditivos en uno y visuales en otro siendo también pa-
tológicos, mostrando signos de afectación central de la vía au-
ditiva o visual con desestructuración de las respuestas cortica-
les. TAC en cuatro pacientes, mostrando en todos ellos imáge-
nes hipodensas compatibles con accidentes vasculares isquémi-
cos (Fig. 1), cuatro en el territorio de la arteria cerebral media y
uno en el territorio de la arteria pericallosa izquierda y silviana
derecha (esta última correspondiente a la paciente con debut clí-
nico cuatro años antes del diagnóstico y que presentaba imáge-
nes isquémicas antiguas frontales izquierdas y afectación peri-
ventricular derecha). En tres pacientes se realizó RM, confir-
mando en dos de ellos el resultado previo de la TAC. En el ter-
cero, afecto de neurofibromatosis, la resonancia magnética cra-
neal evidenció imágenes vasculares tortuosas de señal hipoin-
tensa a nivel de los ganglios basales tres semanas antes de la apa-
rición clínica. La confirmación diagnóstica se alcanzó tras an-
giografía con sustracción digital que mostró una estenosis de
ambas carótidas internas con una red anastomótica bilateral a ni-
vel de los ganglios basales tipo Moya-Moya.

Se llegó al diagnóstico definitivo en todos los casos median-
te angiografía cerebral, demostrando en 4 pacientes una esteno-
sis bilateral: en dos de ellos correspondía a las arterias carótidas
internas en su porción supraclinoidea (Fig. 2), en un tercero de
la arteria cerebral media y en un cuarto de una estenosis bilate-
ral de las cerebrales anteriores y medias. En los otros dos casos
la estenosis fue unilateral: de la carótida izquierda en uno y de la
cerebral media izquierda en el otro. En todos los enfermos se evi-
denció una red anastomótica de finos vasos desfavorable, cola-
terales neoformados que daban la imagen “en humo” (Fig. 3).

Respecto a la evolución durante su ingreso hospitalario, en
un paciente fue presentando afectación progresiva del sensorio
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Tabla I Características de los pacientes diagnosticados de Moya-Moya

Edad Factor causal Clínica Angiografía Evolución

Paciente 1 5 meses Displasia fibromuscular Hemiparesia dcha. Estenosis carótida izquierda Sd. Lennox- Gastaut

Paciente 2 8 años Sd. Down Hemiparesia dcha y disartria Estenosis bilateral cerebral Hemiparesia residual 
4 años antes. Movimientos media
distónicos hemicuerpo izdo.

Paciente 3 9 años No Hemiparesia izda. Disartria. Estenosis bilateral carótida Hemiparesia residual
Afectación pares craneales. interna

Paciente 4 12 años Traumatismo Hemiparesia derecha. Disartria. Estenosis bilateral art. Hemiparesia residual 
craneoencefálico Afectación pares craneales. cerebrales anteriores y Hemiconvulsiones.

medias Defecto cognitivo

Paciente 5 13 años Neurofibromatosis I Crisis focales Estenosis bilateral carótida Hemiparesia residual 
Hemiparesia izquierda interna

Paciente 6 14 años No Hemiparesia dcha. Disartria. 
Afectación pares craneales. Estenosis cerebral media izda. Exitus



que requirió ventilación mecánica y empleo de medidas antie-
dema cerebral; la TAC de control evidenció infarto isquémico
con importante edema perilesional con efecto masa y tras una
evolución tórpida, se produjo el éxitus al noveno día del ingre-
so. En el resto, la evolución fue lenta pero favorable, persistiendo
en todos ellos hemiparesia residual en el hemicuerpo afecto. En
un caso se produjo posteriormente un deterioro clínico y elec-
troencefalográfico catalogado de síndrome de Lennox-Gastaut
y en otro hemiconvulsiones tónico-clónicas, hemiparesia es-
pástica y defecto cognitivo. En ningún caso se llevó a cabo una
terapéutica específica.

Comentarios
En 1957, Takeuchi y Shimizu(7) describieron por vez prime-

ra esta entidad como “hipogenesis bilateral de las arterias ca-
rótidas internas”. En 1969 Suzuki y Takaku introdujeron el tér-
mino Moya-Moya, en referencia a la imagen arteriográfica pro-
ducida por la red anastomótica. Es una entidad frecuente en Japón
donde se estima que cada año 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: a los 4 y 34 años de
vida. En nuestra área no se conoce la incidencia, dado que el nú-
mero de casos es muy bajo. Picard y cols.(8) describieron en
Francia la serie europea más numerosa con 24 casos.

Este patrón arteriográfico puede observarse en el contexto
de diversas entidades como neurofibromatosis(9), síndrome de

Down(10), displasia fibromuscular(11,12),vasculitis(13), aplasia cu-
tis(14), arteritis inducida por radiación(15), tumores cerebrales(16),
drepanocitosis(17), meningitis tuberculosa(18), traumatismo cra-
neal(19) ; donde la formación de la circulación complementaria
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Figura 1. TAC: infarto isquémico en el territorio de la cerebral media iz-
quierda.

Figura 2. Displasia carotídea. Proyección anteroposterior.

Figura 3. Estenosis de la carótida izquierda (displásica) con patrón vas-
cular Moya-Moya.



se produciría como una respuesta inespecífica ante la disminu-
ción de flujo arterial en determinadas regiones cerebrales. Se ha
visto también afectación de vasos extracerebrales: arterias co-
ronarias(20), renales, hepáticas y esplénicas con lesiones seme-
jantes a las observadas en el polígono de Willis. Para todos es-
tos casos se prefiere utilizar el término de síndrome de Moya-
Moya, reservando el de enfermedad para los idiopáticos(21) don-
de probablemente ya se iniciarían en la vida intrauterina(22) las
anomalías vasculares. Según esta concepción en cuatro pacien-
tes de nuestro estudio se trataría de síndrome de Moya-Moya se-
cundario a una displasia fibromuscular, a neurofibromatosis ti-
po I, a traumatismo craneoencefálico y a síndrome de Down.
Los otros dos casos se trataría de una enfermedad de Moya-Moya
al no encontrarse una etiología determinada.

La manifestación clínica no es específica(23) y depende del cur-
so mismo de la enfermedad: rapidez de la oclusión vascular, la
formación del flujo arterial colateral y la localización del infar-
to. En la edad pediátrica suele manifestarse como hemiplejía agu-
da, como sucedió en todos nuestros pacientes, con movimientos
involuntarios, cefaleas, afectación de pares craneales y del esta-
do de conciencia. A veces, en el periodo inicial, la enfermedad se
manifiesta por episodios paréticos, hemiparesias o tetraparesias
transitorias y rápidamente regresivas. Los déficit neurológicos
pueden ser reversibles, recurrentes o permanentes. Pueden apa-
recer convulsiones, sobre todo en el momento de las crisis paré-
ticas. En la mayoría de los adultos, se presenta como hemorra-
gia intraparenquimatosa, intraventricular o subaracnoidea.

La evolución de la enfermedad es más o menos rápida. La
repetición de los accidentes isquémicos puede conducir, a la lar-
ga, a la constitución de una tetraparesia con síndrome pseudo-
bulbar y regresión intelectual. En un buen número de casos,
sin embargo, la enfermedad se estabiliza sin tendencia clara a la
progresión.

El tratamiento de las complicaciones isquémicas de la en-
fermedad de Moya-Moya no está bien establecido. Se han utili-
zado antiagregantes plaquetarios, anticoagulantes, esteroides y
vasodilatadores, con resultados dispares. La tendencia actual es
el empleo de la cirugía para conseguir la revascularización del
área isquémica(24). En 1977 Yonekawa y Yasargil(25) iniciaron la
técnica del by-pass del área estenosada mediante la conexión del
sistema de la carótida externa con el de la interna, empleando
métodos directos de anastomosis, como es la unión entre la ar-
teria temporal superficial y la cerebral media. Posteriormente,
se desarrollaron métodos indirectos de revascularización, como
la introducción de músculo temporal dentro del cráneo, siendo
una técnica más fácil de realizar. La combinación de ambas téc-
nicas es más efectiva que el empleo de una aislada(26), creándo-
se un gradiente de presión entre ambos sistemas que permite el
flujo sanguíneo hacia el sistema de la carótida interna. Se ha ob-
servado en angiografías postoperatorias una revascularización
cerebral con disminución de la vascularización tipo Moya-Moya
al mismo tiempo que se establece una correcta anastomosis en-
tre la arteria donante y las arterias cerebrales(27). Tras la inter-
vención quirúrgica se ha observado una desaparición rápida de

los accidentes isquémicos con incluso una mejoría de la capa-
cidad intelectual, especialmente en los casos de inicio precoz de
la enfermedad(28).

Como conclusión, ante la aparición de episodios de hemi-
paresia aguda en un paciente pediátrico y con la sospecha de
anomalías vasculares, el efectuar una angio-RM dará mucha más
información que la TAC, pero la realización de una angiogra-
fía cerebral nos permitirá la visualización de los vasos del po-
lígono de Willis y el diagnóstico de esta entidad, mostrando la
oclusión vascular y la red vascular; permitiendo actualmente al-
gunas opciones neuroquirúrgicas que pueden mejorar el pro-
nóstico evolutivo.
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