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RESUMEN

Antecedentes La enfermedad de Moyamoya (EMm), es una arteriopatia estenooclusiva progresiva, que
afecta la arteria carétida interna intracraneal distal y sus ramas principales, con formacion de vasculatura
colateral compensatoria y es responsable de hasta el 10% de los accidentes cerebrovasculares (ACV) y
ataques isquémicos transitorios en la edad pediatrica. Metodologia: Caso clinico: Masculino de 13
afios, sin antecedentes clinico quirdrgicos de importancia, ingresa por presentar cuadro neurolégico
caracterizado por alteraciones en hemicuperpo derecho: mioclonias, hemiparesia y hemicorea, ademas
de cefalea holocraneanay dislalia. Se realiza AngioRM Simple y Contrastada con evidencia de estenosis
de los segmentos C6 y C7 del lado izquierdo, reduccion significativa del calibre de arteria carétida
izquierda y aumento en nimero de ramas lenticuloestriadas, compatibles con Enfermedad MoyaMoya
y pequefias imégenes sugestivas de Infarto en sustancia blanca frontal izquierda. Neurocirugia realiza
una Panarteriografia con evidencia de oclusion total de arteria cerebral media izquierda y presencia de
colateralidad a través de arteria cerebral anterior y posterior izquierda. Tratamiento: No quirdrgico y
manejo multidisciplinario. Estancia hospitalaria 11 dias, evolucion favorable. Diagnostico Final:
Enfermedad de Moyamoya Grado Il Suzuki mas Hemicorea Derecha secundaria a Accidente Cerebro
Vascular Isquémico. Tratamiento: enoxaparina y acido valproico. Seguimiento por neurocirugia para
valorar revascularizacion, con mejoria de cuadro neuroldgico. Conclusiones: La EMm, es una entidad
rara en la poblacion general y mas rara en la poblacion pediatrica, debe ser considerada como una causa
primaria en ACV infantil, el tratamiento clinico puede mejorar los sintomas, el tratamiento final es la
revascularizacion.
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Moyamoya Disease, as a Rare Cause of a Pediatric Ischemic
Cerebrovascular Event. Case Report

ABSTRACT

Background: Moyamoya disease (MD) is a progressive steno-occlusive arteriopathy that affects the
distal intracranial internal carotid artery and its main branches, with formation of compensatory
collateral vasculature and is responsible for up to 10% of cerebrovascular accidents (CVA) and transient
ischemic attacks in pediatric patients. Methods: Clinical case: A 13-year-old male with no significant
clinical-surgical history was admitted with a neurological condition characterized by alterations in the
right hemibody: myoclonus, hemiparesis and hemichorea, as well as whole-head headache and dyslalia.
A simple and contrast-enhanced MRI was performed with evidence of stenosis of the C6 and C7
segments on the left side, a significant reduction in the caliber of the left carotid artery and an increase
in the number of lenticulostriate branches, compatible with Moyamoya disease and small images
suggestive of infarction in the left frontal white matter. Neurosurgery performed a Panarteriography
with evidence of total occlusion of the left middle cerebral artery and presence of collaterality through
the left anterior and posterior cerebral artery. Treatment: Non-surgical and multidisciplinary
management. Hospital stay 11 days, favorable evolution. Final Diagnosis: Suzuki Grade 1l Moyamoya
Disease plus Right Hemichorea secondary to Ischemic Stroke. Treatment: enoxaparin and valproic acid.
Follow-up by neurosurgery to assess revascularization, with improvement of neurological condition.
Conclusions: MS is a rare entity in the general population and rarer in the pediatric population. It should
be considered as a primary cause of childhood stroke. Clinical treatment can improve symptoms; the

final treatment is revascularization.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Moyamoya, es una arteriopatia estenooclusiva progresiva, que afecta la arteria
carétida interna intracraneal distal y sus ramas principales, con formacién de vasculatura colateral
compensatoria, es responsable de hasta el 10 % de los ACV y ataques isquémicos transitorios en la edad
pediatrica; aproximadamente un tercio de los nifios con Moyamoya que experimentan un accidente
cerebrovascular presentan otro ACV recurrente dentro de 1 afio, causando un deterioro
neuropsicoldgico entre el 13 y el 69 % en los nifios afectados. (Sun et al., 2024)

Se trata de una enfermedad rara, de etiologia idiopética, se han sugerido roles de factores genéticos,
angiogénicos e inmunoldgicos como mediadores en la patogénesis. (Zheng et al., 2023)

La EMm puede ocurrir en asociacion con afecciones sistémicas como: neurofibromatosis tipo 1,
enfermedad de células falciformes o trisomia 21, donde se denomina Sindrome de Moyamoya. (Boulter
et al., 2024; Gatti et al., 2023)

La caracteristica tipica de esta enfermedad, es la presencia de una red colateral de pequefias arterias
dilatadas y sobrecrecidas, que se originan en el poligono de Willis, resultantes de la hipoperfusion
ocasionada por una estenosis cronica y progresiva, que desencadena el desarrollo compensatorio de
estos vasos colaterales anormales, fragiles y fibrosos. EI nombre surge de la palabra japonesa
"Moyamoya" que se traduce como "algo brumoso, como una bocanada de humo de cigarrillo flotando
en el aire", imagen similar a los hallazgos de la angiografia cerebral. (Srinivasan et al., 2021)

La incidencia y prevalencia en la edad pediatrica es poco conocida, pero ha ido en aumento,
posiblemente debido a que existen mejores tasas de deteccion. El avance de las técnicas de neuroimagen
ha permitido el diagndstico por angiografia cerebral y resonancia magnética (RM).(Kim et al., 2023)
Los sintomas mas comunes en nifios son: cefalea, convulsiones, ceguera y afasia. Entre el 9% y el 19%
de los nifios con EMm padecen de epilepsia. Los sintomas clinicos de esta enfermedad se pueden
agrupar en 4 tipos: infarto, ataque isquémico transitorio (AIT), hemorragico y epiléptico, donde los
tipos infarto y AIT representan el 70-80% de los casos. (Karki et al., 2024; Pines et al., 2020)

En pacientes pediatricos, el tratamiento quirdrgico tiene como objetivo aumentar el flujo sanguineo

cerebral y reducir el riesgo de eventos isquémicos recurrentes. Las técnicas de revascularizacion pueden

ser directas, indirectas o combinadas. (Ha et al., 2023)
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Caso Clinico

Masculino de 13 afios, sin antecedentes clinico quirtrgicos de importancia, previo al ingreso presenta
aparentemente un cuadro respiratorio agudo, tratado ambulatoriamente con: cefuroxima, salbutamol,
loratadina y paracetamol, con aparente mejoria. Previo al ingreso presenta mioclonias en extremidades
de hemicuerpo derecho, hemiparesia derecha y dislalia, ademés de cefalea holocraneana de 8/10 de
escala de EVA, por lo cual acude a hospital basico donde tras valoracion se decide referencia a nuestro
Hospital de Especialidades Pediatricas para tratamiento integral, donde se establece un manejo
multidisciplinario.

Es valorado inicialmente por servicio Neurologia, quien indica enfermedad cerebro vascular crénica
evolutiva que ha generado ya accidentes cerebrovasculares transitorios y por afectaciéon de ganglios
basales un trastorno del movimiento: hemicorea. Solicita Ecografia Doppler de vasos de cuello con
reporte normal (Imagen 1). Paraclinicos: Hemograma, electrolitos, quimica sanguinea, coagulograma:
normales. Indica tratamiento en base a: acido acetil salicilico 100 mg VO QD y Acido valproico 500
mg VO C12h. Se solicita interconsultas a los siguientes servicios: Neurocirugia, Reumatologia,
Hematologia, Oftalmologia, Fisiatria y Psicologia.

Neurocirugia indica electroencefalograma con reporte normal. Por lo cual realiza una Panarteriografia
evidenciando una oclusion total de arteria cerebral media izquierda (Imagen2).

Reumatologia, solicita los siguientes anticuerpos: Sindrome Antifosfolipidico (SAF) con reporte
negativo y Antinucleares (ANA) para Lupus con reporte de 1:80 positivo, Complemento: normal;
descartando estas 2 patologias.

Hematologia, indica inicio de esquema de tromboprofilaxis con enoxaparina.

Oftalmologia, evalia segmento anterior y fondo de ojo don hallazgos normales. Se busca Nodulos de

Lisch, descartando neurofibromatosis tipo 1 o enfermedad de VVon Recklinghausen.

Fisiatria inicia rehabilitacion. Finalmente, Psicologia para apoyo a madre y a nifio.




Imagen 1. A Ecografia de los vasos de cuello: Normal. Vasos carotideos sin alteraciones de la intima
ni trombosis. B: Ecografia Doppler Color: Flujo conservado.
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Fuente: Servicio de Imagenes. Hospital de Nifios Dr. Roberto Gilbert




Imagen 2.

Panarteriografia:
A. Oclusion total de arteria cerebral media izquierda (en el segmento M1).

B. Presencia de colateralidad a través de arteria cerebral anterior izquierda y arteria cerebral
posterior izquierda.

Paciente permanece hospitalizado por 11 dias, al sexto dia se realiza una Panarteriografia, pasa en UCIP
por 48 horas, para neurovigilancia, monitorizacion y vigilancia de perfusion de miembro inferior
derecho por cateterismo, sin presencia de hematoma, con adecuada perfusion y pulsos. Reingreso a sala
general, completa antibioticoterapia en base a cefazolina, adicional recibe enoxaparina y é&cido
valproico. Evolucion favorable con mejoria de hemicorea, se mantiene en seguimiento

multidisciplinario, por parte de neurocirugia por el momento no recomienda opcién quirdrgica, se




recomienda controles mensuales para valorar evolucion neuroldgica y opcion de revascularizacion.
Diagnostico Final: Enfermedad de Moyamoya Grado Il Suzuki mas Hemicorea Derecha secundaria a
ACV lIsquémico.

DISCUSION

La EMm es una enfermedad caracterizada por la estenosis progresiva crénica de la porcién terminal de
las arterias carétidas internas, lo que conduce a la formacion de una red vascular anormal, que funciona
como una via colateral en la base del cerebro. (Fujimura et al., 2022)

La incidencia global de la EMm es de 0,086 casos/100.000 habitantes, es mas alta en el este de Asia,
principalmente Japén, Corea y China. Epidemioldgicamente, la edad promedio de aparicion es
alrededor de los 5 afios. (Hu et al., 2023).

Es una enfermedad rara, en Latinoamérica su incidencia y prevalencia es desconocida, solo se reportan
como casos aislados la mayoria en adultos y muy pocos en nifios. En Ecuador no se han publicado casos
de EMm en nifios, por lo cual el presente caso constituye un articulo de alto valor para la comprension
de esta patologia en la edad pediatrica dentro de nuestra poblacion.

Gatti et al, en su estudio incluyeron 79 pacientes con EMm (33 idiopaticos, 18 con anemia de células
falciformes, 11 con neurofibromatosis, 6 con sindrome de Down, 1 con radioterapia craneal), con un
seguimiento de 7,7 afios. La frecuencia de ACV difirio en la presentacion entre estos grupos (p=<0.001),
50% de casos idiopaticos, 72% de enfermedad de células falciformes, 11% de neurofibromatosis y
100% de sindrome de Down, p=<0.003. La enfermedad bilateral fue mas frecuente que la unilateral
p=<0.001. (Gatti et al., 2021)

Hackenberg et al, realiz6 un estudio que incluyé 100 nifios con EMm, para lo cual valor6 el estado
neurolégico mediante la escala PSOM (Pediatric Stroke Outcome Measure) y ademés el grado de
discapacidad segun la escala de Rankin modificada (ERM). Us6 RM para evaluar las lesiones
isquémicas y la afectacion de la circulacion posterior. Encontrando que la clinica mas coman fue:
accidente cerebrovascular (predominio isquémico transitorio), dolores de cabeza y/o migrafia. Los nifios
< 2 afios tuvieron mayores probabilidades de tener un accidente cerebrovascular (OR 15,5, IC del 95%

3,8-62,4, p=<0,001), accidente cerebrovascular recurrente (OR 11,8, IC del 95% 2,9-46,7, p <0,001) y
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ERM desfavorable (>2) (OR 4,2, IC del 95% 1,3-13,7, p=0,01) en comparacién con los >5 afios de
edad. (Hackenberg et al., 2021)

La clasificacion de esta enfermedad, estd dado por los autores que la nombraron por primera vez como
enfermedad de Moyamoya, en el afio 1969 por Suzuki y Takaku quienes la clasifica en 6 estadios en
base a sus hallazgos en angiografia cerebral (Tabla 1), en nuestro caso correspondi6 a un estadio II.

Tabla 1: Clasificacion de Enfermedad de Moyamoya.
Estadio Descripcion angiogréafica

I Estenosis u oclusion de la porcion terminal de la ACI.

1 Inicio de colaterales moyamoya.
Los vasos colaterales se observan discretamente. No se observan colaterales directas de la
ACE al area intracraneal.

11 Intensificacion de la enfermedad moyamoya.

Los vasos colaterales se aprecian claramente. Estenosis progresiva de la ACI.

v Minimizacion de las imagenes moyamoya.
La oclusion de la ACI se extiende hasta la arteria comunicante posterior y arteria cerebral

posterior.

\Y Reduccion de las imagenes moyamoya.
La oclusion de la ACI se extiende hasta el segmento C2 y se incrementa la circulacion

colateral.

Vi Desaparicion de vasos moyamoya.
La circulacion cerebral dependiente de la ACI desaparece completamente y se mantiene
solo por la ACE o la arteria vertebral.

ACE: arteria cardtida externa; ACI: arteria cardtida interna. (Nathal et al., 2021)

Fuente: Tomado de Nathal E, Serrano A, Maciel E, Arauz A. Enfermedad moyamoya en México. Experiencia institucional.

Neurologia. 2021;36(8):603-10.
Por otro lado, Kuroda et al, implemento otro criterio diagnostico, basada en criterios radioldgicos tanto
de angiografia cerebral como de RM. Angiografia cerebral: Estenosis u oclusion en las arterias
centradas en la porcion terminal de la arteria carétida interna intracraneal y vasos de Moyamoya (redes
vasculares anormales) en la proximidad de las lesiones oclusivas o estenéticas en la fase arterial.
Resonancia magnética y angiografia por resonancia magnética: Estenosis u oclusion de la porcion
terminal de la arteria car6tida interna intracraneal; disminucién del diametro externo de la porcion

terminal de la arteria car6tida interna y la porcion horizontal de la arteria cerebral media bilateralmente
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en la resonancia magnética ponderada en T2 y redes vasculares anormales en los ganglios basales y/o
la sustancia blanca periventricular en la angiografia por resonancia magnética. (Kuroda et al., 2022)

El tratamiento de esta patologia es quirdrgico, mediante la revascularizacion cerebral, que se asocia con
mejores resultados secundarios, incluida la prevencion del accidente cerebrovascular recurrente y la
funcidn cognitiva. Existen 3 enfoques de revascularizacion o bypass: directo, indirecto y combinado.
El directo se logra anastomosando vasos extracraneales a vasos intracraneales, mas a menudo la arteria
temporal superficial a la arteria cerebral media. El bypass indirecto tiene muchas variantes, pero
generalmente se logra incorporando tejido bien vascularizado, generalmente de fuentes de la arteria
carotida externa, a la superficie del cerebro para promover la angiogénesis y la neovascularizacién, en
lugar de hacerlo mediante anastomosis directa. Un bypass combinado utiliza ambas técnicas
simultdneamente para maximizar el efecto de la revascularizacion a corto y largo plazo. (Lee et al.,
2023; Mitchell et al., 2023)

Incluso después de la revascularizacion, estos pacientes pueden presentar ACV recurrentes, ademas de
sintomas asociados a aumento de la presion intracraneal como: cefalea, nduseas, vomitos y otros. Sin
embargo, multiples estudios informan que después de una cirugia de revascularizacion exitosa, las
convulsiones y anomalias electroencefalograficas mejoran. (Hayashi et al., 2021; Yang et al., 2023)
CONCLUSIONES

La EMm, es una entidad rara en la poblacion general y mas rara en la poblacion pediatrica, debe ser
considerada como una causa primaria en ACV infantil, el tratamiento clinico puede mejorar los
sintomas, el tratamiento final es la revascularizacion.
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