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Resumen

La Enfermedad Moyamoya es una arteriopatia oclusiva progresiva de los vasos cerebrales, específicamente de la porción 
distal de las arterias carótidas internas, por lo general con compromiso bilateral. Esta oclusión trae como consecuencia 
dilatación de los vasos sanguíneos colaterales con el objetivo de convertirse en vías de circulación colateral, de donde la 
enfermedad adopta su nombre, debido a la apariencia angiográfica de “nube de humo” de estos pequeños vasos dilatados. 
Clínicamente se manifiesta como eventos cerebrovasculares isquémicos debido a la oclusión de los vasos mencionados o 
como eventos hemorrágicos debido a la ruptura de los pequeños vasos sanguíneos dilatados. Presentamos el caso de una 
paciente femenina de 38 años, que acude al hospital en estado de coma, cuya tomografía computarizada revela hemorra-
gia intraventricular que fue tratada con derivación ventricular externa más activador de plasminógeno tisular. Posterior a su 
estabilización clínica se realizó angiografía cerebral diagnóstica con hallazgos compatibles con Enfermedad  Moyamoya. 
Se decidió realizar subduro-sinangiosis con el fin de inducir la formación de circulación colateral cerebral. Debido a la baja 
incidencia de la Enfermedad Moyamoya en Latinoamérica, generalmente no es incluida en el diagnóstico diferencial de los 
eventos cerebrales vasculares, por lo que recomendamos su sospecha en pacientes jóvenes y sin factores de riesgo que 
debutan con este tipo de eventos cerebrales.

Palabras clave: Enfermedad Moyamoya, Enfermedad cerebrovascular Moyamoya, Revascularización, Isquemia cerebral, 
Hemorragia intraventricular.

Abstract

Moyamoya disease is a progressive occlusive disease of the cerebral vessels, specifically the distal portion of the internal 
carotid arteries, usually with bilateral involvement. This occlusion results in dilatation of collateral blood vessels in order to form 
collateral circulation pathways, from which the disease takes its name due to the angiographic appearance of “puff of smoke” 
of these small dilated vessels. Clinically it manifests as ischemic cerebrovascular events due to occlusion of the vessel men-
tioned or hemorrhagic events due to rupture of small dilated blood vessels. We report the case of a female patient of 38 years 
old who was admitted to the hospital in coma state, the CT scan revealed intraventricular hemorrhage that was treated with 
an external ventricular derivation and tissue plasminogen activator. After clinical stabilization diagnostic cerebral angiography 
was performed with findings consistent with Moyamoya disease. We decided to perform a subduro-sinangiosis, in order to in-
duce the formation of cerebral collateral circulation. Due to the low incidence of Moyamoya disease in Latin America, generally 
it is not included in the differential diagnosis of cerebral vascular events, we recommend suspect it in young patients without 
risk factors who present with this type of brain events.

Key words: Moyamoya disease, cerebrovascular Moyamoya disease, Revascularization, Cerebral ischemia, Intraventricular 
hemorrhage.
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Introducción

La Enfermedad moyamoya es una en-
fermedad crónica caracterizada por la 
oclusión progresiva de la vasculatura 
cerebral, con compromiso particular del 
polígono de Willis, específicamente de 
la porción terminal de las arterias caróti-
das internas, que trae como consecuen-
cia dilatación de los pequeños vasos 
colaterales con el fin de convertirse en 
vías de circulación sanguínea colateral. 
Esto trae como consecuencia eventos 
cerebrovasculares isquémicos o hemo-
rrágicos, debido a oclusión de los vasos 
del polígono o a ruptura de los peque-
ños vasos adyacentes dilatados1,2.

Caso clínico

Paciente de género femenino de 38 
años de edad, sin antecedentes pato-
lógicos conocidos, acude por presen-
tar cuadro clínico caracterizado por 
cefalea holocraneana intensa, vómitos 
en escopetazo y deterioro súbito del 
nivel de conciencia con coma. En el 
examen físico de ingreso el paciente 
no presentó apertura ocular, respues-
ta verbal con sonidos incomprensibles 
y respuesta motora de localización 
al estímulo nociceptivo. Luego de la 
estabilización inicial se realizó tomo-
grafía computarizada de cerebro que 
evidenció hemorragia intraventricular  
con compromiso de cuerpo, atrio y 
asta posterior de ventrículos laterales 
izquierdo y asta posterior de ventrículo 
lateral derecho (Figura 1A). Se coloca 
derivación ventricular externa con acti-
vador tisular del plasminógeno y se ob-
tuvo buena evolución clínica e image-
nológica (Figura 1B). Debido a tratarse 
de una paciente joven, sin factores de 
riesgo ni enfermedades asociadas, se 
realizó angiografía de vasos del polí-
gono de Willis en la que se evidenció 
estenosis bilateral de la arteria carótida 
interna, cerebral anterior y cerebral me-
dia con vasos sanguíneos anómalos 
dilatados adyacentes (vasos moyamo-
ya), compatibles con Enfermedad mo-
yamoya (Figura 2). Se decidió realiza 
revascularización con técnica indirecta 
en hemisferio cerebral derecho, siendo 
la subduro-sinangiosis el procedimien-
to de elección; el mismo consistió en la 
aposición de la galea y la arteria tem-
poral superficial sobre la superficie cor-
tical cerebral para inducir la formación 
de circulación colateral (Figura 3). El 

Figura 1 A. Hemorragia intraventricular con compromiso de cuerpo, atrio y asta posterior de 
ventrículos laterales izquierdo y asta posterior de ventrículo lateral derecho más hidrocefalia; 
B. Tomografía posterior a colocación de derivación ventricular externa más activador de 
plasminógeno tisular que evidencia resolución de la hemorragia intraventricular. 

paciente presentó recuperación clínica 
satisfactoria volviendo a sus activida-
des diarias con discapacidad leve.

Discusión

La Enfermedad Moyamoya fue descrita 
por primera vez por Takeuchi y Shimizu 
en 19571. Es una enfermedad crónica 
caracterizada por la oclusión progresiva 
de la vasculatura cerebral, con compro-
miso particular del polígono de Willis, 

específicamente de la porción terminal 
de las arterias carótidas internas2,3.
El término moyamoya (del Japonés 
“nube de humo”), se refiere a la apa-
riencia angiográfica de la red de vasos 
sanguíneos colaterales anormales que 
se desarrollan adyacentes a los vasos 
estenóticos, ya que como consecuen-
cia de la estenosis carotidea progresi-
va y del flujo cerebral disminuido los 
pequeños vasos colaterales se dilatan 
para convertirse en vías de circulación 
sanguínea colateral2,4.

Figura 2. Angiografía por sustracción digital que evidencia estenosis 
bilateral de la arteria carótida interna, cerebral anterior y cerebral 
media con vasos sanguíneos anómalos adyacentes, compatibles 
con Enfermedad Moyamoya.
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Microscópicamente, en la pared arterial 
de los vasos afectados se observa un 
engrosamiento fibrocelular de la íntima 
que puede contener depósitos lipídi-
cos, corrugamiento de la lámina elásti-
ca interna y adelgazamiento de la capa 
muscular media4,5.
Japón es el país con mayor incidencia 
y prevalencia de la enfermedad, con 
3,16 y 0,35 casos por 100.000 habitan-
tes, respectivamente6,7. Según el estu-
dio de Uchino, en Estados Unidos se 
calcula una incidencia de 0,086 casos 
por 100.000 habitantes, sin embargo, 
en el subgrupo de individuos asiáticos 
la incidencia fue cercana a la japonesa, 
con 0,28 casos por 100.000 habitantes, 
lo que revela una clara relación étnica8. 
En lo referente al género, la relación 
mujeres-hombres es de 1,87. La edad 
de presentación puede ser de los 6 me-
ses a los 67 años, con dos picos, uno 
bajo la primera década de vida, con 
presentación habitualmente isquémica, 
y el segundo en adultos entre la terce-
ra y cuarta décadas, con presentación 
habitualmente hemorrágica, como éste 
caso presentado4.
La etiología es desconocida. Se ha 
propuesto una teoría congénita que 
incluyen anomalías vasculares congé-
nitas y la teoría adquirida que incluye 
alteraciones vasculares secundarias a 
procesos infecciosos. Así, esta enfer-
medad ha sido relacionada a leptos-
pirosis, tuberculosis, anemia aplásica, 
anemia de Fanconi, anemia de células 
falciformes, factor anticoagulante del 
lupus, síndrome de Apert, síndrome de 
Down, síndrome de Marfan, esclerosis 

tuberosa, síndrome de Turner, enfer-
medad de von Recklinghausen, enfer-
medad de Hirschsprung, enfermedad 
aterosclerótica, coartación de la aorta, 
displasia fibromuscular; entre otras4.
La presentación clínica de la Enfer-
medad  moyamoya varía ampliamen-
te según la edad. En niños son más 
comunes los eventos relacionados a 
hipoperfusión cerebral e isquemia de-
bido a la oclusión de los vasos sanguí-
neos involucrados, puede manifestarse 
como hemiparesia, monoparesia, alte-
raciones sensitivas, movimientos anor-
males, cefalea, somnolencia y convul-
siones. Es posible que la hipoperfusión 
cerebral y los eventos isquémicos a re-
petición provoquen como consecuen-
cia retardo mental7.9,10.
En adultos son más frecuentes los 
eventos hemorrágicos, incluyendo he-
morragia intraventricular, intraparequi-
matosa y subaracnoidea, debido a la 
ruptura de los vasos sanguíneos cola-
terales anómalos con paredes delga-
das o aneurismas. La localización más 
frecuente es la hemorragia intraventri-
cular en astas frontales del ventrículo 
lateral y la hemorragia intraparenqui-
matosa en ganglios basales y tálamo. A 
pesar de ser esta la presentación más 
frecuente en adultos, también puede 
observarse isquémicos transitorios y 
stroke7,8,9. Los síntomas por lo general 
son de inicio súbito y pueden incluir 
cefalea, alteración del estado mental, 
déficit visual, parálisis de nervios cra-
neales y alteraciones del lenguaje y de 
la marcha3,10,11.
Debido a la baja incidencia de la En-

fermedad  moyamoya en el continente 
americano, muchas veces es olvida-
da en el diagnóstico diferencial de los 
eventos vasculares cerebrales. La mis-
ma debe sospecharse en niños y adul-
tos jóvenes con stroke, pacientes sin 
factores de riesgo y personas de raza 
asiática10. 
La tomografía cerebral es útil para dis-
tinguir episodios isquémicos de hemo-
rrágicos, aunque no representa utilidad 
en el diagnóstico definitivo. El gold 
standard para el diagnóstico es la an-
giografía digital cerebral aunque pue-
den ser útiles la resonancia magnética 
y la angioresonancia12. El criterio diag-
nóstico está definido como “estenosis u 
oclusión bilateral de la porción terminal 
de la arteria carótida interna y/o de la 
porción proximal de las arterias cere-
bral anterior y/o cerebral media”9.
Además se puede observar una red 
vascular anormal adyacente a los vasos 
estenóticos. Las áreas estenóticas-oclu-
sivas son usualmente bilaterales, pero 
el compromiso unilateral no excluye el 
diagnóstico2,10. En la serie presentada 
por Quintana, de 10 casos de enferme-
dad de moyamoya, 50% fueron catalo-
gados como atípicos (unilaterales)13.
El tratamiento inicial es sintomático y 
encaminado a mantener la perfusión y 
función cerebral. Algunos autores con-
sideran la administración de antiagre-
gantes y anticoagulantes en pacientes 
con eventos isquémicos con el fin de 
prevenir futuros episodio, sin embar-
go, esta medicación no ha mostrado 
beneficio, al igual que los corticoides. 
Se recomiendan medidas antiedema 
cerebral para el control de la presión 
intracraneana y agentes anticonvulsi-
vantes, según cada caso particular4.
Varias opciones quirúrgicas pueden 
ser útiles en el manejo los eventos he-
morrágicos. En el caso de las hemorra-
gias intraventriculares se puede optar 
por el drenaje ventricular externo más 
evacuación del hematoma. Si existe un 
hematoma intraparenquimatoso que 
ejerce efecto de masa importante se 
indica su evacuación quirúrgica. En la 
etapa crónica de la enfermedad las téc-
nicas de revascularización son usadas 
con el fin de mantener una adecuada 
perfusión cerebral2,4,10.
Las opciones de revascularización in-
cluyen la revascularización directa y la 
indirecta. Las técnicas de revasculari-
zación directa, usada particularmente 
en adultos, incluye la anastomosis en-
tre la arteria temporal superficial y la 

Figura 3. Subduro-sinangiosis. 
A. Arteria temporal superficial; 
B. Corteza cerebral; C. Galea 
aponeurótica y Arteria temporal 
superficial en contacto con la 
corteza cerebral; D. Cierre final.
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arteria cerebral media (STA-MCA), o 
la anastomosis entre la arteria menín-
gea media y la cerebral media. No son 
usadas en casos pediátricos debido al 
pequeño tamaño de los vasos sanguí-
neos2,4.
La técnica indirecta, más usada en ni-
ños, tiene el objetivo de incrementar el 
volumen circulatorio en la vasculatura 
colateral. Consiste en colocar direc-
tamente el periostio, la duramadre, la 
galea o el músculo temporal sobre la 
superficie del cerebro, esperando el de-
sarrollo espontáneo de nuevas anasto-
mosis entre la circulación extracranea-
na e intracraneana e incluye la encefa-
loduroarteriomiosinangiosis (EDAMS), 
encefaloduroarteriosinangiosis (EDAS), 
encefalomioarteriosinangiosis y la en-
cefalomiosinangiosis2,4.
Se han descrito como complicaciones 
posquirúrgicas de la revascularización 
la hemorragia en el lecho quirúrgico, 
anemia, infarto cerebral, crisis isquémi-
ca transitoria, necrosis del cuero cabe-
lludo, infección de la herida operatoria 
y síndrome convulsivo4.

La literatura sugiere que la revascula-
rización es una intervención segura en 
pacientes pediátricos con Enfermedad 
moyamoya, con disminución de la apa-
rición de eventos isquémicos transito-
rios o strokes y aparentemente mejora 
el pronóstico, sin embargo, existen da-
tos insuficientes para sugerir mejoría a 
largo plazo14,15.
El estudio de Starke et al, que incluyó 
43 pacientes adultos con Enfermedad 
moyamoya de diferentes etnias, en 
los que se realizó encefaloduroarterio-
sinangiosis, mostró que esta técnica 
de anastomosis indirecta promovió un 
adecuado desarrollo de colaterales e 
incrementó la perfusión en la mayoría 
de los pacientes; con bajos índices de 
eventos isquémicos transitorios, infar-
tos y hemorragias y preservó o mejoró 
el estado funcional16.
El pronóstico de la Enfermedad moya-
moya depende de la severidad y natu-
raleza de su presentación, así como de 
los episodios recurrentes. La mortali-
dad varia de 10% en adultos a 4,3% en 
niños y alrededor de 50 a 60% de los 

pacientes presentan deterioro progresi-
vo de sus funciones cognitivas10.

Conclusiones

La Enfermedad  moyamoya es una en-
tidad clínica poco sospechada en Lati-
noamérica debido a su baja incidencia. 
El diagnóstico debe sospecharse en 
paciente jóvenes y sin factores de ries-
go que presentan eventos cerebrovas-
culares isquémicos y hemorrágicos ya 
que el tratamiento oportuno de permite 
una adecuada intervención tanto clíni-
ca como quirúrgica en miras de evitar 
futuros episodios isquémicos y de me-
jorar la perfusión cerebral a través del 
desarrollo de nuevos vasos colaterales 
posterior a técnicas de revasculariza-
ción y así mejorar el pronóstico de esta 
patología.
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