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Resumen:  
Introducción: La enfermedad de moya moya (EMM) es una vasculopatía cerebral 
progresiva de las arterias proximales del polígono de Willis con desarrollo secundario de 
circulación colateral y cuyo diagnostico se realiza con angiografía digital y 
angioresonancia. Objetivo: demostrar la incidencia en nuestro medio y la eficacia del 
tratamiento quirúrgico. Material y métodos. Cuatro pacientes fueron valorados en el 
Servicio de Neurocirugía del Hospital Pediátrico Roberto Gilbert Elizalde de la ciudad de 
Guayaquil, con el diagnostico de EMM, entre los años 2002 a 2008. Resultados: En 
relación al sexo, 3 fueron mujeres y uno varón, entre los 3-7 anos de edad, promedio de 5 
anos. Tres pacientes iniciaron con episodios de déficit motor y uno con cefalea. El 
diagnostico se realizo mediante panarteriografía que mostro cambios característicos de 
EMM en 3 de ellos y en uno mediante angioresonancia. En tres se demostró déficit motor, 
dos tenían retraso psicomotor y uno exclusivamente cefalea. En 2 pacientes se realizaron 3 
procedimientos quirúrgicos, en uno de ellos bilateral. Un paciente con déficit motor no 
acepto el tratamiento y el paciente con cefalea no ha presentado datos de insuficiencia 
vascular cerebral. Conclusiones: la evolución natural de la EMM es progresiva con 
deterioro neurológico por episodios isquémicos repetidos.  
Palabras clave: Enfermedad de moya moya, angiografía, infarto cerebral, 
encefalomioarteriosinagiosis.  
Abstract: Introduction: moya moya disease (MMD) is a progressive cerebral 
vasculopathy of the proximal arteries of the polygon of Willis with secondary development 
of collateral circulation and whose diagnosis is performed with angiography and digital 
angio RM. Objective: To demonstrate the impact on our environment and the effectiveness 
of surgical treatment. Material and patients: Four patients were evaluated in the 
Department of Pediatric Neurosurgery at the Hospital Roberto Gilbert Elizalde in the 
Guayaquil city, with diagnosis of EMD, between the years 2002 to 2008. Results: In 
relation to sex, 3 were female and one male, between 3-7 years old, average of 5 years. 
Three patients started with episodes of motor deficit and a severe headache. Diagnosis was 
made by panarteriografía showed that characteristic changes of EMM in 3 of them and one 
by angio RM. In three showed motor deficits, psychomotor retardation and two had only a 
headache. 2 in 3 patients were performed surgical procedures, one of them bilaterally. A 
patient with motor deficits does not accept the treatment and other patient with headache 
but without cerebral vascular insufficiency is in control. Conclusions: The natural 
evolution of the MMD is progressive neurological deterioration with repeated ischemic 
episodes.  
Keywords: moya moya disease, angiography, cerebral infarction, 
encefalomioarteriosinagiosis. 
 
Introducción:  



La enfermedad de moya moya (EMM) es un padecimiento vascular poco frecuente. Se 
caracteriza por la oclusión progresiva de ambas carótidas internas y los vasos proximales 
del polígono de Willis, con desarrollo secundario de circulación colateral. El primer caso 
fue descrito en Japón en la década de 1950 y bautizado por Suzuki y Takaku como moya 
moya, que significa nube de humo en japonés, por el aspecto angiografico. En 1968, Kudo 
y Fukuta la describen en ingles como oclusión espontanea del polígono de Willis,  

La incidencia de esta enfermedad en la población asiática es bimodal, con un pico de 
frecuencia en la primera década de la vida (5 años) y un segundo pico en la IV década de la 
vida (36 años). En los países no asiáticos, representa de 6% al 8% de la patología 
cerebrovascular infantil. La presentación clínica en los niños consiste en la aparición de 
accidentes isquémicos transitorios e infartos (aproximadamente el 80% de los casos) que se 
manifiestan por cefalea, convulsiones o déficit neurológico focal. Los eventos 
hemorrágicos predominan en los adultos (13).  
 
Pacientes y métodos.  
Se reporta una serie de 4 pacientes pediátricos de ambos sexos que fueron tratados en el 
Servicio de Neurocirugía del Hospital Pediátrico Roberto Gilbert Elizalde de la ciudad de 
Guayaquil, con el diagnostico de EMM, desde enero de 2002 hasta diciembre del 2008, por 
manifestaciones neurológicas como déficit motor, retraso psicomotor o cefalea , en quienes 
se evidencio alteraciones vasculares cerebrales compatibles con enfermedad de moya moya 
mediante TC cerebral, RM y angio RM o panarteriografía de cerebro. Se realizaron tres 
procedimientos de revascularización cerebral en dos pacientes 
(encefalomioarteriosinagiosis). Dos de ellos en un solo paciente, el otro no acepto la cirugía 
y otro no ha mostrado déficit neurológico y esta bajo vigilancia. La duración de los 
síntomas variaron entre 1 a 3 anos. 
 
Resultados:  
 
En relación al sexo 3 fueron mujeres (75%) y un varón (25%), distribuidos entre los 3-7 
anos de edad, dos de 4 anos, uno de 6 y otro de 7, promedio de 5 anos. En 3 pacientes 
(75%) se inicio con episodios de déficit motor y uno (25%) con cefalea. Un paciente 
presentaba retraso psicomotor. El diagnostico se realizo mediante panarteriografía que 
mostro cambios característicos de EMM en 3 (75%) de ellos. En uno de ellos (25%) el 
diagnostico fue exclusivamente mediante angioresonancia. En tres (75%) los hallazgos en 
la RM consistió en infartos cerebrales. En 2 pacientes (50%) se realizo 3 procedimientos 
quirúrgicos (encefaloduroarteriosinangiosis), en uno de ellos bilateral. Un paciente con 
déficit motor no acepto el tratamiento y el paciente con cefalea no ha presentado datos de 
insuficiencia vascular cerebral.  
Distribución por sexo Manifestaciones clínicas 
 
RM en T1 y T2 que muestra áreas RM y difusión. Isquemia de diferente  
de isquemia bilateral. etapa  
Pan arteriografía que muestra oclusión Pasos de encefalomioarteriosinangiosis:  
de carótidas y neovascularidad 1-Craniotomia  
2-Exposicion de la corteza  
3-Colocacion del colgajo muscular y arteria  



temporal superficial  
4-Colocacion del colgajo óseo  
Los dos pacientes intervenidos quirúrgicamente con esta técnica mejoraron en su déficit 
neurológico así como en su desarrollo psicomotor. La angio RM de control mostro 
revascularización de la corteza.  
 
 
 
Discusión: 
 

La enfermedad de moya moya es una vasculopatía intracraneal, crónica, no inflamatoria, en 
la que hay anomalías en la capa elástica y engrosamiento focal y progresivo de la íntima de 
las arterias en la base del cerebro que ocasionan oclusión de los mismos. Los vasos 
afectados son las porciones intracraneales de las carótidas internas y la porción proximal de 
las ramificaciones del polígono de Willis, originándose una red vascular anormal de 
pequeños vasos colaterales en la base del cerebro, desde la carótida externa y la base del 
cráneo, a la cual denominaron moya moya, por su aspecto angiográfico, que en japonés 
significa “niebla o humo” (1-3).  

Fue descripta inicialmente en Japón en 1957 por Takeuchi y Shimizu y fue nominada como 
moya moya en 1969 por Suzuki y Takaku. La forma idiopática o enfermedad de moya 
moya propiamente dicha (EMM), tiene una alta prevalencia en la población asiática 
(especialmente en Japón y Corea), con una incidencia en estas regiones de 3-16 
casos/100.000 habitantes/año, 10 veces más frecuente que en otras latitudes, afectando con 
mayor frecuencia al sexo femenino (4,5). En los países no asiáticos, representa de 6% al 8% 
de la patología cerebrovascular infantil (5,6). Hay que diferenciarla de los casos 
sintomáticos vinculados a enfermedades sistémicas, como el síndrome de Down, la 
neurofibromatosis tipo I, la radiación craneal y las cardiopatías congénitas, que pueden 
presentar un cuadro angiográfico similar (5) y que corresponden al síndrome de moya moya 
la cual es más frecuente en países no asiáticos.  

La incidencia de la enfermedad es de alrededor de uno por millón de habitantes por año. En 
la población asiática la incidencia es bimodal, con un pico de frecuencia en la primera 
década de la vida (5 años) y un segundo pico en la IV década de la vida (36 años). Es más 
frecuente en niños que en adultos y en el sexo femenino. La diferencia de distribución por 
sexo es más marcada en los adultos, donde existe 1 hombre por 40 mujeres.  

La enfermedad vasculocerebral en los niños es rara y generalmente está en relación a 
múltiples factores de riesgo. En su serie, Gabrielle de Veber reporta que el 50% de los ACV 
isquémicos arteriales presentan una vasculopatía, siendo las más frecuentes la 
 

angiopatía postvaricela, la disección de los vasos intra y extracraneales, el moya moya y las 
vasculitis (6). El mayor acceso a técnicas de imagen como la angiorresonancia (ARM), han 
determinado que esta entidad se identifique con mayor frecuencia.  

La presentación clínica en los niños consiste en la aparición de accidentes isquémicos 
transitorios e infartos (aproximadamente el 80% de los casos) que se manifiestan por 
cefalea, convulsiones o déficit neurológico focal. Los eventos hemorrágicos predominan en 



los adultos (13). De 40% a 65% de los casos se presentan como hemorragia subaracnoidea, 
hematoma cerebral o hemorragia intraventricular, siendo esta última la forma más 
frecuente. En la infancia suele ser más frecuente la presentación insidiosa o progresiva. 
Otras manifestaciones frecuentes son retraso del desarrollo, epilepsia y trastornos del 
lenguaje, convulsiones, cefaleas y movimientos anormales. Muchos de estos episodios 
pueden ser inducidos por llanto, tos, esfuerzos, soplar o ingerir bebidas calientes. La base 
fisiopatologica de esto es vasoconstricción cerebral vinculada al descenso de la PCO2 por 
la hiperventilación. En la serie de Smith y Scooth por otro lado, sobre 143 casos (adultos 
incluidos) predominó la isquemia en un 67% y las convulsiones en el 6,3 %.(5).  

Su etiología es poco clara, sin embargo hay algunas características que la distinguen. Su 
distribución racial, con 50% de los casos de origen japonés, su incidencia familiar, que en 
Japón llega al 10% y lo no infrecuente asociación con malformaciones cardioaorticas o 
urogenitales, así como con afecciones de transmisión genética, como la neurofibromatosis o 
el síndrome de Down o hemoglobinopatías, indicarían que su origen estaría relacionado con 
alteraciones genéticas que determinarían una falla en la formación de las arterias 
intracraneales 3, Se ha relacionado a la enfermedad de Moya-Moya con alteraciones de los 
cromosomas 3, 6 y 17. También existe evidencia de su vinculación a factores ambientales o 
adquiridos, como la exposición a radiaciones por gliomas del óptico o craneofaringiomas o 
la vinculación a ciertas infecciones.  

Algunos estudios han sugerido que algunas citoquinas, como el factor de crecimiento 
fibroblastico (FCF) puedan estar involucradas en la patogenia de de esta enfermedad. Este 
factor es un potente inductor del crecimiento intimal y un factor antigénico 
 

considerable y seria el causante de los cambios arteriales producidos. Esto tendría relación 
con el incremento del FCF encontrado en el LCR de estos pacientes.  

La progresiva oclusión de las arterias determina isquemia de los territorios vasculares 
correspondientes y favorece el desarrollo de circulación colateral (cerebral, leptomeningea, 
dural o extracraneal). La isquemia determina la clínica ya sea por caída de flujo o embolias 
de microtrombos a partir de arterias estenosadas. La evolución natural es la reiteración de 
episodios isquémicos, determinado varias lesiones de extensión variable y con secuelas 
cada vez más invalidantes.  

En los adultos predominan los eventos hemorrágicos. Entre el 40%-65% de los casos se 
manifiestan como hemorragia subaracnoidea, hematoma intracerebral o intraventricular, 
siendo esta la forma más frecuente.  

El diagnóstico se basa en la clínica, las imágenes por resonancia magnética (IRM) con 
angiorresonancia y la angiografía cerebral. Los hallazgos angiográficos se caracterizan por 
lesiones que afectan predominantemente la circulación anterior y que son: en la fase 
temprana del estudio, disminución del calibre de las carótidas internas intracraneales y del 
sector proximal de los vasos del círculo de Willis, y desarrollo de colaterales 
lenticuloestriadas y talamoperforantes (vasos de moya moya.). En la fase intermedia la 
imagen de nube o humareda. Y en la fase tardía el desarrollo de colaterales transóseas y 
transdurales. El desarrollo de todas estas colaterales es consecuencia de la oclusión 
carotídea.  



La resonancia magnética (RM) puede dar claves que orienten al diagnóstico, como ser: en 
T1, múltiples imágenes punteadas de vacío de señal en los ganglios basales que realzan con 
gadolinio; en T2, hiperseñal de los pequeños vasos, infartos corticales o de sustancia 
blanca; y en FLAIR, surcos hiperintensos debidos a la disminución de flujo en los vasos 
piales y al engrosamiento de las membranas aracnoidales. El realce leptomeníngeo en T1 
con gadolinio normalmente disminuye luego de una cirugía efectiva. Por otro lado, la RM 
es de gran utilidad para identificar áreas de isquemia o hemorragia y evaluar su tiempo de 
evolución. El diagnóstico de moya moya puede 
 

realizarse prescindiendo de la angiografía convencional si se cuenta con las técnicas de 
ARM más avanzadas (16).  

Los criterios tanto la angiografía como la angio RM para el diagnostico de moyamoya son:  
1.  
Estenosis u oclusión de la porción terminal de las arterias carótidas internas y/o la porción 
proximal de la arteria cerebral media o anterior.  
2.  
Desarrollo de circulación colateral en la vecindad de la oclusión y en los ganglios de la 
base.  
3.  
Deben ser bilaterales.  
 

Los pacientes reportados cumplen con los criterios diagnósticos. Ninguno presentaba otras 
causas como antecedentes de radioterapia cerebral, neurofibromatosis, esclerosis tuberosa, 
hipomelanosis de Ito, tuberculosis, meningitis piógena, síndrome de Apert, coartación de la 
aorta, enfermedades del tejido conectivo, anemia de células falciformes ni síndrome de 
Down.  

En relación al cuadro clínico los hallazgos de esta serie coinciden con los referidos por la 
literatura internacional, con un predominio de sexo femenino inicio del padecimiento con 
episodios de hemiparesia y comienzo en la primera década de la vida. Es interesante notar 
que un paciente había tenido tres episodios isquémicos antes del diagnostico en diferentes 
áreas de ambos hemisferios cerebrales y fue el que recibió revascularización bilateral.  

La conducta una vez diagnosticada la enfermedad es primariamente quirúrgica ya que no 
existe un tratamiento médico capaz de estabilizar o revertir esta enfermedad. Sin embargo 
no está aún totalmente clara la indicación, oportunidad, técnica quirúrgica y el impacto 
sobre la evolución natural de la enfermedad.  

Se han descripto desde hace mas de 3 décadas, diferentes técnicas quirúrgicas, todas 
orientadas a la revascularización cerebral, mediante anastomosis directas e indirectas. Está 
indicado cuando aparecen episodios isquémicos reiterados y 
 

progresivos en secuencia. Actualmente se reconocen algunas de ellas: anastomosis de 
arteria temporal superficial con arteria cerebral media (bypass ATS-ACM), 
encefalomiosinangiosis (EMS), encefaloduroarteriosinangiosis (EDAS), pialsinangiosis y 
combinaciones.  



El bypass ATS-ACM fue propuesto por Krayenbuhl en 1975(19). Provee un buen flujo 
cerebral, pero tiene inconvenientes: es una técnica compleja que obliga al cirujano a 
frecuentarla para mantenerse entrenado y obtener buenos resultados. En los niños pequeños 
puede no ser efectiva por el tamaño pequeño de los vasos, que impiden un flujo suficiente, 
o por oclusión del vaso receptor durante la cirugía, o como complicación de la misma, todo 
lo cual lleva a aumentar la isquemia.  
La EMS fue introducida por Henscshen(20), utilizando el músculo temporal como medio 
de revascularización indirecta, colocándolo directamente sobre la superficie cerebral. Por su 
parte, Karasawa(21) describió la omentalsinangiosis, que consiste en colocar epiplón mayor 
(en lugar de músculo) sobre la superficie cerebral. Con estas técnicas se evitan los 
inconvenientes del bypass en los niños. No obstante, se han descripto varios casos de 
convulsiones posoperatorias y formación de hematomas submusculares, ya sea agudos o 
crónicos.  
Matsushima(22,23) describió la EDAS, que consiste en suturar la arteria temporal 
superficial y gálea adyacente a una apertura lineal de la duramadre. Esta técnica ha sido 
criticada por la falta de potencialidad para crear vasos colaterales. Nosotros realizamos una 
combinación de la EMS y la EDAS (24).  
Más recientemente se ha comenzado a utilizar una técnica de revascularización indirecta 
llamada pialsinangiosis. Fue descripta por Adelson y Scott(25,26). Se postula que el 
contacto directo de la arteria temporal superficial con la superficie cerebral potencia aún 
más la formación de vasos colaterales nuevos y no se considera necesaria la apertura de 
aracnoides ni la sutura de ésta a la arteria, como en la EDAS. Esta novedosa técnica hace 
más sencilla y menos riesgosa la cirugía. 
 
Conclusiones  
La enfermedad de moya moya es una entidad presente en todo el mundo para la que se han 
propuesto varias técnicas quirúrgicas con el objetivo de desarrollar neovascularización en 
los territorios afectados. El diagnóstico precoz permite disminuir los accidentes isquémicos. 
Los casos presentados muestran buenos resultados clínicos. Es un procedimiento seguro 
que aporta excelentes chances de neovascularización, como se ha demostrado. 
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