ENFERMEDAD DE MOYA MOYA.
REVASCULARIZACION CEREBRAL

Dr. Mario Pinos G, Jefe del Servicio de Neurocirugi. Hospital Roberto Gilbert E.
Dra. Victoria Ronquillo C. Neurocirujano Hospital Roberto Gilbert E.

Resumen:

Introduccion: La enfermedad de moya moya (EMM) es una vascukpegiebral
progresiva de las arterias proximales del poligg@dNillis con desarrollo secundario de
circulacion colateral y cuyo diagnostico se realizan angiografia digital y
angioresonanciaObjetivo: demostrar la incidencia en nuestro medio y laaefa del
tratamiento quirdrgicoMaterial y meétodos Cuatro pacientes fueron valorados en el
Servicio de Neurocirugia del Hospital Pediatricdo®to Gilbert Elizalde de la ciudad de
Guayaquil, con el diagnostico de EMM, entre lossa2002 a 2008Resultados: En
relacion al sexo, 3 fueron mujeres y uno varomeelats 3-7 anos de edad, promedio de 5
anos. Tres pacientes iniciaron con episodios déidéhotor y uno con cefalea. El
diagnostico se realizo mediante panarteriografia ouostro cambios caracteristicos de
EMM en 3 de ellos y en uno mediante angioresonafgidres se demostré déficit motor,
dos tenian retraso psicomotor y uno exclusivameef@ea. En 2 pacientes se realizaron 3
procedimientos quirdrgicos, en uno de ellos bidtedn paciente con déficit motor no
acepto el tratamiento y el paciente con cefaledha@resentado datos de insuficiencia
vascular cerebralConclusiones: la evolucion natural de la EMM es progresiva con
deterioro neuroldgico por episodios isquémicostidps.

Palabras clave: Enfermedad de moya moya, angiografia, infarto cateb
encefalomioarteriosinagiosis.

Abstract: Introduction: moya moya disease (MMD) is a progressive cerebral
vasculopathy of the proximal arteries of the polygd Willis with secondary development
of collateral circulation and whose diagnosis isfgrened with angiography and digital
angio RM.Objective: To demonstrate the impact on our environment aacetfectiveness
of surgical treatmentMaterial and patients: Four patients were evaluated in the
Department of Pediatric Neurosurgery at the Hobpiaberto Gilbert Elizalde in the
Guayaquil city, with diagnosis of EMD, between thears 2002 to 200&Results: In
relation to sex, 3 were female and one male, betv@eé years old, average of 5 years.
Three patients started with episodes of motor defitd a severe headache. Diagnosis was
made by panarteriografia showed that charactedbiages of EMM in 3 of them and one
by angio RM. In three showed motor deficits, psyobtor retardation and two had only a
headache. 2 in 3 patients were performed surgicadegures, one of them bilaterally. A
patient with motor deficits does not accept thattreent and other patient with headache
but without cerebral vascular insufficiency is introl. Conclusions: The natural
evolution of the MMD is progressive neurologicalteteration with repeated ischemic
episodes.

Keywords: moya moya  disease, angiography, cerebral infarction,
encefalomioarteriosinagiosis.

Introduccioén:



La enfermedad de moya moya (EMM) es un padecimigaszular poco frecuente. Se
caracteriza por la oclusion progresiva de ambastidas internas y los vasos proximales
del poligono de Willis, con desarrollo secundargoaitculacion colateral. El primer caso
fue descrito en Japon en la década de 1950 y bdotigor Suzuki y Takaku como moya
moya, que significa nube de humo en japonés, pasmcto angiografico. En 1968, Kudo
y Fukuta la describen en ingles como oclusién espea del poligono de Willis,

La incidencia de esta enfermedad en la poblacidti@s es bimodal, con un pico de
frecuencia en la primera década de la vida (5 afias)segundo pico en la IV década de la
vida (36 afios). En los paises no asiaticos, repi@sde 6% al 8% de la patologia
cerebrovascular infantil. La presentacion clinical@s nifios consiste en la aparicién de
accidentes isquémicos transitorios e infartos ¢dpradamente el 80% de los casos) que se
manifiestan por cefalea, convulsiones o déficit ralgico focal. Los eventos
hemorragicos predominan en los adultos (13).

Pacientes y métodos.

Se reporta una serie de 4 pacientes pediatricasnt®s sexos que fueron tratados en el
Servicio de Neurocirugia del Hospital Pediatricch®to Gilbert Elizalde de la ciudad de
Guayaquil, con el diagnostico de EMM, desde ener@@02 hasta diciembre del 2008, por
manifestaciones neuroldgicas como déficit motdrase psicomotor o cefalea , en quienes
se evidencio alteraciones vasculares cerebralepatdtes con enfermedad de moya moya
mediante TC cerebral, RM y angio RM o panarterifigrde cerebro. Se realizaron tres
procedimientos de revascularizacion cerebral en dospacientes
(encefalomioarteriosinagiosis). Dos de ellos esaln paciente, el otro no acepto la cirugia
y otro no ha mostrado déficit neurolégico y estgobdgilancia. La duracion de los
sintomas variaron entre 1 a 3 anos.

Resultados:

En relacion al sexo 3 fueron mujeres (75%) y urongR5%), distribuidos entre los 3-7
anos de edad, dos de 4 anos, uno de 6 y otro pemedio de 5 anos. En 3 pacientes
(75%) se inicio con episodios de déficit motor youi25%) con cefalea. Un paciente
presentaba retraso psicomotor. El diagnostico aBzoe mediante panarteriografia que
mostro cambios caracteristicos de EMM en 3 (75%¢lttess. En uno de ellos (25%) el
diagnostico fue exclusivamente mediante angiorespaaEn tres (75%) los hallazgos en
la RM consistié en infartos cerebrales. En 2 pde®i(50%) se realizo 3 procedimientos
quirurgicos (encefaloduroarteriosinangiosis), e ae ellos bilateral. Un paciente con
déficit motor no acepto el tratamiento y el paaeon cefalea no ha presentado datos de
insuficiencia vascular cerebral.

Distribucion por sexo Manifestaciones clinicas

RM en T1y T2 que muestra areas RM y difusion. ésgja de diferente

de isquemia bilateral. etapa

Pan arteriografia que muestra oclusion Pasos dgaomioarteriosinangiosis:
de carétidas y neovascularidad 1-Craniotomia

2-Exposicion de la corteza

3-Colocacion del colgajo muscular y arteria



temporal superficial

4-Colocacion del colgajo 6seo

Los dos pacientes intervenidos quirdrgicamenteesta técnica mejoraron en su déficit
neuroldgico asi como en su desarrollo psicomo@manhgio RM de control mostro
revascularizacion de la corteza.

Discusion:

La enfermedad de moya moya es una vasculopatéeiatreal, cronica, no inflamatoria, en

la que hay anomalias en la capa elastica y engresemfocal y progresivo de la intima de

las arterias en la base del cerebro que ocasioomsi@n de los mismos. Los vasos

afectados son las porciones intracraneales detéidas internas y la porcion proximal de

las ramificaciones del poligono de Willis, origidiésse una red vascular anormal de
pequefios vasos colaterales en la base del ceddsde la carédtida externa y la base del
craneo, a la cual denominaron moya moya, por sacasmngiografico, que en japonés
significa “niebla o humo” (1-3).

Fue descripta inicialmente en Japon en 1957 poeddk y Shimizu y fue nominada como
moya moya en 1969 por Suzuki y Takaku. La formapdtica o enfermedad de moya
moya propiamente dicha (EMM), tiene una alta pmwelh en la poblacion asiatica
(especialmente en Japén y Corea), con una inciebni estas regiones de 3-16
cas0s/100.000 habitantes/afio, 10 veces mas frecgeaten otras latitudes, afectando con
mayor frecuencia al sexo femenino (4,5). En losgmno asiaticos, representa de 6% al 8%
de la patologia cerebrovascular infantil (5,6). Haye diferenciarla de los casos
sintomaticos vinculados a enfermedades sistémicasio el sindrome de Down, la
neurofibromatosis tipo I, la radiacion craneal g tmardiopatias congénitas, que pueden
presentar un cuadro angiogréafico similar (5) y qoeesponden al sindrome de moya moya
la cual es mas frecuente en paises no asiaticos.

La incidencia de la enfermedad es de alrededondgar millon de habitantes por afio. En
la poblacion asiética la incidencia es bimodal, conpico de frecuencia en la primera
década de la vida (5 afios) y un segundo pico &n deecada de la vida (36 afios). Es mas
frecuente en nifios que en adultos y en el sexorfieimela diferencia de distribucién por
sexo es mas marcada en los adultos, donde existalire por 40 mujeres.

La enfermedad vasculocerebral en los nifios esyaganeralmente esta en relacién a
multiples factores de riesgo. En su serie, Gabrigdl Veber reporta que el 50% de los ACV
isquémicos arteriales presentan una vasculopaiendes las mas frecuentes la

angiopatia postvaricela, la diseccion de los vagos y extracraneales, el moya moya y las
vasculitis (6). EI mayor acceso a técnicas de imageno la angiorresonancia (ARM), han
determinado que esta entidad se identifique coronfagcuencia.

La presentacion clinica en los nifios consiste eaplaricion de accidentes isquémicos
transitorios e infartos (aproximadamente el 80%lafe casos) que se manifiestan por
cefalea, convulsiones o déficit neuroldgico fotals eventos hemorragicos predominan en



los adultos (13). De 40% a 65% de los casos sem@s como hemorragia subaracnoidea,
hematoma cerebral o hemorragia intraventriculagndo esta Gltima la forma mas
frecuente. En la infancia suele ser mas frecuentgrésentacion insidiosa o progresiva.
Otras manifestaciones frecuentes son retraso dsdrrddlo, epilepsia y trastornos del
lenguaje, convulsiones, cefaleas y movimientos raal@s. Muchos de estos episodios
pueden ser inducidos por llanto, tos, esfuerzgidas® ingerir bebidas calientes. La base
fisiopatologica de esto es vasoconstriccion celatmaulada al descenso de la PCO2 por
la hiperventilacion. En la serie de Smith y Scopth otro lado, sobre 143 casos (adultos
incluidos) predominé la isquemia en un 67% Yy lasvatsiones en el 6,3 %.(5).

Su etiologia es poco clara, sin embargo hay algoaescteristicas que la distinguen. Su
distribucion racial, con 50% de los casos de origponés, su incidencia familiar, que en
Japodn llega al 10% y lo no infrecuente asociacidn malformaciones cardioaorticas o

urogenitales, asi como con afecciones de tranamigadética, como la neurofibromatosis o
el sindrome de Down o hemoglobinopatias, indicagismsu origen estaria relacionado con
alteraciones genéticas que determinarian una faflala formacion de las arterias

intracraneales 3, Se ha relacionado a la enfermagelddoya-Moya con alteraciones de los
cromosomas 3, 6 y 17. También existe evidenciaidéngulacion a factores ambientales o
adquiridos, como la exposicion a radiaciones piantas del éptico o craneofaringiomas o
la vinculacién a ciertas infecciones.

Algunos estudios han sugerido que algunas citoguinamo el factor de crecimiento
fibroblastico (FCF) puedan estar involucradas epal@genia de de esta enfermedad. Este
factor es un potente inductor del crecimiento iatimy un factor antigénico

considerable y seria el causante de los cambiesaés producidos. Esto tendria relacion
con el incremento del FCF encontrado en el LCRstlesgpacientes.

La progresiva oclusion de las arterias determigesiia de los territorios vasculares
correspondientes y favorece el desarrollo de @wmdh colateral (cerebral, leptomeningea,
dural o extracraneal). La isquemia determina lsicdi ya sea por caida de flujo o embolias
de microtrombos a partir de arterias estenosadagvblucion natural es la reiteracion de
episodios isquémicos, determinado varias lesiomegxiension variable y con secuelas
cada vez mas invalidantes.

En los adultos predominan los eventos hemorragiEnose el 40%-65% de los casos se
manifiestan como hemorragia subaracnoidea, hematotracerebral o intraventricular,
siendo esta la forma mas frecuente.

El diagndstico se basa en la clinica, las imag@oesresonancia magnética (IRM) con

angiorresonancia y la angiografia cerebral. Lokbhgbs angiograficos se caracterizan por
lesiones que afectan predominantemente la cir@rlaanterior y que son: en la fase

temprana del estudio, disminucion del calibre deckrétidas internas intracraneales y del
sector proximal de los vasos del circulo de Willi, desarrollo de colaterales

lenticuloestriadas y talamoperforantes (vasos dgammoya.). En la fase intermedia la

imagen de nube o humareda. Y en la fase tardiasarbllo de colaterales transéseas y
transdurales. El desarrollo de todas estas coleseres consecuencia de la oclusion
carotidea.



La resonancia magnética (RM) puede dar claves gaeten al diagndstico, como ser: en
T1, multiples imagenes punteadas de vacio de seflak ganglios basales que realzan con
gadolinio; en T2, hipersefial de los pequefios vasdartos corticales o de sustancia
blanca; y en FLAIR, surcos hiperintensos debidds disminucion de flujo en los vasos
piales y al engrosamiento de las membranas aradesicEl realce leptomeningeo en T1
con gadolinio normalmente disminuye luego de unagéa efectiva. Por otro lado, la RM
es de gran utilidad para identificar areas de isgae® hemorragia y evaluar su tiempo de
evolucion. El diagnéstico de moya moya puede

realizarse prescindiendo de la angiografia coneeatisi se cuenta con las técnicas de
ARM mas avanzadas (16).

Los criterios tanto la angiografia como la angio BAa el diagnostico de moyamoya son:
1.

Estenosis u oclusion de la porcion terminal daléerias carotidas internas y/o la porcion
proximal de la arteria cerebral media o anterior.

2.

Desatrrollo de circulacion colateral en la vecindada oclusion y en los ganglios de la
base.

3.

Deben ser bilaterales.

Los pacientes reportados cumplen con los critetiagnosticos. Ninguno presentaba otras
causas como antecedentes de radioterapia cerebuabfibromatosis, esclerosis tuberosa,
hipomelanosis de Ito, tuberculosis, meningitis pitey sindrome de Apert, coartacién de la
aorta, enfermedades del tejido conectivo, anemiaéiidas falciformes ni sindrome de
Down.

En relacion al cuadro clinico los hallazgos de ssté& coinciden con los referidos por la
literatura internacional, con un predominio de séenino inicio del padecimiento con
episodios de hemiparesia y comienzo en la primécadh de la vida. Es interesante notar
gue un paciente habia tenido tres episodios isquénaintes del diagnostico en diferentes
areas de ambos hemisferios cerebrales y fue akgiEd revascularizacion bilateral.

La conducta una vez diagnosticada la enfermedati@sriamente quirdrgica ya que no
existe un tratamiento médico capaz de estabilizavertir esta enfermedad. Sin embargo
no esta aun totalmente clara la indicacion, opatad) técnica quirdrgica y el impacto
sobre la evolucion natural de la enfermedad.

Se han descripto desde hace mas de 3 décadagntéfertécnicas quirdrgicas, todas
orientadas a la revascularizacion cerebral, meglianastomosis directas e indirectas. Esta
indicado cuando aparecen episodios isquémicos raeas y

progresivos en secuencia. Actualmente se reconaltgmas de ellas: anastomosis de
arteria temporal superficial con arteria cerebraledia (bypass ATS-ACM),
encefalomiosinangiosis (EMS), encefaloduroarteniasgiosis (EDAS), pialsinangiosis y
combinaciones.



El bypass ATS-ACM fue propuesto por Krayenbuhl &75(19). Provee un buen flujo
cerebral, pero tiene inconvenientes: es una técrirapleja que obliga al cirujano a
frecuentarla para mantenerse entrenado y obtere@obuesultados. En los nifios pequeiios
puede no ser efectiva por el tamafio pequefio deakiss, que impiden un flujo suficiente,
o por oclusion del vaso receptor durante la cirugieomo complicacion de la misma, todo
lo cual lleva a aumentar la isquemia.

La EMS fue introducida por Henscshen(20), utilizamil masculo temporal como medio
de revascularizacion indirecta, colocandolo din@etate sobre la superficie cerebral. Por su
parte, Karasawa(21) describid la omentalsinangigsis consiste en colocar epiplon mayor
(en lugar de musculo) sobre la superficie cerebain estas técnicas se evitan los
inconvenientes del bypass en los nifilos. No obstaetehan descripto varios casos de
convulsiones posoperatorias y formacion de hemamunamusculares, ya sea agudos o
cronicos.

Matsushima(22,23) describido la EDAS, que consigte seturar la arteria temporal
superficial y galea adyacente a una apertura lideda duramadre. Esta técnica ha sido
criticada por la falta de potencialidad para cremos colaterales. Nosotros realizamos una
combinacion de la EMS y la EDAS (24).

Mas recientemente se ha comenzado a utilizar wmacgde revascularizacion indirecta
llamada pialsinangiosis. Fue descripta por Adelgocott(25,26). Se postula que el
contacto directo de la arteria temporal superfic@h la superficie cerebral potencia ain
mas la formacion de vasos colaterales nuevos yenmssidera necesaria la apertura de
aracnoides ni la sutura de ésta a la arteria, camia EDAS. Esta novedosa técnica hace
mas sencilla y menos riesgosa la cirugia.

Conclusiones

La enfermedad de moya moya es una entidad presertelo el mundo para la que se han
propuesto varias técnicas quirargicas con el olgjedie desarrollar neovascularizacion en
los territorios afectados. El diagndstico precoarpie disminuir los accidentes isquémicos.
Los casos presentados muestran buenos resultddaosl Es un procedimiento seguro
gue aporta excelentes chances de neovascularizacidmo se ha demostrado.

Bibliografia:

1. Takeuchi K, Shimizu K. Hypoplasia of the bilateinternal carotid arteries. Brain Nerve
1957; 9: 37-43.

2. Suzuki J, Takaku A. Cerebrovascular "moyamoys€ake: A disease showing abnormal
net-like vessels in base of brain. Arch Neurol 1988 288-99.

3. Kudo T, Fukuta S. Spontaneous occlusion of treéecof Willis. Shinkei-shimpo 1976;
20: 750-7.

4. Kitahara T, Okumura K. Genetic and immunologialgsis and moyamoya disease. J
Neurol Neurosurg Psychiatry 1982; 45: 1048-50.

5. Okuno T, Prensky A, Gado M. The moyamoya syn@rassociation with irradiation of
an optic glioma in children: Report of two cased egview of the literature. Pediatr Neurol
1985; 1: 311-6.

6. Bitzer M, Topka H. Progressive cerebral occleglisease after radiation therapy. Stroke
1995; 26: 131-6.

7. Gordon N, Isler W. Childhood moyamoya diseasev Med Child Neurol 1989; 31.:
103-7.



8. Hoshimaru M, Takahashi A, Kihuchi H, Nagata lasdkazo H. Possible roles of bFGF
in the pathogenesis of moyamoya disease: an imnmtoghemical study. J Neurosurg
1991; 75: 267-70.

9. Yoshimoto T, Koukin K, Takahashi A, Abe A. Angenic factors in moyamoya disease.
Stroke 1996; 27: 2160-5.

10. Yonekawa Y, Goto Y. Moyamoya disease: diagnasatment, and recent
achievements. Stroke 1992; 23: 722.

11. Choux M, Di Rocco C, Hockley A, Walker M. Pddianeurosurgery. London:
Churchill-Livingstone, 1999: 705 p.

12. Mohr JP, Choi DW, Grotta JC, Weir B, Wolf P,sedstroke: pathophysiology,
diagnosis and management. 4ed. London: Churchilhgstone, 2004: 603 p.

13. Han D, Nam D, Oh AC. Moyamoya disease in adutsaracteristics of clinical
presentation and outcome after encephalo-duroi@sggnangiosis. Clin Neurol Neurosurg
1997; 99(Suppl 2): S196-S201.

14. Sirio E, Scavone C, San Julidn E, Berta S,imelA. Enfermedad de Moya Moya:
presentacion hemorragica. Arch Inst Neurol 2008336.

15. Ohaegbulam C, Magge S, Scott RM. Moyamoya Symdr In: McClone D, ed.
Pediatric neurosurgery. Philadelphia: W.B.Saundzi61: 1077-92.

16. Mohr JP, Choi DW, Grotta JC, Weir B, Wolf P,sedstroke: pathophysiology,
diagnosis and management. 4ed. London: Churchilhgstone, 2004: 603 p.

17. Fukui M. Guidelines for the diagnosis and tmeait of spontaneous occlusion of the
circle of Willis ("moyamoya" disease). Research @utee on Spontaneous Occlusion of
the Circle of Willis (Moyamoya Disease) of the Mitry of Health and Welfare, Japan.
Clin Neurol Neurosurg 1997; 99(Suppl 2): S238-40.

18. Ohaegbulam C, Magge S, Scott RM. Moyamoya $mdr In: McClone D, ed.
Pediatric neurosurgery. Philadelphia: W.B.Saund81: 1077-92.

19. Krayenbuhl H. The moyamoya syndrome and theasewugeon. Surg Neurol 1975; 4.
353-60.

20. Henschen C. [Surgical revascularization of lmeteinjury of circulatory origin by
means of stratification of pedunculated muscle dlphangenbecks Arch Klin Chir Ver
Dtsch Z Chir. 1950; 264: 392-401.

21. Karasawa J, Kikuchi H, Kawamura J, Sakai Trakranial transplantation of the
omentum for cerebrovascular moyamoya disease: géaofollow-up study. Surg Neurol
1980; 14: 444-9.

22. Matsushima Y, Fukai N, Tanaka K, Tsuruoka &b&nY, Aoyagi M, et al. A new
surgical treatment of moyamoya disease in childeemqureliminary report. Surg Neurol
1981, 15: 313-20.

23. Matsushima Y, Inoue T, Suzuki S, Fujii K, Fuldj Hasuo K. Surgical treatment of
moyamoya disease in pediatric patients-comparisstwden the results of indirect and
direct revascularization procedures. Neurosurgégp131: 401-5.

24. Spagnuolo E, et al. Revascularizacion encefafidirecta (encéfalo-duro-arterio-mio-
sinangiosis) en la enfermedad de moyamoya. ArdfiNasrol 2002; 5: 73-7.

25. Adelson P, Scott RM. Pial sinangiosis for moggansyndrome in children. Pediatr
Neurosurg 1995; 23: 26-33.



26. Scott RM. Pial sinangiosis. In: McClone D, &diatric neurosurgery. Philadelphia:
W.B.Saunders, 2001: 1093-6.

27. Choux M, Di Rocco C, Hockley A, Walker M. Pddia neurosurgery. London:
Churchill-Livingstone, 1999: 709-771.

28. Matsushima T, Inoue T, Ikezaki K, MatsukadoNgtori Y, Inmura T et al. Multiple
combined indirect procedure for the surgical treathof children with moyamoya disease.
A comparison with single indirect anastomosis vditect anastomosis. Neurosurg Focus 5
Article 4, 1998.

29. Pefia-Tapia P, Horn P, Schmiedek. Enfermedawlogamoya. Rev Neurol 2006; 43(5):
287-94.

30.Takagi Y, Kikuta K, Nozaki K, Fujimoto M, Hayash Inamura H, et al. Expresion of
hypoxia-inducing Factor 1 alfa and Endoglin innméil hyperplasia of the middle cerebral
artery of patients with moyamoya disease. Neurasyr@007; 60(2): 338-45.

31.Gonzéalez G, Campistol J, Navarro R, Capdevil&da T. Moyamoya en la poblaciéon
infantil. Andlisis de una serie occidental y rediside la bibliografia. Rev Neurol 2008; 46:
385-91.

32.Kim SK, Wang KC, Kim 10, Lee DS, Cho BK. Comhihe
encephaloduroarteriosynangiosis an bifrontal enalegfaleoperiostealsynangiosis in
pediatric moyamoya disease. Neurosurgery 20023%@6.

33. Choi J, Kim D, Kim EY, Lee KD. Natural histoof moyamoya disease: comparison of
activity of daily living in surgery an non surgegyoups. Clin Neurol Neurosurg 1997;
99(2): 11-8.

11-8.



