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Resumen

La enfermedad o sindrome de moyamoya es una rara
afeccién que provoca una oclusién de las cardtidas
intracraneales y determina una red vascular colateral
anormal en la base del craneo y que, por su aspecto
arteriografico, hace ya mas de 50 anos un grupo de
neurocirujanos japoneses denominaron moyamoya, y
de la cual persisten muchas interrogantes sin resolver.
Se realizo un estudio descriptivo y longitudinal de 19
ninos con sindrome o enfermedad de moyamoya. La
edad promedio de inicio fue de seis afos. Del total de
nifos incluidos, doce debutaron en forma aguda con
infarto cerebral; dos pacientes (con antecedentes de
epilepsia y retraso) lo hicieron, uno con infarto y otro
con hemorragia cerebral, otros dos con epilepsia y
retraso, uno con trastorno del lenguaje, siendo en los
dos restantes un hallazgo casual. Entretanto doce
pacientes se consideraron idiopaticos (portadores de
enfermedad de moyamoya) y siete asociados a

enfermedades sistémicas (sindrome de moyamoya).

El diagnéstico inicial se confirmé por
angiorresonancia en diez casos y por arteriografia
convencional en nueve. El seguimiento promedio fue
de cinco anos, once evidenciaron progresién clinica y
ocho estabilidad, con un seguimiento promedio de
siete y dos anos respectivamente. Todos mostraron
progresién angiogréfica. En siete nifios se realizaron
diez cirugias de revascularizacioén sin complicaciones
y con buenos resultados clinicos y angiograficos. Dos
ninos fallecieron (uno por hemorragia cerebral y otro
por un infarto expansivo) y catorce presentaron
secuelas leves a moderadas. Resulta importante
identificar los nifios que se pueden beneficiar con la
cirugia de revascularizacion, una de las pocas
opciones terapéuticas para evitar la progresion y

complicaciones de esta grave enfermedad.
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Summary

Introduccion

Moyamoya's disease or syndrome is a rare illness wich
causes symptoms of cerebral ischemia due to
intracranial arteries' stenosis, with secondary abnormal
vasculature networks at the base of the brain. Since the
first description of moyamoya disease done by a group
of Japanese neurosurgeons more than 50 years ago,
this rare illness is still considered an intriguing disease.
The clinical features, treatment, imaging findings and
outcomes of a series of not Asian children with
Moyamoya disease are described in this study. A total
of 19 six year old patients were analyzed. The initial
presentation in 12 patients was infarctions, 2 with
epilepsy and mental retardation, another 2 who had
personal history of epilepsy and mental retardation
developed symptoms of ischemic stroke (one of them),
and hemorrhagic stroke the other one; 1experienced
language problems, while in the last two the diagnosis
was casual. On the other hand, 12 patientes were
considered idiopathic cases (moyamoya's disease)
and 7 were related to systemic illnes (moyamoya's
syndrome). Initial diagnosis was achieved by magnetic
resonance angiography in 10 cases, and conventional
angiography in 9. All patients were followed up for a
mean period of 5 years. While 11 patients experienced
clinical worsening of symptoms, 6 asymptomatic.
However, all of them showed angiographic
progression. Seven patients underwent bypass surgery
with no further complications, 2 passed away and 14
remained with moderate handicaps. A number of
surgical procedures have been developed for
revascularization, improving the outcome of some of
these patients by preventing ischemic and
hemorrhagic stroke. Due to the fact that moyamoya
disease is not a silent disorder and its progress cause
complications, surgical revascularization should
always be considered in the management of these
patients.

MOYAMOYA DISEASE
CEREBRAL ANGIOGRAPHY
CEREBRAL REVASCULARIZATION
BRAIN ISCHEMIA
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Mas de 50 afos han transcurrido desde que un grupo de
neurocirujanos japoneses (Shimizu, Takeuchi, Suzukiy
Takaku) comunicaran esta extraia afeccion que provo-
caba la oclusion espontanea y lentamente progresiva de
las arterias del poligono de Willis (especialmente en el
primer tramo intracraneal de las cardtidas) dando una
red vascular anormal de pequefios vasos en la base cere-
bral; y a la cual denominaran por su aspecto angiografi-
co moyamoya, que en japonés significa “niebla o
humo” ),

Dada la variedad de enfermedades reconocidas en la
actualidad, congénitas o adquiridas, que pueden asociar
un cuadro angiografico similar, se las ha denominado a
estas ultimas sindrome de moyamoya (SMM), reser-
vando el nombre enfermedad de moyamoya (EMM) pa-
ra las formas idiopaticas .

La forma de presentaciéon mas comun en la edad pe-
diatrica es el accidente cerebrovascular (ACV) encon-
trado en aproximadamente el 80% de los casos, y funda-
mentalmente de naturaleza isquémica (a diferencia del
adulto que suele debutar con hemorragia). No obstante
otras presentaciones menos frecuentes han sido descri-
tas como convulsiones, cefaleas y movimientos anor-
males ©.

Los ACV en los niflos son infrecuentes y general-
mente estan asociados a multiples factores de riesgo. En
su serie, Gabrielle de Veber reporta que el 50% de los
ACYV isquémicos arteriales presentan una vasculopatia,
siendo la angiopatia posvaricela, la diseccion de los va-
sos intra y extracraneales, el moyamoya y las vasculitis
las mas frecuentes . Este motivo junto al mayor acceso
a técnicas de imagen menos invasivas como la angiorre-
sonancia (ARM), han determinado que esta entidad se
identifique con mayor frecuencia. En Japon es la causa
mas frecuente de ACV en la infancia, mientras que en
Occidente algunos trabajos indican que representa de
6% al 8% de la patologia cerebrovascular infantil 9. Si
bien las comunicaciones e investigaciones en relacion al
tema se han incrementado en las Gltimas décadas, aun
existen muchos interrogantes en lo que a su etiopatoge-
nia, evolucion natural y diferencias raciales respecta;
datando las primeras comunicaciones en espaiiol de la
década del 70 717

Sibien la opinion de expertos y la revision bibliogra-
fica sugieren que la cirugia de revascularizacion directa
y/o indirecta es la mejor opcidn terapéutica, y que la ma-
yoria de los nifios con moyamoya se beneficiarian con el
tratamiento, la indicacion, oportunidad, técnica quirur-
gica y el impacto sobre la evolucion natural de la enfer-
medad no estédn aun totalmente aclarados ",

Motivan la realizacion de este trabajo las controver-
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Figura 1. Inicio de moyamoya seguin edad y sexo

Tabla 1. Clinica de presentacion

Clinica presentacion n=19
Hemiparesia aguda 14
Convulsiones ocasionales 10
Epilepsia focal 6
Retraso del desarrollo 5
Afasia 4
Hipertension endocraneana 2
Cefalea 3%

* Dos se consideraron accidentales y uno caso sintomatico por
presentarse con la hiperventilacion. Sintomas totales. No se consi-
derd retraso, si el mismo se atribuye a la enfermedad de base.

sias que existen en las diferencias entre la poblacion ni-
ponay occidental, la evolucion natural y la conducta te-
rapéutica a adoptar, siendo el principal objetivo del mis-
mo la descripcién, presentacion y evolucion clini-
co-radioldgica de nifios no asiaticos con sindrome o en-
fermedad de moyamoya, mediante la ampliacién de una
casuistica del autor ¥,

Pacientes y métodos

Se disefi6 un trabajo descriptivo y longitudinal, analizan-
do las historias clinicas de nifios de 0 a 18 afios atendidos
en el Hospital Sant Joan de Deu de Barcelona (HSJD) y
el Centro Hospitalario Pereira Rossell (Policlinica de ac-
cidentes vasculares), en el periodo comprendido entre el
1 de junio de 1997 y el 1 de junio de 2007, con diagnosti-
co de sindrome o enfermedad de moyamoya de acuerdo a
los criterios diagnosticos del Ministerio de Salud y Bie-
nestar del gobierno japonés ).

Se disefi6 un protocolo de recoleccion de datos que
incluia antecedentes familiares y personales, clinica, es-
tudios complementarios, tratamiento y evolucion.

Se incluyeron 19 nifios en los cuales los estudios de
ARM y/o angiografia evidenciaron cambios este-
no-oclusivos en las porciones intracraneales terminales
de las carotidas internas con desarrollo de vasos moya-
moya en la base del cerebro. Si estas alteraciones eran
bilaterales y no asociadas a otras enfermedades congéni-
tas o adquiridas se consideraron como EMM. En cambio
cuando las alteraciones eran asociadas a enfermedades
congénitas o adquiridas se incluyeron como SMM.

Finalmente si eran unilaterales se denominaron sin-
drome o enfermedad de moyamoya unilateral.

La presentacion clinica se clasifico en base al tiem-
po de evolucién de los sintomas de la enfermedad al

momento del diagndstico en: aguda (menor de 15 dias);
subaguda (de 16 a 60 dias) y cronica progresiva (mas de
61 dias). Los principales hallazgos clinicos son:

ACYV (AIT, infarto cerebral, hemorragia cerebral).
Epilepsia.

Retraso en el desarrollo.

Trastorno del lenguaje.

Movimientos anormales.

Cefaleas.

Hallazgo accidental.

Todos los pacientes contaron con estudios de neu-
roimagen que incluian resonancia magnética (RM) cra-
neal con ARM y/o angiografia convencional.

Se clasificaron en base a los resultados en:

Estadios de Houkin por ARM ¥

Estadios de Suzuki por angiografia por puncion .

Se analizo el tipo de tratamiento quirdrgico realiza-
do y la evolucidn clinica en base a la escala de segui-
miento de ACV de Rankin " y en pacientes operados
segun criterios de Kim !” y de Matsushima '*).

Resultados

Se incluyeron diecinueve pacientes (n=19), de los cua-
les doce eran varones y siete nifias, con una relacion es-
timada ninos/nifias de 1,7/1. La edad de inicio fue de
tres meses a quince ainos, con una media de seis afios (fi-
gura ).

La presentacion clinica fue aguda en doce casos (fr:
0,63), cronica progresiva en cinco (fr: 0,26) y de hallaz-
go casual en dos (fr: 0,11) (tabla 1). En funcién del diag-
nostico inicial se clasificaron en:
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Figura 2. Caso 5. Enfermedad de moyamoya. a) Resonancia magnética craneal: infarto secuelar silviano izquierdo
y subcortical frontal derecho; by ¢) angiorresonancia: pobre vascularizacion bihemisférica, con mayor afectacion

izquierda.

= Infarto cerebral (n=12).

m Infarto cerebral en nifio con retraso y epilepsia
(n=1).

= Hemorragia cerebral en un nifio con retraso y epi-
lepsia (n=1).

= Trastorno del lenguaje (afasia) (n=1).

= Epilepsia y retraso (n=2).

= Sin sintomas (n=2).

Cuatro nifios (fr: 0,21) con infarto cerebral tuvieron
antecedentes de accidente isquémico transitorio rela-
cionado con la hiperventilacion. Los dos casos asinto-
maticos encontrados presentaron historia tipica de cefa-
leas primarias (migrafiosa y tensional). Doce casos fue-
ron idiopaticos (fr: 0,63) (EMM) y siete (fr: 0,37) sinto-
maticos (SMM) secundarios a: sindrome de Down (tres
casos), neurofibromatosis tipo 1 (NF1), drepanocitosis,
arteriopatia sistémica idiopatica y sindrome de Simp-
son-Golabi-Behmel. Dieciséis casos fueron bilaterales
(fr: 0,84) y tres (fr: 0,16) inicialmente unilaterales; de
éstos dos desarrollaron en la evolucion una alteracion
bilateral. De los 16 pacientes a los que se les realizo
EEG con hiperventilacion, tan s6lo seis presentaron
EEG con fenomeno “re build-up”, que consiste en on-
das lentas de alto voltaje, irregulares y baja frecuencia
con la hiperventilacion.

La TAC o la RM craneal inicial en diecisiete casos
evidencié zonas de isquemia: nueve fueron isquemias
agudas, cuatro agudas y secuelares y cuatro secuelares
(figuras 2y 3). En un caso se encontrd hemorragia mien-
tras que el otro fue asintomatico unilateral.

El diagnoéstico inicial fue realizado por ARM en

Archivos de Pediatria del Uruguay 2008; 79 (4)

Figura 3. Caso 7. SMM en drepanocitosis. RNM: a)
Isquemia FP derecha secuelar ARM. b) Estenosis
carotidea, cerebral media y anterior con vasos
moyamoya.

diez casos y por arteriografia convencional en nueve
(tabla 2) (figuras 2, 3 y 4). En seis pacientes la ARM
inicial no confirmé el diagnoéstico informando: oclu-
sion cerebral media en tres casos, hipoplasia carotidea
en uno, probable angiomatosis leptomeningea en dos
y estudio normal en los otros dos restantes. En un solo
caso se realizé SPECT que demostro zonas de hipo-
perfusion.

Todos los pacientes fueron estudiados segin proto-
colo de accidentes cerebrovasculares (tabla 3), encon-
trando en un caso drepanocitosis (caso 7) y en otro trom-
bocitosis que no reiterd en la evolucion (caso 10).

El tiempo de seguimiento clinico fue de 19 afios, con
una media de 5 afios.
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Figura 4. Caso 14. EMM: a) arteriografia precirugia; b) y c) pyalsinangiosis; d) arteriografia postcirugia; e) Foto del

nino

La evolucidn a nivel neurolégico evidencid progre-
sividad en once casos (nueve repitieron accidentes cere-
bro vasculares isquémicos y/o hemorragicos) y estabili-
dad en los ocho restantes. La media de seguimiento en
los casos de progresividad clinica fue de siete afios ver-
sus dos afos en los casos de estabilidad (tabla 4).

El seguimiento angiografico no pudo establecerse en
siete pacientes (dos fallecieron sin nuevos controles, dos
fueron intervenidos en un intervalo menor de seis meses,
con controles posteriores pendientes, y en tres no fueron
solicitados). En los doce restantes se evidencio progre-
sion de la enfermedad (tabla 5).

En cuanto al tratamiento, se realizaron diez cirugias
de revascularizacion indirecta en siete nifios (tres bihe-
misféricas), sin complicaciones perioperatorias (figura
4). En las diez cirugias se realizé encefaloduroarteriosi-
nangiosis (EDAS) modificada: nueve pialsinangiosis y
una modificada con trépano frontal (caso 8). De los die-
cinueve pacientes, quince recibieron acido acetil salici-
lico (100 mg/dia) y nueve calcioantagonistas (flunarici-
na 5-10 mg/dia). Los cuatro casos con hipertension re-
novascular recibieron antihipertensivos.

La evolucion clinica en los operados (seglin escala
de Kim) fue aceptable (grado 1) en un caso, buena (gra-
do 2) en cinco casos y ain no establecida en otro caso,
por evolucidn inferior a seis meses. En cuanto a la evolu-
cionradiologica en las diez cirugias efectuadas fue acep-
table, segtin los criterios de Matsushima (grado 2) en un

caso, buena (grado 1) en siete casos, estando en los dos
restantes pendientes los controles angiograficos.

Dos pacientes fallecieron, el caso 1 por hemorragia
cerebral y el 2 por infarto expansivo con hipertension
endocraneana incontrolable.

Discusion

La enfermedad de moyamoya se caracteriza por la oclu-
sion espontanea y lentamente progresiva de las arterias
del poligono de Willis, con la aparicion simultanea de
colaterales intracerebrales y extracraneales, de etiologia
poco clara.

Si consideramos las formas idiopaticas (EMM), la
mayor frecuencia se da en la poblacidn asiatica (espe-
cialmente en Japon y Corea), con una incidencia en estas
regiones de 3,16 casos/100.000 habitantes/afio, siendo
10 veces mas frecuente que en Europa @3 Los casos re-
portados procedentes de paises no asiaticos, al igual que
en nuestra casuistica, evidencian un alto nimero de ca-
sos sintomaticos vinculados a enfermedades sistémicas,
siendo el sindrome de Down, la neurofibromatosis tipo
I, la radiacion craneal y las cardiopatias congénitas co-
rregidas, las causas mas frecuentes ©.

Esta diferencia podria explicarse por la no inclusion
en general de casos de moyamoya sintomaticos en las
comunicaciones orientales.

En nuestra serie dentro de los casos sintomaticos
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Tabla 2. Presentacion clinico radiolégica

n Sexo Edad Diagnostico Asociacion RM ARM (D/T) Arteriografia (D/I)
(Houkin) (Suzuky-Fukuy.)
1 M 3m. Epilepsia NF 1, HTA Isquemia secuelar - 3c3c
Retraso renovascular
Co. aorta
2 14a.  Infarto expansivo ~EMM Isquemia aguda i -
3 6a. Epilepsia Enf. genética Isquemia secuelar /I -
Retraso HTA renovascular
AIT
4 F 7 a. Asintomatico EMM Isquemia secuelar gt -
5 M 4a. AIT. Infarto EMM Isquemia aguda ND II/II 3b/3b
Retraso
6 F 7a. Infarto Down Isquemia aguda y gt 3b/3b
CIvV secuelar
7 6a. Infarto Drepanocitosis Isquemia aguda ND II/11 3b/3b
8 la. Infarto EMM Isquemia aguda y sec. I/1r 3b/3b
9 Sa. AIT. Infarto. EMM unilat. Isquemia aguda /- -
Epilepsia Retraso  /bilater.
10 F 20m. Infarto EMM Isquemia aguda /- -
11 F 3a. Infarto Down. Isquemia aguda ND II/1 3b/2
LAL
12 15 a. Asintomatico EMM unilater. Normal 11/- 3b/-
13 12 a. R. mental EMM Hemorragia - 5/5
Epilepsia
Hemorragia
14 6m Infarto EMM Isquemia aguda ND 3a/3b
15 2a. Infarto Down Isquemia aguda y ND 3b/3a
secuelar
16 F 5m. Epilepsia Arteriopatia Isquemia aguda - 3b/3a
Retraso generalizada
Infarto Co. aorta
HTA renovas.
17 F 7 a. AIT. EMM Isquemia aguda - 3a/3b
Infarto
18 M Ta Afasia EMM Isquem. sec. 1t 3a/3b
19 F 16a Infarto EMM Isquemia aguda y sec. ND 4/4

Seis casos presentaron al inicio ARM no diagnostica: tres con oclusion arteria silviana exclusivamente, sin patron moyamoya (5-11-15),
uno hipoplasia carotidea sin patrén moyamoya (19), una probable angiomatosis leptomeningea (14) y uno ARM previa normal (7).
EMM: enfermedad de moyamoya; NF1: neurofibromatosis tipo 1; HTA: hipertension arterial; CIV: comunicacion interventricular; LAL:
leucemia aguda linfoblastica; ND (no diagnostica) la ARM inicial.
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Para diagnostico

Tabla 3. Protocolo diagnéstico de accidentes cerebrovasculares en la infancia
(Tomado de Pediatria, Urgencias y Emergencias 2005; 2da Edicion).

de ACV naturaleza
I (en emergencia)

Glicemia, lonograma, Examen de orina.

Hemograma, Crasis sanguinea, VES, PCR, Azoemia, Crealininemia,

RNM de craneo -ARM |

i

(coordinada en internacion).

Hemorragico e 7| Isquémico | |

Prueba toxicologica

Para cocaina y farmacos. Eticlogica.

Con orientacion

Sin orientacion
Etiolégica.

e

Repetir a los 3m.

-Ecocardiograma
.Doppler transcraneal

(-Proteina S, C,Res.PCAc
-Antitrombina Ili
-Antifosfolipidico
(ac. anticardiolipina,
anticoagulante lapico)

rombosis

-Factor V Leiden
-Factor Il G 20210 A
. Factor VIII

-Homocisteina,(MTHFR)
-Lipoproteina a, Prot.Z
-Electroforesis Hb

\_ (En raza negra).

Vasculitis sistémica -Factor reumatoideo
-Ac. Antinucleares
Vasculitis infecciosa

Neurometabalicos | -tamizaje metabdlico en orina
-cromatografia de aa.

.Lipidograma

-LCR -cito quimico
-bacteriolégico
-virologico
-hongos

-HIV

(En sangre y orina)
-ac. lactico sérico, LCR

predomino el sindrome de Down, que presenta 30 veces
mas riesgo que la poblacion general de desarrollar SMM
19 Cuatro asociaron mas de un factor de riesgo como
coartacion de aorta, cardiopatia congénita y displasia ar-
terial renal con hipertension, elementos considerados de
mal pronostico.

Su etiopatogenia permanece hoy dia sin aclarar, en-
contrandose a nivel anatomopatolégico un engrosa-
miento fibrocelular de la intima con adelgazamiento de
la capa muscular media, sin cambios inflamatorios. Se
sospecha la presencia de factores genéticos, con un 10%
de casos familiares y otros factores ambientales no bien
dilucidados hasta el momento actual “*”. La NF1 es un
ejemplo clasico donde se sabe existen factores genéticos
(por mutacion del gen que codifica la neurofibromina
(17q11.2), que se expresarian a nivel del endotelio y
musculo liso vasculary sobre el cual ciertos factores am-

bientales, como la radioterapia, incrementarian atin mas
el riesgo de SMM @),

Elincremento del factor basico de crecimiento fibro-
blastico (bFGF) en LCR observado en estos pacientes
entretanto seria un marcador del aumento de la angiogé-
nesis. En tal sentido, los Gltimos trabajos clinico- patolo-
gicos han encontrado una sobreexpresion del factor hi-
poxia-inducido (HIF-1alfa) en los vasos cerebrales de
pacientes con EMM, lo cual podria afectar la sintesis de
elastina ).

La presentacion clinica mas frecuente en nuestra se-
rie fue la hemiparesia aguda con o sin convulsiones oca-
sionales (como expresion de un infarto cerebral), obser-
vada en doce casos. Es de destacar que la presentacion
insidiosa o progresiva suele ser mas frecuente en la in-
fancia, como lo demuestra nuestra casuistica, en la que
cinco casos presentaron retraso del desarrollo, epilepsia
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Tabla 4. Seguimiento clinico
Ne Evolucion clinica Recidiva ACV Cirugia Seguimiento Escala Rankin
1 Estable hasta 10 afios Infarto (1) No 19 afios VI
> 10 a. progresividad Hemorragias (3)
2 Hipertension endocraneana - No - VI
3 Epilepsia dificil control - No 6 afos 111
Retardo mental
4 Dificultad aprendizaje - No 7 anos 6 m I
5 Nivel borderline AIT Si (B) 9 afios 10 m 11
Progresion de signos motores
6 Estable - Si (B) 1 afio 2 m 11
7 Retraso desarrollo Hemorragia No 1 afio 6 m 1I
8 Estable - Si 1 aio 11
9 Retraso cognitivo. Epilepsia. ~AIT No 3 afios I
Progresion signos motores y  Infarto
disartria.
10 Estable. Hemiparesia leve - No 5 afios I
11 Estable. Hemiparesia - No*(p) 1 ano 6 m. 111
12 Asintomatico - No 6 meses 0
13 Progresion Hemorragia No 5 afos 111
14 Progresion inicial Infarto Si (B) 9 afios 11
(retraso,cuadriparesia) Luego
estabilidad.
15 Progresividad Inicial. Luego Infarto No 7 afios 11
estabilidad
16 Progresion inicial. Luego Infarto Si 4 afos 11
estable
17 Estabilidad - Si 2 afios 11
18 Progresividad inicial. Luego Infarto No 9 afios 11
estabilidad.
19 Estabilidad - Si 6 meses 11
* (p): cirugia programada; **(B): bihemisférica.

y trastornos del lenguaje. En la serie de Smith y Scooth
por otro lado, sobre 143 casos (adultos incluidos) predo-
mind la isquemia en un 67% y las convulsiones en el
6,3% .

Cuatro casos presentaron al inicio accidentes isqué-
micos transitorios con la hiperventilacion, lo cual seria
secundario a hipocapnia que disminuye el flujo sangui-
neo cerebral y determina isquemia, siendo frecuente-
mente catalogados en forma errobnea como episodios de
mecanismo epiléptico.
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En nuestra casuistica, diez nifios presentaron con-
vulsiones y seis desarrollaron epilepsia, uno de ellos de
dificil control. Se estima que aproximadamente 50% de
los pacientes presentan convulsiones en la fase aguda de
la patologia vascular infantil, con 48% que desarrollan
epilepsia (siendo la mitad de ellas de dificil control) ",

El caso 2 presenta un infarto con transformacion he-
morragica de comportamiento expansivo que le provoca
la muerte (siendo excepcional esta forma de presenta-
cién en la infancia), existiendo publicaciones que evi-
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Tabla 5. Evolucion angiogréafica
N 1°. ARM D/1 1a. Angiografia ARM (final) Angiografia Tiempo Cirugia
(Houkin)ptos.  (Suzuky/Fuku.) (final)
1 - 3c¢/3c - - - No
2 3/3 - - - - No
3 5/5 - 8/8 5/5 3abm No
4 3/2 - 5/5 - 7a6m No
5 ND2/3 3b/3b 6/7 5/5 S5a Si
6 3/3 3b/3b 4/4 3b/3¢c la Si
7 ND3/3 3b/3b - - - No
8 5/5 3b/3b - - - Si
9 6/0 - 8/8 - 3a No
10 2/0 - 5/1 - 5a No
11 ND3/0 3b/2 4/1 - la.6m No
12 3/0 3b/- 4/0 - 9m No
13 - 5/5 - - - No
14 ND 3a/3b - 4/4 9a Si
15 ND 3b/3a - - - No
16 - 3b/3a - 3c/3c 4a Si
17 - 3a/3b - 3c/3c 2a Si
18 2/2 3a/3a 6/7 - 9a No
19 ND 3a/3b - - - Si
* ND: primera ARM no diagnostica.

dencian la eficacia de la hemicraniectomia decompresi-
va ante la hipertension endocraneana refractaria al trata-
miento médico, evitando la muerte con menores secue-
las en nifios ****). La presentacién hemorragica como la
encontrada en el caso 13, no obstante, es excepcional en
el nifio, observando en general la tipica curva de expre-
sion bimodal con una presentacion isquémica mas fre-
cuente en niflos y hemorragica en adultos (por el sangra-
do de vasos colaterales profundos). El caso 1 ejemplifica
este comportamiento presentando ACV isquémico en la
infanciay falleciendo en la edad adulta por una hemorra-
gia cerebral.

En dos nifios el diagnoéstico fue casual al practicar
una neuroimagen por cefaleas, siendo la presentacion
exclusiva con cefaleas excepcional y dificil de determi-
nar si son sintomaticas o accidentales, reportandose en
un reciente trabajo sobre 241 nifios estudiados por cefa-
leas primarias tan s6lo en dos casos (0,8%) de EMM *¥.

En otra publicacion del grupo coreano de Seol sobre
204 nifios con EMM, encuentran un 21% con cefaleas
preoperatorias en asociacion en casi todos los casos con
AIT e hiperventilacion **. Estos autores demuestran
que la cefalea puede persistir o aparecer luego de la ciru-
gia y plantean que la disminucion o redistribucion del
flujo sanguineo cerebral podria ser la causa de las mis-
mas en estos pacientes .

En nuestra serie, en seis casos el EEG evidencio el
signo caracteristico de ondas lentas alto voltaje y baja
frecuencia con la hiperventilacion, que es debido a la
disminucioén del flujo sanguineo cerebral regional. Este
signo segun otros trabajos estaria presente en el 75% de
los casos y desapareceria con la cirugia. El menor por-
centaje en nuestra serie (37,5%) podria explicarse por
la falta de colaboracion del nifio en ausencia de una
busqueda exhaustiva por el técnico 7.

Actualmente en nifios la ARM es aceptada por el
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“Comité de Obstruccion Espontanea del Circulo de Wi-
1lis del Ministerio de Salud Japonés” como herramienta
de diagnostico y seguimiento en la EMM “*%_ Entretan-
to la arteriografia convencional tiene una mejor defini-
cion de imagen siendo de enorme valor diagnostico y te-
rapéutico en vistas a una posible cirugia. Seis pacientes
estudiados por el evento isquémico tuvieron una ARM
previa que no evidenciaba obstruccion carotidea ni fe-
némeno de moyamoya, lo cual puede ser explicado por
la posterior progresion de la enfermedad o por limitacio-
nes de la técnica debidas a una menor sensibilidad (lo
cual debe ser considerado al evaluar un nifio con ACV
con ARM no concluyente). La angiografia es imprescin-
dible para valorar los circuitos anastomoticos (y por lo
tanto necesaria para la cirugia) ya que la ARM por si sola
no puede valorarlos (por ser aquel un fendémeno dinami-
co), no pudiendo precisar los calibres de las diferentes
ramas de la carétida externa.

Todos nuestros pacientes, a excepcion del caso que
debutd con hemorragia, se presentaron en etapas grado
Iy IIT de Houkin y 3 de Suzuki. A propdsito de lo cual
es importante destacar los inconvenientes de la clasifi-
cacion de Suzuki por:

Su alto grado de subjetividad.

La mayoria de los nifios al realizarse el diagnostico
estan en fase 3.

No tiene gran valor pronostico.

Los grados 1 y 6 no tendrian vasos moyamoya y de
este modo no cumplirian los criterios diagnosticos.

Clasicamente se considera un mayor riesgo de isque-
mia en la etapa II-III y mayor riesgo de hemorragia en la
etapa IV-V, lo cual corroboramos en nuestra serie .

Actualmente Houkin propone una clasificacion muy
util fundamentalmente para nifos, en base a los hallaz-
gos de ARM .

Tres de nuestros pacientes inicialmente se presenta-
ron como moyamoya unilateral, dos en la evolucion de-
sarrollaron una forma bilateral (lo cual esta descrito en
esta afeccion). En la serie de Smith, entretanto, de dieci-
séis pacientes con forma unilateral, nueve desarrollaron
bilateralidad en un periodo de 6 meses a 4 afios ©.

Enuno solo de nuestros pacientes se evalud la perfu-
sion cerebral por SPECT.

La tomografia por emision de positrones (PET) y la
tomografia por emision de foton tinico (SPECT), tienen
un enorme valor para el estudio del flujo sanguineo cere-
bral, asi como para establecer la topografia de irrigacion
reducida y el riesgo de infarto (aspectos estos fundamen-
tales al momento de decidir una conducta quirtrgica). El
SPECT basal y con acetazolamida, que al provocar vaso-
dilatacion puede evidenciar zonas hipoperfundidas no
evidentes en la primer imagen basal, se ha utilizado para
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establecer el diagnostico y pronodstico al decidir indica-
cion y oportunidad de una cirugia, asi como parametro de
control de la eficacia de la revascularizacion “°.

El pronostico de la enfermedad es dificil de estable-
cer, porque la evolucion natural es variable y no total-
mente aclarada. La arteriopatia es progresiva, sin em-
bargo en funcion de la edad, del grado de severidad y del
desarrollo de colaterales, la evolucion puede ser muy
lenta, con largos periodos estacionarios, rapidamente
progresiva o fulminante. Del tiempo que demore el de-
sarrollo del sistema colateral intra y extracerebral y de su
capacidad de compensar los déficit de perfusion existen-
tes, dependera la evolucion, siendo dicho retraso la cau-
sa principal de las isquemias recidivantes en el nifio.
Esto explica la primera fase mas grave en la infancia, se-
guido luego de una etapa de estabilidad y luego una eta-
pa de mayor riesgo de hemorragias en el adulto, como
observamos en el primer caso clinico .

Laevolucion de nuestros pacientes fue progresivaen
once (los de mayor tiempo de seguimiento), uno de ellos
con estabilidad inicial y progresividad en la adolescen-
cia; sin evidencias de progresividad clinica en otros (con
una media de seguimiento de dos afios) y la mitad fueron
revascularizados. La evolucion arteriografica en todos
los casos realizados evidenci6 progresividad en la oclu-
sion del poligono de Willis, lo que confirma la progresi-
vidad de la lesion en los vasos involucrados, indepen-
dientemente de que la cirugia mejore las redes colatera-
les y la irrigacion cerebral en las areas afectadas.

En nuestra pequeiia serie dos nifos fallecieron y ca-
torce presentaron discapacidad leve a moderada, en
acuerdo con la literatura internacional que expresa que
aproximadamente el 50-60% experimentan deterioro
gradual de las funciones cognitivas. De ahi la importan-
cia del seguimiento clinico, neuropsicolégico y hemodi-
namico para establecer claramente la evolucion; con una
mortalidad reportada en nifios de 4,3% generalmente en
relacién a una hemorragia “**7.

Si bien atin no existe consenso sobre la conducta a
seguir en la enfermedad de moyamoya asintomatica, un
reciente estudio prospectivo multicéntrico en Japon so-
bre 40 pacientes, evidencio que al momento del diagnos-
tico un 20% tenian infartos por RM y un 40% trastornos
en la hemodinamia cerebral. En la evolucion seis requi-
rieron cirugia y de los 34 no revascularizados, siete pre-
sentaron ACV isquémicos o hemorragicos *%.

Yamada, evaluando el curso natural de 33 casos asinto-
maticos, reporta dos muertes por hemorragia y cuatro pa-
cientes con episodios isquémicos a los 44 meses *”. Choi y
colaboradores apuntan hacia una mejor calidad de vida en
pacientes pediatricos intervenidos mediante técnicas de re-
vascularizaciéon ®”. Estos informes y nuestra experiencia
indican que en estos casos la evaluacion y conducta tera-
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péutica no deben diferir entre un grupo y otro, por lo cual la
indicacion de cirugia se extenderia tanto al grupo sintoma-
tico como a aquel asintomatico con factores de riesgo de is-
quemia determinados mediante SPECT o PET.

Ningun tratamiento médico ha demostrado eficacia en
detener la progresion de la enfermedad, asi como tampoco
se ha demostrado la utilidad de los calcioantagonistas o in-
hibidores de la anhidrasa carbonica en evitar la vasorreacti-
vidad cerebral a los cambios 4cido-base *?. Existe acuerdo
en utilizar 4cido acetilsalicilico en dosis de 1-5 mg/k/dia
durante la etapa infantil ante el riesgo de isquemia cerebral
en ese rango etario, suspendiendo el tratamiento en edad
avanzada por mayor riesgo de hemorragia 7%,

En cuanto a la cirugia de revascularizacion existe
consenso (en base a trabajos clase 3 y grado de recomen-
dacion D), en que actualmente seria la Ginica terapéutica
que podria evitar el progreso de la enfermedad, estando
indicada fundamentalmente en nifios con eventos isqué-
micos recurrentes o progresivos, deterioro neuropsico-
légico o con reduccion de la perfusion cerebral
@31L1339) B estos pacientes es de gran valor la realiza-
cion del PET o SPECT basal/acetazolamida para esta-
blecer la hipoperfusion cerebral e identificar a aquellos
los nifios de mayor riesgo que se beneficiarian de la ciru-
gia, como ya hemos mencionado anteriormente ***".

Existen métodos directos e indirectos de revasculari-
zacion. Los métodos directos consisten en suturar una
arteria extracerebral (la arteria temporal superficial ge-
neralmente), directamente a una arteria de la superficie
cerebral (cerebral media).

Entretanto las técnicas indirectas intentan mejorar el
flujo sanguineo cerebral mediante la colocacion de dife-
rentes tejidos vascularizados sobre la superficie cerebral
(arteria temporal superficial, masculo, periostio, epiplon).

En nuestra serie siete nifios recibieron diez cirugias
de revascularizacion mediante una encefaloduroarterio-
sinangiosis, sin complicaciones perioperatorias y con
buena respuesta clinica y angiografica. La eficacia clini-
ca se observo en todos los nifios operados, con desapari-
cion o atenuacion de los sintomas preoperatorios. A ni-
vel angiografico en los ocho casos con controles posqui-
rargicos se objetivo mejoria de la irrigacion en el territo-
rio silviano. Robertson y colaboradores encuentran en
trece nifos, luego de la pialsinangiosis, una clara mejo-
ria clinica y arteriografica en diez casos, en ausencia de
nuevos infartos, pero sin evitar la progresion de su arte-
riopatia ni el desarrollo de vasos moyamoya “*. Ningu-
no de nuestros pacientes presentaron isquemias relacio-
nadas con la cirugia, las cuales pueden ocurrir entre un
5-10% de los casos '*?. Durante la cirugia se procedio
ala sutura de la adventicia de la arteria temporal superfi-
cial a la piamadre cerebral. En un caso se afiadio un tré-
pano frontal con colocacion de colgajo de pericraneo so-

bre la piaaracnoides. Dada la progresividad de la enfer-
medad, nuestra recomendacion actual es realzar cirugia
para revascularizar el parénquima cerebral. En una am-
plia revision de la literatura publicada de Fung y colabo-
radores 'V sobre 1.448 revascularizados, en mas de 55
publicaciones mundiales, encuentran que 73% recibie-
ron métodos indirectos, el 23% métodos combinados y
el resto directos. El 87% evidenciaron mejoria clinica
sin diferencias entre los métodos directos e indirectos,
con un mayor desarrollo de colaterales con los métodos
directos, destacando que en los indirectos las colaterales
pueden demorar hasta mas de 6 meses en formarse. En
cuanto las complicaciones perioperatorias isquémicas
(AIT) éstas se observaron en 4,4% a 6,1% de los que re-
cibieron métodos indirectos y combinados respectiva-
mente '*?. En acuerdo con la gran mayoria de los auto-
res, nuestro equipo quirurgico prefiere los métodos indi-
rectos (especialmente en menores de 8 aflos), con el do-
ble fin de aprovechar la capacidad neoangiogénica de
los nifios y por la dificultad de realizar revascularizacion
directa en vasos de pequefio tamafio. Smith y Scooth en
tal sentido han presentado muy buenos resultados con la
pyal sinangiosis, que consiste en una encefaloduroarte-
riosinangiosis modificada con apertura de la piamadre
en contacto con la arteria temporal superficial, con el fin
de aumentar la angiogénesis por el contacto con LCR a
través del factor de crecimiento fibroblastico .

En los casos hemorragicos, especialmente en adultos
si bien la mayoria de los autores son partidarios de la in-
tervencion, asumiendo una mortalidad del 8% anual en
los no operados versus un 4% en los operados, atin no es-
ta demostrado cientificamente que la cirugia de revascu-
larizacion evite nuevos sangrados. Es por ello que en el
aflo 2004 se inicia un estudio prospectivo multicéntrico,
patrocinado por el Comité de Oclusion Espontanea del
Poligono de Willis del Ministerio de Salud Japonés, del
cual atin no se han comunicado resultados “~***,
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