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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de Moyamoya es una enfermedad cerebrovascular oclusiva crénica de etiologia desconocida,
caracterizada por cambios estenéticos y oclusivos bilaterales de la porcion terminal de la carétida interna, asi como de la
presencia de una red vascular anormal en la base del cerebro. El diagnéstico se realiza con resonancia magnética (RMN) y
angiografia por substraccion digital (ASD), el SPECT es (til en la decision terapéutica. El tratamiento quirdrgico de eleccion
es la revascularizacion.

Caso Clinico: Paciente mujer de 50 afos, natural de China, con escala de Glasgow (EG) de ingreso de 9 puntos y cuadro
clinico de ictus. Una tomografia cerebral (TAC) de ingreso evidencid un hematoma temporal derecho. Se realizé la
evacuacion quirdrgica del hematoma intracerebral. Una angiografia cerebral evidencid estenosis distal de la arteria carétida
interna y sus ramas siendo diagnosticada de enfermedad de Moyamoya. La evolucion fue favorable encontrandose al
momento del alta sin déficit motor y en EG de 15, por lo que se indicd una posterior cirugia de revascularizacion.
Conclusion: La enfermedad de Moyamoya es una causa rara de hematoma intracerebral, pero debe sospecharse en adultos
de ascendencia asiatica. La resonancia magnética y la angiografia son los métodos diagnésticos de eleccion. El tratamiento
quirdrgico es la revascularizacion la cual mejora el pronéstico.

Palabras Clave: Enfermedad de Moyamoya, Hemorragia Cerebral, Angiografia Cerebral (Fuente: DeCS Bireme)
ABSTRACT

Introduction: Moyamoya disease is a chronic occlusive cerebrovascular disease of unknown etiology, characterized by
bilateral stenotic and occlusive changes in the terminal portion of the internal carotid, as well as the presence of an abnormal
vascular network at the base of the brain. The diagnosis is made with magnetic resonance (MRI) and digital subtraction
angiography (DSA), SPECT is useful in the therapeutic decision. The surgical treatment of choice is revascularization.

Clinical Case: A 50-year-old female patient from China, with the Glasgow Coma Scale (GCS) of 9, and a clinical picture of
stroke. An admission brain tomography (CT) revealed a right temporal hematoma. Surgical evacuation of the intracerebral
hematoma was performed. Cerebral angiography revealed distal stenosis of the internal carotid artery and its branches, being
diagnosed with Moyamoya disease. The evolution was favorable, neither a motor deficit nor a decreased level of
consciousness (GCS:15) was observed at the time of discharge. A subsequent revascularization surgery was indicated.
Conclusion: Moyamoya disease is a rare cause of intracerebral hematoma but should be suspected in adults of Asian
descent. MRI and angiography are the diagnostic methods of choice. Surgical treatment is revascularization, which improves
the prognosis.
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Los vasos moyamoya se presentan en diversas patologias,
por lo cual Mallory et al propuso una clasificaciéon de

La enfermedad de moyamoya es una patologia

cerebrovascular oclusiva cronica de etiologia desconocida,
caracterizada por cambios estenéticos y oclusivos bilaterales
de la porcion terminal de la arteria cardtida interna y una
red vascular anormal en la base del cerebro. - 2
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acuerdo con su genética y etiologia, clasificAndola en 4 tipos:
tipo 1, moyamoya clasico en los pacientes asiaticos; tipo 2,
moyamoya en pacientes blancos o asociado a sindromes
genéticos como la neurofibromatosis o trisomia 21; tipo 3,
moyamoya debido a enfermedades autoinmunes; tipo 4,
moyamoya asociado a vasculitis o ateroesclerosis.

COMO CITAR ESTE ARTICULO: Vargas J, Saal G, Palacios F. Hematoma intracerebral
causado por enfermedad de Moyamoya: Reporte de caso. Peru J Neurosurg 2020; 2(4): 129-134
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El diagnostico de la angiopatia moyamoya se basa en la
visualizacién de la estenosis distal de una o ambas caro6tidas
internas o sus ramas, ademas de la neovascularizacién. Esto

se puede visualizar en una RMN y en una angiografia por
substraccion digital (ASD). Ademas, se debe medir la
hemodinamica cerebral para una adecuada decision
terapéutica y seguimiento del paciente, para lo cual se usa la
tomografia por emision de positrones (PET) o la tomografia
de perfusion. 4

El tratamiento en la fase aguda de los eventos isquémicos y
hemorragicos es sintomatico, pero el factor activador de
plasminégeno tisular esta contraindicado en isquemias por
el riesgo aumentado de conversion hemorragica. Se
prescribe terapia antiplaquetaria s6lo cuando la terapia de
revascularizaciéon se pospone por un infarto reciente o por
una enfermedad leve. El tratamiento final es la
revascularizacion quirtrgica. 3-5

En 1994, Rosell et al, report6 que desde 1947 hasta 1990 en
el Hospital Almenara se presentaron 3 casos de enfermedad
de moyamoya, 2 varones y 1 mujer, con edad promedio de
28 afios, con presentacién de hemorragia subaracnoidea a
repeticiéon y hemiparesia, con imagen angiografica tipica. 7

En este estudio reportamos 1 caso de enfermedad de
Moyamoya en una paciente de origen asidtico que se
present6 con un hematoma intracerebral y que fue tratada
quirdrgicamente en forma satisfactoria en nuestro hospital.

CASO CLINICO

Historia y examen: Paciente mujer de 50 afos, natural de
China, procedente de Tarapoto, con antecedente
miomectomia e hipotiroidismo, con historia de cefalea
hemicraneal derecha, opresiva y de inicio brusco, seguido de
trastorno de sensorio, por lo que luego de un manejo inicial
en hospital local fue transferido a este hospital. Al examen
fisico: Paciente soporosa, que no obedecia 6rdenes verbales,
EG: 9, sin déficit motor evidente, pupilas isocéricas y
fotorreactivas, sin déficit de pares craneales. Tomografia
cerebral sin contraste mostr6 un hematoma temporal
derecho de 26cc de volumen ademés de un hematoma
subdural agudo laminar, desviacién de linea media de 5mm,
herniacién uncal, edema perilesional e invasién ventricular
(Figura 1).
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Tratamiento: Se realiz6 una craneotomia temporal derecha
y se evacu6 hematoma intracerebral, sin presentar
complicaciones intraoperatorias. TAC cerebral control en el
posoperatorio inmediato mostr6 evacuaciéon total del
hematoma temporal derecho y del hematoma subdural.
(Figura 2)

Evolucion clinica: La paciente evolucion6 favorablemente
en el postoperatorio, siendo extubada, sin presentar déficit
motor, sin déficit sensitivo, la EG fue de 14 puntos.

Se le realiz6 una panangiografia cerebral y angiografia de
carotida externa bilateral la cual mostré estenosis moderada
de la arteria caré6tida interna (ACI) bilateral distal, asi como
estenosis moderada de ambas arterias cerebrales
posteriores, ademas de vasos colaterales tortuosos
dependientes de arteria cerebral medial (ACM), arteria
cerebral anterior (ACA) y arteria cerebral posterior (ACP),
sin presencia de colaterales de la arteria car6tida externa
(ACE), hallazgos compatibles con una enfermedad de
moyamoya Suzuki tipo 2. (Figura 3).

Se le realiz6 también una RMN cerebral con contraste la
cual mostr6 en la secuencia SWI hipodensidades en ambos
nucleos basales, en relaciéon con estasis debido a venas de
drenaje dilatadas; asimismo, en la secuencia T2 se evidencid
vasos moyamoya. (Figura 4)

La paciente fue dada de alta en buena condiciéon clinica, en
Glasgow 15 y sin déficit motor con indicacién de completar
un tratamiento de revascularizacion en su ciudad natal.

DISCUSION

La enfermedad de Moyamoya fue descrita por primera vez
por Takeuchi y Shimizu en 1957. Esta enfermedad es
definida como un desorden cerebrovascular en la cual hay
estenosis idiopatica de la arteria carétida interna que genera
la formacién de vasos compensatorios aberrantes. Por otra
parte, el sindrome Moyamoya o la casi-enfermedad de
Moyamoya se define como la presencia de vasos moyamoya
que nacen debido a irradiacion craneal terapéutica o en
asociacion con otras enfermedades como la trisomia 21, la
drepanocitosis, meningitis, enfermedad autoinmune y la
neurofibromatosis. 1-2

/|

Fig 1. Tomografia cerebral sin contraste en vista (A) axial, (B) coronal y (C) sagital, donde se evidencia un hematoma temporal derecho (flecha azul) con
edema perilesional, con efecto de masa y desviacion de linea media, asociado a un hematoma subdural laminar (flecha blanca).
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temporal derecho, sin otros hallazgos significativos.

Fig 2. Tomografia cerebral sin contraste control en corte axial: (A) Tomografia de control en el postoperatorio inmediato que evidencia evacuacién completa
del hematoma cerebral sin presencia de complicaciones. (B) Tomografia de control luego del 1° mes de la cirugia que evidencia una leve malacia en el polo

La prevalencia del sindrome Moyamoya en Japon se estima
que es 0.34 pacientes por 100000 habitantes, constituyendo
s6lo el 5.4% de los casos de Moyamoya.* La prevalencia mas
alta de la enfermedad se encuentra en Japén y llega a una
prevalencia de 3.16-10.5/100000 habitantes y wuna
incidencia de 0.35-1.13/100000/afio, con una prevalencia
mayor en las mujeres de 2 a 1. Tiene una distribucion
bimodal con un primer pico en la nifiez entre 5 y 10 afios, y
un segundo pico durante la cuarta década de vida, como es
el caso de nuestra paciente. La historia familiar se logra
identificar en 10-15% de los casos en Japén. 3

La etiologia es desconocida y la enfermedad se caracteriza
principalmente por los cambios estendticos oclusivos de la
ACI terminal y desarrollo de vasos anormales en la base del
cerebro. En los estudios histopatolégicos se encuentra
hiperplasia de la capa intima, adelgazamiento de la capa
media y ondulaciéon de la lamina eléstica interna. En el
andlisis genético se evidencidé que el gen RNF213 en la
region 17q25 estaba involucrado en el desarrollo de la
enfermedad en pacientes del este asiatico. 2

Los criterios diagnosticos se basan en criterios obtenidos de
una angiografia por substraccion digital: 1) estenosis y
oclusién de la pocién terminal de la ACI o de las porciones
proximales de la ACA y de la ACM, 2) desarrollo de redes

Fig 3. Panangiografia Cerebral y Angiografia de Cardtida Externa Bilateral donde se evidencia estenosis de ACI distal (flecha azul) y vasos moyamoya (flecha
verde). (A) Angiografia de ACI derecha en vista anteroposterior (AP). (B) Angiografia de ACI derecha en vista lateral. (C) Angiografia de ACE derecha en vista
AP. (D) Angiografia de ACE derecha en vista lateral. (E) Angiografia de ACI izquierda en vista AP. (F) Angiografia de ACI izquierda en vista lateral. (G)
Angiografia de arteria vertebral izquierda en vista AP. (H) Angiografia de arteria vertebral izquierda en vista lateral.
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vasculares anormales cercanas a las lesiones estenéticas u
oclusivas en la fase arterial, 3) lesion bilateral. Pero también
se pueden usar criterios por resonancia: 1) angiografia por
resonancia que muestre estenosis u oclusion de la porcién
terminal de la ACI o de las porciones proximales de la ACM
y ACA, 2) presencia de redes vasculares anormales cercanas
a la lesion estendtica u oclusiva, o presencia de 2 o mas
vacios de flujo en los ganglios basales en cada hemisferio.2

La severidad de la enfermedad se clasifica en 6 estadios
progresivos segin Suzuki: I es un estrechamiento de la ACI
terminal, II es la aparicion de los vasos profundos
colaterales moyamoya, III es la progresion de los vasos
colaterales moyamoya, IV es la aparicion de vasos
colaterales transdurales que nacen de la arteria carétida
externa (ACE), V es la progresion de los vasos colaterales
transdurales que nacen de la ACE con reduccion de los vasos
de moyamoya, y finalmente VI es la oclusiéon de la ACI y la
desaparicion de los vasos colaterales Moyamoya.3 En
nuestro caso, la paciente no tenia colaterales de la ACE pero
si tenia la aparicion reciente de vasos moyamoya asociado a
la estenosis distal de ambas caré6tidas internas, por ello fue
calificado como Suzuki II.

Para el diagnostico, ademas de la angiografia y de la
resonancia, se deben realizar evaluaciones hemodindmicas
usando técnicas semicuantitativas como el PET o el SPECT.4
En el SPECT se usa la inyeccién del I-IMP (I-N-isopropil-p-
yodoanfetamina) en la cual se detecta el flujo sanguineo
cerebral (FSC) antes y 15 minutos después de la inyeccion
endovenosa de 1000mg de acetazolamida. Eso permite
medir la reactividad cerebrovascular (RCV), que se mide en
porcentaje, restando el FSC después de la acetazolamida y
FSC antes de la acetazolamida, todo entre el FSC antes de la
acetazolamida. Si el RCV es menor de 14% significa que est4
disminuido. 5

Czanbanka et al propuso un sistema nuevo para adultos con
la enfermedad de Moyamoya llamado sistema de calificacion
de Berlin, donde se toman criterios angiogréficos, de
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resonancia y hemodinimicos, lo cual predice la morbilidad
neurolégica postoperatoria en pacientes adultos japoneses
con esta enfermedad. La angiografia por substraccion digital
da 1 punto si hay vasos de moyamoya y lesion
estenooclusiva, 2 puntos si hay vasos moyamoya con lesion
estenooclusiva y una ruta de anastomosis intracraneal, 3
puntos si hay vasos moyamoya con lesiéon estenooclusiva y
una ruta de anastomosis extra-intracraneal. En la
resonancia se dan 1 punto si hay signos de infarto,
hemorragia o atrofia cerebral, y 0 puntos si no hay ninguno
de estos. En cuanto a los estudios hemodinamicos, se da 2
puntos si hay un fen6meno de robo y o puntos si no hay. 5
En el sistema de calificacién de Berlin se da una calificaciéon
minima de 1 puntos y maxima de 6 puntos, al sumar los
valores numéricos de las 3 variables, dando finalmente 3
grados de la enfermedad de Moyamoya: grado I o leve sida 1
o 2 puntos, grado IT o moderado si da 3 o 4 puntos, grado III
o severo si da 5 o 6 puntos. El grado se mide por cada
hemisferio, por lo cual el paciente puede tener diferente
grado en cada hemisferio.5 Al aplicarle la calificacién de
Berlin a nuestra paciente, dio 2 puntos, calificando como
una enfermedad de moyamoya leve.

La enfermedad de moyamoya asintomatica es una
enfermedad progresiva con una tasa anual de ictus menor o
igual al 13.3%, por lo cual las indicaciones de tratamiento
fueron revisadas por el estudio prospectivo AMORE
(Asymptomatic Moyamoya Registry). Un seguimiento de 10
afios en Japon demostr6 que el uso de antiplaquetarios no
influencia en la tasa de ictus en los pacientes con
enfermedad de Moyamoya. 3

La cirugia de revascularizacién es el tratamiento mas
efectivo para la enfermedad de moyamoya hemorragica,
demostrado por ensayos clinicos aleatorizados 'y
randomizados, y probablemente sea el tratamiento maés
efectivo también en la enfermedad de moyamoya isquémica,
pero en este Gltimo tema adn faltan los ensayos clinicos. El
objetivo primario de la revascularizacién es restaurar el
aporte sanguineo para estabilizar la hemodinamica

cerebral anterior bilateral y territorio de arteria cerebral media izquierda.

Fig 4. Resonancia magnética cerebral con contraste en corte axial. (A) Secuencia SWI que muestra hipointensidades en ganglios basales bilaterales (flecha
blanca), correspondientes a estasis de venas de drenaje dilatadas. (B) Secuencia T2 donde se evidencia vasos moyamoya (flecha verde) en territorio de arteria
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cerebrovascular, y asi generar la regresion de los vasos
fragiles de moyamoya previniendo el sangrado. Ademas, la
normalizaciéon y/o mejora de la hemodinamica cerebral
puede resultar en una prevenciéon secundaria del ictus y
mejora del resultado neuroldgico y neurocognitivo.3 A pesar
de que nuestra paciente tener una Berlin grado I, ya habia
tenido un evento hemorragico, por lo cual la cirugia de
revascularizacion esta indicada en esta paciente para
disminuir la morbimortalidad asociada.

En la practica quirtrgica, 3 estrategias quirargicas se han
aplicado: la revascularizacion indirecta, la revascularizacion
directa y la revascularizacion combinada. Pero ain no existe
un consenso sobre cudl es la mejor técnica de
revascularizacion. Sin embargo, los estudios actuales
indican que las estrategias de revascularizacion, incluido el
Bypass directo, puede ser aplicado en pacientes con
moyamoya de todas las edades si es técnicamente factible. 3

La revascularizacion directa consiste en la creacion de un
Bypass directo entre la arteria temporal superficial (ATS) y
la ACA o la ACM o la ACP; también entre la arteria occipital
y la ACP. La revascularizaciéon indirecta se basa en la
neovascularizacion de la superficie cortical via mecanismos
angiogénicos mediante injertos pediculares, siendo el maés
comin la encefalomiosinangiosis, pero también existen
variantes como la encefaloarteriosinangiosis, encéfalomio
arteriosinangiosis, encefalodurosinangiosis, encefaloduro
arteriosinangiosis, encefaloduroarteriomiosinangiosis,
encefalodurogaleosinangiosis. 3

Un estudio multicéntrico en Japén, que fue el primer
estudio prospectivo para evaluar el pronodstico de los
pacientes asintométicos, evalu6 40 pacientes, 6 de ellos
fueron a revascularizacién mediante anastomosis ATS-ACM,
y los otros 34 fueron a seguimiento conservador. Los 6
pacientes que fueron a tratamiento quirargico no
presentaron eventos cerebrovasculares. De los otros 34, 7
presentaron eventos cerebrovasculares, incluyendo 3
accidentes isquémicos transitorios, un infarto cerebral y tres
con hematoma intracerebral. Por lo cual concluyen que el
riesgo anual de eventos cerebrovasculares fue del 5.7% y de
ictus isquémico fue del 3.2%. ¢

La alteraci6n de la hemodindmica cerebral al momento del
diagnoéstico esta altamente asociada con episodios
isquémicos, hallazgo que tiene significancia estadistica. La
enfermedad puede progresar hasta el 20% de pacientes en el
seguimiento por 6 afios. Las lesiones arteriales oclusivas
progresaron tanto en la circulacién anterior como en la
posterior, tanto en las lesiones unilaterales como las
bilaterales, tanto como en sintomaticos como en
asintomaticos. El analisis multivariado demostré que el sexo
femenino es un factor de riesgo independiente de
progresion. Por ende, la enfermedad asintomética no es tan
silente, por lo cual es esencial repetir la resonancia y la
angiorresonancia de manera seriada para detectar la
progresion de la enfermedad, y poder realizar tratamientos
quirtrgicos de ser necesarios. ¢

Nuestra paciente decidi6 regresar a su ciudad natal para
completar su tratamiento quirargico de revascularizacidn,
por lo que el seguimiento fue interrumpido. Este es el cuarto
caso de enfermedad de moyamoya en el servicio de
Neurocirugia del Hospital Almenara, suméandose a los 3
casos reportados por Rosell et al. El avance en los examenes
diagnoésticos, incluido los estudios hemodinidmicos
cerebrales, permitieron el diagnéstico, asi como un manejo
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idoneo del caso, teniendo en cuenta que la enfermedad de
moyamoya es una patologia rara en nuestra poblacion.

CONCLUSION

La enfermedad de Moyamoya es una causa rara de
hematoma cerebral espontaneo en pacientes adultos, pero
debe sospecharse en aquellos que tengan ascendencia
asiética. El diagnostico se basa en los hallazgos de la RMN y
de la angiografia por substraccion digital. Los estudios
hemodinamicos cerebrales permiten valorar la necesidad de
tratamiento quirargico. El tratamiento quirtrgico de
eleccion es la revascularizacién directa, indirecta o la
combinada, lo cual mejora el pronostico de este tipo de
pacientes.
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