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Enfermedad de Moyamoya. Reporte de caso

Moyamoya disesse. Case report
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Resumen

La Enfermedad de Moyamoya es una entidad
cerebrovascular rara y progresiva que se
caracteriza por la estrechez o la oclusion de vasos
sanguineos cerebrales. Moyamoya traducido al
japonés significa “humo de cigarrillo” debido a la
aparicién de vasos colaterales documentados en
una angiografia cerebral. (1) La proporcién entre
mujeres y hombres de la enfermedad de
moyamoya es de 1.8: 1.0. Las edades de los
pacientes con enfermedad de moyamoya varian
de 6 meses a 67 afos, con el pico mas alto en la
primera década y picos mas pequefos en la
tercera y cuarta décadas de la vida. (2)

Palabras clave: enfermedad de moyamoya,
sindrome antifosfolipido.

Abstract

Moyamoya disease is a rare and progressive
cerebrovascular disorder characterized by the
narrowing or occlusion of major vessels to the
brain. Moyamoya in Japanese means
‘puff of smoke’ because of the appearance of the
collateral vessels on the cerebral angiogram. The
female to male ratio of moyamoya disease is
1.8:1. Ages for patients with moyamoya disease
range from 6 months to 67 years, with the highest
peak in the first decade and smaller peaks in t he

third and fourth decades.
Key words: Moyamoya disease, antiphospholipid
antibody syndrome

Presentacion del Caso

Paciente femenina de 35 afios de edad, casada,
cocinera, con antecedente de hipertension arterial
y sindrome antifosfolipido, quien consulté por
cefalea de 15 dias de evolucién, de inicio subito
asociado a disartria y disminuciéon de la fuerza
muscular en miembro superior izquierdo.

Por lo que se realizé tomografia cerebral con
medio de contraste donde se documento
hipodensidad frontal derecha; mientras que en
resonancia magnética cerebral no se logré apreciar
la lesion, observandose Gnicamente realce, con
gadolinio, de circunvoluciones frontoparietales
derechas.

Posteriormente se realizé angiorresonancia en
fase arterial donde se documentd oclusién
supraclinoidea carotidea bilateral compatible con
enfermedad de moyamoya; tras evaluacion por
reumatologia y neurologia se encuentra
actualmente en tratamiento con rivaroxaban e
hidroxicloroquina. Figura 1: Angio RMN que
evidencia disminucion del calibre de la carétida
a nivel de su porcion petrosa del lado derecho.
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Discusioén

La enfermedad de Moyamoya es un proceso
cerebrovascular caracterizado por estenosis
progresiva de arterias intracraneales y la presencia
de vasos colaterales. (2) La proporcién entre
mujeres y hombres de la enfermedad de
Moyamoya es 1.8: 1. Las edades de los pacientes
varian de 6 meses a 67 afos, con el pico mas
alto en la primera década.(3)

Recientemente en el Journal of Stroke, en el afio
2016, se determind que la incidencia de la
enfermedad de Moyamoya es mas alta en Japon.
Documentando que la prevalencia e incidencia
del trastorno es de 3.16 casos y 0.35 casos por
100.000 personas, respectivamente.(4)

Debido a la etiologia que es desconocida, el
diagnostico se basa en datos caracteristicos de
angiografia. Se ha documentado que factores
genéticos y ambientales pueden tener un papel
importante en el desarrollo de estenosis vascular
y angiogénesis aberrante, los cuales produce
cambios, entre ellos: cambios en las células
progenitoras del endotelio, presencia de citoquinas
relacionadas al remodelado vascular y
angiogénesis como la caveolina que es una
proteina de membrana. ()

Los criterios diagnésticos definitivos de la
enfermedad incluyen: estenosis u oclusiéon de la
porcién terminal intracraneal de la arteria carétida
interna o porciones proximales de la arteria
cerebral anterior y/o la arteria cerebral media,
desarrollo de anormalidad en la red vascular cerca
de la lesion oclusiva o estenética en la fase arterial
y lesion bilateral. (6)

No existe un tratamiento especifico para prevenir
su progresion (5) Debido a la nauralteza progresiva
de la enfermedad, el tratamiento quirtrgico debe
ser considerado para pacientes sintomaticos (7).
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