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Enfermedad de Moya Moya

Dres. SANTIAGO GALICCHIO*, EDGARDO MAZA*, ROBERTO JAIMOVICH* y HUGO A. ARROYO*

RESUMEN

Introduccién. La enfermedad de Moya Moya (EM) es una
vasculopatia oclusiva cerebral progresiva cuyo diagnéstico se
realiza por arteriografia digital.

Material y métodos. Evaluacién retrospectiva de las histo-
rias clinicas de cuatro mujeres y un varon con diagnostico de
EM evaluados en 1987-1996.

Resultados. En cuatro nifios se inicié con episodios de
hemiparesia transitoria y en uno, con convulsiones parciales a
una edad promedio de 2,5 afios (rango 1-6 afios). Los estudios
tomograficos mostraron imagenes hipodensas compatibles con
accidente cerebrovascular isquémico. La arteriografia mostré
en todos los pacientes imagenes caracteristicas de EM. Cuatro
pacientes tuvieron un seguimiento promedio de 4,2 afios (r: 2
y 9 afios). Todos padecen un severo compromiso motor, tres
retardo mental y uno epilepsia de dificil control. A dos pacientes
se lesrealiz6 tratamiento quirdrgico (encefalodurosinangiosis),
falleciendo uno en el posoperatorio inmediato y el restante no
reiter6 episodios isquémicos en un lapso de observacion de 2
afios.

Conclusiones. La evolucion natural de la EM es progresiva,
con deterioro neurolégico debido a repetidos episodios
isquémicos. Actualmente, el tratamiento quirdrgico seria el
mas apropiado. Seria conveniente que un equipo multidisci-
plinario evalte el momento y método terapéutico adecuado.

Palabras clave:Enfermedad de Moya Moya, ataque isquémico
transitorio, arteriografia, evolucién, cirugia.

INTRODUCCION

La enfermedad de Moya Moya (EM), descripta
por primera vez en 1957 por Takeuchi y Shimizu?!
es una vasculopatia oclusiva cerebral progresiva
caracterizada por la estenosis u oclusién de la
porcién supraselar de la arteria cardtida interna
(ACIl)y principalmente arteria cerebral media (ACM)
y arteria cerebral anterior (ACA).?

El término “Moya Moya” introducido por Suzuki
y Takaku en 1969, hace referencia al aspecto
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SUMMARY

Introduction. Moya Moya Disease (MMD) is a progressive
brain occlusive vasculopathy, diagnosed by digital arteriogra-
phy.

Material & methods. Retrospective evaluation of 4 girls and
1 boy with MMD seen between 1987-1996.

Results. The mean age of symptoms onset was 2.5 years
(range 1-6 years). Four children had stroke episodes with
transient hemiparesia and one of them had seizures as the first
symptom. The CAT scan showed hipodense areas. In all pa-
tients brain digital arteriography revealed typical findings of
MMD. Four of five patients were followed up during 4.2 years
(range 2-9 years). All of them remained very handicapped with
severe motor involvement, mental retardation in 3 and epileptic
encephalopathy in one. Two patients underwent surgical treat-
ment (encephalodurosynangiosis). One patient died immedi-
ately postsurgery and the other has not repeated cerebral
ischemic episodies.

Conclusions. MMD is a progressive cerebral vascular disease
with variable neurological impairment due to the repetition of
transient ischemic attacks (TIA). Nowdays, surgical treatment
seems to be the most effective therapy for this rare disease. A
multidisciplinary team is mandatory for it.

Key words: Moya Moya disease, transient ischemic attacks,
arteriography, evolution, surgery.
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angiogréafico de la circulacion colateral, que re-
cuerda al humo del cigarrillo.?

La sintomatologia clinica en nifios y adolescen-
tes se debe a episodios isquémicos cerebrales,
transitorios o permanentes, que se manifiestan por
déficit motor, convulsiones parciales, trastornos
del lenguaje (disartria, afasia), trastornos visuales
y movimientos anormales.>* En adultos y, menos
frecuentemente en nifios, se manifiesta por episo-
dios hemorragicos por ruptura de aneurismas o de
los finos vasos de la circulacion colateral, con alta
mortalidad. Se han descripto casos en varios inte-
grantes de una misma familia.®

El diagnostico de certeza de la EM es por
angiografia digital (AD). La angiografia por reso-
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nancia magnética nuclear (ARMN) puede ser tam-
bién utilizada como un método diagndstico de uti-
lidad.®

El tratamiento médico con vasodilatadores y
antiagregantes plaquetarios no es efectivo para
prevenir la evolutividad de esta enfermedad. El
tratamiento quirdrgico precoz con el fin de revas-
cularizar el area afectada y evitar la repeticion de
episodios isquémicos es el tratamiento de elec-
cion. Entre las técnicas quirdrgicas se incluyen la
anastomosis de la arteria temporal superficial con
la arteria cerebral media (ATS-ACM), encefalo-
miosinangiosis (EMS), encefaloduroarteriosinan-
giosis (EDAS), encefaloduroarteriomiosinangiosis
(EDAMS) y el trasplante de epiplén sobre la super-
ficie cerebral.”®

OBJETIVO

Presentar los hallazgos clinicos y radiologicos en
cinco nifios con EM evaluados en los Gltimos 9 afios y
revisar las indicaciones y los resultados de la revas-
cularizacion quirargica realizada en dos pacientes e
informados en la bibliografia internacional.

Pacientes
Paciente 1

Sexo femenino, presenté a los 2,6 afios un
episodio de hemiparesia braquiocrural derecha.
Tomografia computada de cerebro (TAC): imagen
hipodensa frontoparietal izquierda. AD: estenosis
parcial de la arteria carétida interna (ACI)
intracraneal derecha, estenosis de la arteria cere-
bral media derecha, oclusién de la ACM izquierda,
circulacidon colateral por hipertrofia de arterias
lenticuloestriadas (ALE). Diagnéstico: EM bilate-
ral. En dos oportunidades reiter6 episodios de
hemiparesia faciobraquiocrural derecha y afasia
expresiva (3 y 3,6 afios) y un episodio de
hemiparesia leve izquierda a los 4 afios. A partir de
los 3 afios presentad crisis parciales motoras secun-
dariamente generalizadas y evolucioné a una
encefalopatia epiléptica. EEG: ritmo de base des-
organizado y espigas multifocales bilaterales. En
el ultimo control a los 6 afios de edad la paciente
continuaba con convulsiones y padecia una doble
hemiparesia a predominio derecho con afasia de
expresion y retardo mental.

Paciente 2

Sexo femenino, con sindrome de Down, comen-
z6 a los 3,6 afios con hemiparesia braquiocrural
izquierda y convulsion parcial motora. La TAC
realizada inmediatamente después del episodio
fue normal. AD: estenosis de la ACI intracraneal
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derecha, oclusién de la ACA y ACM derecha,
oclusion de la ACA izquierda, circulacion colateral
por hipertrofia de ALE. Diagndstico: EM bilateral.
Esta nifia tuvo una recuperacion ad integum pero
se desconoce la evolucion.

Paciente 3

Sexo femenino, consulté a los 21 meses por
convulsiéon parcial motora izquierda. EEG y TAC:
normales. A los tres meses presentd un episodio
de hemiparesia braquiocrural izquierda, acompa-
flado de estatus convulsivo parcial. TAC: peque-
flas imagenes hipodensas en regién parietal dere-
chay en region frontal y occipital izquierda. Cinco
meses después padecié dos episodios de disartria
transitoria y hemiparesia braquiocrural izquierda.
TAC: imagen hipodensa témporo-occipital dere-
cha. AD: oclusion de la ACM derecha, estenosis de
la ACA derecha, estenosis de la ACM izquierda,
circulacion colateral por hipertrofia de ALE. Diag-
néstico: EM bilateral.

Dos meses mas tarde repitid un episodio de
hemiparesia braquiocrural izquierda y convulsion
parcial motora prolongada. Se indic6 carba-
macepina. A la edad de 3 afios repitié un episodio
convulsivo parcial motor derecho. EEG: asimetria
del ritmo de base. En el Gltimo control, a la edad de
11 afios, luego de 8 afios sin repetir episodios
isquémicos, presentaba una doble hemiparesia y
retardo mental moderado.

Paciente 4

Sexo masculino, consulté al afio de vida por
presentar hemiparesia transitoria braquiocrural
derecha y crisis parciales secundariamente gene-
ralizadas. Se indicé fenobarbital. TAC: imagen
hipodensa parietal posterior izquierda con atrofia
cortical localizada. EEG: asimetria de voltaje. Re-
sonancia magnética nuclear (RMN): imagenes
hipointensas en T1 e hiperintensas en T2 en regién
parietal izquierda. A los 4 afios reiteré convulsio-
nes parciales a predominio izquierdo secundaria-
mente generalizadas. TAC: imagen hipodensa
periventricular derecha con mayor atrofia cerebral
del mismo lado. AD: estenosis parcial de la ACI
intracraneal derecha, estenosis parcial de la ACM
derecha, oclusién de la ACM izquierda, oclusién de
la arteria cerebral anterior (ACA) izquierda, circu-
lacion colateral por hipertrofia de ALE. Diagndésti-
co: EM bilateral. A los 6 afios de edad presentaba
una leve hemiparesia braquiocrural derecha a pre-
dominio braquial con postura distonica de la mano
homdloga y un nivel intelectual normal para la
edad.
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Se realizé tratamiento quirdrgico (encefalodu-
rosinangiosis), falleciendo en las 24 horas poste-
riores por una hemorragia cerebral masiva. No se
realizé necropsia.

Paciente 5

Sexo femenino, con antecedentes de microce-
falia y retraso madurativo. Comenzo a los 6 afios
con hemiparesia braquiocrural izquierda y convul-
sién parcial motora homolateral. Se medicé con
hidantoina. TAC: imagen hipodensa frontoparietal
derecha. RMN: imagen hipointensa en T1 e
hiperintensa en T2 en la misma regién. ARMN:
oclusion de la ACM derecha e izquierda. AD:
estenosis parcial de la ACI intracraneal derecha,
oclusion de la ACM derecha e izquierda, circula-
cion colateral por hipertrofia de ALE. Diagnéstico:
EM bilateral. A los 3 meses repitié un episodio de
hemiparesia derecha con estatus convulsivo par-
cial secundariamente generalizado. Se indicé
oxcarbacepina. A la edad de 7,2 afios reiterd un
episodioisquémico. TAC: imagen hipodensa parie-
tal izquierda. Se le practic6 una encefalodurosi-
nangiosis bilateral en dos tiempos. La ARMN y la
Tomografia Computada por emision de fotones
simples (SPECT) posquirdrgico mostraron una ade-
cuada revascularizacion bilateral tanto en el terri-
torio de la ACM como de la ACA. Actualmente a la
edad de 12 afos, presenta una hemiparesia bra-
quiocrural derecha y retardo mental leve.

DISCUSION

Desde la primera descripcion de la EM realizada
por Takeuchiy Shimizu en 1957* se han publicado en
Japén (pais de mayor incidencia) numerosas se-
ries,3*#10.1214 pnarg también esta vasculopatia se ha
diagnosticado en todas las culturas y razas.>*"*

En 1979, el Ministerio de Salud de Japon esta-
blecio los siguientes criterios diagndésticos de la
EM: a) estenosis u oclusion de la porcién intrace-
rebral de la ACI, ACA o ACM; b) vascularizacion
arterial andmala alrededor de la estenaosis; ¢) ha-
llazgos bilaterales; d) ausencia de otra causa jus-
tificable.®

Los 5 pacientes reportados cumplen con los crite-
rios diagnésticos. Ninguno de nuestros pacientes
presentaba otras causas como: antecedentes de
radioterapia cerebral, neurofiboromatosis, esclerosis
tuberosa, hipomelanosis de Ito, tuberculosis,
meningitis pidgena, sindrome de Apert, coartacion
de aorta, enfermedades del tejido conectivo, anemia
de células falciformes o anemia de Fanconi.?*? La
paciente 2 presentaba sindrome de Down, asocia-
cion que ha sido reportada.?
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Enrelacién con el cuadro clinico, los hallazgos de
esta serie coinciden con los referidos por la literatura
internacional, con un predominio del sexo femenino,
inicio del cuadro con episodios de hemiparesia y
convulsiones parciales y comienzo en la primera
década de la vida.!4781° Es interesante sefialar la
evolucion de la paciente 3, que en el lapso de un afio
repitié 7 episodios isquémicos. La paciente presenta-
ba un compromiso motor bilateral y se planted a los
padres el tratamiento quirdrgico que no aceptaron, y
desde entonces la nifia, transcurridos 8 afios, no
volvié a repetir episodios. Esto indica que una
estabilizacion espontanea es posible, aunque la-
mentablemente luego de haber desarrollado una
severa secuela neuroldgica.

En ninguno de los pacientes de esta serie se
pudo demostrar en el EEG el patron caracterizado
por el doble incremento de la amplitud durante la
hiperventilacion.

La TAC puede ser normal cuando se realiza en
un lapso muy proximo al episodio isquémico o
cuando éste afecta vasos de muy pequerio calibre,
como ocurrié en los primeros episodios de los
pacientes 2 y 3. El diagndstico de certeza se
obtiene por medio de la AD cerebral.’®* En la
actualidad la ARMN, como método no invasivo,
puede ser Gtil en la sospecha precoz de esta
vasculopatia, aunque aln no se conoce la frecuen-
cia de falsos diagnosticos (Fejerman, comunica-
cion personal).

Suzuki y Takaku (1969) describieron la evolu-
cion natural angiogréfica de la EM:

1. Estenosis bilateral de la arteria carétida in-

terna en su porcion supraselar.

2. Mayor estenosis de la arteria car6tida inter-
na. Moya Moya incipiente en la base del
craneo.

3. Moya Moya prominente. Desarrollo de los
vasos anastomoticos. Momento del diag-
nostico de la EM en la mayoria de los pacien-
tes.

4. Compromiso de todos los vasos del circulo
de Willis. Aumento de la circulacién extra-
craneal.

5. Mayor evolucién del estadio 4. Desarrollo de
neorrevascularizacion extracraneal.

6. Irrigacién de los hemisferios cerebrales a
partir de laanastomosis intra-extra craneal.*?

Todos los pacientes de esta serie se encontra-
ban en el estadio 3.

Los hallazgos angiograficos fueron bilaterales en
los 5 pacientes. Estenosis de la ACI intracraneal,
oclusién o estenosis de la arteria cerebral anterior,
cerebral media o ambas, con desarrollo de vasos
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arteriales anastomaticos entre la circulacion intra-
extra craneal. No se observaron alteraciones en la
circulacién cerebral posterior ni en la porcion
extracraneal de la arteria cardtida interna.>”8

La EM librada a su evolucién natural es invaria-
blemente progresivay con elevada morbimortalidad,
por lo que desde el inicio se han intentado mdltiples
tratamientos médicos (vasodilatadores,
antiagregantes plaquetarios, etc.) sin resultados po-
sitivos. Kurokawa y col. presentaron una serie de 27
pacientes que no recibieron tratamiento quirdrgico,
de los cuales el 100% repitio episodios isquémicos
transitorios y el 50% present6 secuelas permanentes
motoras o retraso mental.*?

Ultimamente el tratamiento quirdrgico ha mostra-
do resultados alentadores aunque las complicacio-
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trando una disminucién o desaparicion de los episo-
dios isquémicos.t*3 (Tabla 1) En todas las series fue
evidente la mejor evolucién de los pacientes opera-
dos en relacidn con la evolucion espontanea de la
enfermedad.

La hemorragia masiva en el posquirdrgico in-
mediato que padecid el paciente 4 no ha sido
reportada como complicacion de las distintas téc-
nicas quirdrgicas. Si bien no disponemos de datos
anatomopatologicos, dada larelacion temporal con
la intervencion, pensamos que pudo deberse al
procedimiento quirdrgico propiamente dicho o a
alteraciones hemodinamicas y de los gases en
sangre durante el posquirudrgico.

La EM debe ser considerada, inclusive en nues-
tro medio, dentro de los diagnésticos diferenciales
de los episodios isquémicos
transitorios o permanentes.

TaBLA 1

Tratamiento quirdrgico de la enfermedad de Moya Moya.
Revision de publicaciones recientes

Si bien el diagnéstico de la
EM se basa en los hallazgos
de la AD, la ARNM permitiria
una rapida pesquisa de esta

Referencia Procedimiento Ne Tiempo de Resultados enfermedad y, por lo tanto, un
quirdrgico de pacientes  seguimiento diagnéstico temprano. El tra-
tamiento quirdrgico precoz es
Olds et al. 1987 (13) ATS-ACM o EDAS 15 3,5 afios No AT en 12 | Gni d 9 d P difi
Matsushimaetal. 1991 (5)  EDAS 65 6,4 afios No AIT (97%) €l unico que puede modrficar
Karasawa et al. 1992 (11) ATS-ACM + EMS 104 9,5 afios Disminucion laevolucion progresiva de esta
marcada de AIT enfermedad.
Kinugasa et al. 1993 (12) EDAS + EMS 17 3,2 aflos No AIT (75%) Consideramos también
Ueki et E.ll'.1994 2) ATS-ACM, EDAS 10 6,1 afios No AIT que este tipo de tratamiento
Mayo Clinic 0 EDAS + EMS

quirdrgico, dadoloinfrecuente

ATS-ACM: Anastomosis arteria temporal superficial con arteria cerebral media.
EDAS: Encefaloduroarteriosinangiosis; EMS: Encefalomiosinangiosis.
AIT: Accidente isquémico transitorio.

nes siguen siendo considerables. Esto ha motivado
esfuerzos para mejorar las técnicas quirdrgicas y la
combinacién de dos procedimientos o mas. Actual-
mente tienden a combinarse técnicas de
revascularizacion directa e indirecta, informandose
buenos resultados. Keisure y col. en 19952 recopila-
ron y reportaron los resultados de distintos procedi-
mientos quirdrgicos combinados (ATS-ACM, EMS,
EDAS, EDAMS), sobre un total de 221 pacientes,
nifios y adultos, publicados entre 1987-1993, demos-
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DILEMAS ETICOS EN PEDIATRIA

Una aproximacién a través del estudio de casos
Edwin N. Forman / Rosalind Ekman Ladd

Buenos Aires: Paidés, 1998.

Esta obra esta orientada a conceptualizar y guiar el razonamiento para lograr conclusiones
validas respecto de los problemas éticos de la medicina. A la presentacién de cada caso clinico
sigue el enunciado de las cuestiones fundamentales que es necesario examinar; dicho examen
aporta vocabulario, distinciones, conceptos y analisis cuyo
objetivo es ayudar al lector a lograr una comprensién mas
profunda de los problemas.

Dilemas éticos en pediatria es, ante todo, un instrumento
de trabajo. Puede utilizarse en el aula o en conferencias
destinadas a médicos residentes, estudiantes de medicina
y otros miembros del personal de instituciones en que se
atienden nifios o familias. También les seré util a los
autodidactos y a los pediatras y médicos de familias que
deseen actualizar sus conocimientos. La decisién de no
aplicar tratamiento, el empleo de nifios como sujetos en
investigaciones, el modo de lograr una 6ptima relacion |"Un enfoque desde la medicina y la filosofia
médico-paciente y los problemas especificos que plan- Prélogo y notas del
tea el tratamiento de adolescentes figuran entre los Dr. Fernanqo Matera y
principales temas desarrollados. la Prof. Diana Cohen
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