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Revision de la enfermedad de Moya Moya,

un diagndstico a tener en mente.
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Objetivos de aprendizaje

* Familiarizarse con el diagndstico de la enfermedad de Moyamoya
(EMM) y describir los hallazgos tipicos en las diferentes técnicas de
imagen (angiografia, RM y TC).

* Presentar los criterios diagnosticos establecidos por el Comité de
Investigacion sobre la Oclusion Espontanea del Poligono de Willis del
Ministerio de Salud y Bienestar de Japon.

* Diferenciar entre enfermedad de Moyamoya (EMM) y sindrome de
Moyamoya (SMM).
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Background

La enfermedad de Moyamoya es una patologia neurovascular poco
frecuente caracterizada por una arteriopatia esteno-oclusiva crdnica,
progresiva, no aterosclerdtica y no inflamatoria. Afecta principalmente a
la porcion terminal de las arterias cardtidas internas (ACl) y a los
segmentos proximales de las arterias cerebrales anterior (ACA) y media
(ACM). En algunos casos también pueden verse afectadas las arterias
cerebrales posteriores (ACP).

El estrechamiento progresivo de estos vasos conduce al desarrollo de una
circulacion colateral anédmala, que en |la angiografia adquiere el aspecto
caracteristico denominado “puff of smoke” o “nube de humo”.

Debido a su baja incidencia y a la ausencia de una presentacion clinica
especifica, el diagnostico puede resultar complejo, por lo que los hallazgos
radiolégicos desempeiian un papel fundamental.
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Fisiopatologl'a

* El proceso fisiopatologico comienza con un engrosamiento de la
intima arterial en la porcién distal de las arterias carotidas internas y
en la region anterior del poligono de Willis. Posteriormente se
producen:

 Estenosis vascular progresiva

* Desarrollo de neovascularizacion intra y extracraneal
* Formacion de vasos colaterales fragiles

e Aparicion de microaneurismas

* Disminucion del flujo sanguineo cerebral
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Presentacion clinica

* La enfermedad de Moyamoya puede presentarse de forma aguda con diferentes
eventos cerebrovasculares, entre ellos:

 Hemorragia intracraneal

e Atagues isquémicos transitorios (AIT)

* Infarto cerebral

* Crisis epilépticas

* El Ministerio de Salud y Bienestar de Japdn clasifica la enfermedad en cuatro
tipos clinicos:
* Isquémico
* Hemorragico
* Epiléptico
* Otros

* También existen casos asintomaticos en los que |la enfermedad se detecta
incidentalmente mediante pruebas de imagen.
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Presentacion pediatrica

* El tipo isquémico predomina en la infancia, especialmente en ninos
menores de 10 anos. Los sintomas suelen desencadenarse por
hiperventilacidon, que provoca episodios transitorios de isquemia
cerebral.

* Las manifestaciones clinicas pueden incluir:
» Déficits neurologicos transitorios recurrentes
* Afasia motora
* Ceguera cortical

* Con el tiempo, los episodios isquémicos repetidos pueden conducir a
déficits neuroldégicos permanentes, discapacidad intelectual o
incluso estado vegetativo.




D © CONGRESO
VALE N C l A \ I 9O j NACIONAL
120 - 23 MAYO 2026 BREE
- f- ’ eRam rAm i

Presentacion en adultos

* El tipo hemorragico es mas caracteristico del inicio en adultos.

* Los sintomas mas frecuentes incluyen:
* Cefalea
* Alteracion del nivel de conciencia
* Déficit motor

* Las hemorragias intracraneales pueden ser recurrentes, con
intervalos que varian desde dias hasta 10 anos, y las hemorragias
extensas pueden ser fatales.
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e El término sindrome de Moyamoya (SMM) o Moyamoya secundario se
utiliza cuando los hallazgos angiograficos tipicos se asocian a otras
enfermedades o condiciones subyacentes, como:

* Trastornos genéticos

* Enfermedades infecciosas

* Enfermedades sistémicas

* Trastornos metabdlicos

* Vasculopatia secundaria a radioterapia
e Otras arteriopatias

e Una caracteristica diferenciadora importante es que el SMM puede
presentarse inicialmente de forma unilateral, mientras que la EMM
clasica suele ser bilateral.
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Diagnostico

Angiografia cerebral (DSA)

 La angiografia por sustraccion digital (DSA) sigue siendo |a técnica de
referencia (gold standard) para el diagnostico.

* Permite demostrar las caracteristicas de una angiopatia esteno-
oclusiva crdénica que afecta principalmente a:

* Porcion supraclinoidea de la arteria carétida interna
* Segmentos proximales de las arterias cerebral anterior y media
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Diagndstico

* Aunque las lesiones estenoticas pueden parecer similares a las de
aterosclerosis no calcificada u otras angiopatias, el diagnodstico de
Moyamoya se sugiere por:

* Edad joven del paciente
* Lesiones bilaterales y simétricas
* Patron caracteristico de circulacion colateral

* Los hallazgos angiograficos caracteristicos incluyen:
* Estenosis u oclusion de la porcion terminal intracraneal de la ACI

* Red vascular colateral andmala en la zona de la estenosis, que genera el
clasico aspecto de “nube de humo” (Fig 1)
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Fig 1. Imagen angiografica mostrando una red vascular colateral prominente.
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Clasificacion de Suzuki y Takaku

* Existe una clasificacion angiografica propuesta por Suzuki y Takaku
(1969) que divide la enfermedad en seis estadios segun el grado de
afectacion vascular. (Fig 2)
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Grade | Definition

I Narrowing the apex of the ICA*

Il Incipient moyamoya vessels

1] Progressive stenosis of the ICA and intensification of moyamoya vessels

\Y, Development of collaterals from the ECA**
Vv Intensification of ECA collaterals and reduction of moyamoya vessels
VI ICA occlusion and disappearance of moyamoya vessels

*ICA: internal carotid artery; **ECA: external carotid artery.

Fig 2. Clasificacion angiografica de Suzuki y Takaku.
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* La resonancia magnética (RM) y la angiografia por RM (ARM) son
técnicas aceptadas para el diagnostico.

* Permiten identificar:
* Estenosis u oclusion de la porcion terminal de la ACI

* Disminucion del diametro externo de la AClI terminal y del segmento
horizontal de la ACM, visible en secuencias SSFP

* Redes vasculares andmalas en los ganglios basales o en la sustancia blanca
periventricular (Fig 3)
* Pequenos infartos subcorticales, que con frecuencia no se detectan en TC

* La RM puede emplearse también como método de seguimiento,
cuando la oclusion bilateral esta claramente demostrada.
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Fig 3. Paciente de 63 afos con ictus hemisférico derecho y activacion de cédigo ictus. La RM cerebral
(secuencia T2) muestra estenosis del segmento terminal de la arteria carétida interna intracraneal y del
segmento proximal de la arteria cerebral media, asociada a la presencia de vasos colaterales

aracte osconaspectode putto oKe . Hosprtarunive ario-virgen-iviacarena, Sevilia.



Otros hallazgos en RM

Entre los hallazgos frecuentes se encuentran:
 Signo de la hiedra (ivy sign) (fig 4.,fig 5.)

* Lesiones isquémicas en zonas watershed

* Microhemorragias y macrohemorragias

* Enfermedad de pequeno vaso

 Atrofia cerebral focal o difusa

* lvy sign

El ivy sign consiste en hiperseiial leptomeningea en secuencias FLAIR o T1
con contraste, causada por flujo lento y retrégrado en vasos piales
dilatados procedentes de anastomosis leptomeningeas.
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Fig 5

Fig 4

Fig 4. Signo de la hiedra en T2 FLAIR; Fig 5. Signo de la hiedra T2 FLAIR y T1 con contraste intravenoso.
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TC y angioTC

 La angiografia por TC (CTA) permite identificar:
e Estrechamiento arterial
 Circulacion colateral (fig 6)

* Es especialmente util en:
* situaciones clinicas agudas
e evaluacion postquirurgica inmediata

* Los hallazgos en TC suelen ser inespecificos, incluyendo:
e Lesiones isquémicas en distintos estadios
 Atrofia cerebral

* La TC también es util para descartar hemorragia intracraneal aguda.
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Fig 6. Imagen de angioTC muestra red colateral a nivel de ACM derecha secundaria a estenosis de arteria
carétida interna segmento distal ipsilateral.
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SPECT

* La tomografia computarizada por emision de fotdon uUnico (SPECT) permite
evaluar la perfusion cerebral utilizando radiois6topos como 99mTec.

El estudio suele realizarse en dos fases:
 Condiciones basales
 Tras administracion de acetazolamida

e Esto permite valorar la reserva vascular cerebral.

En la enfermedad de Moyamoya suele observarse:
* Disminucion de la perfusion en regiones frontales, parietales y temporales
* Especialmente en los estadios Il y Il de Suzuki

 Su principal limitacion es |la baja resolucion espacial.
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Hallazgos anatomopatoldgicos

* Los hallazgos histopatoldgicos mas caracteristicos incluyen:
* Engrosamiento de la intima arterial
Proliferacion fibrocelular
Ondulacidén de la lamina elastica interna
Adelgazamiento de la capa media
Estenosis u oclusion de arterias del poligono de Willis
Proliferacion de pequefos vasos perforantes y ramas anastomaticas
Redes vasculares andmalas en la piamadre
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Fvaluacion Diagnostica

* El proceso diagnostico requiere valoracion por Neurologia y
Neuropediatria para descartar causas secundarias.

* Las pruebas complementarias pueden incluir:
* Estudios genéticos
* Pruebas seroldgicas y autoinmunes

Puncién lumbar

Evaluacion oftalmologica

Angio-TC de la aorta

Ecocardiografia
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* El tratamiento depende de la gravedad de la enfermedad y la
presentacion clinica.

Trata rﬁiento

Tratamiento médico

* Puede incluir:
* Terapia antiagregante en casos seleccionados
Anticonvulsivantes
Antihipertensivos
Tratamiento de |a cefalea
Rehabilitacidn
Medidas higiénico-dietéticas
El uso de anticoagulantes o fibrinoliticos no esta recomendado.
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Tratamiento Quirdrgico

* La revascularizacion quirurgica esta indicada en:
e Pacientes sintomaticos con lesiones isquémicas
* Algunos pacientes pediatricos asintomaticos
e Casos hemorragicos en adultos y ninos

* En adultos asintomaticos, la evidencia sobre el tratamiento optimo es
limitada.
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Bypass directo ‘

* Incluye:

* Bypass entre la arteria temporal
superficial y la arteria cerebral media
(STA-MCA), el mas frecuente

* Bypass entre la arteria occipital y la ACM

* Proporciona aumento inmediato del stanca K
flujo sanguineo cerebral.

—| Graft Flow
STA-MCA =
>50mL/min

T v months
0 6
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Bypass indirecto

* Las técnicas incluyen:
* Encefalomiosinangiosis (EMS)
* Encefaloduroarteriosinangiosis (EDAS)
* Encefaloduroarteriomiosinangiosis (EDAMS)
* Durapexia
* Muiltiples orificios craneales
* Trasplante de epiplon

* Estas técnicas promueven neovascularizacion progresiva desde tejidos
extracraneales.

* En nilos pequenos, donde los vasos son demasiado pequefios para anastomosis
directa, suelen preferirse los procedimientos indirectos o combinados.
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Seguimiento postquirudrgico
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* El seguimiento incluye:
* Control de presion arterial y glucemia
* TC cerebral a las 24 horas (con angio-TC si se realizé bypass directo)
* RM vy angio-RM al mes
* Angiografia de control a los 6 meses
* SPECT con acetazolamida al ano
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Conclusion

* Los hallazgos radiologicos son fundamentales para el diagndstico de
la enfermedad de Moyamoya. La integracion de diferentes técnicas
de imagen (DSA, RM/ARM y CTA) mejora significativamente la
precision diagnostica y orienta el manejo terapéutico.

* El reconocimiento precoz mediante técnicas de imagen adecuadas

permite mejorar el pronostico y reducir la morbilidad asociada a esta
enfermedad.
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