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Presentacion clinica

Paciente varon de 3 afios de edad con
sindrome de Down, sin cardiopatia congénita,
ni antecedentes perinatales relevantes,
consulta por crisis convulsiva y hemiparesia
braquiocrural derecha sin respuesta al

tratamiento anticonvulsivante.

El examen cardiovascular, el ecocardiograma
y electrocardiograma fueron normales. En el
examen respiratorio se auscultaron aislados

rales subcrepitantes basales derechos.



En el electroencefalograma se registro ondas
enlentecidas en areas laterales derechas. Se
realizd angio resonancia magnética de craneo

con contraste observandose:

* Estenosis suboclusiva en el segmento

supraclinoideo de ambas arterias cardtidas.

* Multiples lesiones vasculares frontales,
temporales, parietales y  occipitales
bilaterales en diferentes estadios evolutivos

agudas, subagudas y cronicas.



Por mala evolucidn clinica y empeoramiento
de los sintomas neurolégicos se realiza a la

semana una nueva Angio RMI que mostro:

* Progresion de la estenosis de arterias
cardtidas internas con ausencia de senal de
flujo de la carétida interna derecha y del
segmento intrapetroso e intracavernoso de

la arteria caroétida interna izquierda.

e Calibre filiforme de arterias cerebrales

anteriores y media.



* Aparicion de nuevas lesiones isquémicas

agudas corticales fronto-parietales derechas.

Se realizd interconsulta con neurocirugia y se
decidid realizar ateriografia la cual informa
una enfermedad arterial obstructiva
intracraneana, con oclusién de ambos sifones
carotideos en segmentos intracavernosos y se
considerd evitar el tratamiento quirurgico en
ese momento debido a la mala evolucion
clinica del paciente, realizandose tratamiento

con antiagregantes.



Hallazgos imagenologicos

12 Angio-RM A) Corte coronal B) Corte
sagital.

Observandose estenosis suboclusiva en
el segmento

supraclinoideo de ambas arterias
cardtidas internas.



A)

A) Secuencia FLAIR B) Difusiéon b1000
Observandose  multiples lesiones
vasculares frontales, temporales,
parietales y occipitales bilaterales en
diferentes estadios evolutivos agudas,
subagudas y cronicas.



2da Angio-RM A) Corte coronal B) Corte
sagital.

Observandose progresion de la estenosis
de arterias cardtidas internas con
ausencia de sefal de flujo de la carétida
interna derecha y del segmento
intrapetroso e intracavernoso de Ia
arteria carétida interna izquierda.



Secuencias de difusiéon: A)b1000
B)ADC

Muestran lesiones isquémicas
agudas corticales fronto-parietales
derechas.



Discusion

La enfermedad de Moya-Moya es una
enfermedad cerebrovascular, cronica vy
progresiva caracterizada por la estenosis u
oclusion bilateral de las arterias caroétidas
internas intracraneanas en su segmento
distal con las subsecuente formacion de una
red vascular de colaterales de arterias
lenticulo-estriadas, talamoperforantes vy
leptomeningeas, llamado “nube de humo”

encargada de irrigar el parénquima cerebral.



Los pacientes sin enfermedades asociadas se
consideran que tienen enfermedad de Moya-
Moya, mientras aquellos con alguna patologia
asociada son considerados como “Sindrome de
Moya-Moya”, dentro de las cuales se incluye al

Sindrome de Down.

En nifios la presentacidon clinica mas frecuente
son los infartos isquémicos, en cambio, en
adultos la hemorragica. Otra forma es como

accidente isquémico transitorio y convulsiones.



Para su clasificacion angiografica se utiliza los
estadios de Suzuki y se clasifican segin su

compromiso vascular.

ESTADIOS DE SUZUKI

“ESTENOSIS DE LA BIFURCACION CAROTIDEA”
ESTADIO | Estenosis de la bifurcacion de la ACI

“INICIO DEL MOYA-MOYA”
ESTADIOII Estenosis de la ACl y dilatacion de la ACAy de la ACM
Inicio de formacion de los vasos Moya-Moya

“INTENSIFICACION DEL MOYA-MOYA”
ESTADIO IlI Estenosis de la ACI e inicio de estenosis de la ACAy de la ACM
Leve reduccion de la formacion de los vasos Moya-Moya

“MINIMIZACION DEL MOYA-MOYA”
ESTADIO IV Estenosis significativa de la ACI, ACAY ACM con inicio de oclusiones
Reduccion de la formacién de vasos Moya Moya

“REDUCCION DEL MOYA-MOQYA”
ESTADIO V Oclusién completa de ACI, ACAy ACM
Ausencia de la formacién de vasos Moya- Moya

“DESAPARICION DEL MOYA-MOYA”
ESTADIO VI Ausencia de irrigacion cerebral por ACI
Irrigacion cerebral por ACE

En nuestro paciente se destaca la rapida
progresion de un estadio de Suzuki 1 al 6 sin
desarrollo de circulacion colateral y sin

posibilidades terapéuticas.



El diagndstico de la enfermedad de Moya-
Moya se basa en la apariencia angiografica

caracteristica:

Existe una estenosis bilateral del segmento
distal de ambas arterias carétidas internas
(ACI) y del segmento proximal de los vasos
del poligono de Willis, junto con la formacion

de la red de vasos colaterales prominentes.



Tomografia axial computerizada (TAC)

En fases agudas es importante para detectar

infarto 6 hemorragias.

En fases cronicas se suele visualizar dilatacion
de los surcos y ventriculos, hallazgos que

indican pérdida de volumen y atrofias.

La angiografia por TAC puede demostrar de
manera no invasiva los vasos anormales de la
enfermedad de Moya-Moya, sobre todo los

localizados a nivel de los ganglios basales.



Resonancia magnética nuclear (RMN)

Puede evidenciar estenosis U oclusion del
segmento distal intracraneal de las ACl y los
vasos de Moya-Moya objetivando vacios de
sefal en los ganglios de l|la base que
corresponden con esos vasos de Moya-Moya,
se puede visualizar asi mismo datos de
isquemia, infarto, atrofia vy dilatacion

ventricular.



Angiografia

Es la prueba de referencia para el diagndstico
de estenosis vascular intracraneal.
Actualmente se usa con menos frecuencia
qgue la angio-RM 6 la angio-TAC, ya que la
tasa de complicaciones derivadas del
procedimiento es alta. La angiografia
convencional cerebral es el Gold Standard
para el diagnodstico de enfermedad de Moya-

Moya.



El tratamiento de eleccion en nifhos es la
derivacion indirecta. La misma consiste en
una anastomosis quirurgica entre la arteria
temporal superficial y la arteria cerebral

media.

La derivacion directa que consiste en la
anastomosis quirdrgica entre la arteria
temporal superficial y la arteria cerebral

media es la mas utilizada en adultos.



El uso de antiagregantes se ha usado sobre
todo en pacientes con pocos sintomas y en
aquellos que se considera que tienen alto

riesgo quirurgico.

El objetivo seguido con este paciente fue
tratar de mejorarle la irrigacion cerebral y se
planted la necesidad de las diferentes
cirugias, pero mientras la misma no fuera
posible el tratamiento antiagregante fue el de

eleccion.



Conclusion

Remarcar la importancia de la sospecha
diagndstica temprana de la enfermedad
Moya-Moya en pacientes con Sindrome de
Down, y la alta sensibilidad y especificidad de
la  Angio-RM para el diagndstico,
estatificacion y terapéutica adecuada.

Reservar la angiografia convencional para un

estudio mas detallado en caso de que se

planee la realizacién de cirugia.
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