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INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Moyamoya es una arteriopatía primaria
oclusiva intracraneal progresiva, no inflamatoria,
de etiología desconocida, poco frecuente.

El término “Moyamoya” introducido por Suzuki y Takaku,
hace referencia al aspecto angiográfico de la circulación
colateral, que recuerda al humo del cigarrillo.



OBJETIVOS

El objetivo de este trabajo es rever los hallazgos
imagenológicos típicos de esta entidad que si bien es poco
frecuente, conlleva una morbilidad importante, sobre todo en
su presentación en la edad pediátrica, por lo que el
diagnóstico precoz y certero resulta fundamental.



Clínica

Los síntomas clínicos isquémicos, transitorios o permanentes,
más frecuentemente se presentan en niños; mientras que la
hemorragia intracraneal es la presentación más frecuente en
la edad adulta.

El pronóstico de este cuadro se relaciona, en parte, con la
edad de comienzo de la sintomatología, a más temprana
edad de inicio, peor pronóstico; y depende de la rapidez
y extensión de las oclusiones vasculares y del desarrollo de la
circulación colateral eficaz.



METODOS DE DIAGNOSTICO

� La AngioTC y AngioRM se utilizan principalmente para definir las
características anatómicas estenóticas- oclusivas del polígono de
Willis y la formación vasos de colaterales.

� La AngioTC ha demostrado tener una buena correlación con la
Angiografía digital cerebral y además podría ser comparable a la
AngioRM para la detección de la enfermedad, no obstante se
encuentra limitada en la detección de vascularización colateral.

� Los métodos como SPECT, PET y TC-RM perfusión se han utilizado
para cuantificar el flujo sanguíneo cerebral y la capacidad de
reserva cerebrovascular, útil para la planificación del tratamiento.



Hallazgos 

El hallazgo principal es la estenosis u oclusión progresiva de
las arterias carótidas internas intracraneales supraclinoideas o
sus ramas proximales, con desarrollo de circulación colateral
en forma de arterias perforantes hipertróficas, siendo las
primeras afectadas las lenticuloestriadas y posteriormente a
medida que avanza la enfermedad las tálamoestriadas.

También se pueden desarrollar colaterales durales,
leptomeningeas y piales



Moyamoya. Paciente de 13 años. Asintomático.

RMI axial T2 que muestra estructuras vasculares de 
circulación colateral



AngioRM del mismo paciente, que muestra estrechamiento de las arterias carótidas internas distales y de algunas de 
sus ramas.



Moyamoya. Paciente pediátrico.    

AngioRM: A (año 2009) y B (año 2012), que muestra progresión en el tiempo de los hallazgos consistentes en 
estrechamiento/oclusión, particularmente evidente, en las arterias cerebrales medias y sus ramas.
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A- RMI DWI del mismo paciente que muestra imagen focal hiperintensa de naturaleza isquémica en evolución aguda.

B- Angiografía digital en fase arterial tardía de este paciente que muestra vasos de circulación colateral y signo de 
“nube de humo”.
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Moyamoya. Paciente de  24 años.

A y B- RM secuencia GRE que muestra signos de sangrado intraventricular y en el cuerpo calloso.
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A- TC imagen axial sin contraste del mismo paciente, signos de hemorragia intraventricular y en el cuerpo calloso.

B- AngioRM del mismo paciente que muestra estrechez/oclusión de las arterias carótidas internas y sus ramos, con 
prominencia de las estructuras vasculares visibles del circuito posterior.
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Angiografía digital del mismo paciente, mostrando los vasos de circulación colateral



CONCLUSIÓN

Esta entidad debe ser considerada en pacientes,
particularmente pediátricos, que se presenten con signos
y síntomas atribuibles a isquemia cerebral o con
instalación aguda de un déficit neurológico. El
diagnostico precoz y certero resulta fundamental para la
instauración de un tratamiento temprano apropiado y la
reducción consecuente en la morbimortalidad de estos
pacientes.
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