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RESBUMEN

La incldencia de aneurismas intracraneales en pacientes con
enfermedad de moyamoya es mayor gue en la poblacidn general. Los
aneurismas en esta enfermedad son de dos tipes: Los originados en
las arterias del poligono de Willis, denomihados aneurismas de
arterias mayores y aquellos gue se originan en la red de vasos
anormales de la base cerebral, arterias coroideas y otras arte-
rias periféricas que brindan circulacién colateral, y que son
denominados aneurismas periféricos. Se analizan 76 casos de
aneurismas asociados a enfermedad de moyamoya, 10 de nuestra
caguistica y 66 reportados en la literatura mundial. 22 casos
presentaron moyamoya unilateral y 54 bilateralmente. Se encontra-
ron un total de 98 aneurismas, 50 del poligono de Willis y 48
periféricos. E1 41% de todos los aneurismas asociados a moyamoya
se encuentran en la circulacién posterior. El S50% de los aneuris-
mas del polIgono en los casos bilaterales se encuentran en la
arteria basilar, mientras que en los casos de moyamoya unilate-
ral, el 50% de los aneurismas del poligono se encuentran en el
complejo de la arteria comunicante anterior. El 11% de los casos
adultos de moyamoya bilateral presentan aheurismas concomitantes,
mientras gue la incidencia de aneurismas para 1los casos
adultos unilaterales es de 44%. El 87% de pacientes con asocia-

¢ién aneurisma - moyamoya debutan con algin tipo de hemorragia



intracraneal, siende los aneurismas la principal fuente de san-
grado.

En conclusién, la poblacién afectada de aneurismas cerebrales
asociados c¢on la enfermedad de moyamoya presenta caracteristicas
que difieren de las observadas en paclientes portadores de aneu-
rismas en la poblacién general, tales caracteristicas se encuen-
tran directamente relacionadas con los patrones de flujo sangui-
nec colateral que ocurren en la enfermedad de moyamoya y deben

considerarse en el manejo de este tipo de pacientes.



INTRODUCCION

Lav enfermedad de moyamoya se caracteriza principalmente por
cambios estendticos y/o oclusivos en la bifurcacién de la arteria
carétida interna y segmentos proximales de las arterias cerebra-
les anterior y media, y tiene como caracteristica distintiva la
presencia de redes de pequefios vasos anormales en la base del
cerebro,. los cuales debido a su particular apariencia radiolégica
han sidt‘) llamados vasos moyamoya (la palabra japonesa moyamoya
describe una bocanada de humo) por Suzuki (39).

La presencia de las redes de vasos anormales en la base del
cerebro asi como los cambios estenético-oclusivos arteriales son
bilaterales en la mayocria de los casos , perc en ocasiones son
dnicamente encontrados en un solo hemisferio cerebral (a estos
Gltimos casos se les considera come casos probables) (43). La
presefcia de aneurismas intracraneales puede ocurrir asociada a
la enfermedad de moyamoya tanto en casos unilaterales como bila-
terales como ha sido reportado en la literatura (3,7,13,
17,20,31}. Tal asociacidn dista mucho de ser coincidental como lo
demuestra el hecho de que la incidencia de aneurismas en esta
enfermedad de moyamoya es marcadamente mayor que en la poblacién
general, ademis de gque los aneurismas que se presentan asociados
a la enfermedad de moyamoya tienen algunas peculiaridades, siendo

de dos tipos, a saber : 1) Aneurismas de arterias mayores



(AAM) y, 2) Aneurismas de arterias periféricas (AP). Los primeros
son aneurismas sSaculares originados en el poligonoc de Willis, en
tanto que los aneurismas de arterias periféricas son aquellos
localizados en los vasos anormales llamados moyamoya, arterias
coroideas o cualquier otra arteria periférica cerebral que brinde
circulacién colateral, Estos Gltimos han sido considerados como
pseudoaneurismas en la mayoria de los casos. Mas aGn, los
aneurismas asociados a e\&mfermedad de moyamoya, como se
reportado (14,30,34), muestran algune'ls diferencias en su
evolucién y localizacién cuando se les compara con los
aneurismas gque ocurren en la poblacién general. Por otro lado,
las diferencias entre los aneurismas en los casos de moyamoya
unilateral y bilateral aan no han sido aclaradas, al igual que la
participacién de los aneurismas en la presentacién clinica de la
enfermedad. Lo anterior es debido a la imposibilidad de colectar
grandes series de pacientes con enfermedad de moyamoya asociada
a aneurismas, ya gque tales casos representan solo el 14% de los
adultos con una enfermedad que de por si tiene una incidencia de
menos de un caso por cada 100 000 habitantes en Japén (pals
con la mayor incidencia mundial).

El presente trabajo comprende la incidencia, localizac¢ién,
forma de presentacién y evolucién de los aneurismas en pacientes

con enfermedad de moyamoya, tanto en los casos bilaterales como

ha



en los casos unilaterales del padecimiento en un grupo de 76 pa-

cientes con enfermedad de moyamoya y aneurisma cencomitante,



MATERIAL CLINICO Y METODOS

Se colectaron 76 casos de pacientes que fueron diagnosticades
como portadores de aneurismas asocliados a enfermedad de moyamoya
confirmados por: Anglograffa, cirugia y/o autopsia, 10 casos
fueron propios y 66 casos de la literatura. Nuestros 10 casos
fueron obtenidos de un total de 133 casos (121 bilaterales y
12 unilaterales) de enfermedad de moyamoya detectados en los
departameﬁtos de Neurocirugia del National cardiovascular Center
-0saka, y Research Institute for Brain and Blood Vessels-
hkita, Japén, de 1979 a 1990. Las caracteristicas de los 10
pacientes de nuestra serie se resumen en la tabla no. 1; 6 fueron
casos con moyamoYa bilateral y 4 unilaterales, y cada uno fué
portador de al menos un aneurisma. LOs otros 66 casos se ob-
tuvieron de 41 reportes previos de la literatura mundial desde
el primer caso reportado en 1967, hasta Agosto de 1990. Cada
caso fue culdadosamente jdentificado para evitar duplicacién
cuando estos aparecieron en m&s de una publicacidn., Se analiza-
ron las siquientes variables: fecha de publicacién., edad, sexo,
nacionalidad, forma de presentacién clinica, tamafio, nGmero y
localizacién de los aneurismas, asi como su eventual desapari-
cién espontdnea y si fueron la causa de sangrado en los casos

de presentacidén hemorrdgica,



De acuerdc con la localizaclén reportada para las redes de vasos
anormales o vasos moyamoya , los casos fueron agrupados como
casos con moyamoya bilateral y casos con moyamoya unilateral,
estos filtimos solo fueron considerados asi, cuande en la litera-
tura se reportaron como tales.

Los aneurismas fueron categorizados como AAM y AP de
acuerdo a su localizacién y divididos en pegueiios, grandes y
gigantes de acuerdo al tamafio reportade ( 1-9 mm, 10-25 mm o
mayores de 25 mm, respectivamente }, Los anburismas supraclinoi-
deos de la arteria cardtida interna (ACI) fueron considerados
como un grupo independientemente de su posicién exacta, y los de
la arteria basilar (AB), se registraron de acuerdo a su localiza-
cién en el tope o en el cuerpo de la arteria. Para el resto de
los aneurismas la localizacién fué consignada de acuerdo al
reporte original, La presentacién clinica se categorizé como
isquéhica o hemorridgica y la variedad de esta Gltima fué definida
en base a los hallazgos de la tomograffas axial computada (TAC),
liquido cefalorraquideo (LCR), o angiograffa. El1 diagnéstico
histopatoldgico de algunos AP fue registrado cuando se conté con

este estudio.



Table 1.- Cases of Moyamoya disease associalad with aneurysms datecied at NCVC and R1Bav.

Came Age  Ser  MMulde Onmt Size Ansurysm  blasding Afecend Ansurysm
No. end typs  saurce Circ. e
1 7 F Lot SAH Smal 1 MMA Ansuryem Anwecior AComA
2 2 F Bigteral ischemlc Smal 1PA - Pogwedor Post.
Pericalloss
3 ar F Blatecal YH Smat 1PA ND. Aamior DACA
4 I M Disterel IcH Smat 1 MMA Andurysm Poswerior PCA
] Ll F Blsterel VH Smal 2PA Anpuryam Posmrior PCRA right
PChA Jet
[ ] [}] F Laft SAH Snad 2 MMA Andutyam Anwict AComA
1PA ACA right {2)
7 5 F Bletersl ICH-VH Lape T MMA Ansuryasm Anterior 1CA loit
L] 51 F Blateal ICH Smal 2 MMA AVYN Boh A rght
: BA op
" 4 F SAH vpe  TMMA  Amuyen Aawiior 1GA right
100 82 F Right SAH Large TMMA Ansurysm Anwmrior AComA
Subarachnoidal hamortage; (VH, lar hoenorthage; [CH, | bral trernoihage; MMA, Mafor arery

ansuryem; PA, Mphmrmn;kéorm Anleior comnunikaling srwry; DACA, Dlsw anteror coretval anwiy; PCA,
Postericr cacabral artecy; PChA, Poaterior cololdal risry: ACA, Anierior oersbeal armry; ICA, internal carotd artery; BA,
Baailar amery.




RESULTADGE

Del total de 76 casos, 30 (39%) fueron masculinos y 46 (61%)
femeninos, la edad varid de 7 meses a 67 afilos con una media
de 37.8 + 14 afios, soleo 7 casos fueron menores de 15 afos. La
nacionalidad fue japonesa en 59 (78%) casos , 14 (18%) fueron
de palses occidentales y solo 3 (4%) fueron de otros paises
asidticos (China vy Taiwan).

Se encontraron un total de 98 aneurismas en los 76 casos, 50
aneurismas (51%) fueron aneurismas de arterias mayores, esto es
del poligono, y 48 (49%) fueron aneurismas periféricos. Los
aneurismas fueron Gnicos en 62 (82%) casos y maltiples en 14
(18%) casos. La presencia concomitante de los dos tipos de aneu-
rismas (AAM y AP) ocurrid en 4 (5.2%) casos, tal combinacién
fué encontrada solamente en casos con moyamoya unilateral. La
tabla '2 muestra la distribucién y las distintas combinacicnes
encontradas de anheurismas.

Del total de pacientes 54 (71%) presentaron la enfermedad de

moyamoya de manera bilateral y 22 (29%) de forma unilateral.
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Table 2. - Aneutysm distribution In patients with Moyamoya disease.

. Cases
Distribution Type Cases  Aneurysm Y%
P 40 40 52.7
Single
22 2 29.0
Total 62 62 81.7
cC 7 14 9.2
PP 2 4 26
cce 3 ] 39
Multiple
| ccce 1 4 13
cceep 1 5 13
Total 14 36 183
Total 76 98 100

P, peripheral aneurywm; C, major arlery ansuryam (Circle of wilis): and its combinasion.

Casos con moyamoya unilateral

En el grupo de pacientes con moyamoya unilateral, 15 (68%)
fueron mujeres y 7 (32%) fueron hombres. La edad varis de 4 a 61
afios con una media de 42.2 T 14 . La nacionalidad fue japonesa
en 18 (82%) casos. En este grupo se encontraron un total de 33
aheurismas de les cuales 20 (60%) fueron AAM y 13 (40%) fueron
AP. E1 70 % de los aneurlismas en este grupo se encontraron afec-

tando la circulacién anterior.
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Casos de moyamoya bilateral

En el grupo de paclentes con moyamoya bilateral , 31 (57%)
fueron mujeres y 23 (43%) fueron hombres. La edad varié de 7
meses a 67 afios con media de 36 ¥ 16 . La nacionalidad fué japo~
nesa en 41 (76%) casos. Este grupe presenté un total de 65 aneu-
rismas de los cuales 30 (46%) fueron AAM y 35 (54%) fueron AP. En
este grupo el 52% de los aneurismas se encontraron afectando la
circulacién posterjior (sistema vertebro basilar). La tabla 3
muestra la localizacién tanto de los aneurishas AAM como los AP

en ambos grupos de pacientes (unilateral y bilateral}.

Aneuriamas de arterias mayores

Del total de AAM, 18 se localizaron en la arteria basilar, 14
en el tope y 4 en el cuerpo. De 14 aneurismas de la arteria
cardtida interna 11 se localizaron en el segmento supraclinoi-
deo, 3 en el segmento cavernose. 2 de los aneurismas carotideos
fueron fusiformes en un paciente, Los aneurismas de la arteria
basilar constituyeron el 50% de los AAM en el grupo de pacientes
con moyamoya bilateral. Mientras que 7 aneurismas de la arteria
comunicante anterior y 3 aneurismas localizados en estrecha
vecindad a esta arteria constituyeron el 50% de todos los AAM en

el grupo de pacientes con moyamoya unilateral,
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Table 3.- Aneurysm lecation in Moyomoya diseass.

Unlatersl cases Biissoral cases
Anauryim fyps Aneurysn typa

&":f‘..'& Location MW":‘ i "‘22'.‘"‘ “"“N:.“" "‘»3%?”" Towsl

AComA 4 o 1 [4 [}

IcA ] 0 1 [} 14
Antoricr MCA 0 [-] 1 [} 1

ACA 3 1 0 2 [}

AChA 0 ] 0 s 12

ARV [ 4 L} 10 "

PComA 1 [} o [} 1

Terngorad icbe [ [ 0 1 1

Totsl 14 {42%) 9 {20%) 13 {20%) 21 (3%) 87 (5¥%)

BA 3 0 15 0 10

PCA E] 1 2 2 []
Pastecior PChA [ 3 [4 " 14

Post. parkalioss 0 9 ] 1 1

Totel 6{18%) __ 4(12%) 17 {26 %) 14 [22% A1 (41%)

Total 20 (BO%) 12 (40%) 30 (46%) 35 {54%) 98 {100%)

Aoc:‘.nl ?bwdvddd p- inermal carvkde antery; MCA, middte cerebrad qu- TACA, antwrior cebral artery;
tr -brmnn.l oet-Tke vessels; PComA, posteror comunicaing entery; BA, basier artery;

PCA, poslerior carelval artery; PChA, postarior choroldal antary,
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Aneurismas periféricos

S6lo 8 de los 48 aneurismas periféricos del total de la
muestra se encontraron en arterias distintas a las coroideas y
las que conforman las marafias de vasos anhormales de la base
("vasos moyamoya™), en un caso se reportdé ublcado en el "16bulo
temporal™ y en otro el aneurisma se localizé§ en la arteria

pericallosa.

Porma de presentacién clinica

La tabla 4 muestra 1la forma de presentacién clinica de los
pacientes, en 66 (87%) 1la forma de presentacién fué hemorrigica,
en 9 (12%) isquémica y en un caso no se refirié. La forma més
frecuente de presentacién hemorrdgica fué la hemorragia subarac-
noidea (HSA) con 29 (38%) casos. Ccurrié penetracidn ventricular
en 11 de 21 casos de hemorragia intraparenquimatosa (ICH). La
forma de presentacién fue isquémica en el 5% de los casos unila-
teralés y 15% de los bilaterales. De los 66 casos gue debutaron
con hemorragia, la fuente de sangrado pudo reconocerse en 47, en
dos casos la hemorragia se originé en los vasos moyamoya y en
los restantes 45 se produjo por la ruptura de algfin aneurisma,
de los cuales 26 (58%) fueron AP y originaron 14 hemorragias
intraventriculares (HIV), y 12 hemorragias intracerebrales

(HIC). De 19 (42%) AAM, 13 causaron HSA y 6 HIC,

14



Table 4.- Onset in patients with Moyamoya disease associated with aneurysm

Unilateral Bilateral
No. of Cases No. of Cases Total

Onset cases % cases %

Ischemic 1 5 8 15 g (12%)
SAH 8 36 21 39 29 (38%)
ICH 7 32 14 25 21 (28%)
IVH 6 27 10 19 16 (21%)
Unkown 0 0 1 2 1 {1%)
Total 22 100 54 100 76 (100%)

SAH, subarschnold hamorrhags; ICH,intracersbial hemorrhage;iVH, intraventricular hemotrhege.

Tamafic y evolucidn de los aneurismas

' Se registrs el tamafio de 37 AP y midieron en promedio 3.5 mm
(rango de 1.5- 8 mm). En 21 AAM el promedié fué de 6.9 mm (rango
2-14 mm)

Se reportS la desaparicién espontinea de 16 aneurismas peri-
féricos, 9 de los cuales desaparecieron en 3 meses de evolucidén o
menos y el resto lo hizo en un lapso de 3 a 11 meses, estos
Gltimos se ublcaron siempre en las arterias coroideas. Tambié&n
se documentd por sequimiento angiogrd&fico el crecimiento de 4
aneurismas periféricos, 2 de estos desaparecieron después espon-

t4neamente. So0lo en uh caso se reporté la desapariciédn espontd
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nea de 2 aneurismas carotideos, lo cual ocurrié al tiempo gue

ambas arterias carétidas se ocluyeron.

Diagndstico histolégico de aneurismas periféricos

Se contd con el diagnéstico histolégico en 11 casos. De
estos, 5 correspondieron a aneurismas periféricos obtenides 3
por cirugfa y 2 por autopsia , todos ellos diagnosticados como
aneurismas saculares ( 2 de las arterias cor?ideas, 2 de los
llamados vasos moyamoya Y uho del segmento'més distal de la
arteria cerebral posterior ). Otros ] especimenes de aneurismas
periféricos fueron reportados como pseudoaneurismas, pero en
dos de ellos el estudio histopatolégico acusé la presencia de
tejido conectivo en su pared y el tercerc se encontraba consti-
tuide Gnicamente por placas de fibrina y eritrocitos. Por otra
parte, en el examen histelégico de otros tres espécimenes de
localizacién intraventricular (a pesar de su agspecto angiogrdfico
de aneurismas periféricos), en 2 no se ehconttd un aneurisma
real sino 1la presencia de una lesién angiomatosa, y el terce-

ro fue reportado como una marafia de vasos tortuosos colaterales.
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DISCUSICN

En nuestra casuistica encontramos 6 casos de moyamoya Yy
aneurismas entre 121 pacientes afectados bilateralmente ( 66
niflos y 55 adultos }; ya gque estos 6 casos son todos adultos, la
incjdencia de aneurismas en adultos con moyamoya bilateral se
estimbé en 11%, cifra similar a la reportada previamente por
Kodama y Suzuki (13). Por otro lado nuestros 4 casos unilaterales
con aneurismas fueron encontrados en un total de 12 casos de
moyamoya unilateral ( 3 nifics y 9 adultos ); va que estos 4
casos se obtuvieron de los 9 adultes, la incidencia de aneurismas
en adultos con moyamoya unilateral se estima en 44%

Se ha reportado gue 14% de los casos adultos de enfermedad de
moyamoya tienen aneurismas, sin embardo como se ha descrite, esta
incidencia puede ser aGn mayor si el rastreo para deteccion de
aneurismas periféricos se efectGia con angiografia amplificada y
se toman en consideracién los aneurismas por debajo de 1.5 mm,
llamados "microaneurismas®" ( 40,47,50 ). Para los casos infanti-
les de moyamoya la incidencia de aneurismas ha sido estimada en
1.5% por Satoh (33).

La predominancia femenina en el grupo total de 76 casos
correspoende a la encontrada para la enfermedad de moyamoya por
si misma, y es similar en ambos grupos , unilateral y bilateral.

La aiferencia en 1la edad media entre el grupo unilateral y el

17



bilateral se explica por el hecho de que 6 de los 7 casos juve-
niles se encontraron incluidos en este altimo grupe. La alta
incidencia de aneurismas en el sistema vertebro-basilar previa-
mente reportada en los pacientes con enfermedad de moyamoya ha
sido explicada como el resultado de un incremento en el flujo
sanguinec a través de la circulacién posterier al tiempo gque el
proceso estenbdtico progresa en las arterias carédtidas
(13,22,48). Este aumento de flujo produce un incremento de la
presién ejercida por la sangre sobre la pared arterial y ante la
eventual presencia de un defecto en la capa media arterial, puede
surgir un aneurisma ( 9,13,29 ). Otho ha probade por histometria
que las alteraciones de la pared arterial del sistema vertebro-
basilar en la enfermedad de moyamoya son de naturaleza hiperten-
siva, y esto puede ser debido al incremento en la carga de pre-
sién y flujo en este sistema como fendmeno compensatorio del
estade oclusivo del sistema carotideo (29). La misma sobrecarga
de flujo ocurre en arterias cerebrales distales dilatadas
cuando apertan circulacién colateral, tal sobrecarga es poten-

cialmente capaz de causar aneurismas y hemorragias (33).

Flujo sanguineo en moyamoya unilateral y bilataral
Independientemente de si los casos unilaterales de moyamoya
(atn llenando todos los criterios diagnésticos excepto el de

bilateralidad), representan una misma entidad que los de moya
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moya bilateral como ha sido postulado ( 18 ), es un hecho que
diferentes alteraciones hemodindmicas ocurren en cada una de
estas dos condiciones. El flujo colateral es en sentido poste-
roanterior en los casos bilaterales y de un lado a otro en los
casos unilaterales ( 9,33 ), esto hace comprensible las diferen-
cias en la localizacién de los aneurismas entre los casos unila-
terales y bilaterales , como es por ejemplo la notable predomi-
nancia de aneurismas basilares en los casos bilaterales ( 50%
de los AAM 5 Y la observada para aneurismas del complejo de la
arterjia comunicante anterior en los casos unilaterales ( 50%
de los AAM }. Por otro lado, el hechc de que 26 ( 54% ) de los
48 aneurismas periféricos encontrados en el grupo total se
localizaron en las arterias coroideas, resalta la importancia que
estas arterias tienen como colaterales entre los sistemas
carotideo y basilar a través de las anastomosis de dichas arte-
rias, 'y que cobran capital importancia en la enfermedad de moya-

moya.

Presentacién clinica

Los resultados concernientes a la forma de presentacidn
clinica deben ser considerados con reserva , debido a que antes
de contar con la TAC algunas hemorragias intraventriculares o
parenquimatosas con extensién al espacio subaracnoideo, pudieron

ser mal diagnosticadas como HSA ( en base a la puncién lumbar )
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en pacientes con moyamoya y aneurismas, por lo tanto, es mis
conflable tomar en consideracién la relacidn observada entre los
aneurismas y el tipo de hemorraglia ocurrida en los 45 casos en
que se confirmé al aneurisma como fuente de sangrado, de esta
manera tenemos que la presentacién clinica fué en 29% ( 13
casos ) una HSA, en 40% ( 18 casos ) HIC y en 31% {( 14 casos )
HIV. Los 13 casos de HSA propiamente dicha confirmados por TAC
fueron causados por la ruptura de un aneurisma del poligono
(aneurismas de arterias mayores }. Solamente jen 2 casos de pa-
clentes con debut hemorragico se consideré a los vasos moyamoya
como la fuente de sangrado y los aneurismas fueron hallazgos
anglogrédficos. Estos casos correspondieron a uno reportado por
Nagamine y nuestro casc numeroc 8, en ambes la hemerragia fué
intraparenquimatosa, En base a lo anterier, encontramos que
todos los casos de HSA fueron causados por la ruptura de un AAM y
né por un AP o ruptura de los vasos moyamoya, lo que coincide con
1o previamente postulado por Aocky { 2 ), quien en contra de lo
tradicionalmente aceptado, niega a la enfermedad de moyamoya
pura como causa de HSA,

La diferencia porcentual de debut isquémico entre los casos
de moyamoya unilateral y bilateral es por que todos excepto uno
de los casos juveniles pertenecieron al grupo de los bilaterales
Y 4 de ellos presentaron debut isquémico y los aneurismas fueron

({ periféricos en los 4 casos ) hallazgos angiogréficos; es bien
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coﬁocido el hecho de -que la forma predeminante de presentacién
clinica de los casos juveniles es isquémica ( 49 ). De los 7
casos juveniles sdlo uno presentd un AAM y fué el raro caso de un
lactante femenino de 7 meses de edad, el cual ademads es el Gnico
caso de moyamoya reportado con un aneurisma en la arteria cere-
bral media. Esto podria apuntar a una posible etiologia congénita
del aneurisma y hace cuestionable su aparicién como consecuen~

cia de la enfermedad de moyamoya.

Aspectos particulares de los aneurismas

El tamafio promedio de los aneurismas periféricos fué& la mitad
de aquellos de arterias mayores, esto es explicable considerando
el menor tamafio de las arterias que dan lugar a los aneurismas
periféricos. Yoshida (50), con el uso del microscopio quirtirgico,
en 6 casos de autopsia encontré que todos tuvieron pequefos
aneurismas con un diswmetro que varié entre 450 a 1450 micras con
media de 860 micras y que la histolegla de estos aneurismas fué
aguella de los aneurismas de tipo sacular, en los cuales él domo
est& compuesto de endotélio y adventicia con ausencia de capa
media y lamina eldstica interna. Dichos aneurismas se localizaron
en los sitios de bifurcacién y se estuvieron distribuidos predo-
minantemente en las arterias comunicantes posteriores, arterias
cerebrales posteriores, y en los vasos de las redes vasculares

anormales ( vasos moyamoya ) gue nacian de dichas arterias y
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algunas otras arterias distales. Estos llamados microaneurismas
no son vistos en las anglografias, pero aneurismas periféricos
detectados anglograficamente pueden tener su origen en ellos,
representando asi dilataciones gigantes de tales microaneurismas.
De esta manera podria explicarse por qué aGn siendo menores gque
los aneurismas del poligono, los aneurismas periféricos son con
m&s frecuencia causa de sangrado en los enfermos de moyamoya con
aneurisma ( 60 % de las hemorragias). Este posible origen de los
aneurismas periféricos a partir de los microaneurismas saculares,
explicaria las diferencias en los diagnésticos histolégicos
reportados, asi, los 5 AP sefialados como aneurismas saculares
reales, pudieron haberse desarrollado gradualmente manteniendo la
arquitectura histolégica de su pared, mientras que aquellos 2
reportados como pseudoaneurismas ( el caso de Furuse y nuestro
case ho. 6 ) pero que presentaban tejido conectivo en sus pare-
des, phdieron haberse desarrollado abruptamente desorganizando
la estructura de su pared 1o suficiente como para hacer difieil
el reconocer si se originaron a partir de aneurismas saculares.
El pseudoaneurisma compuesto por capas de fibrina y

eritrocitos ( 52 ) puede ser explicado por la formacién de un
codgulo en el sitio de ruptura de una pequefia arteria como fué
propuesto por Kodama y Suzuki ( 13 ). £in embargo, este mecanis-
mo de preoduccidén no puede ser aplicade por supuesto, a esos AP

detectados en ausencia de sangrado previo, por ejemplo en los 4
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casos Juveniles con debut isguémico y otros en los que los aneu-
rismas fueron un hallazgo.

¥a gue no se encontrd aneurisma alguno en los tres especime-
nes reportados como lesiones angiomatosas y marafia de vasos
colaterales dilatades ( 15, 31, 42 ), estos al parecer represen-
tan acumulaciones de vasos colaterales dilatados localizados
intraventricﬁlarmente, que en la angiograffa pueden simular som-
bras aneurismdticas. Finalmente, la desaparicién espontédnea de
algunos aneurismas periféricos puede ser explicada por trombosis
del aneurisma © por oclusién del vaso de origen, en consecuencia,
su desaparicién esponténea no implica necesariamente que sean

pseudoaneurismas.
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CONCLUSIONEE

1. La incidencia de aneurismas asociados a enfermedad de
moyamoya es 3 a 4 veces mayor en los casos de moyamoya unilater-

al.

2. Los aneurismas del poligono afectan predomindntemente al
complejo de la arteria comunicante anterior en los pacientes con
moyamoya unilateral, y a la arteria basilar!en los caseos con

moyamoya bilateral en comparacién con los bilatérales.

3. Los aneurismas periféricos sangran con mayor frecuencia gque
los aneurismas del poligono en los pacientes con moyamoya, inde-

pendientemente de su menor tamafic.

4. La hemorragia subaracnoidéa en pacientes con moyamoya asociado
a aneurismas ocurre caracteristicamente como consecuencia de la

ruptufa de un aneurisma del poligono de Willis.,

5. Es probable que los aneurismas periféricos detectados
anglograficamente representen dilataciones de microaneurismas

existentes en la enfermedad de moyamoya.
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