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Enfermedad de Moyamoya y su tratamiento quinirgico !

RESUMEN

Se presenta una serie de 9 pacientes con enfermedad de Moyamoya. Se
reportan 2 pacientes con Enfermedad de Moyamoya asaciada a Anemia de
Células falciformes y 4 pacientes a Sindrome de Down.

Se sometieron a revascularizacion cercbral 5 pacientes, efectuandose
un total de 9 Duroencéfaloarteriosinangiosis (DEAS) y 1 procedimiento de
anastomosis vaseular directa, arteria temporal superficial, arteria cerebral
media,

Ein todos los casos operados se obtuvo buenos resultados a corto y
largo plazo, catalogandose como tales aquellos que no volvieron a presentar
los sintomas preoperatorios, o cuando hubo mejoria de su estado neurologico.
No se presentaron complicaciones quirnrgicas y las angiografias de control
mostraron permeabilidad en 9 de las 10 revaseularizaciones.

De los 4 pacientes restantes de la serie que no aceptavon {a cirugin,3
mostraron deterioro, falleciendo uno de ellos, mientras que solo uno
penuanecio en buen estado clinico.

Por 1o tanto se debe sospechar Moyamoya en los nifios con eventos
vasculares o crisis convulsivas sin causa aparente, sobre todo en aquellos con
sindrome de Down o Anemia de células falciformes.

Recomendamos la DEAS temprana como el tratamiento de eleccion
para estos pacientes.

PALABRAS CLAVES.: Iinfermedad de Moyamoya. — Sindrome de
Down. Anemia de céllas falciformes-  Duroencefaloarteriosinangiosis
Infanes - Jovenes..
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INTRODUCCION

La enfermedad de Moyamoya se conoce poco en nuestro medio, fue
una enfermedad inicialmente confinada a fa poblacion japonesa , pero poco a
paco su conocimicnto se ha generalizado, repoytindose actuahniente casos en
vaias pavtes del mundo! 2

Ha sido asociada a varias patologias, siendo de interés en nuestra
poblacion de estudio la asociacion a Sindrome de Down y anemia de Células
Falciformes 7891042y 4 Etiologia es  desconocida, aunque  la
trombogénesis anormal, los procesos inflamatorios y atn autoinmunes, se
piensa que pueden ser responsablest™112,

La enfermedad ocurre en nifjos y adulos ,se presenta casi siempre en
Jos nifios como un déficit neuroldgico agudo y vepetitivo, (Hemiplejia)™Y,
mientras quelos adultos sufren hemorragia shbaracnoidea ! i,

Esta enfermedad se caracteriza por una oclusion cronica de las arterias
del poligono de Willis que casi siempre inicia en carotida y cerebral media,
con la aparicion de cireulacion colateral formandose a nivel de la sustancia

perforada anterior una red vascular fina conocida como vasos Moyamoya‘®
12-14-15-16-1 7- 18- D).

Bl tratumicnto médico uo ha tenido muy buenos resultados, cf
tratamicnto quirbrgico temprano como ta ganglionectomia cervical superior y
simpatectomia perivascular de la avteria cardtida intessa, ban tenido bienos
resultados a corto plazo, pero o detuvicron la progresion de la
enfermedad®™ Asi ol tratamiento quinirgico se ha encaminado a mejorar ¢l
tlujo sanguineo colateral,

Las opciones para revasewarizacion incluyen:

Anastomosis de la arteria temporal superficial a a arteria cerebral
media®  Transplante de  cpiplon hacia la superficie cortical
Enccﬁilomiosinangiosis‘“’ y Duroencelaloarteriosinangiosis  (DEAS). La
elegancia y simplicidad de este procedimiento hacen una atractiva cleccion
paia el tratamiento de la entermedad de Moyawoya en la infancia"*Y
Método quirdrgico que nosotros recomendamos para ¢l tratamiento de esta
enfermedad .
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La experiencia Ewropea y la Norteamericana no ha sido tan extensa
como Ia  japonesa. El presente trabajo vepresenta la seric mas grande
reportada en México de enfenmedad de Moyamoya asociada a Sindrome de
Down y anemia de células falciformes. De esta manera, sc presenta nuestra
experiencia con 9 casos conseeutivos de enfermedad de Moyamoya |, siendo
el proposito de este trabajo dar a conocer nuestra casuistica y resultados con
seguimiento a4 ados de los pacientes, asi como yevisian de fa literatura,

ANTECEDENTES.

En 1955 Shimizu y Takeuchi, reportaron am caso que se publicd dos
anos mas tarde, de Hipoplasia de arteria cardtida intema, que hoy es
congiderado como Enfermedad de Moyamoya, se traté de un paciente de 29
anos que padecia de trastornos visuales y hemiconvulsiones, desde los 10
anos de edad y que estaba ciego desde los 20 aios. La oclusion se considero
hipoplasia congénita y diferente de la oclusion ateromatosa usual de la arteria
Cardtida Intema®”

En 1960 Kudo esclavecio el tipo de circulacion colateral en esta
enfermedad, y acoto el concepto de oclusion del poligono de Willis en esta
enfermedad®?9

En 1969 Suzuki™™ acuid el témino "MOYAMOYA" |, que
significa fimarola de cigarro, para describir los hallazgos angivgrificos de los
vasos colaterales dilatadas vistos en esta enfermedad. En la actualidad se
sabe que fa enfermedad de Moyamoya no es exclusiva de la raza japonesa,
por o que se realizo un estudio para comparar los resultados angiograficos
reportados en la literatura japonesa con los encontrados en nifos  caucisicos
de 1a India, se vealizo un estudio en el que se valoraron los angiogramas
cercbrales de 8 pacientes, reportando datos muy similares a los de la literatura
japonesa corroborando con esto la universalidad de la enfermedad*

1974 Picard  resumid el estado de diseminacion mundial de la
enfermedad®”
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1977 se inicio el comité de investigacion de esta enfermedad, dirigido
por Gotoh y que at persiste bajo la direccion de Handa. ¢

DEAS  fué deserita  inicialmente en la literatura inglesa por
Matsushima®. En 1994 Ross y cols realizan un estudio de DEAS para cl
tratamiento de enfermedad de Moyamoya en la infancia con excelentes
resultados '

Otras opeiones para revascularizacion incluyen anastomosis directa de
la arteria temporal superficial a la arterin cerebral media® Transplante de
omento a la supesficie cerebral®y encefalomiosinangiosis ™"

Se realizo un estudio en Osaka por Karasawa a nifios wilizando
anastomosis directa de la arteria temporal superficial y arteria cerebral
media asi como encefalomiosinangiosis, teniendo 17% de pobres resultados
en nios con edades de 3 a Taios, en quicnes se les practicaba cl
procedimiento, y excelentes resultados(100%) en nifios mayores de 7 aios®

Para investigar fos cambios sobre circulacion cerebral y metabolismo
que produce el procedimiento de revascularizacion se realizé un estudio en
Fukoka Japon mediante tomografia con cmision de positrones pre y
postoperatorio, demostrando las cambios transcendentales que ocurrian en la
circulacion cerebral, la oxigenacion y el metabolismo cerebral, siendo
mayores en los niicleos de la base que en la corteza y mucho mejores cuando
se combinabaa procedimientos de revascularizacion indirecta y directa™”

ETIOLOGIA.

La etiologia de fa enfermedad de Moyamoya es desconocida, y se ha
debatido si la enfermedad es adquirida o congénita. La similitnd de hallazgos
angiograficos, de aquellos cerebros de embriones, vaseulatura anormal
simétrica, frecuente  existencia  de  vasculatura  anormal  sin  remarcable
estenosis de la arteria carotida interna y frecuente ocurrencia intrafamiliar
apoyan la teoria cangénita.

Suzuki y cols han considerado que la ctiologia sea debida a

participacion de mecanismos inmunes*” .
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Ellos observaron que los hallazgos histoldgicos en los vasos son
similares a los cambios inflamatorios cronicos observados en la poliarteritis y
e la enfermedad de Kawasaki,

El papel de los nervios simpiticos fue también involuerado asociado
con los procesos inflamatorios™ '™

Un proceso Autoinmune también ha sido implicado® pero Ia

imposibitidad para identificar los complejos inmunes parece refutar este
concepto.

EPIDEMIOLOGIA

Los casos de Moyamoya son mas frecuentemente encontrados en la
poblacion Japonesa que en otras dreas, ninguna predileccion especial regional
con el Japon ha sido reportada, pero su aparicion es Mundial ™

La incidencia es de menos de t paciente por 100,000 personas en un
afio. Se ha encontrado ligera predominancia femenina 1; 1,3

Los picos de Incidencia , preescolares alrededor de los 3 afios y en la
tercera década de Ja vida "

También se ha reportado alguma tendencia familiar, como ya se
menciond, siendo mas frecucnte en casos de gemelos, sin embargo un tipo
especial hereditario no ha sido ain identificado.

En estudios parceidos el antigeno leucocitario humano(HLA) ha sido
mvestigado, y una remarcable diferencia entre el tipo de antigeno juvenil y del
adulto se observo.

Dentro del HLA, e HLA-B40 estuvo incrementado en niffos por
debajo de los 10 afios de edad, mientras que ¢l HLA-Bw54 cn ninos por
encima de los 11 afos de edad *
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SIGNOS Y SINTOMAS CLINICOS.

No hay un signo o sintoma especifico relatado a esta enfermedad, las
diversas manifestaciones clinicas son generalimente causadas por accidentes
cerebrovasculares, isquémia o hemorragia y ocasionalimente por epilepsia.

En los casos juveniles el tipo isquémico cs dominante. Diferentes
clases de déficits son encontrados en los casos isquémicos y van desde
ceguera cortical, afasia motora o atn estados vegetativos después de varios
afios de tratamiento intenso. Son usualmente precedidos por ataques de
isquemia transitoria o déficits neurologicos isquémicos reversibles.

Esta debilidad o paresia puede ser provocada por alguna condicion de
hiperventilacion, tales como insuflar instrumentos de viento, enfriar algim
objeto caliente soplando o ¢l llanto. Se considera sea inducido por
dismimicion de 1o PaCQ,, y mds ain por disminucion del flujo sanguineo
cerebral.

El deterioro isquémico es casi siempre precipitado por infeccion del
tracto respiratorio superior,*2%

1 retardo mental se ha reportado hasta en Ja mitad de los pacientes.

La presentacion en adultos es mas frecuente de tipo hemarragico. La
predominancia del tipo hemorrigico es notado especialmente en femeninos,
siendo la hemorragia subaracnoidea el tipo de sangrado mds frecuente, pero la
hemorragia ventricular parece ser mas comin desde el punto de vista
tomogrifico y hallazgos de autopsias™”

4 de 8 adultos tienen sangrado recurrente en intervalos que van desde
varios dias hasta mas de 10 ahos,

Los procesos patologicos parecen ser activos hasta la edad de 10 afios,
tiempo en el que se consideran se han estabilizado.

Casos con episodios debajo de los 4 aos de edad se comportan
relativamente mal en la escala de Karnofsky y aim con mal prondstico
o . 426
funcional, 29
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PATOLOGIA.

El primer caso de antopsia {ue reportado por Maki y Nakata en 1965
La mayoria de casos de amtopsia revela muertes producidas por
hemorragia intracraneal, que gracias a los avances de estudios acumulativos y
CT scan se sabe que el sangrado proviene de la pared ventricular, ganglios
basales o ¢l Talamo siendo el mayor origen de sangrado.

[RA)

Se consideran las principales causas de sangrado:
o Ruptura de arterias perforantes dilatadas y estresadas.
o Necrasis fibrinoide de la pared arterial en los ganglios basales.

o Ruptura de microaneurismas en  la  region  periventricular,
especialmente de la pared superior lateral de los ventriculos
laterales.

La lamina clistica interna  esta  frecuentemente  parcialmente
estratificadu, mientras que la tinica media y adventicia son normales.

Los cambios patologicos en las arterias perforantes de Moyamoya han
sido clasificados en tres tipos: Estendsis, Dilatacion y Mixtos.

En el primero el lamen esta estenosado por tejido fibroso y por
proliferacion y extension de ta clastico interna,

La fibrosis de la tinica media y proliferacion de fibras clasticas son
hallazgos tipicos, los cuales pueden ser llamados efastofibrosis.

Los wvasos diltados tienen wma  pared vascular delgada, con
preservacion de la Kmina clistica, pero en casos extremos solo se identifican
fibras coligenas.

LEn los casos Mixtos con diltacion y estendsis en arterias perforantes,
las lesiones estendticas y la fragmentacion de la lamina eldstica observada en
arterias perforantes, se notan también en arterias corticales, mientras que la
dilatacion es solo encontrada en casos limitados,
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La formacion de trombos ¢s chcontrada en la porcion distal de la
arteria ocliida, compuestos principalmente de plaquetas y fibrina, estos
trombos no juegan un esencial papel en la etiologia de la enfermedad de
Moyamoya, pero es considerada participe en el progreso de la enfermedad y
en el desarrollo de isquémia cerebral™%

VALORACION POR EXAMENLES DE GABINETE:
ANGIOGRAFIA:

La angiografia cerebral es indispensable en el diagnostico de csta
enlermedad, pero debe ser hecha con gran cuidado, “pueden ocwrrir
complicaciones angiogrificas para lo cual se recomiendan los siguientes
puntos:

a) Angiografia selectiva por método de Seldinger cn manos
experimentadas.

b) Anestesin general en nifios y lactantes para  mantener
estabilidad hemodindmica y de gases sanguineos.

¢) Debe evitarse hipotension durante ¢l procedimiento, para o
cual debe monitorizarse adecuadamente al paciente,

d) Administracion durante el procedimiento de Dextran de bajo
peso molecutar y frecuente irrigacion del catéter con sohicion
salina y heparina para evitar fa formacion de coagulos dentro y
fuera del catéter.

A continuacion se deseribe fa clasificacion angiogrifica propuesta por
Suzuki y que utilizamos en este trabajo'™

Se clasifican en 6 ctapas:
I, Estenosis de la bifurcacion intracraneal de ta arteria carotida interna.

2. Primera aparicion de vasos Moyamoya (dilatacion de fas arterias
intracerebrales)



Enfermedad de Moyamaya y su tratamiento quirdrgico 9

3. Incremento en la aparicion de vasos Moyamoya (Proceso de
desaparicion de las arterias cerebral media y anterior),

4, Formacion fina de vasos Moyamoyn (Proceso de desaparicion de la
arleria cercbral posterior).

5. Entreeruzamiento de vasos Moyamoya( Desaparicion de las arterias
intracerebrales),

6. Desaparicion de vasos Moyamoya y circulacion colateral solo del
sistema de la cardtida externa,

TOMOGRAFIA DE CRANEO

Aproximadamente 40% del tipo isquémico de enlermedad de
Moyamoya tienen Tomografia normal D Los hallazgos tipicos de
enfermedad de Moyamoya en Tomografia son los siguientes:

1. Apariencia de vasculatura anormal en los ganglios basales,
2. Llenado tardio en territorio de la cerebral media.

3. Desaparicion tardia del contraste en el territorio de la  arteria
cerebral media.

MEDICION DEL FLUJO SANGUINEO CEREBRAL.

La medicion del flujo sanguinco cercbral, puede realizarse por varios
métodos. Introduciendo Xenon 133 al sistema de inhalacion del sistema
cerebrograf. Tambien utilizando Xenon agregado al CT con emision de
fotones y CT con emision de positrones,

Otro método usando argdn v espectrometrfa de masa, basado en el
principio de Fick, parece ser efectivo en la medicion del flujo sanguineo
cercbral y los pardmieros metabélicos relacionados o la enfermedad de
Moyamoya.”***
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DOPPLER TRANSCRANEAL.

Los hallazgos reportados en 2 casos estudiados por este autor es un
aumento sipnificativo de la velocidad del flujo sanguineo cerebral en la
carotida interna, cerebral media y cerebral anterior y tambien flujo retrogrado
en las arterias oftdlmicas &7

DOPPLER EXTRACRANEAL

La sonografia con Doppler es bien conocido como uno de los métodos
mis dtiles, para detectar lesiones  esteno-oclusivas  extracrancales no
invasivamente.Los patrones especificos de moyamoya son como sigue:

. Disminucidn o ausencia de flujo en Ia porcion cervical de la arteria
carotida interna de ambos lados.

2. Cambios en los patrones de flujo de la arteria cardtida externa,
especiaimente de la arteria temporal superficial, hacia el patron de la
arteria cardtida interna,

ELECTROENCEFALOGRAMA,

Los hallozgos EEG anormales en la enfermedad de Moyamoya son
inespecificos, el EEG mucestra bajo voltaje y ondas lentas con o sin asimetria,
los cambios mas importantes son los sipuientes :

I. - Cambios anormales EEG son frecuentemente observados en casos
Juveniles pero mis raros en caso de adultos,

2.- Ondas lentas difusas o bilaterales, observadas & menudo como
ondas anormiales y ocasionalmente como espiga-onda.

3.« Apariencia de ondas delta durante la hiperventilacion y reconstruir
la aparicion de ondas bajas_polimorfas pocos minutos después de
hiperventilor,(advirtiendo ~ que  esta contraindicado
Hiperventilacion en nifios con Moyamoya).
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DIAGNOSTICO

Los criterios dingndsticos de Moyamoya, han sido propuestos por el
comité de investigaciones MWHJ!M

GUIA PARA EL DIAGNOSTICO DE ENFERMEDAD DE MOYAMOYA
PROPUESTO POR EL COMITE DE INVESTIGACIONES MHWJ,

I-Edad de un episodio varfa,pero con prevalencia promedia
en jovenes y en femeninos.

H-Angiografia, es indispensable para el diagnostico, con los
siguientes hallazgos y observados bilateralmente:

a.- Estenosis u oclusion de la poreion terminal de la arteria
cardtida interna intracraneal y/o la porcion proximal de la arteria
cerebral anterior y/o arteria cercbral media,

b.- Vasos anormales Moyamoya en la vecindad de las dreas
arriba mencionadas en la fase arterial.

{lI- La etiologia es desconocida, por lo que la enfermedad
debe ser descartada por exclusion

1V- Los hallazgos patologicos son wtiles para ¢l diagnostico(
Engrosamiento de la intima- varios grados de oclusion de las
arterias: cercbral anterior, cerebral media y comunicante posterior-
muchos canales  vasculares  delgados, ramas perforantes y
anastomoticas)

Los criterios diagndsticos son divididos en dos grupos:

1. El diagnéstico definitivo, se¢ hace llenando todos los
hallazgos descritos en [y Bl simultdneamente.

2. El diagnostico es probable si fracasa en llenar el parrafo “b”
del criterio 11, pero llena los otros mencionados para el diagndstico
definitivo.
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Los signientes diagnosticos diferenciales hay que tencrios en cuenta:
o nfermedad aclusiva ateroesclerdtica.
o Hemiplejia infantil aguda,

o Ciertos tumores cerebrales, como el craneofaringioma
muestran  hallazgos angiograficos muy similares a los de la
enfermedad de Moyamoya. '

e EI vasoespasmo después de hemorragia subaracnoidea o
meningitis alguna veces mwestra estendsis marcada de troncos
principales de de las arterias cerebrales.

TRATAMIENTO

Tratamiento Médico

Aunque ningan tratamiento médico especifico ha sido reportada hasta
abora, los esteroides son considerados efcctivos en  ciertos  casos,
especialmente en casos con ciertos movimientos involuntarios y en la fase
activa de los ataques isquémicos recurrentes.

ASA, acido acetilsalisilico también se puede preescribir, al disminuir cl
proceso trombdtico, que también hace parte de la patogénesis de Moyamoya.

Tratamiento quintrgico:

La  anastomosis  temporal  superficial-cercbral — media, la
encefatomiosinangiosis, ¢l transplante de omento,y ganglionectomia del
estrellado pueden ser cnumeradas.

Para ¢l grupo hemorragico, el drenaje ventricular y la evacuacion de
hematoma son considerados el principat método de tratamiento quirirgico.
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La anastomosis Temporal superficial-cercbral media iniciada por
Yasargil y Donaghy en 1967, fue aplicada con éxito a la enfermedad de
Moyamoya por Reichiman, Karasawa y Kikuchi y mas tarde Yonckawa y
Yasargil.

El propdsito de este procedimiento es dar flujo adicional colateral al
cerebro isquémico para evitar o disminuir los daflos cerebrales irreversibles
de la isquémia,

Para evitar complicaciones durante ¢t procedimiento debe tenerse en
cuenta lo signiente:

e Arterias corticales disponibles, de acerea 1 mm de didmetro, pueden
quedar pocas después de craniectomia extensa, o pueden quedar
escondidas en el surco, en caso de no localizarse buenas arterias para
Ia anastomosis, quedarian como opeion I
Duroencelaloarteriosinangiosis, la - Encefalomio-sinangiosis  y ¢l
transplante de epiplon.

o La Arteria meningea media y la rama frontal de la arteria temporal
superficial, deben preservarse como sea posible cuando se esta
realizando craniectomia en casos donde se esté realizando anastomosis
transdural, o cuando la sonografia Doppler revela patron de arteria
carotida fnterna en estas arterias.

o In combinacion con la anastomosis temporal superficial y cerebral
media, Encefalomiosinangiosis o la doble anastomosis(una para Ia
arteria candelabra y otra para la angular), pueden aplicarse para
preveniv cambios peligrosos en el flujo  sanguinco, siendo en atgunos
casos evalwados con medicion del fluyjo sanguineo cerebral vy
angiografia para seguimiento de la anastomosis.

e La hipotension trausoperatoria debe evitarse.
o Hiperventilacion o un nivel de Pa CO2 bajo debe también ser evitado.

Las vias colaterales son afectadas por baja PaCO?2 incrementando el
peligro de complicaciones isquémicas. -
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Bl transplante de injerto autdgeno libre del epiplon mayor se ha
realizado, ki capacidad de absorcion de fluidos y vascularizaeion del epiplon
transplantado fue evaluado por Yonekawa y Yasargil(34).

Ll epiplén ha sido considerado tener mas poder de revascularizacion
de areas isquémicas que ¢l musculo, sin embargo ¢l método tiene dos
desventajas en comparacion con Encefalomiosinangiosis: es téenicamente
dificil y necesita laparotomia. 29

Otros  métodos como Ja  Durapexia(  ‘Tsubokawa) y la
Encefaloduroarteriosinangiosis(Matsushima) @ siendo este ¢l método
utilizado por nosotros y el que preconizamos en este trabajo , el cual se
detalla en la seceidn de materiales y métodos.

PROBLEMA

La enfermedad de Moyamoya es rara en nuestio medio, fue
inicialmente confinada a la poblacion japonesa, pero actualmente se sabe
que la enfermedad es universal,

A pesar que es rara existe en nuestro medio y-no solo como entidad
aislada sino que también asoeiada a otras patologias como es en nuestro
caso la asociacion a Sindrome de Down y Anémia de células falciformes.

Por lo que con este trabajo queremos proporcionar un estimulo para
que se diagnostique la enfermedad en nuestro medio y asi se tenga un
tratmniento adecuado y oportuno a estos pacientes, siendo este el principal
motivo para la realizacion del estudio,

La incidencia de ta enfermedad de Moyamoya en nuestra poblaeion es
tan atta como la poblacion Japonesa y es altamente probable su asociacion
con sindrome de Down y Anemia de células falciformes.
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OBJETIVOS

1. - Demostrar que la enfermedad de Moyamoya a pesar de que es rara,
existe en miestro medio, y que puede estar asociada a otras patologfas
como sou anémia de células falciformes y Sindrome de Down,

2. - Sensibilizar al grupo médico para que se diagndstique la enfermedad en
forma temprana.

3. - Demostrar que la revascularizacion cercbral ya sea directa o en forma
indirecta mejora las condiciones clinicas del paciente a corto y largo plazo.

4. - Demostrar que el tratamiento médico es inefectivo para la enfermedad de
Moyamoya, y que el tratamiento quintigico es la solucion,

5. = Determinar que la DEAS es el tratamiento de eleccion en la enfermedad
de mayamoya, '



Enfermedad de Moyamoya y s tratamicnto quirirgico 17

MATERIAL Y METODO

Se realiza un estudio longitudinal retro y prospecetivo, descriptivo y
abierto sobre aspectos clinicos, tratamiento quirtrgico y seguimiento a corto y
largo plazo de los pacientes con enfermedad de Moyamoya haciendo énfasis
en la asociacion de esta a Sindrome de Down y anemia de células faleiformes.

En un periodo comprendido de febrero del 91 a febrero del 95 se
estudiaron 9 pacientes con diagnostico de Enfermedad de Moyamoya,
encontrandose 6 pacientes asociados a Sindrome de  Down y anémia de
células falciformes, de los cuales 4 presentaron sindrome de Down y 2
anémia drepanocitica, 3 pucientes no tuvieron enfermedades asociadas,

Se estudiaron las viwiables de edad, sexo, procedencia, sintomas y
signos clinicos al ingreso, incapacidad funcional al ingreso valorados con lu
escalu de resultados de glasgow, la cual también se aplicaba a los 6 meses de
postoperatorio, procedimiento quirtirgico(DEAS), seguimiento clinico, de
laboratorio y con estudios de gabinete a 6 meses y 4 anos.

Ll procedimiento quirirgico utilizado fue fa
Encefaloduroarteriosinangiosis y es ¢l que recomendimos en este estudio;

Procedimiento Quivurgico utilizado en el Hospital del Nifio

Teécnica: Il vaso disponible que casi sicimpre es la rama posterior de la
arterin Temporal superficial, fue localizado sobre el crineo con la ayuda de
un probador de Doppler, se incidio entonces a lo largo de este vaso,
encontrandolo y disccando  cuidadosamente  una longitud del vaso de
aproximadamente entre 5 y 10 s, disecandose con la galea a cada lado en
aproximadamente 6 a 8 oun. Sepuidamente ¢l vaso es gentilmente
traccionado  y  llevado  hacia  wna  craniectomia  rectangular  de
aproximadamente 20 mm de anchura.

Seguidamente se incide la Duramadre en forma de hoja de libro, al
igual que la aracnoides, se localiza un area avascular de la circonvolucion
sitio # donde se sutura la gdlea con la piamadre mediante monolene 6/0 o
sutwra no  absorbible 6/0, loprandose que I arteria quede colocada
gentilmente sobre la superficie cerebral,
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Posteriormiente los bordes de lu duramadre se afrontan en la zona
media, cuidando de no comprimir el pediculo, el segmento de hueso no se
recoloca, ¢l masculo y la aponcurosis son suturados en wn solo plano
cubriendo el defecto del hueso y también cuidando que no comprima fa
arteria  donadora. Bl flujo  sanguineo se mantiene durante  todo el
procedimiento, ¥ La herida cs cerrada en forma usual!* 16340
Iispecial atencion se tuvo durante el procedimiento anestésico, se vigilan
dos aspectos fundamentales, evitar la hipotension arterial 'y la
hiperventitacion"

A todos los pacientes se les realizo Panangiogralia cerebral, TAC,
EEG. El estudio de Doppler transerancal se realizo a dos pacientes, Estudias
inmunoldgicos y Perfil Tiroideo a tres pacientes, Valoracion Cardiologica,
Valoracion Genética con cariotipo a los pacientes con Sindrome de Down,
Se realizé analisis de LCR y Resonancia Magnética o un paciente,

DIBUJO DE LA TECNICA QUIRURGICA
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RESULTADOS

De fos 9 pacientes estudindos, 8 fueron nifios y un joven, Las edades
de los nifios comprendieron desde los 21 meses a 12 afios y un joven de 26
aflos.

En relacion al sexo encontramos 5 masculinos y 4 femeninos:

DISTRIBUCTON PORSENO  No PACTENTES PORCENT AL

MASCULINOS SPTES
FEMENINOS 4 PTES

DISTRIBUGION POR SEXO
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PRESENTACION CLINICA AL INGRESO.

La presentacion clinica al ingreso y la valoracion de la incapacidad
funcional utilizando la escala de resultados de Glasgow fue la siguiente: 4
pacientes se presentaron con isquémia cerebral transitoria, todos los 9
pacientes presentaron infartos ya sea Unicos o multiples, cn 5 pacientes la
epilepsia fue ¢l dato predominante,

PRESENTACTON CHINIC A AT INGRT SO PACTENTES
ISQUEMIA CEREBRAL TRANSITORIA 4
INFARTOS CEREBRALES 9
EPILEPSIA §

Al valorar estos pacientes con la escala de resultados de Glasgow
obtuvimos que 7 pacientes llegaron con incapacidad severa, 1 con
incapacidad moderada y otro en condiciones normales.

INCAPACIDAD FENCIONAT AL INGRIESO PACIENTES
INCAPACIDAD SEVERA 7
INCAPACIDAD MODERADA 1

CONDICIONES NORMALES 1
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BLECTROENCEFALOGRAFIA

En tados los casos, mostrando ritmo lento sobre todo hacia las dreas
miartadas con focalizacion, dicha lentificacion sc¢ acentuaba con la
hiperventilacion  disereta, teniendo en  algunos paroxismos  bilaterales
sincronicos™

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA

A todos los pacientes, revelando atrofia cortical, infartos agudos y
antiguos, nicos o maltiples, sobre todo de circulacion anterior y solo en un
paciente de circutacion posterior.

RESONANCIA MAGNETICA

Se realizo ¢l estudio a un paciente con Moyamoya y enfermedad de
células falciformes, mostrando hipervascularidad en los nicleos de la base,
mientras que fa Angiorresonancia mostrd oclusion def segmento M1 de la
cerebral media del lado izquierdo y oclusion parcial de ambas cardtidas en
sus segientos supraclinoideos. ’ ‘

PANANGIOGRAFIA CEREBRAL

A todos los cnfermos y también carotidea externa bilateral. Los
hallazgos encontrados se clasificaron segin la escala propuesta por Suzuki®
resultando 2 pacientes et grado 11, 6 pacientes en grado V, y un enfermo en
grado VI,

Tuvieron alteraciones bilaterales 7 de ellos y unilaterales en 2.Estaba
invofucrada la circulacion posterior en 2 ninos.

Bl (mico paciente con estendsis arterial unilateral, tenin también
estendsis de circufacion posterior ipsilateral.
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En Ia mayoria de los pacientes la cirulacion compensatoria principal
estaba dada por las arterias ofidhmicas y arterias comunicantes posteriores y
en un caso en que no se demostraron estas comunicantes, sc¢ presentaron
infartos teapranamente,

Pudimos observar también, que la estendsis s¢ inicio en miestros
pacientes en el segmento ML de la cerebral media continnando con cl
segmento Al de la arteria cercbral anterior para posteriormente afectar Ia
cardtida supraclinoidea ; solo un enfermo mostro estenosis de la cardtida
interna extracraneana, siendo esta bilateral ¢ incompleta,

DOPPLER TRANSCRANEAL.

Se efectuo este estudio a los dos pacientes con Moyamoya y anémia
de células falciformes, mostrandose en ambos velocidades de flujo muy por
encima de lo esperado sobre todo hacia las arterias que angiogralicamente se
encontraban estendticas y también se encontrd circulacion retrégrada en las
arteias oftdlmicas lo cual ya ha sido reportado por otros autores.*”

:STUDIOS INMUNOLOGICOS.

Se solicito proteina C reactiva, factor reumatoide, anticuerpos
antinucleares, células LE, y VDRL. La imica prueba que mostro positividad
significativa fue la proteina C reactiva mientras que las otras prucbas fueron
negativas en el resto de los pacientes.

PERFIL TIROIDEO.-

A 3 ninos con Down se les efectud esta prueba resultando normal en
todos,
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ANALISIS DE LIQUIDO CEFALORRAQUIDEQ,

Solo un nifio que habia presentado un estado epiléptico tuvo discreto
aumento de las proteinas del LCR, mientras que los demis resultaron
normales.

VALORACION GENETICA CON CARIOTIPO.

S les efectud a 5 pacientes can sospecha de Down, confirmadose en 4
de ellos mientras que en uno se detectd mosaicisino.

VALORACION CARDIOLOGICA.

Se les realizaron electrocardiogramas a todos los casos, y Doppler
color solo a 2 casos, revelando Gnicamente un nido con  sindrome de Down
cardiopata.

TRATAMIENTO MEDICO.

A todos se les trato inicialmente con acido acetilsalicilico a Smg/kg/dia,
y al joven con 300 mg diarios,

TRATAMIENTO QUIRURGICO.-

Se operaron 5 pacientes, efectuandose 10 procedimientos de
revascularizacion cerchral, de los cuales 9 tueron
duroencefaloarteriosinangiosis (DEAS), o revascularizacion cerebral indirecta
(RCI).

Se realizo solo un puente  vascular de arleria  temporal
stperficial/cercbral media o revascularizacion cerebral directa (RCD).
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La arteria donadora fue en todos los casos la division parietal de In
arteria temporal superficial, colocandola sobre el drca motora.

Los casos no operados fueron debidos a rechazo del familiar a la
cirugfa.

Durante las citugias se trato de evitar todo ¢l tiempo la hiperventilacion
y la hipotension arterial, ya que ambos se relacionan con aumento en la
morbilidad en pacientes con circulacion cerebral critica.

Se dejo un tiempo de 20-30 dias para operar el lado contralateral en ¢l
mismo paciente, iniciandose siempre con el lado que la clinica y los estudios
demostraban que estaba mis comprometido.

El tiempo quirtirgico promedio fue de 2-3 horas y no se presentaron
complicaciones quirirgicas trans ni postoperatrorias.

SEGUIMIENTO DESPUES DE CIRUGIA (DEAS).

Los cinco pacientes operados han observado buena evolucion, esto
quiere decir que hubo mejorfa o que no hubo mas deterioro.

El  amilisis se dividio en  RESULTADOS CLINICOS
ANGIOGRAFICOS Y ELECTROENCEFALOGRAFICOS.

A) RESULTADOS CLINICOS:

Se utilizo Ja escala de resultados de Glasgow en la evaluacion pre y
postoperatoria aplicandola en todos los casos a su ingreso y a los 6 meses del
postoperatorio y analizindose  también la presencia o no de  Isquémia
cerebral transitoria; infartos  cerebrales, crisis  convulsivas y  retraso
psicomotor ya que estos cran los datos clinicos mas relevantes a su ingreso y
sin duda serfan indicadores del resultado clinico.
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PACIENTES AL INGRESOYY A6 IVESES DE POSTOPERATCRO

VALORAOCN

Icr INARTOB GER EILEPIA  INPSMRA INAPMD SNINAP alm

Los cinco casos operados llegaron con incapacidad severa y a los 6
meses de postaperatorio 3 de ellos se encontraban ya con buena recuperacion
y 2 con incapacidad moderads, pero lo que resulté mas alentador cs que
ninguno de los pacientes habian vuelto a presentar 6 meses después ni
isquéntias cerebrales transitorias, infurtos, ni crisis convulsivas y actualnente
tenemos un seguimiento de 4 ajios desde el primer caso operado no
habiéndose registrado ningin nuevo evento.

B) RESULTADOS ANGIOGRAFICOS .-

Se les han efectuado angiogralias de control a todos los  pacientes
habiéndose demostrado  permeabilidad de la arteria donadora hacia la
cerebral media en 8 de las 9 DEAS efectuadas, encontrindose permeable la
arteria donadora pero sin paso a la cerebial media la DEAS clectuada del
lado izquierdo en el paciente joven, estando en cambio permeable el puente
vascular directo efectuado del lado derecho en este misnio paciente.
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C) RESULTADOS ELECTROENCEFALOGRAFICOS.

Aqui también pudimos observar mejoria ya que disminuyd el ritmo
lento y en algunos casos los paroxismos observados en ¢l preoperatorio.

ESTADO CLINICO DE LOS PACIENTES NO OPERADOS.

Iistos pacientes ol ser evaluados a su ingreso con la Escala de resultados de
Glasgow encontramos 1 con grado V (integro o incapacidad minima), 1 con
grado 1V (incapacidad moderada) y 2 con grado 111 (incapacidad severa). Cuando
aplicamos esta misma escala a los 6 meses se observd que el paciente con mejor
estado clinico persistia igual, mientras que el grado I'V habia descendido o grado
111, uno de los que estaban en grado 111 permanceia igual y mientras que el otro
habia fatlecido en su casa sin causa aparente,

ESTADO CLINICO DE LOS PACIENTES NO OPERADOS AL
INGRESO Y 6 MESES DESPUES.
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RESUMENES DE CASOS DE PACIENTES CON ENFERMEDAD
DE MOYAMOYA

CONFRONTANDO LOS RESULTADOS EN LA ESCALA DI
RESULTADOS DE GLASGOW Y LOS RESULTADOS
ANGIOGRAFICOS PRE Y POSTOPERATORIOS.

ASO  FDAD SENQ GEASGO ANGIOGRAEIY .,.:'.lu\,-\'{:,',\,‘,w ANGIOGRARTA CIRLGIA

WEREOP  PREOPERAL POSTOFERAL  REALZADA

1 S¢om| M m A4 A% 100% DEAS BIL
2 129m F 11 1-111 A4 100% DEAS BIL
3 Sa F 11| Vv Vv 100% - DEAS BIL
4 59 F \) A7 \Y 100% NO OPER,
5 2a F v \ i \Y NO OPER,
6 | sa | F m V  |FALLECIO| - NO OPER,
7 10a M Hl 11 i il NO OPER
8 26 2 F 1l \Y IV 100% DEAS 1ZQ

ANAST(ATS-
ACM)DER
9 Ia M 1] \Y v 100% DEAS BIL

* clasificacion de Suzuki pag! 2
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DISCUSION.

Desde el primer caso reportado por Takeuchi y Shimizu en 19579
las investigaciones acerca de la enfermedad no han cesado, sin embargo am
la etilogia sigue siendo desconocida, sin menoscabar el diagnostico
temprano no solo en la poblacion susceptible, si no tambien los adelantos en
el tratamiento quirurgico que puede ofrecérseles a estos pacientes cn la
actualidad.

s asi como vemos que el curso progresivo de la enfermedad
caracterizado por oclusion progresiva de la porcion supraclinoidea de ambas
carotidas internas y de Ia porcidn proximal de las arterias cerebral media y
anterior, conlleva a dilatacion de vasos colaterales y telangiectasias
basilares, que orig,innn la apariencia de fimarola de cigarro como sc ve en la
Angiografia®* 18-

En estudios de autopsins se ha confimado que los cambios
microscopicos de log vasos extracrancales son esencialmente los mismos de
los vasos intracraneates: Engrosumiento fibroso mostrando minimo deposito
de lipidos intra o extracelular, minima infiltracion inflamatoria celular y no
disrupcion significativa de la lamina clastica interna®™

La enfermedad de Moyamoya ha sido asociada a varias patologias,
siendo de interés en nuestro estudio las asociadas a Sindrome de Down y
Anémia de células falciformes,

La revision de la literatura mundial sobre estas dos asociaciones es
muy escasa. Algunos autores como Pearson, Schrager, Van Erven y
Cornelio han relacionado esta patologia con Sindrome Down® 78510118
- niientras que otros como Drew y col. ™ la asocian con anemia de
células falciformes

En nuestra seric la asociacion de enfermedad de Moyamoya con
anémia de células falciformes se aprecioé en dos pacientes y con el
Sindrome de Down en 4 pacientes, siendo sorprendente la gran
rehabilitacion que han tenido estos pacientes después de la cirugia, lo que
constituye un importante paso ch el tratamiento ( en este caso quirlirgico) de
estos pacientes, constituyendo la seric mas grande reportada con buenos
resultados en el postoperatorio,
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Los patrones angiogrdticos son los mismos utilizados por Suzuki®

De estos cambios se observaron en nuestra serie 2 pacientes en etapa
2", 6 pacientes en etapa "5", | paciente en etapa "6". De todos los
pacientes se demostrd oclusion bilateral en 7 y unilateral en 2,

Como ¢l tratamiento médico utilizando agentes antiplagquetarios,
vasodilatadores y esteroides no ha dado buenos resultados.

Al igual que en otros estudios'™, el tratamiento quirurgico temprano
en nuestra serie, ha mejorado la calidad de vida de los pacientes.

Posterior al tratamiento quirirgico (DEAS), observamos mejoria
notoria en los cambios angiogrificos, con permeabilidad de la arteria
donadora hacia la cerebral media cn 8 de las 9 DEAS efectuadas, En otras

s N A 2.13.15:24.25.26-
series utilzando DEAS se han reportado resultados excelentes &141%2425:%
39.40-45) .

Kurokawa et al “® examinaron retrospectivamente fos expedientes de
27 pacientes con enfermedad de Moyamoya. Once fueron tratados con
cirugia y seguidos en un rango no menos de 4 a 15 aiios de el tiempo al
diagnostico.

Se observd un pobre resultado en 2{% de los pacientes, algunos de
los cuales murieron (3%), requirierendose cuidados contimios fas 24 horas
para otros (7%), o requirieron educacion especial, institucional o cuidadas
familiares después de alcanzar la adultez (11%).

Ein 78% los resultados fueron satisfactorios, sin sccuelas 19%,
ocasionales ataques de isquémia transitoria o cefalea 33%, mejoramiento
intelectual y motor en 26%, estos autores sugirieron que la hipertension en
edad temprana fise la variable que mas se acompaiio de pobres resultados,

La experiencia de 23 pacicntes del hospital infantil de ‘foronto™, 15
de los cuales fucron sometidos a cirugia, sugiere que el tratamicnto
quirirgico temprano es la mejor oportunidad para prevenir déficits
neurologicos.

Los hallazgos de nuestra serie confrontados con los expuestos indican
la importaneia de la deteccion temprana al igual que el procedimiento de
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DEAS aplicado en forma oportuna. Asi, vemos que de los § pacientes
operados y de los 9-procedimientos de DEAS efectuados, 3 pacientes estan
sin incapacidad y dos con incapacidad moderada,

Siendo 1o mas notorio que ninguno de los pacientes ha presentado
ataques de isquemia transitoria, infartos o convulsiones,

Se escogio a la DEAS como procedimiento quirtrgico por ser
relativamente mds sencillo y seguro, que aqueltlos de anastomosis directa de
Arteria Temporal Superficial y Arteria Cerebral Media, sobre todo en nifios
menores de 8 afios, debido a sus (rdgiles y pequeiias arterias!

En el grupo de los no operados (4 ptes), un paciente quicn llegé al
ingreso en la escala de resultados de glasgow "V" evoluciono sin cambio
alguno; otro paciente quien ingresé en escala "IV" o sea con incapacidad
moderada progreso a escala "IlI", osea incnpacidad severa, persistiendo con
epilepsia mioclonica continua; otro  paciente ingresé en escala "HI" y
fallecio; otro tlegd en escala 11 y persiste con crisis convulsivas hasta §
episodios al dia,

Nuestra experiencia aunada a la de otras series®, aconseja la DEAS
como el procedimiento de eleceion en la actualidad para la enfermedad de
Moyamoya en la infancia.

Los excelentes resultados obtenidos a corto y largo plazo con el
procedimiento DEAS aplicado en forma oportuna, crea un estimulo para que
siga realizando este tipo de cirugias en nuestro Hospital, ademds de que es
necesario el que se realizen campaiias de ensefianza para que cada vez mds
se diagnostique fa enfermedad en nuestro medio,
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CONCLUSIONES

1. La eofermedad es mis frecuente de lo que se suponia en nuestra
poblacion,

2. s necesario descartar Moyanioya e hifios con eventos vasceulares
o crisis convulsivas no controlables sin causa aparente,

3. Hay una alta incidencia de enfermedades asociadas a Moyamoya
sobre todo enfermedades congénitas, como son sindrome de Down y andmia
de células falcitormes, lo que los hace mas suseeptibles a esta enfermedad.

4. Los casos de Down aqui presentados constituyen la serie mas
prande reportada,

5. Los casos de anémia drepanocitica y Moyamoya tambicn son los
Gnicos casos reportados gue han sido sometidos a tratamiento quirdrgico.

6. En base a la experiencia quirdrgica, se recomienda la
duroenecefaloarteriosinangiosis (DEAS) como ¢l procedimiento
quirtrgico de eleccion,

7. La ausencin congénita o adquirida de arterias  comunicantes
posteriores, puede acelerar fa aparicion de sintomatologia isquémica en
pacientes en estadio temprano de Moyanoya, ya que sc pierde la
compensacion de la circulacion sobre todo a nivel diencefitlico y de nicleos
de fa base.

8. Las colaterales son Ja prucha irrefutable de que el cerebro necesita
sangre y las manifestacion chinica es la prueba de que cstas colaterales han
falfado y en cllos la opeidn es fa cirugta,
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