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1. INTRODUCCION

La practica de la odontologia no se limita a “tapa y saca muelas”, un paciente
debe ser un organismo completo, un todo, no so6lo una boca, es lo que como
estudiantes de la carrera hemos venido oyendo dia a dia, pero no fue hasta
que tuve la oportunidad de atender a un paciente con sindrome “Moyamoya”

que lo entendi mucho mejor.

Esta investigacion se baso en el interés de saber mas sobre esta patologia
para mi, hasta hace unos meses, completamente desconocida. Primero con
la intencion de saber si podia atender odontolégicamente al paciente, ya que
si bien él por supuesto tenia un historial inmenso de estudios, tratamientos y
médicos especialistas que estaban a cargo de su caso, pero que
casualmente y a pesar de ser un paciente con diversas alteraciones y
problemas fuertes de salud, en ese momento lo Unico que tenia era un
herpes simple, que le molestaba demasiado y le impedia hablar y comer. Por
lo que mi primer interés fue saber si yo podia atenderlo con algun tipo de

tratamiento, o bien canalizarlo para una atencion especializada.

Al adentrarme a la poca informacidon que existe del sindrome, me encontré
con ésta, mi segunda intencion, que fue saber mas acerca de algunas
patologias desconocidas para mi y que tienen qué ver con la atencién a mis

pacientes. Inicié entonces la investigacion sobre este sindrome.

Este sindrome en general es una patologia cerebrovascular llamada asi
debido a su apariencia angiografica tipica que recuerda al humo de un
cigarrillo (Moyamoya en japonés)1.Desde las primeras indagaciones descubri
que no existe tanta informacion, al menos en nuestro pais, del sindrome y

aunque su incidencia es mas frecuente en otras partes del mundo, eso no

' Maki Y., Enomoto T. Moyamoya Disease, Childs Nerv Syst., 1988 pp. 204
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nos exenta de tenerlo aqui, incluso hay diversos estudios en las principales
instituciones de salud en México que arrojan informacién de nifios con
Moyamoya en nuestro pais. A pesar de ser una cifra afortunadamente baja,

me di cuenta que no era imposible tener un paciente en consulta.

La tercera intencidon nace después de adentrarme mas a la investigacion del
padecimiento: elaborar una pequefa recopilacion de toda la informacion del
sindrome “Moyamoya” con el objeto de coadyuvar en el tratamiento integral
del paciente, Quien como parte de su padecimiento presenta algunas
manifestaciones bucales que nosotros, con el conocimiento adecuado,

podremos apoyar odontolégicamente.
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2. GENERALIDADES DEL SISTEMA VASCULAR

El sistema vascular, también llamado aparato circulatorio es el que
transporta el O? y las sustancias absorbidas del tubo digestivo hacia los
tejidos; también regresa el CO? a los pulmones y otros productos del
metabolismo a los rifiones; actua en la regulacion de la temperatura
corporal y, ademas, distribuye hormonas y otros agentes que regulan la

funcion celular.?

La sangre, el portador de estas sustancias, es bombeada por el corazon a
través de un sistema cerrado de vasos sanguineos llamados arterias y

venas (véase figura 1).

Las arterias: vasos sanguineos que transportan la sangre oxigenada

desde el corazén hacia el resto del cuerpo.

Las venas: vasos sanguineos que transportan la sangre del cuerpo de

regreso al corazén.

Los vasos capilares: vasos sanguineos diminutos que se encuentran
entre las arterias y las venas, y que distribuyen la sangre rica en oxigeno

por el cuerpo.

’Goldstein L B. “Prevention and management of stroke”. In: Braunwald's Heart Disease: Libby P,
Bonow RO, Mann DL, Zipes DP, eds. Libby: A Textbook of Cardiovascular Medicine. 8th ed. Saunders;
2007: chap 58.



"'.-; it
ILHUICATL MARTINEZ VALDES Fuwﬂ

Figura 1. Esquema de los vasos sanguineos del cuerpo humano arterias(rojo) y venas

(azul).?

La sangre recorre el aparato circulatorio gracias al bombeado que la expulsa
desde el corazon, a partir del ventriculo izquierdo, a través de las arterias y
arteriolas hacia los capilares, donde se equilibra con el liquido intersticial. A
su vez, los capilares drenan por medio de vénulas hacia las venas y de

regreso a la auricula derecha; ésta es la circulacion mayor (sistémica).*

*Mosca L, Banka CL, Benjamin EJ, et al.Evidence-Based Guidelines for Cardiovascular Disease
Prevention in Women: 2007 Update. Circulation. 2007; Published online before print February 19,
2007.

*Ibidem
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La circulaciéon menor (pulmonar) se produce a partir de la auricula derecha,
en donde la sangre fluye hacia el ventriculo derecho, el cual la bombea a
través de los vasos de los pulmones y va de la auricula izquierda al

ventriculo izquierdo(véase figura 2).

Figura 2. Esquema de la circulacion mayor y menor del corazon.’

Las arterias se dividen en ramificaciones cada vez mas pequenas para llevar
el oxigeno y otros nutrientes a las células de los tejidos y los érganos del
cuerpo. A medida que la sangre recorre los capilares, el oxigeno y demas
nutrientes se introducen en las células y los desechos de las células se
desplazan a los capilares. Ya que la sangre sale de los capilares, es
transportada por las venas, que son cada vez mas grandes para poder

llevarla de regreso al corazon.

’Ibidem

10
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SANGRE

Los elementos celulares de la sangre son: los leucocitos, eritrocitos y
plaquetas, los cuales estan suspendidos en el plasma. El volumen total
normal de sangre circulante es alrededor de 8% del peso corporal (5600 ml

en un varon de 70 kg) cerca de 55 % de este volumen es plasma.

Figura 3. Imagen de paquete de sangre, equivalente a una donacién.®

®Ibidem

11
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El rango de los valores normales de los componentes sanguineos es:

Leucocitos 4000 a 11000
Granulocitos/neutrofilos 3000-6000
Eosindfilos 150-300

Basdfilos 0-100

Linfocitos 1500- 4000

Monocitos 300-600

Plaquetas 200000-500000

Figura 4. Esquema de componentes sanguineos’

GLOBULOS ROJOS

Los glébulos rojos (eritrocitos) transportan la hemoglobina en la circulacién.
Son discos biconcavos que se forman en la medula 6sea. La cuenta
promedio normal de eritrocitos es de 5.4 millones/uL en varones y 4.8

millones/uL en mujeres.

"Ibidem

12
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PLASMA

La porcidén liquida de la sangre, el plasma, es una solucion impresionante
que contiene un numero inmenso de iones, moléculas inorganicas y
moléculas organicas que estan pasando a las diferentes partes del cuerpo, o
que ayudan en el transporte de otras sustancias. El volumen plasmatico
normal es de cerca de 5% del peso corporal o aproximadamente 3500 mL en

un varon de 70Kg.

HEMOSTASIS

Cuando se corta un pequefio vaso sanguineo o se dana, la lesion inicia una
serie de acontecimientos que lleva a la formacion de un coagulo
(hemostasis) que sella la region dafiada e impide una posterior pérdida de
sangre. La reaccion de vaso y formacion de un tapdén hemostatico temporal
de plaquetas, que se desencadena cuando las plaquetas se unen a la

colagena, es seguido por la conversiéon del tapdon en un coagulo definitivo.

LINFA

La linfa es el liquido tisular que penetra a los vasos linfaticos. Drenan en la
sangre venosa por medio del conducto toracico y conducto linfatico derecho;
contiene factores de coagulacién y se coagula si se mantiene in vitro. Su

contenido proteinico por lo general es menor que el del plasma.?

®Goldstein L B. “Prevention and management of stroke”. In: Braunwald's Heart Disease: Libby P,
Bonow RO, Mann DL, Zipes DP, eds. Libby: A Textbook of Cardiovascular Medicine. 8th ed. Saunders;
2007: chap 58.

13
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3. MARCO TEORICO

3.1 Definicion

El sindrome de Moyamoya es considerado una vasculopatia oclusiva
cerebral progresiva, caracterizada por la estenosis u oclusion de la porcion
supraselar de la arteria carétida interna (ACIl) y principalmente arteria
cerebral media (ACM) y arteria cerebral anterior (ACA).°

3.2 Antecedentes Histéricos

El sindrome de Moyamoya fue descrito por primera vez en 1957 por
Takeuchi y Shimizu. Hasta 1969 fue introducido el término por Suzuki y
Takaku, por el aspecto angiografico de la circulacion colateral a nivel cerebral

en humo de cigarrillo o fumarola (en japonés “Moyamoya”)."°

Figura 5. Aspecto de fumarola (Moyamoya)

Oy
Ibidem
Shinichi Kurikama, Yasuko Kusana. Prevalence and Clinico Epidemiological Features of
Moyamoya Disease in Japan. 2008, Stroke 32 pp 42 — 47
Ibidem

14
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Inicialmente fue descrito en Japon, donde se creia que el sindrome ocurria
unicamente, pero hoy en dia se han reportado casos en todo el mundo en
diferentes grupos étnicos y cada vez con mas frecuencia en pacientes

americanos y europeos, siendo Japén el pais con mayor incidencia."’

3.3 Etiologia

La etiologia es desconocida, sin embargo, se ha mostrado que tiene una
predisposicidon genética, ya que suelen existir antecedentes familiares, por lo
que podria ser hereditaria y multifactorial. Los loci con alteracion estan
incluidos en los cromosomas 3p, 6q y 17925, y mas recientemente se

identificaron alteraciones en el 8923 y 12p1.2. (véase figura 6.) '

Figura 6. Esquema de una imagen digital de un cromosoma, donde se observa un

loci.

" Roach, E. Steve; Meredith R. Golomb; Robert Adams, Management of Stroke in Infants and
Children, 2008. Stroke 39

12 Kang HS; Kim SK; Cho BK. Single nucleotide polimorphisms of tissue inhibitor of
metalloproteinase genes in familial moyamoya disease, 2006, Neurosurgery 58. 1074 pp.80.

15
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Un locus™ (del latin locus, lugar; plural loci) es una posicién fija sobre un
cromosoma, como la posicion de un gen o de un biomarcador (marcador
genético). Una variante de la secuencia de ADN en un determinado locus se
llama alelo. La lista ordenada de loci conocidos para un genoma particular se
denomina mapa genético, mientras que se denomina cartografia genética al

proceso de determinacion del locus de un determinado caracter biologico.14

Nomenclatura: El locus cromosémico de un gen podria ser anotado, por
ejemplo, en el sindrome de Moyamoya como: "12p1.2" lo cual hace

referencia a lo siguiente:

Componente |Notas

12 El nimero de cromosoma.

p La posicion esta sobre el brazo corto del cromosoma (p de petit en
francés); q (de queue) indica el brazo largo.

1.2 Los numeros tras las letras representan la posicion sobre el brazo:
banda 1, sub-banda 1, y, tras el punto, sub-sub-banda 2. Las
bandas son visibles bajo el microscopio cuando el cromosoma esta
adecuadamente tefido. Cada banda se numera empezando por 1
por la mas cercana al centromero. Sub-bandas y sub-sub-bandas
son visibles a altas resoluciones

Tabla 1. Nomenclatura de los componentes de la alteracion del gen 12p1.2 del sindrome de

Moyamoya.

BSakurai K, Horiuchi Y, lkeda H. Susceptibility locus for moyamoya disease on chromosome
8g23.J Hum Genet.2004; 49: 278-81.

“Ikeda H, Sasaki T, Yoshimoto T, Fujui M, Arinami T. Mapping of a familial Moyamoya disease gene
to chromosome 3p24-p26 Am J Hum Genet. 1999; 64: 533-7

16
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Asia (Japon, Corea)

Enfermedad cerebrovascular mas frecuente
en nifos.

Afecta dos veces mas a nifias que a nifos
con una prevalencia aproximada de tres por
cada 100.000."

La prevalencia en este continente es de una

décima parte de la identificada en Japon.'®

La prevalencia en California y Washington es
de 0,086 por cada 100.000 habitantes. Con
una frecuencia de 4,6 para
asiaticoamericanos, 2,2 para afroamericanos

y 0,5 para hispanos."”’

México

Se han presentado nueve casos en todo el

pais.'®

Tabla 2. Lugares especificos en donde prevalece la enfermedad de Moyamoya.

lsRoy, Sucholeiki; Jasvinder, Chawla 2010, Moyamoya Disease Emedicine Last Update, 2006.
'¢ Battistella PA, Carollo C. Clinical and neuroradiological findings of moyamoya disease in
Italy.ClinNeurolNeurosurg. 1997; pp.99 Suppl 2.

YUchino Kl, Johnston SC, Becker KJ, Tirschwell DL.Moyamoya disease in Washington State and

California.Neurology.2005; 65: 956-8.

¥wakai K, Tamakoshi A, Likezaki K, Fukui M, Kawamura |, Aoki E, et al. Epidemiological features of
moyamoya disease in Japan: findings from a nationwide survery. ClinNeurolNeurosurg. 1997; 99

(Supl 2).

17
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4. DIAGNOSTICO

El diagndstico'® se basa en tres criterios indispensables:

1. El clinico: el cual se inicia en la primera década de vida con una serie de

manifestaciones clinicas a continuaciéon mencionadas.

2.El radiografico: basado en las técnicas de neuroimagen como la
angiografia convencional o la angiorresonancia, demostrandose la tipica rete

mirabile(microcolateralizacion).

3.El histopatolégico: basado en los hallazgos histologicos.

Los criterios diagnédsticos? fueron establecidos por el ministerio de Salud de

Japon en 1979 y consisten en:

4.1 Caracteristicas clinicas®

Entre las principales y mas frecuentes caracteristicas clinicas se encuentran:
I. Ataques isquémicos transitorios (AIT).

II. Hemiparesias.

lll. Convulsiones parciales.

IV. Cefalea migranosa.

® Han DH, Kwon OK, Byun BJ. A cooperative study: Clinical characteristics of 334 Korean patients
with moyamoya disease treated at neurosurgical institutes (1976—1994). The Korean Society for
Cerebrovascular Disease.ActaNeurochir (Wien).2000; 142: 1263-74.

Dyvivier E H, Pollaklr CV “Seizures” In Concepts and Clinical Practice, Marx J A, Edit Rosen’s
Emergency Medicine, /th Ed. Philadelphia, Pa, Mosby Elsevier. 2009 Chap 100

?! Kuroda S, Nanba R, Ishikawa T. Clinical manifestation of infantile moyamoya disease. No
ShinkeiGeka. 2003; 31: 1073-8.

18
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Figura 7. Imagen representativa de alteraciones cerebrales.??

I. Ataques isquémicos transitorios

El accidente isquémico transitorio (AlT) a menudo se considera un signo de
advertencia de que puede presentarse un accidente cerebrovascular en el
futuro si no se hace algo para prevenirlo, puede ser causado por la
interrupcién temporal del riego sanguineo a un area del cerebro, lo cual

ocasiona una disminucién breve y repentina en la funcién cerebral.?

La pérdida temporal del flujo de sangre al cerebro puede deberse a diversas
causas como: un coagulo de sangre dentro de una arteria del cerebro, o bien
un coagulo de sangre que viaja hacia el cerebro desde otro sitio del cuerpo
(por ejemplo, el corazdn), lesiones a los vasos sanguineos, estrechamiento

de un vaso sanguineo en el cerebro o que lleva al cerebro.?*

|bidem

2Im SH, Oh CW, Kwon OK, Cho BK, Chung YS, Han DH.Involuntary movement induced by cerebral
ischemia: pathogenesis and surgical outcome. J Neurosurg.2004; 100: 877-82.

% Easton ID, Saver JL, Albers GW, Alberts MJ, Chaturvedi S, Feldmann E, et al. Definition and
evaluation of transient ischemic attack. Stroke. 2009 Jun 40(6):2276-93.

19
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Sintomas

Los sintomas se inician repentinamente, duran poco tiempo (desde unos
pocos minutos hasta 1 a 2 horas) y desaparecen por completo, sin embargo
pueden ocurrir nuevamente. Se producen generalmente en el mismo lado del
cuerpo; comprenden la aparicion subita de: debilidad muscular en cara,
brazo o pierna (por lo regular sélo en un lado del cuerpo; hormigueo bien
entumecimiento en un lado del cuerpo; problemas para hablar o entender a
otros que estén hablando; vision doble, pérdida de toda o parte de la vision;
cambios en la sensibilidad, del tacto, dolor, la temperatura, la presion, la
audicién y el gusto; cambios en la lucidez mental (somnolencia, menor
respuesta, inconsciencia, coma); cambios emocionales en el estado animico
y la personalidad, confusion o pérdida de memoria; dificultad para deglutir,
dificultad para escribir o leer, falta de coordinacion y equilibrio, torpeza o
problemas para caminar, asi como, sensacion anormal de movimiento
(vértigo) o mareo, falta de control de esfinteres e incapacidad para reconocer

o identificar los estimulos sensoriales (agnosia).

Los AIT no causan dafo duradero al cerebro. Sin embargo, son un signo de
advertencia de que se puede presentar un accidente cerebrovascular en el
futuro. Mas del 10% de las personas que experimentan un AIT tendran un
accidente cerebrovascular dentro de un periodo de 3 meses. La mitad de
estos accidentes cerebrovasculares suceden durante las 48 horas
posteriores a un AIT. El accidente cerebrovascular puede ocurrir ese mismo
dia o en una fecha posterior. Algunas personas presentan Unicamente un

solo episodio y algunas tienen episodios recurrentes.

20
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Las posibilidades de un accidente cerebrovascular futuro se pueden reducir
con un control cuidadoso con el médico para el manejo de los factores de

riesgo®.
Las posibles complicaciones del AlIT abarcan:

o Muerte de las neuronas debido al poco flujo de sangre al cerebro
e Lesion producto de caidas

o Accidente cerebrovascular

Il. Hemiparesia

La hemiparesia es el resultado de una lesion de la neurona motora superior
por encima de la parte media de la médula espinal cervical; la mayoria de las
lesiones que producen hemiparesia estan situadas por encima del agujero
occipital. La presencia de trastornos de lenguaje, alteraciones sensitivas
corticales, anomalias cognitivas, alteraciones de la integracién visuoespacial,
apraxia y convulsiones identifica una lesion cortical. Los defectos visuales
reflejan la existencia de una de una lesion hemisférica cortical o subcortical.
La ausencia de signos de los nervios craneales o debilidad sugiere que la
hemiparesia se debe a una lesidén localizada en la parte superior de la
medula espinal cervical, especialmente cuando se acompafa de pérdida de
la sensibilidad propioceptiva homolateral y sensibilidad termoalgésica

contralateral.?®

25,

Ibidem
26Hong YH, Ahn TB, Oh CW, Jeon BS. “Hemichorea as an initial manifestation of moyamoya disease:
reversible striatal hypoperfusion demonstrated on single photon emission computed tomography”. In:
Disorder and Involuntary cerebral movement.2002; 17: 1380-3.

21
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lll. Crisis epiléptica parcial (focal)

Todas las crisis epilépticas son causadas por trastornos eléctricos anormales
en el cerebro. Las crisis epilépticas parciales (focales) ocurren cuando esta
actividad eléctrica permanece en un area limitada del cerebro. Las crisis
epilépticas algunas veces pueden transformarse en convulsiones
generalizadas, las cuales afectan todo el cerebro. Esto se denomina

generalizacion secundaria.?’

Las crisis epilépticas parciales se pueden caracterizar mas ampliamente

como.

o Simples, que no afectan la conciencia ni la memoria
o« Complejas, que afectan la conciencia o los recuerdos de eventos
antes, durante e inmediatamente posteriores a la crisis, al igual que el

comportamiento

Es un episodio de actividad eléctrica anormal en una parte especifica del

cerebro.?®

Sintomas

Los pacientes con convulsiones o crisis epilépticas focales pueden presentar
cualquiera de los sintomas que aparecen a continuacién, dependiendo de

donde comience la crisis en el cerebro.

Trescher WH, Lesser RP. The Epilepsies. In: Bradley WG, Daroff RB, Fenichel GM, Jakovic J, eds.
Neurology in Clinical Practice. 5th ed. Philadelphia, Pa; Butterworth-Heinemann; 2008: chap 71.
28, 1:

Ididem
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Los pacientes con crisis epilépticas focales simples no pierden el
conocimiento, permaneceran conscientes y recordaran los hechos que
ocurren en el momento, sin embargo, los que presenten crisis epilépticas
parciales complejas presentaran anomalia en su estado de conciencia y
pueden o no recordar algunos o todos los sintomas o hechos que rodearon la

crisis tales como:

e Contraccibn muscular anormal: relajacion/contraccion muscular
(actividad clonica) comun, afecta un lado del cuerpo (una pierna, parte
de la cara u otra area), movimientos anormales de la cabeza.

« Movimientos repetitivos y complejos (como tomarse la ropa) que se
denominan automatismos y abarcan: movimientos anormales de la
boca, chasquido con los labios, comportamientos que parecen ser un
habito y masticacion/deglucion sin causa.

« Sensaciones anormales como: entumecimiento, hormigueo, sensacion
de arrastrarse (como hormigas caminando sobre la piel), se pueden
presentar en una sola parte del cuerpo o se pueden propagar,
presentandose con o sin sintomas motores.

e Alucinaciones, dolor o molestia abdominal, nauseas, sudoracion,
enrojecimiento de la cara, pupilas dilatadas, pulso/frecuencia cardiaca

rapidos.?

2|bidem
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IV. Cefalea migrafiosa

La cefalea migrafiosa®’suele ser un sintoma benigno, pero en ocasiones es
una manifestacion de enfermedades graves. Alrededor del 5% de los
pacientes con cefalea sufre un grave trastorno neurolégico subyacente. Por
tanto, es imprescindible diagnosticar con rapidez y exactitud las causas

graves de cefalea migrafiosa.*’

4.2 Caracteristicas radiograficas

Con base en los hallazgos angiograficos, se han definido 3 principales tipos

de caracteristicas:

Tipo |: consiste en unicamente estrechamiento en la mitad anterior del

poligono de Willis (Bifurcacién de lacarétida, ACMproximal, yACA).

Tipo IlI: incluye la arteria comunicante posterior (ACoP).

Tipo lll: afecta también las arterias cerebrales posteriores (ACP). Como
resultante, las arterias lenticuloestriadas estan extremadamente dilatadas

para brindar flujo colateral®.

*% Matsushima Y, Fukai M, Tanaka K. A new surgical treatment of moyamoya disease in children: a
preliminary report. Surg Neurol. 1981; 15:313-20.

*'Matsushima Y, Inaba Y. Moyamoya disease in children and its surgical treatment.Introduction of a
new surgical procedure and its follow—up angiograms.Child Brian. 1984; Il: 155-70.

*Houkin K, Nakayama N, Kuroda S. “Novel magnetic resonance angiography stage grading for
Moyamoya disease” In: Cerebrovascularity Disorder.2005; 30: 347-54.
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Los pacientes clasificados en este ultimo grupo presentan una serie de
manifestaciones clinicas: 32.9% con hemorragia subaracnoidea e
intracerebral, el 21.7% presentan infartos cerebrales, el 20.5% padecen
Ataques de Isquemia Cerebral Transitoria (AIT), el 11.9% convulsiones y el

5.4% la combinaciéon de uno o varios de los sintomas.

En la angiografia se observa estenosis u oclusion de la porcion distal de la
arteria carotida interna o de la arteria cerebral anterior y arteria cerebral
media de forma bilateral, una red vascular colateral en los ganglios basales,
asi como, una serie de redes vasculares anormales adyacentes a la lesion

estendtica u oclusiva en la fase arterial(véase figura 8).

Figura 8. Angiografia de un paciente con Moyamoya, en la que se observa la

oclusién de las arterias carétida interna y cerebral media.*

*|bidem
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4.3 Caracteristicas histopatoldgicas

La base histopatolégica34 se caracteriza por la proliferacion de las células
musculares lisas y su migracion de la capa media hacia la capa intima de los
vasos, produciendo multiples capas de fibras elasticas en esta ultima y a su
vez provocando el eengrosamiento de la misma con tejido fibroso y depdsito

lipidico (véase figura 9).

Figura 9. Imagen de una muestra histoldgica de la proliferaciéon de células

cerebrales lisas H.E 630x.%°

**Fukuyama Y, Imaizumi T, Osawa M.A long—term prognosis of children with TIAtype spontaneous
occlusion of the circle of Willis (moyamoya disease). Japan: Annual report 1993, their research
committee on spontaneous occlusion of the circle of Willis (Moyamoya disease) of the Ministry of
Health and Welfare; 1993. p. 14-7.
35,1

Ibidem
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La deficiencia genética en la sintesis de cualquiera de las dos enzimas de
metaloproteinasas de matriz (MMP)subtipos -2 y -9 producidas por células de
musculo liso provoca la disminucion en la invasién de células de musculo liso
in vitro y formacion de hiperplasia de la intima in vivo, originando una
estenosis arterial, ya sea de la carétida interna o de sus ramas principales
(cerebral anterior o media), condicionando la aparicion de una red de
vascularizacion anémala basal a expensas de arterias lenticulo estriadas y
talamo perforantes, que da una imagen similar al humo de cigarrillo en el

estudio angiografico®( véase figura 10).

Figura 10. Imagen de la enzima de metaloproteinasa de matriz (MMP).%

%) asjaunias P., BerensteinA Surgical Neuroangiography, 1998 Edit. Springer, pp. 106-112
37 1.
Ibidem
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Se observa estenosis o grados variables de oclusién en las arterias que
constituyen el poligono de Willis (ACA, ACM, y ACoP) debido al
engrosamiento fibro-celular de la capa intima, asi como la ondulacion de la
lamina elastica interna y adelgazamiento de la capa media.>® (véase figura
11).

Arteria
cerebral
media

Arteria <
carotida

inlema}_)'
M

—

1/

Arteria
basilar

Figura 11. Poligono de Willis, constituido por las arterias ( ACA, ACM, y ACoP).*®

Se pueden observar muchos patrones de pseudomoyamoya, vasculopatias
lentamente progresivas de los grandes vasos con colateralizacién durante la
infancia. Sin embargo, la progresion paralela y simétrica bilateral, la
angiogénesis transdural, la ausencia de circulacion colateral leptomeningea
con gran contribucion transdural, la apariencia normal de la vascularidad de
la fosa posterior y el papel de los vasoslenticuloestriados sugiere una

enfermedad de Moyamoya verdadera.*°

38
Ibidem.
*Fukuyama Y, Imaizumi T, Osawa M.A long—term prognosis of children with TIAtype spontaneous

occlusion of the circle of Willis (moyamoya disease). Japan: Annual report 1993, their research
committee on spontaneous occlusion of the circle of Willis (Moyamoya disease) of the Ministry of

Health and Welfare; 1993. p. 14-7.
“lbidem
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5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Debido a que la etiologia de esta enfermedad es desconocida ha sido
confundida con algunos diagnésticos diferenciales en seguida mencionados,

por lo que es necesario conocer y a la vez excluir dichos procesos:

Enfermedad autoinmune
Meningitis

Tumor cerebral
Sindrome de Down

Enfermedad de Von Recklinghausen (neurofibromatosis)

2B

Trauma craneal.

1.Enfermedad autoinmune

Es una enfermedad causada porque el sistema inmunitario ataca las células
del propio organismo. En este caso, el sistema inmunitario se convierte en el
agresor y ataca a partes del cuerpo en vez de protegerlo. Existe una
respuesta inmune exagerada contra sustancias y tejidos que normalmente
estan presentes en el cuerpo. Las causas son un tanto desconocidas, pero
esta relacionada con el reconocimiento proteico entre las superficies de las
membranas celulares del sistema inmunitario y las que forman el organismo.
Asi, cuando las glucoproteinas de reconocimiento no coinciden, el sistema
inmunitario comienza a atacar al propio organismo. La causa por tanto, tiene
que ver a veces con la predisposicion o mutacidn genética que codifican

proteinas diferentes ya sea en las células inmunitarias u organicas*'.

“Fauci, Anthony S; Braunwald, Eugene; Kasper, Dennis L; Hauser, Stephen L; et al. Harrison’s
Principios de Medicina Interna. 2006, 17a Edicion. Esit. Mc Grawl Hill
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2.Meningitis

En general, las cefaleas agudas e intensas que van acompanadas con
rigidez de nuca y fiebre indican una meningitis. En estos casos es
imprescindible practicar una puncidon lumbar. A menudo, los movimientos
oculares producen una agudizacién llamativa del dolor. La meningitis es
especialmente facil de confundir con la jaqueca, ya que en ambas se
observan los sintomas cardinales de cefalea martilleante, fotofobia, nauseas

y vomitos™*.

3.Tumor cerebral

Alrededor del 30% de los pacientes con tumores cerebrales considera que su
trastorno mas importante es el dolor de cabeza. La cefalea no suele ser
especifica, sino mas bien intermitente, profunda, sorda y de intensidad
moderada, empeora con el ejercicio o el cambio de posiciéon, y puede
acompanarse de nauseas y vomitos. No obstante, este conjunto de sintomas
es mucho mas frecuente en la jaqueca que en los tumores cerebrales. En un
80% de los pacientes las cefaleas de los tumores cerebrales interrumpen el
suefio. Los vomitos que preceden en semanas a la aparicion de la cefalea

son muy caracteristicos de los tumores de la fosa posterior*®.

4. Sindrome de Down

El sindrome de Down (SD) es un trastorno genético causado por la presencia
de una copia extra del cromosoma 21(trisomia del par 21), caracterizado por

la presencia de un grado variable de retraso mental y unos rasgos fisicos

42, .

Ibidem
*Duvivier EH, Pollack Jr. CV, “Seizures” In Marx, JA.Concepts and Clinical Practice. Edit. Rosen’s
Emergency Medicine, 2009, Chap 100
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peculiares que le dan un aspecto reconocible, hipotonia muscular y retardo
en el crecimiento. Es la causa mas frecuente de discapacidad psiquica
congénita, y debe su nombre a John Langdon Haydon Down que fue el
primero en describir esta alteracion genética en 1866, aunque nunca llegé a
descubrir las causas que la producian. En julio de 1958un joven investigador
llamado Jérébme Lejeunedescubrié que el sindrome es una alteracion en el

mencionado par de cromosomas.**

Los pacientes Down padecen algunas patologias, especialmente de corazon,
sistema digestivo y sistema endocrino, debido al exceso de proteinas
sintetizadas por el cromosoma de mas. Los avances actuales en el
descifrado del genoma humano revelan algunos de los procesos bioquimicos
subyacentes al retraso mental, pero en la actualidad no existe ningun
tratamiento farmacoldgico que haya demostrado mejorar las capacidades
intelectuales de estas personas. Las terapias de estimulacion precoz y el
cambio en la mentalidad de la sociedad, por el contrario, si estan suponiendo
un cambio cualitativo positivo en sus expectativas vitales, teniendo como

media de esperanza de vida entre los 50 y 60 afios.*

En cuanto al fenotipo han sido descritos mas de 100 rasgos peculiares
asociados al SD, pudiendo presentarse en un individuo un numero muy
variable de ellos. De hecho ninguno se considera constante o patognomaénico
aunque la evaluacion conjunta de los que aparecen suele ser suficiente para

el diagndstico*®.

44Erguven M, Deveci M, Turgut T. Moyamoya disease and Down syndrome, Indian J Pediatr. 2005;
72:697-9.

*Jea A, Smith ER, Robertson R, Scott RM. Moyamoya syndrome associated with Down syndrome
outcome after surgical revascularization. Pediatrics.2005; 116: 694—701.

**Fauci, Anthony S; Braunwald, Eugene; Kasper, Dennis L; Hauser, Stephen L; et al. Harrison’s
Principios de Medicina Interna. 2006, 17a Edicion. Esit. Mc Grawl Hill
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5. Enfermedad deVon Recklinghausen

La Neurofibromatosis 1 fue descrita por vez primera en el 1882 por Friedrich
Daniel Von Recklinghausen, un patdlogo aleman. Desde entonces, esta claro
que las neurofibromatosis son una de las enfermedades genéticas mas
comunes, habiendo diversas expresiones de la enfermedad. La forma
descrita por Von Recklinghausen es la mas comun, llegando

aproximadamente al 85% de los casos.

La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) es el tipo mas comun de neurofibromatosis
que ocurre aproximadamente en 1 de cada 4.000 personas. Aunque muchas
personas afectadas heredan este trastorno. Entre el 30 y el 50 por ciento de
los nuevos casos surgen espontdneamente mediante mutacion (cambios) en
los genes de una persona. Una vez que ha ocurrido este cambio, el gen

mutante puede pasarse a generaciones sucesivas.*’

Con anterioridad, a la NF1 se le conocia como neurofibromatosis periférica,
(o neurofibromatosis de von Recklinghausen) debido a que algunos de los
sintomas, tales como manchas en la piel y tumores, parecian estar limitados
a los nervios exteriores o0 al sistema nervioso periférico de la persona
afectada. Este nombre ya no es técnicamente exacto debido a que ahora se

sabe que en la NF1 ocurren tumores del sistema nervioso central.

Es una alteracion genética que provoca en los afectados, crecimiento
descontrolado de tumores en casi todo el organismo, de una forma irregular.
Este crecimiento esta provocado por la falta de un "supresor" de crecimiento
tumoral. Son tipicas las manchas "café con leche" en la piel, nédulos de
Lisch en el ojo, displasias en los huesos largos, Schwanomas en los nervios,

Cataratas, etcétera.*®

*'calderelli M, Di Rocco C, Gaglini P. Surgical treatment of moyamoya disease in pediatric age.)
Neurosurg Sci. 2001; 24: 85-91.

**Roach, E. Steve; Meredith R. Golomb; Robert Adams, Management of Stroke in Infants and
Children, 2008. Stroke 39
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6. Trauma craneal

Los traumatismos craneales son frecuentes en los paises industrializados y
afectan a muchos pacientes en sus afios de juventud. Anualmente cerca del
20% son lo suficientemente graves para producir lesiones cerebrales.
Constituyen la causa principal de muerte. En los casos leves los pacientes
permanecen alerta y con un nivel normal de conciencia y so6lo presenta uno o
mas sintomas como cefalea, sensacion de desmayo, nauseas, vomito y
visidn borrosa, tienen un buen prondstico y un escaso riesgo de deterioro
posterior. Los pacientes con traumatismos de gravedad intermedia,
presentan confusion persistente, alteraciones de la conducta, disminucion del
nivel de conciencia, intensos mareos o signos neurologicos, deben ser
ingresados al hospital y estudiados poco tiempo después mediante TC.
Generalmente se encuentra un hematoma. Los pacientes con trauma craneal
grave presentan estupor o coma, los cuales requieren atencion neuroldgica

inmediata y, con frecuencia, aplicacién de medidas de reanimacion.*

Tipos de traumatismos craneofaciales: fracturas de craneo, lesiones de los
pares craneales, convulsiones, conmocion, contusion, hemorragias

cerebrales y lesiones por cillazamiento.>

“carter L. Philip; Spetzler Robert F. Neurovascular surgery.McGraw-Hill, Inc. Health Professions
Divisions, 1995 pp. 446

*°De Veber Gabrielle A. “Cerebrovascular disease”. En: Neurologia pediatrica. Principios y practicas.
Vol Il. 2006, St. Louis Baltimore, New York: Mosby; 2006. Vol. Il. Edit. Swaiman K, 1772-3.
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RELACION CON MOYAMOYA

Cada uno de estos padecimientos ha sido considerado como diagndsticos
diferenciales del sindrome de Moyamoya, por las caracteristicas que cada
uno presentan ya sean clinicas, radiograficas, genéticas, histoldgicas,

etcétera.

No existe en particular un dato caracteristico que los relacione directamente,
pero en los diversos estudios realizados se han hecho comparaciones por los
criterios antes mencionados, pero al realizar un estudio completo (clinico,
radiografico e histopatolégico) de la enfermedad, ésta se define

inmediatamente.®’

*'Schachter S. C. Seizure disorders.Med Clin North Am. March 2009;93(2).
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6. PRONOSTICO

El prondstico del sindrome de Moyamoya es dificil de predecir debido a que
su historia natural no esta firmemente establecida. Entre el 50 y el 66 % de
los pacientes con Moyamoya que no sean tratados sufriran deterioro
neurolégico severo comparado con un 2,6 % de deterioro en nifos tratados
quirargicamente. La evolucion depende de la presentacion clinica: los AlTs y
las crisis convulsivas sugieren una evolucion relativamente benigna, con un
96% de los pacientes llevando una vida normal y un 37 % que muestren un
pobre desarrollo mental. El inicio de los sintomas antes de los seis anos de
vida, infartos cerebrales y hallazgos angiograficos tipo Il tienen un prondstico
grave, con trastornos severos mentales y de la funcién motora que ocurren

en un 44 % de los pacientes.>

> Kuroda S, Ishikawa T, Houkin K, Nanba R, Hokari M, Iwasaki Y. Incidence and clinical features of
disease progression in adult moyamoya disease. Stroke.2005; 36: 2148-53.
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7. TRATAMIENTO
Médico

El tratamiento médico se basa en la prevencidon de nuevos eventos
isquémicos en nifios y hemorragicos en el adulto, en ocasiones se dan anti-
agregantes plaquetarios, anticuagulantes, anticonvulsivos y
vasodilatadores, entre los que se destacan: carbamazepina, fenobarbital y
aspirina. Usualmente esta es la terapia elegida cuando la enfermedad es
leve o el paciente tiene un riesgo quirurgico elevado, pero existen pocos

datos que demuestren su eficacia a corto o largo plazo (véase figura 12).53

Se han usado también antagonistas de los canales del calcio para intentar
tratar la cefalea y prevenir la frecuencia y severidad de los episodios de
isquemia cerebral transitoria refractaria, asi como heparinas de bajo peso

molecular.>

Figura 12. Imagen de antiagregantes plaquetarios.®®

>* Suzuki J, Takaku A. Cerebrovascular Moya—-Moya disease: Disease showing abnormal net like
vessel in base of brain. Arch Neurol. 1969; 20: 288-99.

>* Takeuchi K, Simizu K.Hypogenesis of bilateral internal carotid arteries. No ToShinkei. 1957; 9: 37—
43,

>> Suzuki J, Takaku A. Cerebrovascular Moya—Moya disease: Disease showing abnormal net like
vessel in base of brain. Arch Neurol. 1969; 20: 288-99.
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Quirurgico

Los procedimientos de revascularizacion quirurgica son utilizados
ampliamente en el tratamiento de este sindrome, particularmente en
pacientes con deterioro cognoscitivo o con sintomas recurrentes y
progresivos. La cirugia de conexidon anastomodtica directa de la arteria
temporal superficial a la arteria cerebral media, con frecuencia es
técnicamente compleja de realizar en los nifios debido al pequefo calibre de
los vasos en la piel cabelluda y de la arteria cerebral media receptora.®®

(véase figura 13).

Figura 13. Imagen del inicio de una encefalomioarteriosinangiosis.*’

Los procedimientos de revascularizacion indirecta incluyen la

encefaloduroarteriosinangiosis y la encefalomioarteriosinangiosis.”®

*®Calderelli M, Di Rocco C, Gaglini P. Surgical treatment of moyamoya disease in pediatric age.J
Neurosurg Sci. 2001; 24: 85-91.
57 1.

Ibidem
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Existen variantes de estos procedimientos, desde la simple realizacion de
multiples trépanos craneales sin sinangiosis de las arterias, hasta la
craneotomia con inversion de la dura madre con la esperanza de incrementar
la neovascularidad del cerebro a partir de ésta. Algunos pacientes se
estabilizan sin tratamiento, sin embargo, con frecuencia esto sucede después

de que han desarrollado defectos neurolégicos severos (véase figura 14).

Figura 14. Imagen de la arteria cerebral media en una

encefalomioarteriosinangiosis.*

Las complicaciones potenciales de la cirugia para el tratamiento del
sindrome de Moyamoya incluyen: ACV isquémico, hematoma subdural

espontaneo o traumatico y hemorragia intracerebral.

58Kang HS; Kim SK; Cho BK. Single nucleotide polimorphisms of tissue inhibitor of
metalloproteinase genes in familial moyamoya disease, 2006, Neurosurgery 58. 1074 pp.80.

**|bidem
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8. CONCLUSION

En la actualidad existen una diversidad de sindromes, padecimientos y
enfermedades que afortunadamente estdn siendo investigadas,
diagnosticadas y difundidas en los ambitos del area médica, asi como para
publico en general. Como odontdlogos, especialistas de la salud bucal,
compartimos ese compromiso de investigacion en beneficio del ser humano,
ya que en conjunto con otros especialistas de la salud tenemos la
responsabilidad ética y moral de dar una atencion integral de calidad a

nuestros pacientes.

Es de vital importancia estar permanentemente actualizados, realizar
observacion e investigacion en nuestro ambito para coadyuvar al
reconocimiento de nuestra capacidad para atender a los pacientes en las
diversas especialidades odontologicas, asi como, en casos necesarios,
canalizarlos al area médica correspondiente y llevar a cabo interconsultas

con los especialistas para obtener un tratamiento bucal exitoso.

Del trabajo de investigacion realizado puedo concluir que el sindrome de
Moyamoya es una vasculopatia cronica progresiva que se presenta como
eventos vasculares isquémicos y afeccidn motora unilateral en la edad
pediatrica, a diferencia del adulto en que se presenta generalmente con
evento vascular hemorragico. El diagnéstico de eleccion es mediante la
angiorresonancia magnética nuclear o angiografia por sustraccion digital. El
diagndstico temprano y tratamiento quirdrgico oportuno mejora el pronéstico

y evolucion de los pacientes.

Odontolégicamente se pueden presentar los siguientes sintomas: lesiones
bucales simples causadas por un sistema inmunodeprimido y por la terapia
farmacolégica, como herpes simple, candida y algodoncillo. Desgaste dental

por bruxismo y como resultado de posibles convulsiones.
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Gingivitis y caries dentales causadas por la ingesta de dosis altas de
medicamentos y por la falta de higiene bucal debido a su deficiencia motora.

Algunas veces puede presentarse retraso en la cronologia dental.

Podemos atender a los pacientes con sindrome de Moyamoya en los casos
antes descritos, siempre y cuando estén bajo tratamiento especializado y
con la autorizacion de su médico. Es fundamental contar con la informacion
farmacologica que se esta prescribiendo a los pacientes con sindrome
Moyamoya porque pueden presentar contraindicaciones a los anestésicos,
antiflamatorios, analgésicos y antibiéticos utilizados odontolégicamente, asi
como de ser necesaria una intervencion quirurgica dental, prever los efectos

secundarios de la toma de algunos farmacos.

Un trato serio y respetuoso, brindar la confianza necesaria y sensibilizar
tanto al paciente como a sus familiares, dando prioridad a sus necesidades y
cuestionamientos acerca del procedimiento es indispensable, desde mi
experiencia, para un tratamiento odontolégico exitoso en un paciente con

sindrome Moyamoya.

Finalmente, es importante mencionar que la colaboracion entre especialistas
que tienen contacto con un paciente Moyamoya es fundamental para el
tratamiento del enfermo, ya que la sintomatologia por ser complicada,
agresiva y algunas veces mortal, conlleva consecuencias en otras partes del
cuerpo, como es la boca, tan importantes de tratar como las del sindrome en

s

Sl.
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10. GLOSARIO

ACV: accidente cerebro vascular.

Agnosia: incapacidad para reconocer estimulos previamente aprendidos, o
de aprender nuevos, sin haber deficiencia en la alteracion de la percepcion,

lenguaje e intelecto.

AIT: accidente isquémico transitorio.

Angiogénesis: proceso fisiolégico que consiste en la formacion de vasos
sanguineos nuevos a partir de los vasos preexistentes. La angiogénesis es
un fendmeno normal durante el desarrollo embrionario, el crecimiento del
organismo y en la cicatrizacion de las heridas. Sin embargo también es un

proceso fundamental en la transformacion maligna del crecimiento tumoral.

Angiografia: examen de diagnéstico por imagen cuya funcion es el estudio
de los vasos circulatorios que no son visibles mediante la radiologia
convencional. Su nombre procede de las palabras griegasangeion, "vaso", y

graphien, "grabar”.

Angioresonancia: método de diagnostico por imagen que produce
imagenes de los érganos internos de gran detalle y calidad sin utilizar rayos
X. Las imagenes se obtienen cuando al someter al paciente a un fuerte
campo magnético y se le aplican unas ondas de radiofrecuencia nos envia
una senal que debidamente analizada por un ordenador nosproporciona
imagenes de dos y tres dimensiones (2D y 3D) que pueden ser vistas en un

monitor de TV.

Arterias lenticuloestriadas: son pequehas arterias, ramas de la arteria

cerebral media, que penetran profundamente en el cerebro.
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Cillazamiento: deformacion lateral que se produce por una fuerza externa.

Conmocién: alteracion violenta del animo de una persona causada

generalmente por la sorpresa que provoca un acontecimiento desagradable.

Contusién:tipo de lesion fisica no penetrante sobre un cuerpo humano o
animal causada por la accion de objetos duros, de superficie obtusa o roma,
que actuan sobre el organismo por intermedio de una fuerza mas o menos

considerable.

Convulsion:sintoma transitorio caracterizado por actividad neuronal en el
cerebro que conlleva a hallazgos fisicos peculiares como la contraccién y
distension repetida y temblorosa de uno o varios musculos de forma brusca y

generalmente violenta.

Displasias: (del griego duo- "mal" y mAdoow "formar") es una anormalidad
en el aspecto de las células debido a los disturbios en el proceso de la
maduracion de las mismas. Las células displasicas han experimentado
proliferacion y alteraciones atipicas que afectan a su tamafo, forma y
organizacion. Esto puede ser indicativo de que se encuentran en una fase de

evolucion temprana hacia la transformacion en una neoplasia.

Encefaloduroarteriosinangiosis: procedimiento quirurgico que consiste en
la transferencia de un injerto pediculado que contiene la arteria temporal

superficial a la piamadre

Encefalomioarteriosinangiosis: procedimiento quirurgico que consiste en la

revascularizacion, cuando existe isquemia cerebral crénica.

Estenosis:(del gr.otévwoig, "contraido") es un término utilizado para denotar
la estrechez o el estrechamiento de la luz de un orificio o conducto, tanto de

origen adquirido como congénito.
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Estupor: disminucion notable de la actividad de las funciones intelectuales,

acompanada de la apariencia de aniquilacion total de las mismas.

Hematoma subdural: es una acumulacion de sangre entre la duramadre
que es la membrana que cubre el cerebro y la aracnoides, una de las capas

de las meninges.

Hemiparesias: se refiere a la disminucion de la fuerza motora o paralisis

parcial que afecta un brazo y una pierna del mismo lado del cuerpo.

Hemorragia subaracnoidea: es el volcado de sangre en el espacio
subaracnoideo, donde normalmente circula liquido cefalorraquideo (LCR), o

cuando una hemorragia intracraneal se extiende hasta dicho espacio.

Hiperplasia: es el aumento de tamarfio de un érgano o de un tejido, debido a
que sus ceélulas han aumentado en numero. Puede producirse en los tejidos

cuyas células se pueden multiplicar.
Hipotonia: es un término médico que indica disminucion del tono muscular.
Loci: es el plural de locus, que significa lugar.

Nédulos de lisch: numerosas elevaciones en forma de domo en la

superficie del iris.

Patognomaonico: se utiliza para denominar aquellos signos (manifestaciones
visibles) o sintomas (manifestaciones no visibles, subjetivas) que, si estan

presentes, aseguran que el sujeto padece un determinado trastorno.

Schwanomas: también conocido como neurilemmoma,es un tumor de la
vaina de mielina benigno compuesto por células de Schwann, las cuales
normalmente producen la membrana aislante llamada vaina de mielina que

recubre los nervios periféricos.
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Sensibilidad propioceptiva homolateral: sensacion que se capta en los

musculos, los tendones y las articulaciones de un lado del cuerpo.

Sensibilidad termoalgésica contralateral: sensacion que através del tacto

se capta la temperatura y el dolor del lado contrario al que se refiere.

Vasculopatia: toda enfermedad que afecta los vasos sanguineos.
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