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ABSTRACT

Objective: to describe a new case of moyamoya disease.

Description: a 3 years-old female patient with Down syndrome presented an acute left
faciobrachiocrural hemiparesis. CT scan and MRI showed cerebral ischemic areas.
Cerebral angiography showed an obstruction at the intracranial right carotid artery
bifurcation with collateral circulation through multiple basal arterial anastomosis
compatible with moyamoya disease.

Intervention: we performed an encephalo-myo-arterio-synangiosis using the combined
technique of Matsushima. Postoperative outcome was uneventful. Paresis inproved
completely. Postoperative angiography performed 12 months after showed a good
revascularization.

Conclusion: in this case of moyamoya disease the Matsushina technique performed
had a low morbidity and a good outcome.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Moya Moya es una vasculo-
patia caracterizada por la oclusion progresiva de
las ramas de la carétida interna, con desarrollo de
ramas colaterales desde la carétida externay de la
base de craneo. Fue inicialmente descripta en
Japén en 1957 por Takeuchi y Shimizu y fue
nombrada como Moya Moya en 1969 por Suzuki
y Takakul-?. Tiene alta prevalencia en la pobla-
cion asiatica siendo la causa mas frecuente de
infarto cerebral en nifios en Jap6én, afectando con
mayor frecuencia al sexo femenino.

La presentacion clinica consiste en la aparicion
de accidentes isquémicos transitorios e infartos
que se manifiestan por cefaleas, convulsiones y
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foco neurologico, pueden producirse cuadros he-
morragicos, siendo éstos mas frecuentes en la
poblacion adulta. Su etiologia es poco clara, y con
mayor frecuencia se afectan ambas carotidas.

No se han hallado cambios inflamatorios ni
arterioscleréticos en la pared de los vasos y el
hecho de su mayor incidencia en pacientes con
afecciones cardiacas, urologicas, asi como sindro-
me de Down, o hemoglobinopatias indica que su
origen estaria relacionado con alteraciones gene-
ticas que determinarian una falla en la formacion
de las arterias intracraneales®, de hecho se ha
relacionado a la enfermedad de Moya-Moya con
alteraciones de los cromosomas 3, 6y 17.

El diagnostico se basa en la clinica, las ima-
genes por resonancia magnética (IRM) con angio-
rresonancia y la angiografia cerebral.

La conducta una vez diagnosticada la enferme-
dad es primariamente quirargica ya que no existe
un tratamiento médico capaz de estabilizar o
revertir esta enfermedad. Se han descripto dife-
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rentes técnicas quirurgicas, todas orientadas a la
revascularizacion cerebral. mediante anastomo-
sis directas e indirectas.

DESCRIPCION DEL CASO

Se trata de una paciente de 3 anos de edad
portadora de sindrome de Down que ingresé al
Hospital Naval Dr. Pedro Malio por presentar
cuadro brusco de paresia faciobraquiocrural iz-
quierda. Al ingreso se realizo una tomografia axial
computada (TAC) e IRM de cerebro donde se
identifican areas isquémicas. Dados los antece-
dentes de la paciente se sospeché enfermedad de
Moya-Moya decidiéndose realizar una angiografia
cerebral de 4 vasos, que confirmo la sospecha
clinica (Fig. 1), observandose, anivel de la carétida

Fig. 1. Angiografia: reduccion de la carotida interna
derecha.

interna derecha intracraneana, una severa dismi-
nucion del calibre a nivel supraclinoideo con stop
a nivel de la bifurcacién. Se observé también
dilatacion de las arterias perforantes que recana-
lizaban el segmento distal de la silviana y cerebral
anterior. La arteria meningea media presentaba
anastomosis con ramas piales temporales poste-
riores. A nivel del territorio carotideo izquierdo se
evidenciaba reduccion del calibre de! segmento.
Al de la cerebral anterior (Fig. 2). Estos hallazgos
fueron compatibles con enfermedad de Moya Moya.

Se decidio el tratamiento quirargico precoz de!
territorio mas afectado (derecho), planeandose =
anastomosis indirecta, mediante la técnica com-
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Fig. 2. Angiografia: reduccion del segmento Al izquierdc.

binada de encefaloduroarieriosinangiosis (EDAS}
mas encefalomiosinangiosis (EMS) denominada
encéfalo-mioarteriosinangiosis (EMAS). Para la
realizacion de esta técnica se identificé por Do-
ppler ia arteria temporal superficiai, evitando asi
su seccion durante el abordaje y se planifico una
craniotomia amplia del area afectada. La arteria
fue disecada dejando un reborde galeal que permi-
tio la sutura de ésta al plano dural. Se traspuso la
misma a traves del plano muscular, se realizo la
apertura durai y aracnoidal, se descendio la arte-
ria temporal y el muasculo homoénimo sobre las
aracnoides fijandolos al plano dural Finalmente
se recoloco la plaqueta 6sea. En reiacion a los
cuidados perioperatorios se enfatiz6 ei cuidado de
la analgesia, evitando asi la hiperventilacion aso-
ciada a! llanto que puede generar cuadros de
vasoconstriccion e isquemia. La evolucion fue
favorable con recuperacion total de la paresia, los
controies angiograficos a los 12 meses del proce-
dimiento mostraron muy buena revasculariza-
cion (Fig. 3).

DISCUSION

La enfermedad de Moya Moya es muy poco
frecuente en occidente por lo que la mayor expe-
riencia en su tratamiento proviene de los paises
asiaticos, donde se presenta una aita incidencia
de esta enfermedad.

Se han propuesto diferentes opciones terapéu-
ticas que pueden ser divididas basicamente en
dos tipos de procedimientos anastomoticos, los
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Fig. 3.Angiografia: revascularizaciéon postoperatoria.

directos y los indirectos. La anastomosis directa
entre la arteria temporal y la cerebral media
provee revascularizacion inmediata pero resulta
técnicamente compleja en un paciente pediatrico
y tiene morbilidad elevada. Dentro de los procedi-
mientos indirectos existen varias técnicas siendo
éstas mas simples y con muy baja morbilidad.
La envefaloduroarteriosinangiosis (EDAS) con-
siste en el descenso de la arteria temporal superfi-
cial sobre la aracnoides. la encefalomiosinangiosis
(EMS) es la aposicion del musculo temporal sobre
la superficie cortical para inducir la formacion de
circulacion colateral; existen otras técnicas indi-
rectas descriptas como la realizacion de multiples
orificios de trépano provocando en ese caso desa-
rrollo de vasos desde la galea. La EMAS, técnica
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descripta por Matsushima4 resulta de la combina-
cion de dos técnicas indirectas. Es simple, con baja
morbimortalidad asociada y muy buenos resulta-
dos reportados.

De acuerdo a los trabajos comparativos entre
técnicas de anastomosis directas e indirectas
como EDAS y EMSy la combinacion de ellas como
EMAS, ésta ultima resulta mas segura, mas sim-
ple técnicamente y con mayor cobertura del area
afectada. lo que provee mayores posibilidades de
revascularizacion®.

CONCLUSION

En este caso la combinacion de técnicas indi-
rectas de revascularizacion fue un método simple,
con baja morbilidad y con muy buenos resultados
fotograficos.
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