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RESUMEN

Enfermedad esteno-oclusiva de la porción terminal de las 

arterias carótidas internas y de sus ramas principales (arteria 

carótida media y arteria carótida anterior), progresiva, 

prevalente en el este Asiático (Japón, Corea), muy rara en 

nuestro país como en el resto del mundo, de causa 

desconocida. Se manifiesta mas frecuentemente como un 

accidente cerebrovascular isquémico transitorio o 

permanente en los niños menores de 10 años y como 

accidente cerebrovascular hemorrágico en el adulto. El 

diagnóstico se realiza con la Angiografía Digital Cerebral y el 

tratamiento consiste en la revascularización cerebral, que 

mejora el cuadro neurológico y la calidad de vida.`Se 

presenta el caso de una niña de 3 años de edad con 

convulsiones, afasia de expresión, lúcida y hemiparesia 

izquierda, que luego de una franca mejoría vuelve a presentar 

una semana después, otra  crisis más severa con compromiso 

de conciencia y hemiplejía derecha, cuyo estudio 

neurorradiológico reveló la imagen típica de volutas de humo 

de cigarrillo en la base del cerebro, característico de la 

enfermedad de moya-moya e intervenida quirúrgicamente 

con la revascularización cerebral por medio de la técnica: 

EncefaloDuroArterioSinangiosis (EDAS), con buen 

resultado.

Palabras Claves: Enfermedad de moya- moya, accidente 
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ABSTRACT

Moyamoya is a progressive steno-occlusive disease of the 

internal carotid arteries and its major branches (middle 

cerebral artery, and anterior cerebral artery) whose cause is 

unknown, and which is reported primarily in east Asia (Japan 

and Korea) but rare in Paraguay and the rest of the world. In 

children under age 10, it presents most commonly as a 

transient or permanent ischemic attack and in adults as a 

hemorrhagic stroke. Diagnosis is done by digital subtraction 

cerebral angiography, and treatment consists of cerebral 

revascularization to improve the neurological profile and 

quality of life. We present the case of a 3-year old female child 

with seizures and motor aphasia who was lucid, with left 

hemiparesis, and who after complete recovery presented 

again a week later with a more severe attack, with impaired 

consciousness and right hemiplegia. Radiological study 

revealed a typical image of swirls of 'cigarette smoke' at the 

base of the brain that are characteristic of moyamoya disease, 

a n d  w h o  w a s  o p e r a t e d  o n  u s i n g  

encephaloduroarteriosynangiosis  (EDAS), with good results

.
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INTRODUCCIÓN

La Enfermedad de Moya-Moya es una patología 

neurológica de la infancia, de evolución crónica, de 

presentación infrecuente, caracterizada por la estenosis 

u oclusión bilateral, progresiva de la porción supraselar 

de la arteria carótida interna (ACI) y sus ramas 

principales, arteria carótida media (ACM) y arteria 

carótida anterior (ACA) y la formación de circulación 

colateral en la base del cerebro capaces de provocar 

signos y síntomas compatibles con accidentes cerebro 

vasculares de tipo isquémico transitorio o permanente. 

Descripta por primera vez hace  poco más de 50 años en 

dos niños japoneses y cuyo nombre se debe a la imagen 

digital observada en la base del cerebro ocasionado por 

dicha circulación colateral, que asemeja a las volutas 
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hemicuerpo izquierdo, sin fiebre, quedando luego con 

paresia faciobraquiocrural izquierda, afasia de 

expresión, con dificultad para la marcha y trastornos en 

la deglución, lúcida y comprende consignas verbales, 

PA: 100/60. Se practica TAC de cráneo sin contraste 

(25.05.07), que revela hipodensidad encefálica cortical 

temporal derecha y compresión  parcial del ventrículo 

ipsilateral, que sugiere área de isquemia cortical 

temporal derecha. Se la trata con difenilhidantoina 

(DFH) y dexametasona. 

Se le practican los siguientes estudios laboratoriales: 

hemograma, eritrosedimentación, PCR en varias 

oportunidades que fueron normales. Frotis de sangre 

periférica y orina normales. Serología para Herpes 

Virus I y II IgG e IgM y búsqueda de antígenos de virus 

respiratorios: (-) negativos. Urea: 27 mg%, Creatinina: 

0.4mg%, GOT: 48us/L, Fosfatasa Alcalina: 212us/L, 

Bilirrubina Total: 0.2mg%, Colesterol total: 194mg%, 

Triglicéridos: 63mg%, Acido Úrico: 2.6mg%, 

Glicemia: 154mg%, que se repite: 93mg%. Artritest 

(FR), ANA y AntiDNA (-) negativos. VDRL: (-). 

Anticoagulante Lúpico (AL): (+) 80 a 120% de 

actividad. 

El Ecocardiograma/Doppler: resultó normal. Se realiza 

Angiotomografía computarizada multislice de cráneo 

con contraste (26.05.07), que muestra imágenes 

sugerentes de alteración obstructiva en el territorio de 

la arteria Silviana derecha en su rama externa 

temporoparietal y estrechamiento de la ACI derecha y 

en menor grado en el lado izquierdo, con 

vascularización aumentada de las Tálamo-perforantes, 

que sugieren una probable estenosis progresiva de la 

misma. En el territorio posterior, ambas arterias 

Vertebrales, Basilar y Cerebrales posteriores exhiben 

densidad y trayecto habitual. Los datos son 

compatibles con Enfermedad de moya-moya y se 

plantea la realización de una Angiografía Digital (AD).

En espera de dicho estudio la paciente muestras signos 

de mejoría del déficit motor izquierdo y se reciben los 

estudios de procoagulabilidad: Proteína C: 103% de 

actividad (80 a 120%), Proteína S: 120% de actividad 

(80 a 120%), Antitrombina III: 120% de actividad (70 a 

120%), Factor V de Leyden: resistencia normal a la 

proteína C activada, Homocisteína: 5.6 umol/L ( 5 a 12 

umol/L) y un coagulograma:TP: 12” 100%, TTPA: 

26.20” (26.1-36.3”), Fibrinógeno: 200 mg% (200-400 

mg%), Tpo. Coag.: 6´min., Tpo. Sangría: 1´min., 

Plaquetas: 550.000, repetido: 356.000. 

Estando la niña en franca mejoría, bruscamente vuelve 

(31.05.07) a presentar un nuevo episodio de crisis 

convulsiva generalizada con carácter de status , 

parálisis faciobraquiocrural derecha y compromiso 

progresivo de la conciencia lo que motiva su ingreso a 

la unidad de cuidado intensivo por 12 hs., se le instala 

anticoagulación con heparina de bajo peso molecular 

(HBPM) y sigue con DFH. De regreso a sala, se le

suspende HBPM, sin convulsiones, recupera la 

conciencia, no así el compromiso motor; el 4.06.07 se 

le practica Angiografía cerebral de 4 troncos con 

Radiología Digital y Sustracción electrónica de 

imágenes (AD) (Figura 1), que muestra importante 

estrechamiento de las porciones terminales de ambas 

ACI, con derivación del flujo sanguíneo hacia las 

Arterias oftálmicas y recanalización hacia las arterias 

ramas, Silviana y Cerebral anterior; notándose el mayor 

flujo por el lado izquierdo que el derecho. Se observa 

buena perfusión en las Vertebrales, Basilar y 

Comunicante Posterior, visualizándose importante 

desarrollo de ramas colaterales, Tálamo Perforante o 

Tálamo Estriadas, en forma bilateral y múltiple, 

principalmente en el lado izquierdo, dando la imagen 

parecida a las volutas del humo de cigarrillo, 

característico de la Enfermedad de Moya-Moya, que 

confirma el diagnóstico de dicha enfermedad y se 

indica  e l  t ra tamiento neuroquirúrgico de 

revascularización; para tal efecto es derivada al Centro 

Materno Infantil (Hospital de Clínicas), de alta  

complejidad, donde se realiza dicho procedimiento 

(20.06.07), por medio de la técnica Encefalo Duro 

Arterio Sinangiosis, empleando a la arteria carótida 

externa rama temporal superficial, como arteria 

donante. La intervención trascurrió sin inconvenientes, 

la niña fue recuperando progresivamente sus funciones 

motoras, persistiendo una moderada afasia de 

expresión.

 

Figura 1: Angiografía digital cerebral que muestra la imagen en 
volutas de humo de cigarrillo característico de la enfermedad Moya-
Moya.

En el seguimiento por control ambulatorio 2 meses 

después, se constató diplejía espástica bilateral a 

predominio derecho y en la AD se advierte 

prolongación del tiempo vascular parenquimatoso que 

muestra mejor distribución córtico-subcortical a 

predominancia izquierda. Irrigación en territorio 

posterior no modificado, en relación a estudios 



Figura 2: Paciente caminando un año después de la cirugía.

DISCUSIÓN

La Enfermedad de Moya-Moya es una patología 

extremadamente rara en nuestro país. En la Cátedra de 

Pediatría de la FCM-UNA (Hospital de Clínicas), 

centro de referencia importante del país, no existe 

registro de ésta enfermedad. Sin embargo en una 
(12)publicación nacional , se presenta como una variable 

estadística diagnóstica,  10 pacientes de 2 a 15 años de 

edad, un caso de Síndrome de Moya-Moya like, que se 

presento como un ACV hemorrágico intraventricular y 

diagnosticado por Angiografía Digital, con imagen en 

pico de flauta, de causa desconocida, y no refieren la 

coexistencia de alguna enfermedad subyacente o 

asociada, por lo que consideramos que el presente caso 

es el primero diagnosticado en el país, que se ajusta a 

los criterios diagnósticos del Ministerio de Salud y 

Bienestar del Japón, descrita mas arriba. 

La bibliografía reporta ampliamente la rareza de la 

enfermedad fuera del este Asiático (Japón, Corea) 

donde la prevalencia es 10 veces mayor de 3.16 casos 
(4-7)por  100.000 habitantes/año . La edad y el sexo de 

nuestra paciente se corresponde con lo descrito en la 
(1-3,5-8,11)literatura .

La presentación clínica en el caso de esta paciente fue 

de presentación aguda,  con convulsiones 

generalizadas, déficit motor en un hemicuerpo, con 

mejoría posterior y luego otra crisis con focalización en 

el otro hemicuerpo, con compromiso del lenguaje y del 

sensorio, que representa  la forma mas frecuente, 

describiéndose además, hemiplejías a repetición, crisis 

convulsivas epileptiformes y otros síntomas 
(2,3,8,9,11)menores .

A su ingreso hospitalario y mientras se tomaban  las 

medidas de sostén y control de los síntomas, se realizó 

anteriores. La opinión neuroquirúrgica define que no es 

necesaria una cirugía del lado izquierdo, por el 

momento. Al año del post-operatorio, la paciente acude 

al control caminando (Figura 2), con minima afasia de 

expresión y una discreta espasticidad de manos. 
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Si bien es cierto que en la búsqueda de la causa del 

padecimiento de un paciente, es necesario orientar la 

misma en razón a la frecuencia de la patología regional, 

ello no debe implicar el desdeño de las rarezas, y por lo 

tanto siempre se impone profundizar la investigación y 

recurrir a los estudios que permitan develarlas, para 

ofrecer el tratamiento precoz y adecuado, como ocurrió 

en el caso  que se publica, que permitió la realización de 

la única opción terapéutica, la revascularización 

cerebral y con buen resultado, como beneficio 

inobjetable para en principio superar el riesgo vital y 

luego asegurar calidad de vida.
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