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RESUMEN

Introduccién: el Moyamoya (MM) es una enfermedad crénica esteno-oclusiva de los vasos arteriales intracraneanos asociado
al desarrollo secundario de arteriolas dilatadas en la base del cerebro. La historia natural de la enfermedad predispone a
infartos y/o hemorragias cerebrales. El objetivo del presente trabajo es mostrar nuestra experiencia en el manejo quirargico del
MM del adulto.

Material y método: se realizé una revision retrospectiva de 11 pacientes adultos con diagnéstico de MM tratados entre

mayo 2014 y mayo 2020. Se analizaron las historias clinicas, estudios diagndsticos, protocolos y videos operatorios. En el
preoperatorio se utiliz6 la escala angiografica de Suzuki y para la valoracioén clinica pre y postoperatoria la escala de Rankin
modificada.

Resultados: se operaron 11 pacientes (8 femeninos), 9 son portadores de EMM y 2 con SMM secundario a NF1 y enfermedad
de Hashimoto. Se realizaron 16 procedimientos de revascularizacién en 11 pacientes (en 5 pacientes la revascularizaciéon
cerebral fue bilateral), 12 fueron combinados (bpTS mas EDMS) y en 4 sélo sinangiosis tipo EDAMS.

El aumento del flujo sanguineo cerebral se constaté en todos los casos mediante ADC luego de los 6 meses de la cirugia. La
permeabilidad del bpTS se comprobé en 10 de 12 bpTS (83.3 %) y la revascularizacion de la sinangiosis fue muy buena en
todos los pacientes. El 82 % de los pacientes mejoraron un punto o mas en la escala de Rankin y un paciente presenté un
infarto frontal en TAC postoperatoria sin repercusion clinica.

Conclusiones: la evolucion natural de la enfermedad conduce al deterioro neuroldgico por ACV isquémico y/o hemorragico. En
nuestra experiencia, la mejor opcion terapéutica en el adulto es la revascularizacién cerebral combinada porque disminuye la
incidencia de ACV con resultados favorables y escasa morbilidad.
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Abreviaturas: MM: moyamoya EMM: enfermedad de moyamoya SMM: sindrome de moyamoya RMN: resonancia magnética
nuclear ARM: angio resonancia magnética ADC: angiografia digital cerebral bpTS: bypass temporosilviano EDMS: encéfalo
duro mio sinangiosis EDAMS: encéfalo duro arterio mio sinangiosis EGPS: encéfalo galeo periostio sinangiosis ACV: accidente
cerebrovascular TAC: tomografia axial computada NF1: neurofibromatosis tipo 1

ABSTRACT

Introduction: Moyamoya is a chronic steno-occlusive disease of the intracranial vessels associated to the secondary development of
dilated arterioles at the base of the brain. The natural history of the disease predisposes to cerebral infarcts and/or hemorrhages. The
objective of this paper is to show our experience and surgical management of adult moyamoya.

Materials and Methods: retrospective review of 11 adult patients with moyamoya treated from May 2014 to May 2020 was
performed. Clinical charts, neuroimaging studies, operative records and surgical videos were analyzed. The Suzuki scale was used as
a preoperative score, and the modified Rankin scale was used for pre and postoperative clinical assessment.

Results: Eleven patients (8 females) were operated at our Institution: 9 are MMD and 2 MIMS secondary to NF1 and Hashimoto
disease. We performed 16 cerebral revascularizations in 11 patients (in 5 patients the

cerebral revascularization was bilateral), 12 were combined (STA-MCA bypass plus EDMS) and in only 4 EDAMS synangiosis was
done.

The increase in cerebral blood flow was verified in all cases by follow-up DSA at 6 months. The STA-MCA bypass permeability was
verified in 10 of 12 cases (83.3%) and the revascularization by synangiosis was demonstrated in all patients. Clinical follow-up showed
that 82 % of the patients improved one point or more on the modified Rankin scale and one patient presented a frontal infarction on
postoperative CT without clinical worsening.

Conclusions: The natural course of the disease leads to neurological deterioration due to ischemic and hemorrhagic stroke.
According to our experience, the best therapeutic option in adults is combined cerebral revascularization because it decreases the
incidence of stroke with good results and low morbidity.

Keywords: moyamoya, cerebral revascularization, STA-MCA bypass, synangiosis

Abbreviations: MM: moyamoya MMD: moyamoya disease MMS: moyamoya syndrome NMR: nuclear magnetic resonance
MRA: magnetic resonance angio DSA: digital subtraction angiography EDMS: Encephaloduromyosynangiosis EDAMS:
Encephaloduroarteriomyosynangiosis EGPS: Encephalogaleoperyostiosynangiosis STA-MCA bypass: superficial temporal artery-
middle cerebral artery bypass CT scan: computer tomography NF1: neurofibromatosis type 1

INTRODUCCION

El Moyamoya (MM) es una enfermedad crénica y de cau-

sa desconocida caracterizada por el hallazgo angiogrifico
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de estenosis u oclusién de la porcién terminal de la arte-
ria carétida interna en forma bilateral y asimétrica, aso-
ciado al anormal desarrollo secundario de vasos en la base
del cerebro. Estos vasos dilatados también llamados vasos
de MM son arteriolas hiper-desarrolladas que en la an-
giografia digital dan la imagen caracteristica de “boca-
nada de humo” o “moyamoya” en japonés, término acu-

fiado por Suzuki y Takaku en 1969'. Esta definicién de
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TABLA 1. LISTADO DE LOS 11 PACIENTES Y LAS 16 REVASCULARIZACIONES

Sexo

) Grado Compli-
Lado Tipo de de Su- Forma Clinica preop Tipo de cirugia cacio-
MM Y Glinica RESOREIR 9
zuki nes
Deterioro BTS + EDMS Infarto
lzg EMM 4 Isquémico o Izq + EGPS bi- fronto-
cognitivo
frontal polar
1z Sl 4 Isquémico hemiparesia LIR30
9 NF1 . P lzq
Der EMM 3 Isquémico Cefalea gl? (SRS
BTS + EDMS
Der EMM 4 Isquémico Hemiparesia Der + EGPS bi-
frontal
Der E'l\:A1M’ 4 Isquémico Hemiparesia EDAMS Der
SMM.’ . . . BTS + EDMS
Der Hashi- 3 Isquémico hemiparesia Der
moto
Cefalea BTS + EDMS
lzg EMM 4 Isquémico 2@y 17q 4 EGPS bi-
Acufenos
frontal
Izq EMM 4 Isquémico hemiparesia E;S T ERL)
SMM, - _ BTS+EDMS
Izq Hashi- 3 Isquémico hemiparesia Iz
moto a
EMM, - _ BTS+EDMS
Der Kore- 4 Isquémico hemiparesia Der
ana
lzg EMM 4 Isquémico disartria EDAMS Der
Parafasias y
lzg EMM 3 Isquémico paresiabra- EDAMS Izq
quial D
Der EMM 3 Isquémico disartria EDAMS Izg
Der EMM 3 lsquémico COfeay  BTS+EDMS
Acufenos Der
Der EMM 4 Isquémico Cefalea g;s GEREL
Der EMM 3 lsquémico 1eMPAe- 1o . EDMS Der
sia Izq

TABLA 2. ESCALA ANGIOGRAFICA DE SUZUKI

Grado
1

2

la enfermedad Moyamoya (EMM) fue establecida por el
“Comité de Investigacién de Enfermedades Oclusivas del
Circulo de Willis” del Ministerio de Salud Publica y Bien-

Descripcion

Estenosis de la arteria carétida interna intracraneana

Inicializacion de los vasos de MM

Sinan-
giosis

Sl

Sl

Sl

Sl

Sl

Sl

Sl

Sl

Sl

Sl
Sl
Sl

Sl
Sl

Sl

Sl

By pass Segui-
perme- miento
able (meses)
SI 74

NO 73

SI 72

Sl 68
1 57

Sl 55

NO 55

Sl 49

Sl 46

Sl 44
111/ 44
111/ 32
111/ 31

Sl 15

Sl 15

Sl 13

mRS
pre

mRS
post

Mayor desarrollo de los vasos de MM y desaparicion (generalmente proximal) de las arterias ce-

rebral anterior y media

Disminucién de los vasos de MM, desaparicidén de la arteria cerebral posterior y presencia de
anastomosis leptomeningeas (de caroétida externa a arterias cerebrales)
Mayor reduccion de los vasos de MM, ausencia de las arterias cerebrales y sus primeras ramas,
mayor desarrollo de las anastomosis provenientes de carétida externa

Ausencia de los vasos de MM y todo el flujo cerebral proviene de la arteria carétida externa

estar Social de Japén y es generalmente aceptada en todo
el mundo. También es sabido que la EMM se asocia o es
secundaria a otras enfermedades como anemia perniciosa,
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enfermedades autoinmunes, sindrome de Down, ateroes-
clerosis, traumatismo de crdneo, meningitis, neoplasias
endocraneanas, von Recklinghausen, irradiacién cranea-
na, etc. En estos casos se lo denomina sindrome de Mo-
yamoya (SMM) o enfermedad de quasi-moyamoya; tam-
bién existen casos de MM angiogrifico en pacientes oligo
o asintomdticos probablemente relacionado a estadios ini-
ciales de la enfermedad?.

La mayor informacién y experiencia acerca de la EMM
provienen del este asidtico; en especial, Japén, Corea y
China. En Japén la prevalencia es de 3.16 % y la tasa de in-
cidencia es de 0.35 cada 100.000 personas por afio, la re-
lacién mujer-hombre es de 1.8:1. El mayor pico de distri-
bucién en edad es de 10 a 14 afios, con un segundo pico
de presentacion (de menor intensidad) a partir de los 40
afios’.

El Ministerio de Salud Publica y Bienestar Social de Ja-
pon establecié en 1995 la presentacién clinica en 4 tipos:
isquémico, hemorrdgico, epiléptico y “otros”; la forma is-
quémica es mds frecuente en nifios, en cambio la forma
hemorrigica es mds frecuente en adultos. La progresién de
la enfermedad conlleva a un estado de isquemia cerebral
crénica que predispone a diferentes tipos de ACV isqué-
micos y deterioro cognitivo; la rotura de los vasos dilatados
de MM y/o sus microaneurismas asociados son los respon-
sables de las formas hemorragicas.

La revascularizacién cerebral directa es el tratamiento de
eleccion en adultos y comprende al bypass temporo-silvia-
no (bpI'S). Ademds de mejorar la isquemia cerebral créni-
ca reduce el riesgo de sangrado y resangrado en las formas
hemorrigicas de MM. Esto ultimo quedé demostrado en
el Japan Adult Moyamoya (JAM) Trial: ensayo multicén-
trico randomizado en el que compararon tratamiento con-
servador versus cirugia en pacientes con MM hemorrigi-
co*.

La revascularizacién cerebral indirecta se basa en el poder
de angiogénesis o sinangiosis que tienen algunos tejidos
como la galea-periostio, el musculo, la pared de las arterias
o la capa externa de la duramadre sobre la superficie pial
del cerebro. Asi tendremos los diferentes tipos de sinan-
giosis: encéfalo-miosinangiosis (EMS), encéfalo-galeo-
periostiosinangiosis (EGPS), encéfalo-arteriosinangiosis
(EAS), encéfalo-durosinangiosis (EDS) o sus combina-
ciones como encéfalo-duro-arterio-sinangiosis (EDAS),
encéfalo-duro-arterio-miosinangiosis (EDAMS), etc. La
revascularizacion indirecta estd indicada como tnico tra-
tamiento cuando los vasos donante y receptor son peque-
fios como ocurre en la poblacién pedidtrica. Por dltimo, el
tratamiento combinado comprende a ambos tipos de re-
vascularizacién, aumentando asi la posibilidad de mejorar
el flujo sanguineo cerebral aportado desde la arteria caré-
tida externa.

TABLA 3. ESCALA MODIFICADA DE RANKIN

0 Asintomatico
Sin discapacidad significativa a pesar de los
1 sintomas. Es capaz de llevar a cabo todas las
tareas y actividades habituales
Discapacidad leve. Es incapaz de llevar a cabo
2 todas las actividades habituales, pero es auto
valido
Discapacidad moderada. Requiere ayuda,
pero puede caminar por motus propio
Discapacidad moderadamente a severa. No
4 puede caminar sin ayuda, no puede atender
sus necesidades fisiolégicas sin ayuda
Discapacidad severa. Postrado en la cama, in-
5 continente. Requiere atencion de enfermeria

permanente
6 Muerte
MATERIALYMETODO

Se realizé una revisién retrospectiva de todas las historias
clinicas, estudios por imégenes y videos operatorios de los
pacientes portadores de enfermedad esteno-oclusiva cere-
bral compatible con Moyamoya intervenidos quirdrgica-
mente mediante revascularizacion cerebral en nuestra ins-
titucién durante el periodo comprendido entre mayo de
2014 y mayo de 2020. Se recolectaron y analizaron los da-
tos demograficos, antecedentes personales con factores de
riesgo vascular (diabetes, hipertensién arterial y dislipide-
mia), presentacién clinica, evolucién postoperatoria y se-
guimiento clinico diferido (Tabla 1).

La evaluacién radiolégica en todos los casos incluy6 reso-
nancia magnética (RM) con secuencias T'1, T2, SWI, Di-
fusién, Flair, Gre y con contraste. Angio resonancia mag-
nética (ARM) con especial foco en los tiempos arteriales y
la angiografia digital cerebral (ADC) analizando los vasos
intra y extracraneanos (desde la arteria carétida primitiva,
carétida interna y externa con especial interés en la arteria
temporal superficial como arteria donante para el bypass)
categorizando en grados a los pacientes segun la escala de
Suzuki (Tabla 2). Los grados 1,2 y 3 de Suzuki se basan en
el grado de estenosis carotidea, desarrollo de los vasos de
MM vy ausencia de aporte desde la carétida externa via las
arterias meningeas, etmoidales y del cuero cabelludo. Los
grados 4, 5, y 6 de Suzuki se basan en la reduccién y au-
sencia de las arterias endocraneanas principales y los vasos
de MM, asociado a la compensacién de flujo de carétida
externa a interna por el mayor desarrollo de anastomosis
leptomeningeas.

Se analizaron los protocolos operatorios con especial in-
terés en la técnica quirdrgica y el tipo de revascularizacién
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arterias cerebral anterior y media. Corresponde a un grado 3 de Suzuki

Fig. 2 Caso clinico #1. ADC postoperatoria en frente (izquierda) y perfil am-
pliado (derecha), bp TS derecho con un buen calibre en la arteria temporal
superficial (aTS) y muy buena perfusion cerebral

cerebral (directo, indirecto o combinado). La evolucién
funcional postoperatoria se comparé con la clinica preope-
ratoria mediante la escala de Rankin modificada (Tabla 3).
Los resultados de la escala de Rankin modificada de 0-1
fueron considerados como buena evolucién, resultados de
2-3 como regulares y los de 4-5 y 6 como malos. El segui-
miento promedio fue de 46 meses con un rango de 13 a 74
meses. Todos los pacientes fueron seguidos en forma se-
mestral con RMN y ARM. En todos los casos, se reali-
26 ADC a partir del 6° mes postoperatorio para controlar
la permeabilidad del bpI'S y el resultado de la sinangiosis.

RESULTADOS

Durante el periodo comprendido entre mayo de 2014 y
mayo de 2020, fueron realizadas 16 cirugias de revascu-
larizacién cerebral en 11 pacientes portadores de MM en
nuestra institucién (en 5 pacientes la revascularizacién fue
bilateral). La muestra incluyé 8 pacientes femeninos (83%)
y 3 pacientes masculinos (27%), 9 (82%) pacientes presen-
taban la EMM y solo 2 (18%) pacientes el SMM asocia-

Fig. 1 Caso clinico #1. ARM y ADC preoperatoria, obsérvese la estenosis progresiva de la arteria carétida supraclinoidea derecha con ausencia del origen de las

dos a Neurofibromatosis tipo 1y Tiroiditis de Hashimoto.
La edad media fue de 32 afios con un rango de 18 a 59 al
momento de la cirugfa (Tabla 1). Todos los pacientes pre-
sentaron la forma clinica de tipo “Isquémico” y el diagnéds-
tico radiolégico de MM fue realizado con RMN, ARM
y ADC en todos los casos. De acuerdo con la escala an-
giografica de Suzuki hubo un predominio de grados 3 y 4.
En 6 pacientes (54%) se realizé revascularizacion cerebral
de un solo lado y en 5 pacientes (46%) fue bilateral, tota-
lizando 16 procedimientos de revascularizacién. De las 16
revascularizaciones, 12 (75%) fueron combinados (direc-
tos o bypass temporo-silviano e indirecto o sinangiosis), y
en 4 (25%) se realizé revascularizacién indirecta solamen-
te debido al poco desarrollo de la arteria temporal super-
ficial (aT'S). El bypass temporo-silviano (bpI'S) se realizé
entre la arteria temporal superficial con una rama silviana
de M3 o M4, el tiempo promedio de clipado transitorio de
la M3 o M4 durante la anastomosis fue de 40 a 50 minu-
tos; fue controlado con Doppler intraoperatorio cualitati-
vo (Mizuho Medical Innovation®) y potenciales evocados.
En todos los pacientes se realizé revascularizacién indi-
recta del tipo EDMS (inversién de la duramadre y aposi-
cién del musculo temporal). En los 4 casos en los que no se
pudo efectuar el bpI'S se agregé al EDMS una encéfalo-
arteriosinangiosis con la arteria temporal superficial que-
dando como EDAMS; adicionalmente en 3 pacientes (27
%) se realizé encéfalo-galeo-periostiosinangiosis bifrontal
(EGPS) para acrecentar el flujo en el territorio de las arte-
rias cerebrales anteriores.

El aumento del flujo sanguineo cerebral se verificé en to-
dos los casos mediante ADC luego de los 6 meses de la ci-
rugfa. La permeabilidad del bpI'S se comprobé en 10 de
12 bpI'S (83.3 %) y la revascularizacién de la sinangiosis
fue muy buena en todos los pacientes. En un solo caso se
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Fig. 3 Caso clinico # 2. RMN y ARM preoperatoria, se evidencia atrofia de hemisferio cerebral izquierdo con hiperintensidad periventricular y disminucién fran-
ca del calibre de las arterias cerebral anterior y media izquierda con desarrollo de los vasos de MM

C. Ext derecha C. Ext izquierda

Signo de la
otella de
champagn

Fig. 4 Caso clinico # 2. ADC preoperatoria con compromiso bilateral de las arterias carétidas supraclinoidea mayor a izquierda, vasos de MM y presencia de
anastomosis leptomeningeas. Nétese el signo de la botella de champagne en el origen de la arteria carétida interna cervical, presente en los MM avanzados.

Corresponde a un grado 4 de Suzuki

comprobé un infarto cerebral postoperatorio en la TAC de
control (ramo frontal anterior) sin repercusién clinica. En
solo 2 casos, no se observaron cambios en la escala modi-
ficada de Rankin, mientras que en el resto (81.8%) se ob-
servé la mejoria en un punto de la misma escala luego de la
revascularizacion.

CASOSILUSTRATIVOS

Caso clinico #1:

PR masculino de 20 afios sin antecedentes clinicos, estu-
diado por cefaleas de varios meses de evolucién. La RMN
no presenta lesiones y la ARM evidencia una disminucién

del flujo de la arteria cerebral media derecha. La ADC
muestra la estenosis progresiva de la arteria carétida inter-
na derecha supraclinoidea, ausencia de opacificaciéon del
origen de la arteria cerebral media y anterior, presencia de
vasos de MM con escasa circulacién colateral desde caré-
tida interna izquierda a través de la comunicante anterior;
corresponde a un grado 3 de Suzuki (Fig. 1). Se realizé
una revascularizacién cerebral combinada: un bpI'S mds
EDMS derecho, la evolucién postoperatoria fue sin com-
plicaciones y la ADC diferida muestra una buena perfu-
sién cerebral a través del bypass y la sinangiosis (Fig. 2).
El control clinico a 4 afios es favorable y las imdgenes de
RMN y RMA evidencian ausencia de nuevas lesiones is-
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Fig. 5 Caso clinico # 2. Postoperatorio. A la izquierda una TAC con pequefio infarto frontomesial. La imagen del centro es una ADC de frente que muestra el

bpTS con muy buena perfusion cerebral. La imagen de la derecha es la ADC de perfil que muestra una buena perfusion cerebral a partir de la EGPS bifrontal

quémicas y adecuada revascularizacién.

Caso clinico #2:

LD femenino de 51 afios con antecedente de tabaquismo
e hipertensién arterial, estudiada por deterioro cognitivo
de varios meses de evolucién. La RMN y ARM eviden-
cia atrofia de hemisferio cerebral izquierdo con hiperin-
tensidad periventricular y disminucién franca del calibre
de las arterias cerebral anterior y media izquierda con de-
sarrollo de los vasos de MM (Fig. 3). La ADC muestra el
stop de la arteria carétida interna izquierda distal y ausen-
cia del origen de las cerebrales anterior y media, buen de-
sarrollo de los vasos de MM y aporte de vasos meningeos
y etmoidales correspondiente a un grado 4 de Suzuki (Fig.
4). Se realizé una revascularizacién cerebral combinada:

A

- . g

Fig. 6 Caso clinico #3. Preoperatorio. A la izquierda, la RMN evidencia pequefias imagenes isquémicas en ambos centros semiovales mayor a derecha, la ADC
muestran la estenosis severa de ambas arterias carétidas internas supraclinoidea y ausencia del origen de ambas arterias silvianas, vasos de MM presentes
correspondiente a un grado 3 de Suzuki

e AR

un bpI'S izquierdo mds EDMS y, para aumentar la per-
fusién en territorio de ambas arterias cerebrales anteriores,
un EGPS bifrontal. En la TAC postoperatoria se eviden-
cié un infarto fronto-polar mesial sin repercusion clini-
ca. La ADC postoperatoria diferida evidencia una buena
revascularizacion en los territorios de las arterias cerebral
anterior y media a partir del bpI'S y la doble sinangiosis
(Fig. 5).

Caso clinico #3 (cirugia bilateral):

GM femenino de 27 afios, con antecedente de hipotiroi-
dismo secundario a Enfermedad de Hashimoto; consulté
por cuadro de parestesias y paresia leve braquial izquier-
da de mds de 6 meses de evolucién. La RMN evidencia
pequefias imdgenes isquémicas en ambos centros semio-
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Fig. 8 Caso clinico #3. Postoperatorio. ADC lado izquierdo con muy buena perfusion cerebral desde el bpTS

vales a predominio derecho; la ARM y ADC muestran la
estenosis severa de ambas arterias carétidas internas y au-
sencia del origen de ambas arterias silvianas con vasos de
MM presentes; corresponde a un grado 3 de Suzuki (Fig.
6). Se realizé primero un bpI'S derecho mds EDMS y, a
los 10 meses, otro bpI'S mas EDMS izquierdo con bue-
na evolucién en ambas revascularizaciones. La ADC ale-
jada muestra franca mejoria de la perfusién cerebral bilate-
ral mds marcado a la izquierda (Fig. 7y 8).

DISCUSION

La angiopatia del MM es un proceso gradual, bilateral y
asimétrico, caracterizado por una estenosis supraclinoidea

ARTICULO ORIGINAL

r I =

(las flechas rojas muestran el curso de la aTS) y la EMDS

(las flechas rojas muestran el curso de la aTS) y la EMDS

progresiva que evoluciona a oclusion de la arteria cardtida
interna distal y segmentos proximales de las arterias cere-
bral anterior y media; en los estadios finales compromete
ademds a la arteria cerebral posterior. En respuesta a la is-
quemia crénica que esta situacién genera se desarrollan las
arteriolas en la base de craneo llamados vasos de MM que
le dan el nombre a la enfermedad. Cldsicamente se habla
de EMM cuando es idiopatico, SMM cuando se asocia o
es secundario a otras patologias como anemia perniciosa,
enfermedades autoinmunes, sindrome de Down, ateroes-
clerosis, traumatismo de crdneo, meningitis, neoplasias
endocraneanas, von Recklinghausen, irradiacién cranea-
na, etc. Actualmente, se agregan otras formas de la enfer-
medad como la EMM asintomitica, MM familiar, MM
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unilateral, y la angiopatia MM?°. La generalizacién de es-
tudios no invasivos como la RMN y ARM permiten hacer
el diagnéstico precoz de EMM asintomatica, formas uni-
laterales y el MM familiar 6; este ltimo presenta una in-
cidencia del 10% en Japén 7.

En el MM asintomitico, el 30% de los pacientes presen-
tan infartos cerebrales silentes o alteraciones angiograficas
y se estima una probabilidad de un 3.2% anual de desa-
rrollar déficit neurolégico®. En el MM sintomitico la tasa
anual de ACV isquémico recurrente asciende a 10-13%,
con una incidencia estimada de ACV isquémico a 5 afios
de 40 a 65%, y 82% en las formas bilaterales’**. El MM
tiene un riesgo anual de sangrado del 2 al 7% y una tasa de
resangrado de 30 a 60%. La tasa de mortalidad es global-
mente alta: ronda el 18% para la primera hemorragia y as-
ciende a 30-80 % en las sucesivas hemorragias™ >

El anilisis del 4rbol genealégico de pacientes con MM
familiar revela un patrén autosémico dominante. Median-
te andlisis genético en diferentes grupos con MM familiar
se han identificado por lo menos 5 regiones cromosémicas
responsables de la enfermedad de MM. La regién prima-
ria se localiza en el cromosoma 17q25.3 y el gen suscepti-
ble y relacionado al MM es el llamado RNF213. Este gen
se lo encontré mutado en el 95% de los MM familiares en
Japén, y en el 73% de los MM no familiares >*%>2, Un
ndmero creciente de publicaciones en la literatura avala la
posibilidad de que el MM es causado principalmente por
la sinergia de factores genéticos y ambientales; es decir, se
hereda una susceptibilidad genética primaria y un evento
agregado alo largo de la vida (una infeccién o inflamacién,
enfermedad autoinmune, un tumor, traumatismo de cri-
neo, radioterapia, etc.) puede desencadenar la patologia .

Las observaciones en anatomia patolégica indican que la
causa de muerte mis frecuente en el MM son las hemorra-
gias cerebrales, en especial en los ganglios de la base, tdla-
mo y tronco sumado al volcado ventricular secundario 2.
En cuanto a los infartos cerebrales, son mis frecuentes los
de pequeiio tamafio a nivel de los ganglios de la base, ti-
lamo, cdpsula interna y centros semiovales ?>%. La histo-
patologia de los vasos mayores del circulo de Willis mues-
tra un engrosamiento fibrocelular a nivel de la intima con
la presencia de abundantes células musculares lisas, on-
dulaciones de la limina eldstica interna y disminucién del
espesor de la media??%. Los vasos de MM son las ar-
terias perforantes dilatadas originadas en el circulo de Wi-
llis: lenticuloestriadas y tdlamoperforantes. A la micros-
copia pueden tener 2 patrones: vasos dilatados de paredes
finas (mds frecuente en pacientes jovenes) y vasos esteno-
sados con paredes gruesas . En el MM no es infrecuen-
te la presencia de aneurismas cerebrales localizados en las
arterias mayores del circulo de Willis (aneurismas verda-
deros), y también en los vasos de MM (microaneurismas o

pseudoaneurismas). Estos aneurismas son los responsables
de la hemorragia subaracnoidea e intraparenquimatosa **
31, En nuestra serie no se observaron aneurismas asocia-
dos. En el MM puede existir una red de vasos leptome-
ningeos con un sentido de circulacién de externa a inter-
na. Son la dilatacién de vasos preexistentes y no vasos de
neoformacién y se lo denomina también como MM de la
béveda craneana 3**. Por dltimo, el MM puede afectar a
las arterias en el cuello y las sistémicas, entre otras las ar-
terias carotidas, pulmonar, coronaria y renal3*%. A la este-
nosis de la arteria carétida interna cervical en su origen se
la aprecia con el signo angiogrifico de la botella de cham-
pagne (ver Fig. 4).

La sintomatologia es variada, a veces repetitiva y progre-
siva, y abarca episodios de cefalea, déficit motor, sensitivo,
del habla, epilepsia, trastornos de la conciencia debido a
accidente isquémico transitorio (AIT), infartos cerebrales,
hemorragia subaracnoidea e intraparenquimatosa. El Mi-
nisterio de Salud Publica y Bienestar Social de Jap6n esta-
blecié en 1995 la presentacién clinica en 4 tipos: isquémi-
co (63.4%), hemorrigico (21.6%), epiléptico (7.6%) y otros
(7.5%). La forma isquémica es mds frecuente en nifios y
estd descripta que en los nifios pequefios y en situacién de
hiperventilacién (llorar, soplar, infeccién de la via respi-
ratoria) puede desencadenar un ACV isquémico debido a
que la hiperventilacién produce descenso de la PaCO2 y
ésta disminuye el fluyjo sanguineo cerebral. La forma he-
morrédgica es mds frecuente en adultos con predominio en
mujeres, se menciona a la hipertensién arterial y la edad
avanzada como coadyuvantes en la hemorragia. En la for-
ma “otros” podemos agrupar a la cefalea, deterioro cog-
nitivo y los trastornos de la conciencia 36, 37. En nuestra
serie la totalidad de los pacientes presentaron la forma “Is-
quémica’, clinicamente 3 consultaron por cefalea, 1 se es-
tudi6 por deterioro cognitivo y 7 por déficit motor.

Todos nuestros pacientes fueron estudiados con RMN,
ARM y ADC de 6 vasos (los 4 vasos endocraneanos mds
las 2 arterias carétidas externas). La TAC es el estudio ini-
cial en cualquier evento neurolégico pudiendo observar
hemorragias o, en algunos casos, infartos evolutivos. La
mayor sensibilidad y especificidad para el MM la brindan
la RMN y ARM de 1.5 Tesla o superior. Permite sospe-
char MM en casos de imdgenes isquémicas uni o bilatera-
les, imdgenes de vacio de flujo en los ganglios de la base, el
signo de la hiedra en FLAIR y T1 con contraste realzan-
do los vasos leptomeningeos en los surcos corticales (MM
avanzado). La ARM pricticamente confirma el diagnds-
tico de MM demostrando la estenosis u oclusién general-
mente bilateral de la porcién terminal de la arteria caréti-
da interna y las porciones iniciales de las arterias cerebral
anterior y media mds la visualizacién de los vasos de MM.
En 1997, el Comité de Investigacién para la oclusién es-
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Fig. 9 Localizacion y demarcacion de Iz{ aTS mediante Doppler (i

pontinea del circulo de Willis del Ministerio de Salud Pu-
blica y Bienestar Social del Jap6n establecié que para el
diagnéstico de MM son necesarias la RMN y ARM ma-
yor de 1 Tesla, siempre y cuando se observe compromi-
so bilateral tipo estenosis u oclusién de la porcién termi-
nal de la arteria carétida interna y las porciones iniciales de
las arterias cerebral anterior y media, asociado al desarro-
1lo anormal de la red de vasos en la base de crineo; en estos
casos la ADC no es estrictamente necesaria para confir-
mar el diagnéstico *. Creemos imprescindible la ADC por
varios motivos: permite ver la perfusién cerebral en for-
ma dindmica (dreas de hipoflujo, la compensacién del flujo
proveniente del circuito posterior), la magnitud de los va-
sos de MM, la existencia de aneurismas asociados y, ade-
mas, cuantificar la presencia de vasos dilatados meningeos
y etmoidales que son verdaderas anastomosis naturales ex-
tra-intracraneanas y ayudan a perfundir al cerebro. Asi
mismo, permite valorar a la arteria temporal superficial
como potencial arteria donante para el bypass TS. Algu-
nos autores miden el didmetro de la arteria donante, si es
menor de 0.6-0.8 mm no la consideran apta para el bypass
y optan por la revascularizacion indirecta®.

El MM es una enfermedad crénica y evolutiva con fre-
cuente progresién de la forma unilateral a bilateral, como
asi también el ascenso en la escala de Suzuki. La histo-
ria natural del MM esta delineada en los grados de Suzu-
ki: estenosis y oclusién de la porcién terminal de la caréti-
da interna, seguido de la estenosis y oclusion de la porcién
proximal de las arterias cerebral anterior y media, desarro-
llo de los vasos de MM, estenosis y oclusién de la arteria
cerebral posterior, dilatacién de los vasos leptomeningeos
(vasos meningeos, etmoidales y del scalp) que reemplaza-
rdn a todo el flujo sanguineo cerebral. El estado de hipo-

2). A la derecha marcacion de la piel a unos 2 mm por detrés de laaTS

P

perfusién crénica induce primero a los vasos de MM (hi-
perdilatacién de la red de arteriolas lenticuloestriadas y
tilamogeniculadas) mds el desarrollo de anastomosis pia-
les cortico-corticales entre las arterias cerebrales anterior,
media y posterior; y luego induce el desarrollo de las co-
nexiones leptomeningeas transdurales que persisten du-
rante toda la enfermedad y van a ser el unico soporte del
flujo sanguineo cerebral. A este proceso hemodinidmico
(producto de la enfermedad) de suplencia vascular interna
por el sistema de la arteria cardtida externa se lo denomina
conversién de carétida interna a externa > %,

El objetivo principal del tratamiento es acrecentar el flu-
jo sanguineo cerebral en los territorios deficitarios desde el
sistema de la carétida externa mediante un bypass y/o si-
nangiosis para lograr disminuir el riesgo de ACV. Ade-
mis, estd demostrado que baja 3 veces el riesgo de he-
morragia luego de la revascularizacién al disminuir la
sobrecarga hemodindmica en los vasos dilatados de MM
en los ganglios basales 11847, ] a revascularizacién ce-
rebral estd indicada en los casos de MM sintomitico, pero
la tendencia actual es hacerla también en el MM asinto-
mitico debido al riesgo de infarto cerebral; en el caso de
los nifios la conducta es generalmente mds agresiva ya que
la enfermedad es mds progresiva que en adultos . La re-
vascularizacién cerebral puede ser rdpida o inmediata me-
diante la realizacién de un bypass (lo més frecuente es el
bypass temporosilviano y menos frecuente es el de la ar-
teria occipital como donante) o puede ser lenta (meses a
aflos) mediante la revascularizacién indirecta o encefalosi-
nangiosis basado en el poder de angiogenesis entre la pia-
aracnoides cerebral y los diferentes tejidos como la galea-
periostio, musculo, duramadre y las paredes de las arterias;
la revascularizacién indirecta no disminuye inicialmente el
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Fig. 10 En la foto de la izquierda se observa a la aTS clipada a punto de ser seccionada sobre la arteria receptora. La foto del centro muestra el inicio del

i $c

bypass TS con los puntos directrices opuestos. La foto de la derecha muestra el bypass terminado, permeable y sin filtraciones

riesgo de ACV si no hasta luego de varios meses **#"#. La
ultima evidencia cientifica sobre el rol del bypass TS en el
MM esta dada por el metaandlisis de Yawei Yan y col. de
2019 quienes concluyen que el bypass TS es superior al
tratamiento conservador en prevenir ACV recurrente en el
MM del adulto, especialmente la forma hemorragica; ade-
mis el bypass estd asociado a mejores resultados de revas-
cularizacién comparado con la sinangiosis. En nuestra se-
rie se realizaron 16 procedimientos de revascularizacion,
de los cuales 12 (75%) fueron combinados (bypass tem-
poro-silviano mds sinangiosis), y en 4 (25%) solo se rea-
liz6 revascularizacién indirecta debido al poco desarrollo
de la arteria temporal superficial. Creemos que la mejor
opcidn terapéutica en adultos es la revascularizacién cere-
bral combinada ya que se logra una sinergia en los resulta-
dos de las dos técnicas. En el momento de definir la tictica
quirurgica hay que tener en cuenta estos aspectos: 1) el ta-
marfio de la arteria donante, debe tener un didmetro mayor
o igual a 0.8 mm; 2) la probable competencia de flujo en-
tre las arterias de M3-4 con la aT'S en el punto del bypass,
ya que la estenosis leve-moderada de carétida interna dis-
tal o silviana puede tener un flujo intenso distal (M3-4),
competir con el flujo de la aT'S y terminar en la oclusién
del bypass *.

Nuestros pacientes reciben AAS de por vida y no se sus-
pende por la cirugia de revascularizacién. En los casos de
MM bilateral comenzamos la revascularizacién por el lado
mias afectado dejando para una segunda instancia diferi-
da la cirugfa del otro lado. La revascularizacién directa
es nuestra primera opcién y preferimos el bypass tempo-
ro-silviano, que complementamos con una EDMS en el
mismo abordaje. En caso de imposibilidad de realizar un
bypass TS usamos la arteria temporal superficial para un
EDAMS. Las cirugias son realizadas bajo anestesia gene-
ral y estricta estabilidad hemodindmica (induccién, ciru-
gia y postoperatorio) con normocapnia, normotermia o li-
gera hipotermia evitando la hipotensién arterial en todo
momento. Es fundamental el monitoreo neurofisiolégico.
Ademis, valoramos el flujo de la arteria donante y recepto-

ra con el Doppler vascular intraoperatorio.

Una vez puesto el paciente en posicion, se dibuja sobre
la piel el trayecto de la arteria temporal superficial con su
rama posterior guiado por palpado de pulso y Doppler, y
luego se marca la incisién a unos 2 milimetros por detrds
del trayecto de la arteria en una longitud de 10 centime-
tros a partir de 1 centimetro por arriba del arco cigom4-
tico (Fig. 9). Se diseca la arteria temporal en un trayec-
to de unos 9 cm, se incide el musculo temporal en “T” y
se realiza la craneotomia. Antes de abrir la duramadre se
identifican las arterias meningeas y se hace la apertura du-
ral respetando dichas arterias; los flaps meningeos se inva-
ginan de tal manera que la cara externa de la duramadre
(capa vascular) quede en contacto con el cerebro permi-
tiendo asi la encefalodurosinangiosis. A continuacién, se
observa la superficie cerebral en busca de la arteria recep-
tora de mayor calibre (ramo M3 o 4), también se la exami-
na con el Doppler y se la diseca liberdndola de las adheren-
cias y pequefias perforantes que van a la superficie cerebral.
Se vuelve a la aT'S disecada previamente, se colocan 2 clips
transitorios a nivel proximal y distal, se secciona a nivel
distal y se lava el interior de la arteria con suero heparini-
zado. Se la presenta sobre la arteria receptora teniendo en
cuenta que la aT'S debe quedar algo redundante para evi-
tar tensién en la sutura, se libera la adventicia del extremo
distal y se secciona en forma de boca de pescado, de modo
que la luz coincida con la arteriotomia del vaso receptor y
se pinta el borde arterial con azul de metileno. Luego se
colocan 2 miniclips temporarios (los de menor fuerza de
cierre) en la arteria receptora, se realiza una arteriotomia
lineal (la longitud de la arteriotomia debe ser de mds del
doble que su didmetro), se lava el interior con suero hepa-
rinizado, y se pinta el borde de la arteriotomia con azul de
metileno. Por ultimo, se procede a hacer una anastomosis
termino-lateral usando nylon 10 ceros con aguja redonda
de tercio de circulo, la sutura puede ser con puntos separa-
dos o continuos; en promedio, el tiempo de clipado tran-
sitorio oscila entre 40 y 50 minutos. Una vez liberado el
clipado, se revisa la hemostasia de la sutura, se observa el
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TABLA 4. COMPARACION DE RESULTADOS EN CASOS DE MM DEL ADULTO CON PRESENTACION "ISQUEMICA"

_ , : ) .. Infartos Seguimiento
Autor, afio y referencia N° pacientes Tipo de cirugia : ;
postoperatorios  promedio en meses

Lee, et al (2012) 70 39 Combinada 3 56

Cho, et al (2014) 53 77 Combinada 3 63

Thines, et al (2015) 71 12 Combinada 4 22

Kim, et al (2016) 72 301 Combinada 18 4

Mormandi, et al (2020) 11 Combinada 1 46

latido del vaso donante y receptor como asi también la per-
meabilidad con el Doppler (Fig. 10). Otra forma de valo-
rar la permeabilidad de la anastomosis es con el microsco-
pio utilizando el verde de Indocianina, pero atin no estd
autorizado el uso en Argentina. El cierre dural se hace con
la capa profunda del musculo temporal. Se lo sutura a todo
el borde dural, de manera que el musculo en contacto con
la superficie del cerebro resulte en una encefalomiosinan-
giosis. La plaqueta, en general, se recorta un poco a nivel
inferior para no comprimir a la al'S y al musculo tempo-
ral; por ultimo, la capa superficial del musculo temporal
queda por arriba de la plaqueta.

La otra sinangiosis que hemos realizado es la EGPS bi-
frontal y estd indicada en los pacientes con déficit de per-
fusién en las arterias cerebrales anteriores. En estos casos,
se realiza una craneotomia rectangular precoronal bifron-
tal alta, una apertura de duramadre con pediculo al seno
longitudinal superior, se bajan los flaps durales por la cara
mesial del frontal (queda la cara externa de la duramadre
en contacto con la cara mesial del frontal), y finalmente se
sutura el periostio a la duramadre y se repone la plaqueta
logrando una doble sinangiosis.

Las complicaciones perioperatorias globales reportadas
en la literatura del bpI'S tanto isquémicas como hemo-
rragicas van del 2.6 a 23.9%. La tasa de eventos isquémi-
cos reportada fue de 1.3 a 13% para los postoperatorios de
bpI'S o revascularizacién combinada, mientras que para
los casos de revascularizacién indirecta la incidencia fue
de 4.1 a 7.1%. Por otro lado, la incidencia de complicacio-
nes hemorrégicas reportadas fue del 0.6 al 4.6 % en los ca-
sos de bpI'S o combinado, mientras que en los casos de re-
vascularizacién indirecta fue de hasta 7% *°152%53,54,55,56,57,
58, En nuestra casuistica hubo un solo caso de infarto ce-
rebral asintomdtico secundario a tratamiento combinado y
sin relacién directa al by pass temporosilviano (Tabla 4).
En los casos de bpI'S estd mencionado el sindrome de hi-
perperfusién cerebral en un 20 a 50% de los casos. Es mas
frecuente al tercer dia de postoperatorio y se cree es por al-
teracién en la autoregulacién cerebral; puede manifestar-
se por cefalea, déficit neuroldgico e incluso generar un he-
matoma intraparenquimatoso ** ¢!, No hemos observado
sindrome de reperfusion cerebral en nuestra serie. Recien-
temente se publicé la Escala de Berlin que, segin los auto-

res, mejora la estadificacién de la severidad clinica y puede
predecir las complicaciones perioperatorias en el MM del
adulto. Se basa en los hallazgos de ADC, RMN y SPECT
que dan un puntaje de 1 a 6. Finalmente, se elabora una
escala de 3 grados: I, I y I1I con las predicciones 2.

El tratamiento endovascular mediante el uso de stents
para las estenosis carotideas o silviana en el MM ha te-
nido resultados desalentadores debido a la alta tasa de re-
estenosis y solo estd indicado el tratamiento endovascular
para algunos aneurismas asociados ¢*¢*. En nuestra insti-
tucién no consideramos al tratamiento endovascular como
una opcién terapéutica.

El pronéstico general del MM en los pacientes adultos
no es malo: la tasa de mortalidad en el ACV isquémico
es de 2.4% y de 16.4% en la presentacién hemorrigica; en
general, se reporta que entre un 75 y 80% tiene un curso
benigno con escasa discapacidad y pleno desarrollo de sus
actividades habituales. Las formas de presentacién inicial
con afectacién de la arteria cerebral posterior tienen peor
prondstico al igual que las formas hemorragicas con trata-
miento conservador. Por dltimo, se encuentra en desarro-
llo el ensayo AMORE (Asymptomatic Moyamoya Regis-
try), un estudio multicéntrico observacional sobre el MM
asintomdtico que seguramente ayudard a comprender me-
jor la historia natural y otros aspectos del MM como el

pronéstico 65, 66,67, 68,69

CONCLUSIONES

EI MM es una rara enfermedad crénica esteno-oclusiva de
las arterias intracraneanas, desarrollo secundario de vasos
en la base de crineo y apertura de las anastomosis entre los
vasos de la arteria carétida externa e interna. El reconoci-
miento y diagnéstico precoz del MM es fundamental para
la prevencién de eventos futuros isquémicos y hemorragi-
cos. El andlisis de nuestra serie nos muestra que la revas-
cularizacién cerebral combinada es una opcién terapéuti-
ca efectiva para el MM del adulto, con disminucién de la
probabilidad de nuevos ACV, buenos resultados postope-

ratorios y escasa morbilidad.

LIMITACIONES

REPORTE DE CASO: QUISTE NEUROENTERICO INTRADURAL/EXTRAMEDULAR EN PACIENTE JOVEN
Ernesto Carvallo Istiriz, Elizabeth Natalia Martinez Nufiez, Daniel Ernesto Carvallo Ruiz

203



REV ARGENT NEUROC. VOL. 35, N° 3: 193-206 | 2021

ARTICULO ORIGINAL

Nuestra serie fue evaluada en forma retrospectiva con to-

das las imperfecciones inherentes a dicha metodologia. El

MM es una enfermedad de baja prevalencia en Occidente

y el nimero de pacientes de la serie no fue suficiente como

para realizar cilculos estadisticos con resultados significa-

tivos.
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nicas de revascularizacion y se realiza una revisién de los principales aspectos tedricos que dictan las guias de manejo

de la enfermedad. Este trabajo es importante puesto que se agrega a los escasos reportes acerca de esta enfermedad en
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poblacién latinoamericana. Llama la atencién de que a pesar de ser una poblacién adulta, la totalidad de los casos ha-
yan correspondido a la forma isquémica que es mas frecuente en la poblacién infantil. El estindar de oro en el diag-
nostico como se menciona es la ADC; sin embargo, laIRM y ARM se han convertido en buenos substitutos diagnds-
ticos cuando se realiza en equipos de alta resolucién. La ADC postoperatoria es imperativa para evaluar el resultado
de anastomosis temporosilvianas en términos de permeabilidad de la anastomosis y el grado de revascularizacién obte-
nido. Existe cierto grado de controversia acerca de la necesidad de revascularizacién en pacientes asintomdticos o con
presentacién isquémica con sintomas leves, ya que de forma inicial muchos de éstos se mantienen asintomdticos con
tratamiento conservador. En casos de eventos isquémicos repetidos o eventos hemorrdgicos se ha demostrado la utili-
dad de la revascularizacién para prevenir nuevos episodios de sangrado. Por otra parte, los aneurismas asociados a mo-
yamoya (que se comportan en su fisiopatologia como aneurismas de hiperflujo) son poco frecuentes, ain en centros de
referencia’. En nuestra experiencia, la forma mds frecuente de presentacién en adultos fue la hemorrigica y los resul-
tados de tratamiento (revascularizacion vs tratamiento médico) favorecieron a los pacientes tratados quirtrgicamente
durante el seguimiento?.

DR. Edgar Nathal
Jefe de Neurocirugia, Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia “Manuel Velasco Sudrez”

Ciudad de México. Profesor de Neurocirugia Vascular - UNAM
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COMENTARIO

En el presente trabajo se presenta un estudio retrospectivo en el tratamiento de revascularizacién cerebral en pacientes
con moya moya analizando una serie de 11 casos. El trabajo nos refresca la actualidad en el diagnéstico y tratamien-
to de esta patologia que, si bien es poco frecuente en nuestro medio, constituye una de las causas de ACV en poblacién
pedidtrica y adultos jovenes. La enfermedad de moya moya es a su vez uno de los paradigmas del by pass para aumen-
to de flujo arterial cerebral, mostrando en la casuistica del presente trabajo, al igual que en la bibliografia que lo respal-
da, la utilidad de la misma.
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