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424/767 - SINDROME DE MOYAMOYA: A PROPOSITO DE UN CASO
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Resumen

Descripcion del caso: Vardn de 35 anos con diagndstico de sindrome de Down y episodios de crisis
comiciales en la infancia, acude a consulta de atencion primaria ante una dificultad para la
expresion oral de inicio ictal, constatado por la madre. Segun refiere, el paciente ha simplificado su
forma de expresion sin otra sintomatologia asociada.

Exploracion y pruebas complementarias: Exploracion: anodina. Nomina con fluidez las laminas

de Boston. RMN: Extensa area de colpocefalia y gliosis cortico-subcortical en territorio de la arteria
cerebral anterior derecha en relacién con infarto antiguo. Angio-TAC: oclusién de la ACM izquierda
y estenosis de ACM derecha con abundantes colaterales, sugestivo de sindrome de Moyamoya.

Orientacion diagnéstica: Sindrome de Moyamoya.
Diagnostico diferencial: Ateroesclerosis, patologia autoinmune, tumores cerebrales.

Comentario final: El sindrome de Moyamoya es una afectacion cerebrovascular progresiva
caracterizada por la estenosis, por hiperplasia de la capa intima, de la porcién terminal de las
arterias carotidas internas bilaterales. Este hecho produce el desarrollo de vasos colaterales en la
base del craneo, llamados vasos moyamoya, visibles mediante arteriografia cerebral, método de
diagndstico por excelencia. Los factores genéticos juegan un papel primordial en su patogenicidad y
desarrollo, como lo es la trisomia 21. En efecto, la prevalencia del sindrome de Down, entre los
pacientes con sindrome de Moyamoya es de un 3,8%. En cuanto a la clinica, el deterioro mental y las
convulsiones suelen ser los primeros sintomas en los nifios, mientras que en los adultos, predominan
los infartos predominantemente en el 16bulo frontal. No existen evidencias de que ningun
tratamiento farmacoldgico es capaz de frenar la progresion de dicho sindrome. Por ello, la cirugia de
revascularizacién mediante bypass, es la terapia mas efectiva. La importancia de este caso reside en
que el sindrome de Moyamoya es una causa importante de alteraciones neuroldgicas graves, cuyo
diagndstico precoz es primordial para el existo del tratamiento quirargico.
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