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SUMMARY

Moya-Moya disease is a rare occlusive entity, pro-
gressive with time and of scarce prevalence or global
distribution. It is due to stenosis of the intracraneal
portion of the internal carotid artery, with establish-
ment of compensatory secondary intracraneal anasta-
moses at different levels (Ileptomeningeal, basal gan-
glion, and transdurals). There is a higher incidence
during the first five years of life (juvenile form) or in
the third decade (adult form). Its course is cerebral
hypoperfusion, which in clinical terms translates into
recurrent intracraneal haemorrhages and transient is-
chaemic attacks. With reference to our speciality, an
elevated risk of complications during pregnancy has
been described, with caesarean section being recom-
mended before term.

CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de una paciente, cuarti-
gesta de 34 afios, con diagnéstico previo de enferme-
dad de Moya-Moya (EMM) en Bergen (Noruega), la
cual se encuentra actualmente asintomadtica y en si-
tuacion estable. Como antecedentes ginecoobstétricos
presenta tres cesareas anteriores, en los afos 1992,
1993 y 1999 con gestaciones controladas en Noruega.
Su primer control gestacional se realiza en un hospital
comarcal en la semana 18, cursando sin incidencias.
En la semana 20 de gestacién inicié un pico tensional
que requiri6 tratamiento farmacoldgico con alfametil-
dopa. Sin embargo, esta medicacién fue abandonada
tras 2 semanas de tratamiento por mala tolerancia.

En controles tensionales domiciliarios posteriores
no se observaron cifras de presidn arterial elevadas,

Aceptado para su publicacién el 10 de diciembre de 2001.

aconsejandose unicamente medidas generales y un
control tensional estricto. En la realizacién de una
ecografia de control en la semana 24, se evidenci6 al
realizar una eco-Doppler un notch o muesca teledias-
tolica al medir el flujo en ambas arterias uterinas, lo
cual estd intimamente relacionado con un aumento de
riesgo de complicaciones obstétricas, como los esta-
dos hipertensivos del embarazo, el crecimiento in-
trauterino retardado, etc. En cuanto a las cifras tensio-
nales y los pardmetros analiticos realizados en el
segundo trimestre, no se objetivaron datos patoldgi-
cos. Posteriormente, en la semana 29 de amenorrea la
paciente acude a urgencias del hospital comarcal,
donde se objetivan cifras tensionales de 190/110
mmHg, sin presentar otros sintomas o signos hiper-
tensivos. En dicho centro se le realiza una ecografia
valordndose un feto vivo en situacion transversa con
biometria acorde, placenta en cara posterior tipo I de
la clasificacién de Granumn y liquido amnidtico me-
dido segun la técnica de los cuadrantes o de Phelan
normal. Se aconsej6 el ingreso de la paciente, que
ésta rechazd, inicidndose tratamiento médico hipoten-
sor con labetalol por via oral 200 mg/8 h y diazepam
por via oral. La paciente acude nuevamente en la se-
mana 30 a dicho centro sanitario, con cifras tensiona-
les elevadas que no se consiguen controlar con trata-
miento médico oral: labetalol (200 mg/6 h), diazepam
(5 mg/12 h) y 4cido acetilsalicilico (100 mg/12 h),
por lo que se decide su traslado al hospital regional de
referencia ante las posibles complicaciones tanto obs-
tétricas (prematuridad, preeclampsia grave, etc.)
como neurolégicas (accidentes tromboembodlicos o
hemorrégicos). Al ingreso en nuestro centro se man-
tienen inicialmente las cifras tensionales controladas
con tratamiento médico oral, siguiendo la misma pau-
ta terapéutica a la iniciada durante su traslado. En la
realizacién de una ecografia durante su ingreso se ob-
jetiva un CIR tipo II leve con resto de pardmetros
ecograficos normales. Durante su posterior estancia
hospitalaria, mantiene cifras de presion arterial limi-
tes, con picos de elevacién tensional, por lo que se
decide aumentar las dosis de labetalol a 300 mg/8 h,
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sin presentar en ningin momento clinica neuroldgica
ni alteraciones analiticas tanto en sangre como en ori-
na. Se decide finalizar la gestacién en la semana 37
mediante cesdrea electiva con sustitucion el dia pre-
vio de 4cido acetilsalicilico por heparina 40 mg/12 h
s.c., por recomendacién del servicio de neurologia.
Siguiendo el criterio de nuestro servicio de anestesia,
se realiza la cirugia bajo anestesia regional, intradu-
ral, sin presentar ningtn tipo de complicacidn poste-
rior. Se obtiene un varén de 2.650 g de peso con test
de Apgar de 9/10.

El puerperio inmediato cursa con un episodio de
atonia uterina que cede con oxitdcicos, masaje uterino
y peso en hipogastrio, sin incidencias posteriores.

DISCUSION

La EMM es una rara enfermedad neurolégica de
origen desconocido, aunque en algunos pacientes se
ha atribuido a un trastorno autosémico recesivo. Tam-
bién se han implicado en su etiologia anticonceptivos
orales en un pequefio nimero de mujeres, aunque esta
hipétesis no ha sido comprobada cientificamente.
Descrita en 1957 por Takeuchi y Shimizu', fue consi-
derada inicialmente confinada a Japén, habiéndose
descrito numerosos casos en el resto del mundo desde
entonces. La incidencia de la EMM es relativamente
alta en Japon con una prevalencia de 3,16 por
100.000 habitantes. Es mas frecuente en las mujeres
que en los varones, con una relacién 1,8:1!1,

Existen una serie de criterios angiograficos que nos
permiten hacer el diagndstico de la EMM'2:

1. Estenosis primaria que afecta a la bifurcacién de
la arteria cardtida interna.

2. Arterias colaterales basales dilatadas, principal-
mente sistema lenticuloestriado y talamoperforante.

3. Anomalias bilaterales.

Sin embargo, esta secuencia patogénica puede ser
desencadenada por muchas enfermedades, como neu-
rofibromatosis, esclerosis tuberosa, displasia fibro-
muscular, vasculitis, anemia de células falciformes,
vasculopatias genéticas o, en casos de enfermedad
unilateral en el contexto de meningitis tuberculosa,
irradiacion, arteriosclerosis, etc., hablamos de sindro-
me de Moya-Moya. Por tanto, es obligatorio hacer un
diagnostico de exclusion para poder definir EMM en
los casos idiopdticos'?. El término EMM probable-
mente define los casos unilaterales sin causa
conocida'*'4,

Patogénicamente, la EMM se debe a un espesa-
miento fibroso de la intima de la carétida interna en
su porcién terminal y las principales ramas, con el

consiguiente hipoaflujo regional cerebral que origina
zonas de encefalomalacia con reaccién inflamatoria y
edema. Este hipoaflujo se exacerba en las situaciones
que crean hipocapnia (situaciones de hiperventilacién
como el llanto, el parto, etc.), dando lugar a ataques
isquémicos transitorios repetidos e incluso infartos
cerebrales.

Como ya se ha comentado, se crean canales com-
pensatorios vasculares en diferentes localizaciones:

1. En la mas frecuente, la zona de ganglios basa-
les, se crea una fina red teleangiectdsica desde las ar-
terias lenticuloestriadas y talamoperforantes hacia la
arteria cerebral media y cerebral anterior, con aspecto
de nube de humo o «vasos Moya-Moya» (traduccién
del japonés).

2. Anastomosis leptomeningeas terminoterminales
entre la arteria cerebral media y la cerebral posterior.

3. Anastomosis transdurales entre las arterias extra-
craneales e intracraneales terminales del sistema de la
arteria cardtida interna.

Estos hallazgos pueden ser uni o bilaterales'>.

Las manifestaciones clinicas varian en funcién de
la edad en que aparezca, presentindose en forma
de ataques isquémicos transitorios en nifios con tras-
tornos del movimiento (movimientos coreiformes en
un 7% de los casos'®) e incluso retraso mental. En pa-
cientes jovenes, la EMM se suele manifestar con ce-
falea, dificultad del habla (20%), episodios de pare-
sias que afectan a las extremidades inferiores e
incluso a las superiores (75%), hemorragia, convul-
siones (25%), anemia, etc. Se han descrito movimien-
tos de tipo coreico en una gestante en su cuarta sema-
na de embarazo® e incluso lesiones extracerebrales,
como el infarto renal bilateral®. En los adultos se pre-
senta habitualmente con hemorragias intracraneales,
que suelen ser intraparenquimatosas o intraventricula-
res primarias'®!”. Cuando la presentacion clinica es
con hemorragia subaracnoidea, debe sospecharse la
presencia de un aneurisma independiente de la propia
EMM!. Se han descrito también malformaciones ar-
teriovenosas asociadas a esta enfermedad'.

Puede también iniciarse como episodios sincopa-
les, alteraciones visuales (de forma aislada o en com-
binacién con otras alteraciones), como hemianopsia,
diplopia y disminucién de la agudeza visual, e incluso
ceguera stibita’ e incapacidad para reconocer objetos.
En el embarazo, especialmente en su segunda fase y
puerperio, hay un mayor riesgo de padecer episodios
hemorrégicos intracraneales®® e isquémicos’.

Los métodos diagndsticos mads ttiles para observar
las lesiones vasculares cerebrales son la angiografia y
la resonancia magnética®'. Algunos autores han de-
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mostrado una mala correlacién entre los estudios an-
giogréficos y los hallazgos en la tomografia computa-
rizada®. El procedimiento diagndstico de eleccion es
la angiograffa en los cuatro troncos o, en su lugar, una
angiorresonancia, puesto que esta combinacién ofrece
un 94% de precision entre sensibilidad y especifici-
dad?® con menos efectos secundarios, al no ser un mé-
todo invasivo*. Permite valorar la creacién de redes
anastomoticas compensatorias, rete-mirabile, como la
conocida Moya-Moya de la Boveda (desde la arteria
temporal superficial y la arteria oftalmica hacia ramas
terminales de la arteria cardtida interna)®, con impor-
tancia en la evolucién de la enfermedad. El SPECT
cerebral con “Tc-HMPAO, junto con la medicién del
flujo sanguineo cerebral son asimismo muy fttiles
para el diagndstico y tratamiento de pacientes con
EMM26,27.

Con respecto al tratamiento, se puede instaurar una
terapia conservadora con vasodilatadores, como flu-
naricina en dosis de 10 mg/dia (en estudios con
SPECT se ha demostrado una reperfusién en areas
con retraso de flujo?®) combinada con antiagregantes
como dcido acetilsalicilico en dosis de 100 mg/dia,
por el probable aumento de agregacion plaquetaria, al
existir un proceso de oclusién vascular progresivo®.
Otros medicamentos empleados son, asimismo, fibri-
noliticos y anticonvulsivantes!!. Sin embargo, la ten-
dencia actual es la correccion quirdrgica por medio de
bypass desde la arteria cerebral media a la arteria
temporal superficial, unido a encefalomiosinangosis,
con una importante mejora en la calidad de vida y
evitando la progresién de la enfermedad. Centrdndo-
nos en nuestra especialidad, la mayoria de los autores
creen que las indicaciones de cirugia en hemorragias
intracraneales durante el embarazo deben ser las mis-
mas que fuera de éste®.

Respecto a la finalizacién del embarazo, parece ser
preferible la realizaciéon de una cesdrea electiva ya
que el estrés del parto puede provocar hemorragias
intracraneales o episodios isquémicos®-*2, optdndose
preferentemente, segin la mayoria de los autores, por
una anestesia regional®***3*, aunque en otros estudios
se refiere el uso de la anestesia general con éxito®.

CONCLUSION

La enfermedad de Moya-Moya es una rara enfer-
medad, mds prevalente en Japén que en Occidente,
que se caracteriza por la estenosis de arterias cerebra-
les con creacién de circulacidn colateral. Su clinica
va desde episodios hemorrdgicos a trastornos isqué-
micos. El embarazo, especialmente su segunda fase,
supone una sobrecarga vascular que puede precipitar

la aparicién de clinica en esta enfermedad. Estas pa-
cientes deben ser muy vigiladas durante la gestacion,
con toma de antiagregantes de forma profildctica, y la
finalizacién del embarazo debe ser mediante cesarea,
ya que el trabajo de parto aumenta el riesgo de acci-
dentes vasculares.

RESUMEN

La enfermedad de Moya-Moya es una rara entidad
oclusiva cerebrovascular de escasa prevalencia y dis-
tribucién mundial, progresiva en el tiempo. Se debe a
una estenosis de la porcion intracraneal de la arteria
cardtida interna, con establecimiento secundario de
anastomosis intracraneales compensatorios en distin-
tas localizaciones (leptomeninges, ganglios basales y
transdurales)'. Presenta una mayor incidencia en los
primeros 5 afos de vida (forma juvenil) o en la terce-
ra década (forma adulta)’. Cursa, por tanto, con hipo-
perfusion cerebral, que se traduce clinicamente en
episodios de hemorragias intracraneales recurrentes y
ataques isquémicos transitorios. En lo que se refiere a
nuestra especialidad, se ha descrito un riesgo elevado
de complicaciones durante el embarazo, recomendan-
dose la finalizacién del mismo mediante cesarea.
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