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RESUMEN  

Introducción y objetivo: la enfermedad de Moyamoya se presenta en < 1% de la 

población a nivel mundial, siendo más prevalente en países asiáticos en comparación 

con Latinoamérica, en donde han reportado pocos casos. No obstante, en nuestro medio 

hasta el momento no se han descrito casos relacionados con esta enfermedad. El 

diagnóstico se centra en la clínica, además de imágenes angiográficas de estenosis del 

polígono de Willis, y una alternativa terapéutica eficaz es el tratamiento endovascular.  

El objetivo del reporte de caso es determinar la enfermedad de Moyamoya debido a su 

baja prevalencia. 

Caso clínico: paciente masculino de 36 años con antecedente de discapacidad física e 

intelectual del 50%. Acude por cefalea intensa acompañada de síncope, secundario a 

accidente cerebrovascular hemorrágico en tratamiento clínico. Luego de exámenes 

complementarios se llega al diagnóstico de enfermedad de Moyamoya. El paciente 

permanece hospitalizado por 28 días, se estabiliza clínica y hemodinámicamente, se 

encuentra en espera de tratamiento quirúrgico.  

Conclusiones: la enfermedad de Moyamoya es considerado un trastorno poco común a 

nivel mundial y en nuestro medio, su diagnóstico se realiza con la clínica y 

angiotomografía, el tratamiento endovascular puede ser una alternativa eficaz, además 

presenta complicaciones, así como: deterioro cognitivo afectando (memoria, atención, 

función ejecutiva), discapacidad física, afasia, presentando un impacto en la calidad de 

vida del paciente. 

Palabras clave: diagnóstico clínico, endovascular, enfermedad de Moyamoya. 
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ABSTRACT  

Introduction and objective: Moyamoya Disease occurs in < 1% of the population 

worldwide, being more prevalent in Asian countries compared to Latin America, where 

few cases have been reported. However, no cases related to this disease have been 

described in our country so far. The diagnosis relies on clinical observations, along with 

angiographic stricture scans of the Circle of Willis. An endovascular treatment presents 

an effective therapeutic option. 

The objective of this case report is to determine Moyamoya Disease due to its low 

prevalence. 

Clinical case: It is observed a thirty six-year-old male patient with a history of physical 

and intellectual disability of 50%. He attended presenting a severe headache 

accompanied by syncope, secondary to hemorrhagic stroke under clinical treatment. 

After complementary examinations, a diagnosis of Moyamoya Disease was made. The 

patient remained hospitalized for 28 days, and was clinically and hemodynamically 

stabilized, and was awaiting surgical treatment. 

Conclusion: Moyamoya Disease is considered an uncommon disorder worldwide and, 

in our midst, its diagnosis is made with clinical and angiotomography. An endovascular 

treatment can be an effective alternative. Additionally, he also presents complications, 

such as: cognitive impairment affecting memory, attention, executive function, physical 

disability, and aphasia, having an impact on the patient's quality of life. 

Keywords: clinical diagnosis, endovascular, Moyamoya Disease. 
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INTRODUCCIÓN  

La enfermedad de Moyamoya es un trastorno cerebrovascular, caracterizado por una red 

vascular frágil con lesiones estenóticas u oclusivas, dando como resultado un accidente 

cerebrovascular isquémico, el cual acontece por la presencia de un coágulo que bloquea 

el vaso sanguíneo o un accidente cerebrovascular de tipo hemorrágico que sucede por la 

ruptura ocasionada en un vaso sanguíneo (1,2).  En pacientes adultos se presenta la 

mitad de los casos con una hemorragia intracraneal, debido a la fragilidad de las 

arterias, lo cual provoca que se dilaten al máximo ocasionando una ruptura (3,4). 

 Esta enfermedad está presente en < 1% de la población a nivel mundial. Su prevalencia 

es con mayor frecuencia en la población asiática, en Japón y Corea del Sur es 

aproximadamente de 10,5 y 16,1 por cada 100,000 personas respectivamente, sin dejar 

exento a otros grupos étnicos, además, existiendo un predominio en el sexo femenino 

referente al masculino (5,6).  

Los accidentes cerebrovasculares hemorrágicos ocurren en el 10% aproximadamente de 

los sujetos pediátricos que hayan tenido un inicio isquémico (7). Además, de varios 

trastornos consecuentes de patología, asociados con; afasia, disartria, cefalea, 

convulsiones, déficits visuales, síncopes, cambios en la personalidad, es decir, causa 

daños de manera grave y permanentes a nivel del cerebro. Entre el principal factor de 

riesgo tenemos la predisposición genética (8,9).  

Estudios realizados en la actualidad han reportado que el tratamiento endovascular para 

la enfermedad de Moyamoya, se considera como una opción segura para la exclusión 

del aneurisma (10,11).   

Considerando la rara afección de la enfermedad de Moyamoya en Latinoamérica y su 

ausencia en Ecuador, se pretende determinar la enfermedad de Moyamoya debido a su 

baja prevalencia, por lo cual se decide presentar el siguiente caso clínico.   
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REPORTE DEL CASO  

Información del paciente  

Paciente masculino de 36 años con antecedente de discapacidad física e intelectual del 

50%, debido a presentar ambliopía y conducta adaptativa, acude por cefalea intensa 

acompañada de síncope, presenta antecedentes patológicos personales: ambliopía, 

cirugía de ojo izquierdo por la presencia de Pterigium. Entre los antecedentes 

patológicos familiares, menciona que la madre es hipertensa. 

Hallazgos clínicos  

El paciente presenta talla baja 1.45 cm, dismorfia facial ojos grandes, nariz con base 

ancha y terminación en punta, macrocefalia de 67 cm, hipogonadismo, además, presenta 

déficit visual - ambliopía, refiere que no ha recibido atención médica con anterioridad 

por la clínica mencionada. 

 Línea de tiempo 

 

Figura  1.Línea de tiempo de la enfermedad de Moyamoya. Fuente: Elaboración propia. 
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Evaluación diagnóstica  

Se realiza una TAC de cráneo de corte transversal, en la cual reporta una hemorragia 

intraventricular bilateral. 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura 2. Tomografía computada simple de cráneo. Sangrado intraventricular. Fuente: imagen de la historia clínica 

del paciente. 

La angiotomografía, reporta una lesión aneurismática a nivel de la arteria cerebral 

media derecha. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura 3. Angiotomografía cráneo. Aneurisma de arteria cerebral media derecha.  Fuente: imagen de la historia 

clínica del paciente. 

Se mantiene con maniobras farmacológicas antiedema, luego de 6 días se realiza una 

TAC de control, en donde se observa mejoría en comparación a la primera TAC. Sin 
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embargo, al séptimo día el paciente presenta de forma súbita alteración de conciencia, 

por lo que es trasladado a unidades de cuidados intensivos, presentando picos febriles 

39.5 axilar, linfopenia, neutrofilia y PCR elevados. 

Parámetros Resultados Unidades Valor referencial 

Linfocitos 18.40 % 28.00 – 44.00 

Neutrófilos 69.60 % 50.00 – 67.00 

PCR cuantitativa ultrasensible 9.1 mg/L 0.0 – 6.0 

Tabla 1. Exámenes de laboratorio. Fuente: historia clínica del paciente. 

Se le administra O2 y antibioticoterapia Piperacilina + Tazobactam 4000 mg + 500 mg 

(4.5 g intravenosa cada 8 horas), posterior el paciente se encuentra hemodinámicamente 

estable con requerimientos mínimos de O2.  

En interconsulta por neurología, se analizan los hallazgos clínicos (talla baja, dismorfia 

facial, hipogonadismo, déficit visual, macrocefalia), además, en la valoración de 

paraclínicos en la angiotomografía, se observa la presencia de estenosis post-ruptura de 

aneurisma en la parte terminal a nivel de la arteria carótida interna, por consecuencia se 

presenta una fragilidad en las arterias, las cuales se dilatan y provoca una ruptura dando 

como resultado un ECV hemorrágico. 

 

Figura 4. Angiotomografía cráneo.  Estenosis post-ruptura de aneurisma a nivel terminal de la arteria carótida interna.  

Fuente: imagen de la historia clínica del paciente. 
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Luego de 12 días el paciente presenta en los exámenes electrolíticos una hiponatremia 

moderada con diagnóstico secundario a síndrome diencefálico, la cual genera una 

secreción inadecuada en la producción de la hormona vasopresina (SIADH), razón por 

la cual el paciente hace una hiponatremia y se inicia tratamiento con cápsulas de sal 

para retener sodio (Na) y líquidos. 

Parámetros Resultados Unidades Valor 

referencial 

Sodio sérico 123.00 Mmol/L 135.00 – 148.00 

Tabla 2. Exámenes de laboratorio. Archivo del paciente. Elaboración Propia. 

Posteriormente, se presentan nuevos episodios de picos febriles y leucocitosis, donde se 

realiza hemocultivo e hisopado rectal y se aísla el germen Staphylococcus Epidermidis 

Multisensible resistente a meticilina. 

 Valoración 

Ampicilina R 

Clindamicina R 

Eritromicina R 

Gentamicina S 

Linezolid S 

Oxacilina R 

Rifampicina S 

Vancomicina S 

Daptomicina S 

Minociclina S 

Trimetoprim - Sulfametoxazol S 

Tabla 3. Cultivo de secreción nasal para Staphylococcus Epidermidis. Archivo del paciente. Elaboración propia 

Se mantiene con antibioticoterapia, al no existir mejoría y al persistir cuadros febriles 

nuevamente se le realiza un hisopado rectal en el cual se aísla Klebsiella Pneumoniae 



17 

 

 

 

productora de carbapenemasas sensible a Tigeciclina, por lo que se rota de antibiótico 

de más amplio espectro. 

 

 Valoración 

Amikacina R 

Ampicilina R 

Ampicilina + Sulbactam R 

Cefepima R 

Cefoxitin R 

Ceftazidima R 

Ceftriaxona R 

Ciprofloxacina R 

Gentamicina R 

Imipenem R 

Levofloxacina R 

Meropenem R 

Piperacilina + Tazobactam R 

Cefazolina R 

Tigeciclina I 

Ertapenem R 

Trimetoprim – Sulfametoxazol R 

 

Tabla 4. Cultivo de secreción Rectal para Klebsiella Pneumoniae. Archivo del paciente. Elaboración Propia 

El paciente permanece 32 días hospitalizado, encontrándose en condiciones clínicas y 

hemodinámicas estables con hemocultivos negativos y con niveles de sodio dentro de 

parámetros normales, por lo que es dado de alta. 
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Intervención terapéutica  

Medidas terapéuticas farmacológicas intrahospitalario: 

• Oxígeno por cánula nasal 1 Litro/minutos. 

• Cloruro de sodio 0.9% - funda por 1000 ml (40 ml intravenoso cada hora). 

• Nimodipino 1 mg vía intravenosa cada hora. 

• Paracetamol 10 mg/ml – frasco x 100 ml (1000 mg intravenosa cada 8 horas – 3 

veces al día). 

•  Ondansetrón 2 mg/ml – ampolla x 4 ml (8 mg intravenosa). 

• Empíricamente se comenzó con Piperacilina + Tazobactam 4000 mg + 500 mg 

(4.5 g intravenosa cada 8 horas), hasta obtener resultado del cultivo 

• Paciente presenta resistencia a la Piperacilina + Tazobactam y se le aplica 

linezolid 2 mg/ml (600 mg intravenosa cada 12 horas), la cual no ayudó en la 

sintomatología del paciente y se tomó una nueva iniciativa de farmacoterapia 

con Tigeciclina y colistina.  

• Fenitoína 100 mg vía oral cada 8 horas para prevenir crisis convulsivas en el 

paciente. 

• Cápsulas de sal 1 g vía oral cada 8 horas para tratar la hiponatremia. 

Seguimiento y resultados  

Alta intrahospitalaria: 

• Doxiciclina 100 mg - vía oral, una vez al día - durante 6 días. 

• Fosfomicina 500 mg - vía oral, 4 veces al día - durante 6 días. 

• Omeprazol 20 mg - vía oral, (1 vez al día - durante 30 días). 

• Cápsulas de sal 1g (2 tabletas vía oral, durante 2 semanas). 

• Hidroxicina (media tableta durante 7 días). 

• Fenitoína 100 mg vía oral, cada 8 horas. 

Paciente con alta intrahospitalaria acude a control en neurología, presenta mejoría 

clínica, además, refiere alergia a fenitoína, terminando el esquema con prednisona y en 

espera de tratamiento quirúrgico por enfermedad de Moyamoya. 
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DISCUSIÓN 

En relación con la enfermedad de Moyamoya, es importante determinar su prevalencia a 

nivel mundial. Para su diagnóstico, es necesario realizar una evaluación clínica y 

complementar con exámenes de imagen, el tratamiento se debe adecuar según las 

características de cada caso, en el siguiente caso clínico se tiene como objetivo: 

determinar la enfermedad de Moyamoya debido a su baja prevalencia. 

Paciente masculino de 36 años de edad, presenta antecedente de discapacidad física e 

intelectual del 50%, acude por cefalea intensa acompañada de síncope, secundario a 

accidente cerebrovascular hemorrágico, luego de la evaluación física: talla baja, 

dismorfia facial, déficit visual, ambliopía, macrocefalia e hipogonadismo; y de 

exámenes complementarios: una Angiotomografía, la cual reporta una lesión 

aneurismática a nivel de la arteria central media derecha, se le diagnóstica con 

enfermedad de Moyamoya. 

La incidencia relacionada con la enfermedad de Moyamoya es baja a nivel mundial, sin 

embargo, en países asiáticos: Japón y Corea del Sur, se reportan de 10,5 y 16,1 casos 

nuevos por cada 100.000 habitantes, además tiene mayor frecuencia en niños y en 

adultos con un rango menor de 50 años. Mencionan Kalashnikova et al (12) y Mertens 

et al (13) que existe un predominio para el sexo femenino, indican que el principal 

factor de riesgo es la predisposición genética, el gen de susceptibilidad más significativo 

es el RNF53, Cardoso, et al. (14) indica que existen causas subyacentes por ejemplo: 

anemia de células falciformes, hipertiroidismo, síndrome de Down, neurofibromatosis 

de tipo 1, que llevan a presentar síndrome de Moyamoya siendo similar a la enfermedad 

de Moyamoya pero con enfermedades subyacentes.  

La enfermedad de Moyamoya se origina debido a que, existe un engrosamiento en la 

íntima en las arterias que conforman el polígono de Willis según nos indican Segura et 

al (15) y Fang et al (16). Aumenta el factor de crecimiento transformante “β (TGF-β)”, 

provocando microtrombosis, estenosis arterial, además, presenta cambios en la 

angioarquitectura y hemodinámica cerebral. 

En las manifestaciones clínicas que describen Castro et al (17), mencionan que los 

signos presentes en la enfermedad son: convulsiones, parálisis facial, parálisis de brazo 

o piernas, retraso neurocognitivo, presencia de movimientos involuntarios, ataxia, 

cefalea, debilidad muscular, dificultad para aprender, talla baja, dismorfia facial, 
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hipogonadismo, déficit visual y macrocefalia. Con relación a las manifestaciones 

clínicas con el caso clínico expuesto, el paciente presenta: cefalea intensa acompañada 

de síncope, talla de 1.45 metros, dismorfia facial: ojos grandes, nariz con base ancha y 

terminación en punta, déficit visual, ambliopía, macrocefalia e hipogonadismo, 

concordando con la sintomatología de mayor frecuencia. 

Referente al diagnóstico, Zhang et al (18) y Kuroda et al (19), sugieren que se puede 

realizar mediante evaluaciones de neuroimagen. La angiotomografía es considerado 

como un criterio estándar, debido a que evalúa la gravedad de la estenosis arterial, sin 

embargo, presenta limitaciones, ya que no puede reflejar el estado de perfusión del 

parénquima cerebral.  

La resonancia magnética es útil para observar la atrofia de la materia gris y deterioro de 

la sustancia blanca, menciona Birkeland et al (20), que la angioresonancia por su alta 

resolución nos permite visualizar de mejor manera la pared de los vasos y nos permite 

observar si existe un engrosamiento de esta. De la misma manera, recomiendan 

neuroimagen avanzada siendo imágenes hemodinámicas cerebrales como son las 

tomografías computarizadas por emisión de positrones es más sensible para la detección 

de reservas de perfusión cerebral, nos menciona que el encefalograma se encarga de 

medir la actividad de la red cortical, siendo un método no invasivo. En el caso 

presentado, al paciente se le solicitó una angiotomografía donde se evidenció estenosis 

post-ruptura de aneurisma en la parte terminal a nivel de la arteria carótida interna, 

además, según la bibliografía revisada se recomendaría una angioresonancia, debido a 

su alta resolución, ya que permitiría visualizar de mejor manera la pared de los vasos y 

observar si existe un engrosamiento. 

En relación con el tratamiento farmacológico o quirúrgico, indican Jiménez et al (21) 

que se puede evitar próximos accidentes cerebrovasculares, también mejorar el flujo 

sanguíneo cerebral, sin embargo, estos tratamientos no revierten el proceso primario de 

la enfermedad, pero se puede prevenir próximos eventos cerebrovasculares y presentar 

una mejora del flujo sanguíneo cerebral.  

Por otro lado, Domínguez et al (22) indican que, en el transcurso de los episodios 

agudos, se tiene como objetivo del tratamiento, enfocar para una mejora de la función 

cerebrovascular, reducir la presión intracraneal, controlar las crisis convulsivas, regular 

la función cardiaca y la función respiratoria. En el caso presentado el paciente fue 

tratado farmacológicamente con Nimodipino, Paracetamol, Ondansetrón y Fenitoína 
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para prevenir posibles complicaciones, no obstante, con el desglose de algunos 

artículos, varios autores como Zhang et al (18) y Jimenes et al (21) concuerdan en el 

tratamiento farmacológico, siendo el principal antiplaquetarios (aspirina). De igual 

manera, mencionan que los inhibidores de la acetilcolinesterasa, en particular: el 

Donepezilo, la Rivastigmina, son inhibidores aprobados por sus beneficios a nivel 

cognitivos, en cambio, Salas et al (23) indican que para pacientes que sufren accidente 

cerebrovascular de tipo hemorrágico se recomiendan medidas farmacológicas antiedema 

(manitol), bloqueadores de los canales de calcio (nicardipina) y B-bloqueantes 

(labetalol), evitando los nitratos por su acción de vasodilatación cerebral y por la PIC 

elevada. 

La revascularización es recomendada en el tratamiento según Zhang et al (18), 

existiendo tres tipos: directa, indirecta y combinada. El tratamiento quirúrgico es 

considerado como el método más eficaz para la restauración del suministro de sangre, 

debido a que una restauración quirúrgica permite estabilizar la hemodinámica 

cerebrovascular para que se pueda prevenir la fragilidad de los vasos y así prevenir el 

sangrado.  

Según varios estudios recientes, mencionan: González NR et al (24), Guang et al (25) y 

Aylin et al (26), que el tratamiento principal para los aneurismas asociados a la 

enfermedad de Moyamoya es el tratamiento endovascular, por medio de la 

embolización endovascular siendo de manera segura y eficaz. Se considera preferible al 

tratamiento quirúrgico de una hemorragia subdural, mientras que Bradley et al (9) 

indica que el tratamiento endovascular conlleva ciertos riesgos, cuando se realiza 

adecuadamente, no presenta complicaciones graves. 

La importancia del tratamiento endovascular, se centra en evaluar los riesgos de 

complicaciones del procedimiento. Tras varias investigaciones Ryn (15) y Li et al (27), 

mencionan que el tratamiento endovascular con stent de la angioplastia endovascular, 

realizada para la oclusión arterial, en la cual mantiene la luz arterial para mantener la luz 

o el calibre endovascular, podría considerarse una opción viable, sin embargo, no se 

realiza con frecuencia, debido a las limitaciones presentadas en cada paciente y al riesgo 

de aumento del flujo sanguíneo asociado a la revascularización endovascular de lesiones 

focales o de segmentos cortos. 

Para la exclusión del aneurisma, Wiedmann (28) y  Yang et al (29), coinciden en que el 

tratamiento endovascular es la mejor opción, nos mencionan que es una opción segura 
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para la exclusión del aneurisma, refiriendo que la embolización endovascular es un 

tratamiento eficaz y factible para los aneurismas. En el caso presentado, se recomienda 

al paciente realizarse una cirugía endovascular, debido a que es una opción segura en el 

manejo de aneurismas intracraneales, además de otras lesiones vasculares cerebrales. 

No obstante, es imprescindible evaluar los riesgos y beneficios de cada procedimiento 

en relación a las características específicas que presenta el paciente. 

Por último, la rehabilitación neurológica tiene un papel importante en el deterioro 

cognitivo vascular y se considera que el entrenamiento activo neurocognitivo, como 

son: de rehabilitación motora y neuropsicológica específica, proporcionan ventajas en el 

cuidado de pacientes con enfermedad de Moyamoya (30,31), en el caso revisado el 

paciente no realizó rehabilitación neurológica. Sin embargo, es recomendable que el 

paciente reciba un enfoque integral abarcando los aspecto físicos y mentales, en los 

cuales mediante una evaluación realizada por un especialista se determine el daño 

cognitivo y a partir de ello empezar un plan de tratamiento personalizado, además, se 

debe tratar con terapia cognitiva para manejar los problemas emocionales y afrontar la 

enfermedad, es importante en relación al aspecto físico realizar fisioterapia, terapia 

ocupacional, debido a que debe recuperar las funciones físicas provocadas por el evento 

cerebrovascular, para que su calidad de vida mejore.  
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PERSPECTIVA DEL PACIENTE  

Desde la perspectiva del paciente nos redactó, que desconocía acerca de su enfermedad 

estaba consciente de su baja estatura, lo demás consideraba normal, luego de haber sido 

tratado por el accidente cerebrovascular hemorrágico y los demás síntomas presentados 

en la estadía hospitalaria, se enteró que su diagnóstico es enfermedad de Moyamoya, el 

paciente relata que no regresó por el tratamiento endovascular por temor a la cirugía.   
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CONCLUSIONES 

En el siguiente caso clínico se tiene como objetivo determinar la enfermedad de 

Moyamoya, dicha enfermedad es una alteración infrecuente de los vasos sanguíneos, en 

consecuencia, existe una disminución de suministro de sangre oxigenada al cerebro, 

llevando a presentar complicaciones, por ejemplo: accidentes cerebrovasculares, causa 

retrasos cognitivos, discapacidades.  

Debido a que la prevalencia de esta enfermedad es menor al 1% de la población 

mundial, con mayor frecuencia en países asiáticos como Japón y Corea del Sur. Se 

identifica y diagnóstica esta enfermedad rara en un paciente masculino de 36 años con 

antecedente de discapacidad física e intelectual del 50 %, con los siguientes hallazgos 

clínicos: talla baja 1.45 cm, dismorfia facial ojos grandes, nariz con base ancha y 

terminación en punta, además, presenta déficit visual - ambliopía, macrocefalia de 67 

cm e hipogonadismo. No obstante, en la clínica el paciente sufre de accidente 

cerebrovascular hemorrágico, luego de exámenes complementarios (angiotomografía – 

se observa una estenosis post-ruptura de aneurisma en la parte terminal a nivel de la 

arteria carótida interna) se llega al diagnóstico de enfermedad de Moyamoya.  

Por medio, de una extensa indagación bibliográfica se concluye que el caso clínico es el 

primero en Ecuador, concordando con las características clínicas de la enfermedad, el 

método diagnóstico, sin embargo, se menciona distintas alternativas de tratamiento, 

considerando el tratamiento endovascular como seguro y eficaz, en relación al caso por 

seguimiento de neurología se recomienda el tratamiento endovascular, no se realiza en 

el país, debido a su incidencia extremadamente baja a nivel mundial. 

A saber, las complicaciones provocan repercusiones a nivel neurológico que se puede 

presentar: convulsiones, parálisis, problemas de visión, afasia. Además, para un 

diagnóstico lo importante es la clínica, imágenes angiográficas evidenciando “estenosis 

del polígono de Willis”, para el cual una alternativa terapéutica eficaz es el tratamiento 

endovascular. 

En relación a la enfermedad de Moyamoya y al síndrome de Moyamoya son dos 

entidades clínicas que están relacionadas, ya que afectan al sistema cerebrovascular 

caracterizada por la estenosis, sin embargo, se diferencia porque en la enfermedad de 

Moyamoya su causa es desconocida pero como factor de riesgo principal es la 

predisposición genética “gen RNF 213”, mientras que en el síndrome de Moyamoya es 

secundario a enfermedades subyacentes como; síndrome de Down, anemia de células 
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falciformes, neurofibromatosis de tipo 1, presentándose como una manifestación 

secundaria a una enfermedad de base (diferencias entre enfermedad de Moyamoya y 

síndrome de Moyamoya ver ANEXO 1). 
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ANEXOS  

ANEXO 1. DIFERENCIAS ENTRE ENFERMEDAD DE MOYAMOYA Y 

SÍNDROME DE MOYAMOYA 

DIFERENCIAS ENFERMEDAD DE 

MOYAMOYA (EMM) 

SÍNDROME DE 

MOYAMOYA 

DEFINICIÓN Un trastorno cerebrovascular, 

presenta una red vascular frágil 

con lesiones estenóticas u 

oclusivas. 

Asociado a EMM, y a 

enfermedades subyacentes. 

CAUSA Causa exacta desconocida, pero 

hay un gen de susceptibilidad 

RNF 213. 

Secundario a enfermedades 

subyacentes “síndrome de 

Down, neurofibromatosis de 

tipo 1, anemia de células 

falciformes” 

MANIFESTACIONES 

CLÍNICAS 

Convulsiones, parálisis facial, 

parálisis de brazo o piernas, 

disminución en la agudeza visión, 

retraso neurocognitivo, presencia 

de movimientos involuntarios, 

ataxia, cefalea, debilidad 

muscular, dificultad para 

aprender, talla baja, dismorfia 

facial, hipogonadismo, déficit 

visual y macrocefalia. 

Similares a EMM, pero 

presentan la identificación de la 

enfermedad subyacente. 

DIAGNÓSTICO Angiotomografía, 

angioresonancia, tomografías 

computarizadas por emisión de 

positrones. 

Similar a EMM, con métodos 

diagnósticos de la enfermedad 

subyacente. 

TRATAMIENTO Tratamiento farmacológico, 

cirugía endovascular. 

Tratamiento similar a EMM, 

con enfoque adicional de la 

enfermedad subyacente. 

Tabla 5. Diferencias entre enfermedad de Moyamoya y síndrome de Moyamoya. Elaboración propia. Fuente: 
Cardoso, et al. (14) y Xin-yu, et al. (27). 
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ANEXO 2. DIAGRAMA DE FLUJO. 
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