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Resumen

La enfermedad de moyamoya es una afeccion cerebrovascular caracterizada por la oclusion
cronica y progresiva de ambas carotidas internas intracraneanas y los vasos proximales del
poligono de Willis, que determina clinicamente accidentes cerebrovasculares isquémicos
recurrentes.

Se resumen y actualizan los conceptos de esta enfermedad y se presenta el caso clinico de un
paciente pedidtrico sometido al procedimiento quirurgico de pialsinangiosis, con una
evolucion clinica satisfactoria y con evidencia imagenologica de desarrollo de circulacion
colateral hacia la zona del procedimiento quirurgico.

Palabras clave: ENFERMEDAD DE MOYAMOYA.
ENFERMEDAD DE MOYAMOYA - cirugia.
REVASCULARIZACION CEREBRAL.
ANGIOGRAFIA CEREBRAL.
NINO.
Introducciéon

La enfermedad de moyamoya es poco frecuente y se ca-
racteriza por la oclusion progresiva de ambas cardtidas
internas intracraneales y los vasos proximales del poligo-
no de Willis, con desarrollo secundario de circulacion co-
lateral. El primer caso de moyamoya se describid en Japon
a fines de la década de 19501. El origen de la palabra
moyamoya es japonés y deriva de su aspecto angiografico.
El nombre fue dado por Suzuki y Takaku, quienes la des-
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cribieron como una nube de humo: “something hazy like a
puff of smoke in the air”?®. Mas tarde, en 1968, Kudo y
Fukuta la introdujeron a la lengua inglesa y la describie-
ron como una oclusién espontanea del poligono de
Willis®.

Dada la poblacion etaria de esta enfermedad, debe ser
siempre considerada en aquellos nifios que se presenten
con clinica de cualquier tipo de evento isquémico cerebral.

El objetivo del presente trabajo fue doble, por un lado
resumir los conceptos actuales de la enfermedad y, por
otro, demostrar, a través del analisis del primer caso pedia-
trico operado en el pais, la eficacia de la pialsinangiosis,
uno de los tratamientos quiriirgicos descriptos para esta
enfermedad.

Actualizacion de la enfermedad de moyamoya
Patogenia
Aunque no se sabe todavia claramente la causa de la en-

fermedad existen, sin embargo, algunas caracteristicas que
la distinguen. Su distribucion racial, con 50% de los casos
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descriptos de origen japonés, su incidencia familiar, que
llega a 10% en Japon, la no infrecuente asociacion con
malformaciones congénitas cardioadrticas o urogenitales,
asi como con afecciones de transmision genética, como la
neurofibromatosis o el sindrome de Down, hacen sospe-
char la existencia de factores genéticos. En este sentido
se han identificado y cuantificado alteraciones ligadas al
cromosoma 17,y se la ha relacionado con diversas expre-
siones de los complejos de histocompatibilidad, particu-
larmente en nifios del HLA-B40®. También existe eviden-
cia de su vinculacion a factores ambientales o adquiridos,
como la exposicion a irradiaciones por gliomas del 6ptico
o craneofaringiomas®®, o la vinculacion a ciertas infec-
ciones?”.

Varios estudios de inmunohistoquimica han revelado
que algunas citoquinas, como el factor de crecimiento fi-
broblastico (FCF), pueden estar involucradas en la pato-
genia de esta enfermedad®. En los nifios con moyamoya
existe una alta concentracion de FCF en el liquido
cefalorraquideo (LCR). Este factor es un potente inductor
del crecimiento intimal y se identificaria como el factor
responsable de los cambios arteriales producidos; es, ade-
mas, uno de los mas potentes inductores angiogénicos
naturales que existen. Muchos autores han especulado
que en la base de esta enfermedad existiria una alteracion
en la producciodn de ciertos factores mitogénicos y angio-
génicos cerebrales. Los hallazgos paraclinicos realizados
en estos pacientes han demostrado un desproporcionado
incremento del factor de crecimiento fibroblastico basico
(bFCF) en el LCR en comparacion con los pacientes con
strokes isquémicos. Esto implicaria al bFCF como parte
del proceso primario de esta enfermedad. Yoshimoto y
colaboradores han demostrado que ciertos factores am-
bientales y genéticos pueden incrementar la concentra-
cion de bFCF en el LCR de las cisternas basales®; esto
puede resultar en proliferacion de las células endoteliales
y estrechamiento de la parte distal de la carotida interna 'y
de las partes proximales de las arterias cerebral anterior y
silviana; ademas, con la mayor difusiéon del bFCF por el
LCR, se induciria la formacion de circulacion colateral.

La progresiva oclusion de las arterias determina is-
quemia de los territorios vasculares correspondientes y
favorece el desarrollo de circulacion colateral (cerebral,
leptomeningea, dural o extracraneana). La isquemia deter-
mina la clinica, ya sea por caida del flujo o embolias de
microtrombos a partir de las arterias estenosadas. La cir-
culacion colateral determina las imagenes radioldgicas
caracteristicas.

Epidemiologia

Laincidencia de la enfermedad es de alrededor de uno por
millon de habitantes por afio'?. El moyamoya tiene una
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distribucion segin edades de tipo bimodal con un pico
alrededor de los 5 0 6 anos y otro alrededor de la cuarta
década de la vida. Es mas frecuente en nifios que en adul-
tos y en el sexo femenino. La diferencia de distribucion
por sexo es mucho mas marcada en adultos, donde existe
un hombre con esta enfermedad por cada 40 mujeres'?.

Clinica

La forma de presentacion mas frecuente en los nifios, par-
ticularmente en los lactantes, es la de un stroke isquémico.
Se manifiesta por déficit motor, alteraciones sensoriales
diversas, crisis convulsivas, o cefaleas. La cefalea cronica
es un sintoma frecuente y hay estudios que lo demues-
tran hasta en 30% de los casos.

Una de las formas clinicas caracteristicas de la enfer-
medad es la aparicion de algun tipo de déficit motor des-
encadenado al soplar instrumentos de viento o al ingerir
comidas muy calientes. Esta circunstancia se observo en
70% de los casos en una poblacion de 55 nifios con esta
enfermedad en Estados Unidos!'?. La base fisiopatologi-
ca de esto es la vasoconstriccion cerebral vinculada al
descenso de la pCO?2 por la hiperventilacion.

La evolucion natural estd marcada por la reiteracion de
los episodios isquémicos, determinando multiples lesio-
nes de extension variable y con secuelas cada vez mas
invalidantes.

Los eventos hemorragicos predominan en los adul-
tos®. De 40% a 65% de los casos se presentan como
hemorragia subaracnoidea, hematoma cerebral o hemorra-
gia intraventricular, siendo esta Gltima la forma mas fre-
cuente. Mas raramente se pueden observar en el nifio('¥.

Muchas veces el moyamoya se ve asociado a otras
enfermedades como malformaciones vasculares cerebra-
les o sistémicas, neurofibromatosis o displasias fibromus-
culares carotideas.

Diagnéstico

En los ultimos afios se ha producido un giro con respecto
al encare de esta enfermedad, basado en la necesidad de
un diagndstico mas temprano que permita un correcto y
eficaz tratamiento quirtirgico y detenga el proceso de de-
terioro progresivo de la historia natural de la enfermedad.

En las consideraciones diagnosticas debe evaluarse
la posibilidad de que el sindrome de moyamoya no corres-
ponda a la enfermedad del mismo nombre sino a otras
afecciones, como arteriopatias sistémicas. Sin embargo,
hay autores™ que se refieren indistintamente a la enfer-
medad o al sindrome de moyamoya, ya que el tratamiento
preventivo de mayores lesiones cerebrales es siempre la
revascularizacion cerebral, y los otros factores inciden solo
en el pronostico.
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Hasta el advenimiento de las nuevas técnicas de an-
giorresonancia, el diagndstico definitivo se hacia exclusi-
vamente con la arteriografia cerebral. Esta es de utilidad
para definir la topografia y extension de las oclusiones.
Los hallazgos angiograficos se caracterizan por lesiones
que afectan predominantemente la circulacion anterior, y
que son: en la fase temprana del estudio, disminucion del
calibre de las carétidas internas intracranealas y del sec-
tor proximal de los vasos del circulo de Willis, y desarrollo
de colaterales lenticuloestriadas y talamoperforantes (“va-
sos de moyamoya”). En la fase intermedia la imagen de
“nube” o “humareda”. Y en la fase tardia el desarrollo de
colaterales transoseas y transdurales. El desarrollo de to-
das estas colaterales es consecuencia de la oclusion caro-
tidea.

La resonancia magnética (RM) puede dar claves que
orienten al diagnostico, como ser: en T1, multiples image-
nes punteadas de vacio de sefial en los ganglios basales
que realzan con gadolinio; en T2, hipersenal de los peque-
flos vasos, infartos corticales o de sustancia blanca; y en
FLAIR, surcos hiperintensos debidos a la disminucion de
flujo en los vasos piales y al engrosamiento de las mem-
branas aracnoidales. El realce leptomeningeo en T1 con
gadolinio normalmente disminuye luego de una cirugia
efectiva. Por otro lado, la RM es de gran utilidad para
identificar areas de isquemia o hemorragia y evaluar su
tiempo de evolucion. Debido al progreso de las técnicas
de este tipo, el comité de investigacion de la enfermedad
del Ministerio de Salud y Bienestar de Japon ha realizado
estudios comparativos ente la angiografia digital y la an-
giorresonancia magnética (ARM). Las conclusiones de
estos estudios demuestran que el diagnostico de moya-
moya puede realizarse prescindiendo de la angiografia con-
vencional si se cuenta con las técnicas deARM maés avan-
zadas'®. El mismo ministerio publico en 1996, en inglés,
las guias diagnosticas para esta enfermedad (cuadro 1). El
haber creado pautas diagnosticas universalmente acepta-
das permite la unificacion de criterios en cuanto a la enfer-
medad'?. Estas guias no solo se utilizan para el diagnos-
tico, sino también para el seguimiento de pacientes y para
la realizacion de investigaciones en el tema.

Tratamiento

El tratamiento médico en la enfermedad de moyamoya tie-
ne por finalidad la prevencion de nuevos eventos isqué-
micos en el nifio y hemorragicos en el adulto en los pa-
cientes no operados. A esos efectos, en el nifio se utilizan
antiagregantes y en algunos casos anticoagulantes. No
hay evidencia de que este tratamiento elimine la necesi-
dad de la revascularizacién'®.

El tratamiento quirtrgico esta indicado cuando apare-
cen episodios isquémicos reiterados y progresivos en con-
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secuencia. Se han realizado desde hace mas de tres déca-
das diferentes técnicas con el objetivo de revascularizar el
encéfalo, ya sea en forma directa o indirecta. Sibien en las
ultimas décadas se han creado una gran cantidad de téc-
nicas de revascularizacion para estos pacientes, hoy dia
solo se reconocen algunas de ellas: anastomosis de arte-
ria temporal superficial con arteria cerebral media (bypass
ATS-ACM), encefalomiosinangiosis (EMS), encefalo-
duroarteriosinangiosis (EDAS), pialsinangiosis y combi-
naciones.

El bypass ATS-ACM fue propuesto por Krayenbuhl
en 19751, Provee un buen flujo cerebral, pero tiene in-
convenientes: es una técnica compleja que obliga al ciru-
jano a frecuentarla para mantenerse entrenado y obtener
buenos resultados. En los nifios pequefios puede no ser
efectiva por el tamafio pequefio de los vasos, que impiden
un flujo suficiente, o por oclusion del vaso receptor du-
rante la cirugia, o como complicacion de la misma, todo lo
cual lleva a aumentar la isquemia.

La EMS fue introducida por Henscshen®”, utilizando
el musculo temporal como medio de revascularizacion in-
directa, colocandolo directamente sobre la superficie ce-
rebral. Por su parte, Karasawa®? describié la omentalsi-
nangiosis, que consiste en colocar epiplon mayor (en lu-
gar de musculo) sobre la superficie cerebral. Con estas
técnicas se evitan los inconvenientes del bypass en los
nifios. No obstante, se han descripto varios casos de con-
vulsiones posoperatorias y formacion de hematomas sub-
musculares, ya sea agudos o cronicos.

Matsushima®?23 describio la EDAS, que consiste en
suturar la arteria temporal superficial y galea adyacente a
una apertura lineal de la duramadre. Esta técnica ha sido
criticada por la falta de potencialidad para crear vasos
colaterales. En nuestro medio se ha realizado una combi-
nacion de la EMS y la EDAS®@4.

Mas recientemente se ha comenzado a utilizar una téc-
nica de revascularizacion indirecta llamada pialsinangio-
sis. Fue descripta por Adelson y Scott®%. Se postula
que el contacto directo de la arteria temporal superficial
con la superficie cerebral potencia aun mas la formacion
de vasos colaterales nuevos y no se considera necesaria
la apertura de aracnoides ni la sutura de ésta a la arteria,
como en la EDAS. Esta novedosa técnica hace mas senci-
lla y menos riesgosa la cirugia.

Caso clinico

M.A., sexo femenino.

A los 3 meses de edad consulté por hemiplejia izquier-
da y retraso psicomotor. La tomografia computada (TC)
de craneo demostro un infarto hemisférico derecho (figu-
ra 1). Los estudios complementarios pusieron de mani-
fiesto una coartacion de aorta toracica descendente, sin
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presentar al menos los siguientes hallazgos:
ya sea, la cerebral media o la cerebral anterior.

fases arteriales.
3. Los hallazgos deberan ser bilaterales.

cional:

3. Los hallazgos deberan ser bilaterales.

1. Aterosclerosis.
2. Enfermedad autoinmune.

3. Meningitis.

4. Neoplasma cerebral.

5. Sindrome de Down.

6. Enfermedad de Von Recklinghausen.
7. Traumatismo de craneo.

8. Irradiacion.

9. Otros.

engrosamientos.

Cuadro 1
Guias diagndsticas para la enfermedad de moyamoya®

A) La angiografia cerebral convencional es indispensable para el diagndstico de esta enfermedad y debera
1. Estenosis u oclusion de la porcion terminal de la arteria carétida interna y/o la porcion proximal de,

2. Desarrollo de circulacion colateral en la vecindad de la oclusién o lesiones estendticas en las

B) Cuando la resonancia nuclear magnética (RNM) y la angiorresonancia (ARM) nos permitan claramente
demostrar todos estos hallazgos descriptos a continuacion, podremos prescindir de la angiografia conven-

1. Estenosis u oclusion de la porcion terminal de la arteria carétida interna y/o la porcion proximal de,
ya sea, la cerebral media o la cerebral anterior en ARM.
2. Red vascular anormal en los ganglios de la base en ARM.

C) Debido a que la etiologia de esta enfermedad no se conoce, las siguientes enfermedades deberan ser
descartadas como causa directa de los hallazgos precedentes:

D) Instructivo sobre los hallazgos anatomo-patoldgicos:
1. Alrededor de la porcion terminal de la arteria carétida interna suelen observarse engrosamientos
de la intima con oclusién de la luz del vaso. Los depositos de lipidos son ocasionalmente vistos en estos

2. A nivel de las ramas proximales de las arterias silvianas y cerebrales anteriores suelen verse
bilateralmente oclusiones de la luz de los vasos con diversos grados de proliferacion fibrocelular de la intima,
desorganizacion de la lamina elastica interna y atenuacion de la capa media.

3. Usualmente se observan conglomerados de pequefios vasos en la piamadre.

Diagnostico. Todo lo precedente se enmarca en los criterios diagndsticos de la siguiente forma:

1. Caso definitivo: todos los que presenten Ao B,y C.

En nifios, sin embargo, todos los que presenten A1y A2 (o B1 y B2) y del otro lado tengan una
importante estenosis de la porcién distal de la carétida interna.

2. Caso probable: todos los que presenten A1y A2 (0 B1yB2)y C.

evidencia de patologia arterial sistémica. A nivel encefali-
co se estudid con angiografia de cuatro vasos de cuello,
que demostro la existencia de una enfermedad de moya-
moya (figuras 2 a 4). En ese momento no se considero el
tratamiento quirtirgico y una vez estabilizada se otorg6 el
alta. La coartacion de la aorta no requirid cirugia y no se
investigo el eventual nexo con la enfermedad de moyamo-
ya.A los 8 meses de edad comenzo6 con hemiparesia dere-
cha progresiva, lo que junto a su hemiplejia izquierda agra-
vo su déficit motor severamente. Ingres6 al Centro Hospi-
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talario Pereira Rossell a los 10 meses. El examen del ingre-
so mostraba retardo neuropsiquico, hemiplejia izquierda
espastica y hemiparesia derecha severa, que apenas ven-
cia gravedad y no oponia resistencia. Una nueva TC mos-
tr6 como elemento agregado al infarto derecho previo,
una isquemia hemisférica izquierda (figura 5). Se resolvio
realizar una revascularizacion quirtrgica del hemisferio iz-
quierdo. Se intervino (figura 6) en el Servicio de Neuroci-
rugia Pediatrica del Hospital. El procedimiento realizado
fue una pialsinangiosis, con diseccion de la arteria tempo-
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Figura 1. Tomografia computada de craneo sin
contraste a los 3 meses de edad que muestra hipo-
densidad cortico-subcortical fronto-témporo-parieto-
occipital derecha con asimetria y dilatacion de los
cuernos frontal y esfenoidal, y carrefour del ventriculo
lateral de ese lado. El aspecto es de isquemia evolu-
cionada de los territorios superficiales silviano y
cerebral posterior derechos

Figura 2. Arteriografia carotidea primitiva izquierda en
proyeccion de perfil. Fase arterial precoz. Disminucién
de calibre de todo el trayecto cervical e intracraneano
de la carétida interna, a predominio del sector
supraclinoideo. A derecha se muestra una fase arterial
mas tardia de la carétida izquierda. Enlentecimiento
del flujo e hipoperfusion del territorio silviano distal

Figura 3. Arteriografia carotidea primitiva derecha en
posicion oblicua anterior derecha (OAD). A la izquierda:
fase arterial precoz, que muestra afinamiento de la
carotida interna a predominio supraclinoideo con
disminucion de la vascularizacion hacia el territorio
silviano. A la derecha: desarrollo de los vasos
lenticuloestriados de forma angiopatica proliferativa. El
aspecto de humareda es caracteristico del moyamoya
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Figura 4. Anglograﬂa vertebral derecha de frente,
posicion de Towne, fase arterial: disminucién de
calibre de los segmentos P1-P2 de ambas arterias
cerebrales posteriores, con hipoperfusiéon de los
territorios distales. Marcado desarrollo de las arterias
talamoperforantes mediales y laterales, también con el
aspecto de humareda caracteristico de la enfermedad

Figura 5. Tomografia computada de craneo a los 10
meses de edad. Muestra la isquemia hemisférica
derecha ya conocida, con aumento de la dilatacion
ventricular de ese lado, a las que se han agregado
lesiones hipodensas de menor tiempo de evolucion a
nivel del territorio silviano superficial izquierdo

ral superficial izquierda con galea satélite y la sutura del
tejido periarterial a la aracnoides temporal. La evolucion
posoperatoria fue buena, con recuperacion progresiva de
la funciéon motora del hemicuerpo derecho. En forma gra-
dual también comenz6 a recuperar motricidad de su hemi-
cuerpo izquierdo, anteriormente pléjico, y a mejorar sus
performances, comenzando a pronunciar palabras a los
cuatro meses, aunque manteniendo un retraso en el desa-
rrollo psicomotor. Al afio de operada se constato leve he-
miparesia izquierda, ausencia de elementos deficitarios mo-
tores a derecha y persistencia de alteraciones en el len-
guaje. Una ARM realizada a los diez meses de la operacion
mostrd desarrollo de circulacion colateral hacia el area
quirurgica (figura 7). Una TC de control permitié ver el
infarto secuelar de hemisferio derecho y disminucion franca
de la hipodensidad del hemisferio izquierdo a los 18 meses
de operada (figuras 8 y 9).
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Figura 6. Procedimiento quirdrgico. 1: exposicion de
un ramo de la arteria temporal superficial. 2: orificio de
craniectomia temporal con apertura dural y exposicion
de la aracnoides (noétese que la arteria temporal
superficial se encuentra reclinada)

Figura 7. Angiorresonancia magnética encefalica que
muestra neovasos hacia la craneotomia

Figuras 8 y 9. Tomografia computada de craneo de
control a los 18 meses de la operacion. Muestra la
desaparicion del area hipodensa cortico-subcortical
izquierda visualizada en estudios previos. Persiste la
hipodensidad a derecha
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Discusion

En una primera etapa, a los 3 meses de edad, la paciente
fue encarada como un stroke en el lactante, y fue estudia-
da en ese sentido. Se fueron descartando las causas habi-
tuales hasta que se llegd al diagnéstico de enfermedad o
sindrome de moyamoya con la angiografia. De acuerdo
con las normas diagnosticas del cuadro 1, el caso debia
ser catalogado como definitivo por la presencia de los
items Ay C. En ese momento no se considerd oportuno el
tratamiento quirirgico.

En una segunda etapa, ya con 10 meses de edad, ante
la agravacion progresiva del déficit motor, que avanzaba
hacia una tetraplejia, se impuso la necesidad de tratamien-
to quirtrgico. La técnica quirurgica elegida fue la pialsi-
nangiosis por considerarsela la mas efectiva, con la ven-
taja de ser segura y relativamente sencilla. Segun un estu-
dio de Choux y colaboradores®”, midiendo la cantidad de
vasos colaterales nacidos a partir de la arteria cerebral
media y comparando los resultados de la pialsinangiosis
y la EDAS, se encontraron 85% de resultados buenos o
excelentes con la pialsinangiosis y 15% de resultados si-
milares con la EDAS. Esta diferencia radicaria en la impor-
tancia que tiene el factor de crecimiento fibroblastico ba-
sico (bFCF), que, como se ha mencionado, es uno de los
mas potentes factores angiogénicos de la economia y esta
notablemente incrementado en esta enfermedad®. Al abrir
la capa aracnoidal se expondria la superficie arterial (vaso
donante) a este potente factor, lo que redundaria en ma-
yor cantidad de colaterales y en forma mas precoz. Las
mediciones de bFCF en el LCR podrian servir como pre-
dictor de cual paciente responderia mejor a esta técnica.

Figura9
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El resultado favorable de la técnica quedd efectiva-
mente evidenciado en los estudios imagenologicos he-
chos 10 y 18 meses después de la cirugia, ya que la RM
mostrd desarrollo de circulacion colateral hacia el area
quirtirgica y la TC una disminucion del territorio isquémico
aizquierda.

Paralelamente hubo no sélo una detencion del progre-
sivo deterioro motriz que presentaba la paciente hasta el
momento de la cirugia, sino que, por el contrario, tuvo una
mejoria clara del punto de vista motor. Si bien la vincula-
cion de la remision tomografica y de la mejoria clinica con
el procedimiento quirtirgico son discutibles, no sucede lo
mismo con la mejoria de la vascularizacion, por lo que es
licito atribuir el resultado global a la cirugia, confirmando
la experiencia de otros autores.

Conclusiones

La enfermedad de moyamoya es una entidad presente en
todo el mundo para la que se han propiciado un gran nu-
mero de técnicas quirurgicas con el objetivo de desarro-
llar neovascularizacion en los territorios afectados por la
oclusion vascular que caracteriza a esta enfermedad. El
diagnostico precoz permite encarar un tratamiento quirQr-
gico que evite los accidentes isquémicos. El caso presen-
tado, tratado con pialsinangiosis, y con buen resultado
clinico e imagenologico, confirma que con este novedoso
procedimiento quirtirgico, sencillo y de menor riesgo, que
no tiene antecedentes en el pais, se obtienen los mismos
beneficios que ya otorgaban otras técnicas. Es un proce-
dimiento seguro que aporta excelentes chances de
neovascularizacion, como lo demostrd el seguimiento
imagenologico.

Summary

Moyamoya disease is a cerebrovascular disorder charac-
terized by chronic and progressive occlusion of the two
intracerebral carotids and the adjacent vessels of the
polygone of Willis, which clinically leads to repeated cere-
brovascular ischemic events.

Concepts concerning this disease are summarized and
updated and the clinical case of a pediatric patient under-
going pial synangiosis surgical procedure is presented.
The child’s clinical progress was satisfactory and the cor-
responding imaging studies evidenced collateral circula-
tion towards the zone reached by surgical procedure.

Résumeé
La maladie de Moya-Moya est une maladie liée a une
sténose des artéres cérébrales avec une occlusion chroni-

que et progressive des carotides internes et du polygone
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de Willis, ce qui conduit a des accidents ischémiques a
répétition.

On en fait ici la synthése et on actualise les conceptions
de cette maladie; on présente également, le cas d’un patient
pédiatrique ayant subi le procédé chirurgical de pial-
synangiose. Il présente une évolution clinique satisfaisan-
te avec des images qui montrent une circulation collatérale
vers la zone du procédé chirurgical.

Resumo

A doenca de Moyamoya ¢ uma afecg@o cérebro-vascular
caracterizada pela oclusdo cronica e progressiva das ca-
rétidas internas intracranianas y dos vasos proximais do
poligono de Willis, causando acidentes vasculares
cerebrais isquémicos recorrentes.

Faz-se um resumo ¢ uma atualizagdo dos conceitos
desta doenga e se apresenta um caso clinico de um pa-
ciente pediatrico submetido a um procedimento cirdrgico
de sinangiose pial com evolugao clinica satisfatoria e com
evidéncia imagenoldgica de desenvolvimento de
circulag@o colateral em diregdo a regido da cirurgia.
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