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RESUMEN 

Antecedentes: La enfermedad de moyamoya (EMM) es un trastorno cerebrovascular 

raro que implica estenosis progresiva de las arterias carótidas internas y la formación 

de vasos colaterales anómalos. Aunque es más prevalente en Asia Oriental, la EMM 

también afecta a poblaciones latinoamericanas, donde las características clínicas y los 

desenlaces están menos definidos. Este estudio presenta una revisión sistemática de la 

EMM en Latinoamérica, complementada con un caso ilustrativo. Métodos: Siguiendo 

las guías de Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses 

(PRISMA), se realizaron búsquedas en PubMed, Embase y Scopus de reportes de caso, 

series y estudios de cohorte que incluyeran pacientes latinoamericanos. Se extrajeron 

datos sobre demografía, presentación clínica, diagnósticos, tratamientos y desenlaces. 

El riesgo de sesgo se evaluó mediante la lista de verificación del Joanna Briggs 

Institute. Resultados: Se incluyeron 21 estudios que comprendían 47 pacientes de 

Brasil, México, Colombia, Cuba y Perú. Los accidentes cerebrovasculares isquémicos 

fueron la presentación más frecuente (78%), seguidos de eventos hemorrágicos (22%). 

La angiografía por sustracción digital (ASD/DSA) fue la herramienta diagnóstica 

utilizada con mayor frecuencia. Los tratamientos variaron desde terapia médica hasta 

revascularización quirúrgica, principalmente encefaloduroarteriosinangiosis (EDAS). 

En conjunto, la mayoría de los pacientes mostró desenlaces favorables, especialmente 

quienes recibieron intervención quirúrgica, aunque se reportaron secuelas neurológicas 

en un subconjunto de casos. Conclusión: En Latinoamérica, la EMM se presenta 

principalmente con síntomas isquémicos y suele diagnosticarse mediante ASD/DSA. 

La revascularización quirúrgica parece asociarse con mejores desenlaces. La rareza y 

heterogeneidad de los casos resaltan la necesidad de más investigación para 

caracterizar mejor la enfermedad, optimizar el manejo y mejorar la atención de los 

pacientes en la región. 

 

Palabras clave: Trastornos cerebrovasculares, Latinoamérica, Enfermedad de 

moyamoya 

 



 

ABSTRACT 

Background: Moyamoya disease (MMD) is a rare cerebrovascular disorder involving 

progressive stenosis of the internal carotid arteries and abnormal collateral vessel 

formation. While more prevalent in East Asia, MMD also affects Latin American 

populations, where clinical features and outcomes are less well defined. This study 

provides a systematic review of MMD in Latin America, complemented by an 

illustrative case. Methods: Following Preferred Reporting Items for Systematic 

Reviews and Meta-Analyses guidelines. PubMed, Embase, and Scopus were searched 

for case reports, series, and cohort studies involving Latin American patients. Data on 

demographics, clinical presentation, diagnostics, treatments, and outcomes were 

extracted. Risk of bias was assessed using the Joanna Briggs Institute checklist. 

Results: Twenty-one studies comprising 47 patients from Brazil, Mexico, Colombia, 

Cuba, and Peru were included. Ischemic strokes were the most frequent presentation 

(78%), followed by hemorrhagic events (22%). Digital subtraction angiography (DSA) 

was the most frequently used diagnostic tool. Treatments ranged from medical therapy 

to surgical revascularization, mainly encephaloduroarteriosynangiosis. Across studies, 

most patients showed favorable outcomes, particularly those undergoing surgical 

intervention, while neurological sequelae were reported in a subset of cases. 

Conclusion: In Latin America, MMD mainly presents with ischemic symptoms and is 

typically diagnosed through DSA. Surgical revascularization appears to be associated 

with improved outcomes. The rarity and heterogeneity of cases highlight the need for 

further research to better characterize the disease, optimize management, and enhance 

patient care in the region. 

Keywords: Cerebrovascular disorders, Latin America, Moyamoya disease 
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I. INTRODUCCIÓN 

La enfermedad de moyamoya (EMM) es un trastorno cerebrovascular raro, 

caracterizado por la estenosis progresiva o la oclusión del segmento terminal de las 

arterias carótidas internas (ACI) y el desarrollo compensatorio de una red anómala de 

vasos colaterales, que en la angiografía confiere el aspecto de “bocanada de humo” 

(puff of smoke; moyamoya en japonés). La incidencia de la EMM varía 

geográficamente, con tasas más altas en Asia Oriental: 0.35–0.94 por 1,000,000 

persona-año en Japón y 1.7–4.3 por 1,000,000 persona-año en Corea; mientras que en 

las Américas las tasas son menores, oscilando entre 0.05 y 0.17 por 1,000,000 persona-

año [1]. La enfermedad es más frecuente en mujeres y suele mostrar una distribución 

bimodal por edad, con picos en la infancia (alrededor de los 5 años) y en la adultez 

(alrededor de los 40), aunque estos patrones pueden variar entre poblaciones [2,3].  

 

La etiología de la EMM aún no se comprende por completo; sin embargo, estudios 

genéticos han identificado una asociación con el gen de susceptibilidad RNF213, 

particularmente prevalente en poblaciones de Asia Oriental, lo que podría contribuir a 

la mayor incidencia observada en esta región [2–7]. En el plano clínico, la EMM se 

presenta con mayor frecuencia con eventos cerebrovasculares isquémicos, ataques 

isquémicos transitorios (AIT) y cefalea. Las manifestaciones hemorrágicas, las 

convulsiones, los movimientos involuntarios y el deterioro cognitivo son menos 

frecuentes y pueden variar según el grupo etario [2,8]. 
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La angiografía por sustracción digital (ASD/DSA) continúa siendo el estándar de oro 

diagnóstico, dado que permite visualizar la estenosis u oclusión vascular y estadificar 

la enfermedad mediante la clasificación de Suzuki, que va desde el estrechamiento 

temprano de la ACI (estadio 1) hasta la oclusión completa con colateralización 

predominante a través de ramas de la arteria carótida externa (ACE) (estadio 6) [2,9–

14]. Las modalidades no invasivas, como la angiografía por resonancia magnética 

(ARM/MRA) y la angiografía por tomografía computarizada (angio-TC/CTA), 

cumplen un rol complementario, especialmente en población pediátrica o en centros 

con acceso limitado a DSA [2,8,13]. 

 

Las estrategias terapéuticas buscan prevenir eventos cerebrovasculares recurrentes y 

mejorar los desenlaces neurológicos. La revascularización quirúrgica —incluyendo 

técnicas directas (p. ej., bypass de arteria temporal superficial a la arteria cerebral 

media) e indirectas (p. ej., encefaloduroarteriosinangiosis [EDAS])— constituye el 

pilar del tratamiento [2,5]. El manejo médico se enfoca en la atención del ACV agudo, 

el control de factores de riesgo y el abordaje de pacientes asintomáticos o con 

contraindicación quirúrgica [5]. 

 

En Latinoamérica, la EMM permanece pobremente caracterizada, y la diversidad étnica 

de la región —particularmente en países como Brasil, con inmigración histórica 

japonesa— podría influir en su epidemiología. Esta revisión sistemática, 

complementada por un caso ilustrativo, tiene como objetivo sintetizar la evidencia 

disponible sobre las características clínicas, las estrategias diagnósticas y el manejo de 
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la EMM en Latinoamérica, reconociendo el carácter predominantemente descriptivo 

de los datos y los posibles sesgos temporales acumulados a lo largo de casi cinco 

décadas de reportes. 
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II. OBJETIVOS 

Objetivo general 

Sintetizar la evidencia disponible sobre las características clínicas y 

epidemiológicas, el manejo y los desenlaces de la enfermedad de moyamoya en 

población latinoamericana. 

 

Objetivo específico 

Describir las características epidemiológicas de pacientes latinoamericanos con 

enfermedad de moyamoya. 

Identificar patrones de presentación clínica y los métodos diagnósticos 

utilizados para su confirmación en la región. 

Describir las estrategias terapéuticas empleadas y los desenlaces neurológicos 

reportados durante el seguimiento. 

Ilustrar los hallazgos de la revisión mediante un caso clínico representativo del 

contexto regional. 
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III. MATERIALES Y MÉTODOS 

Este estudio corresponde a una revisión sistemática de la literatura sobre enfermedad 

de moyamoya (EMM) en Latinoamérica, realizada de acuerdo con la guía PRISMA. 

El caso clínico incluido se elaboró siguiendo las guías CARE  para reportes de caso. 

Se registró una versión breve del protocolo en la base de datos PROSPERO 

(CRD42025644071). 

 

Criterios de elegibilidad 

Se incluyeron reportes de caso, series de casos, estudios de cohorte prospectivos y 

retrospectivos, y ensayos clínicos aleatorizados que involucraran pacientes 

diagnosticados con EMM en países de Latinoamérica. No se aplicaron restricciones 

respecto al tipo de intervención (médica o quirúrgica) ni comparadores. Se excluyeron 

estudios que no incluyeran pacientes latinoamericanos o que correspondieran a 

revisiones, comentarios, cartas, estudios moleculares/genéticos sin datos clínicos, 

estudios en animales o formatos audiovisuales. Se aplicaron definiciones operacionales 

de manera consistente: 

Secuelas neurológicas: cualquier déficit motor, sensitivo o cognitivo persistente 

documentado en el seguimiento, incluyendo hemiparesia, afasia, disartria, deterioro 

cognitivo o trastorno convulsivo. 

Buena recuperación: independencia funcional en el seguimiento, definida como 

puntuación 0–2 en la escala modificada de Rankin (mRS) o medidas equivalentes 

reportadas por los estudios originales. 
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Estrategia de búsqueda 

Se realizó una búsqueda exhaustiva en PubMed, Embase y Scopus de estudios 

publicados en inglés, español y portugués. Los términos incluyeron vocabulario 

controlado y palabras clave en texto libre relacionadas con “moyamoya” y 

“Latinoamérica”. La estrategia completa se presenta en los Anexos. 

 

Selección de estudios 

Las referencias se gestionaron mediante Rayyan. Dos revisores evaluaron títulos y 

resúmenes y, posteriormente, textos completos de acuerdo con los criterios de 

elegibilidad. Las discrepancias se resolvieron por consenso o con la participación de 

un tercer revisor. 

 

Extracción de datos 

Dos revisores realizaron la extracción de manera independiente mediante un formulario 

estandarizado que incluyó autor, año, características de participantes, diagnóstico, 

intervención y desenlaces clínicos. Las discrepancias se resolvieron por discusión o 

consultando a un tercer revisor. 

 

Evaluación del riesgo de sesgo 

El riesgo de sesgo se evaluó con las listas de verificación del Joanna Briggs Institute 

(JBI) para reportes de caso y series de casos. Los estudios se clasificaron como de 
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riesgo bajo, moderado o alto mediante consenso entre dos revisores independientes y 

arbitraje de un tercero cuando fue necesario. 

 

Síntesis y análisis de datos 

Los resultados se resumieron de forma narrativa y en tablas. Cuando fue posible, se 

realizó un análisis descriptivo agrupado para estimar la proporción de pacientes con 

secuelas neurológicas y con buena recuperación. Se calcularon razones de momios 

(odds ratios, OR) únicamente con fines exploratorios para ilustrar posibles tendencias 

entre manejo médico y quirúrgico. Dado el tamaño muestral reducido, la 

heterogeneidad y el diseño observacional, estos resultados no deben interpretarse como 

hallazgos formales de un metaanálisis. La heterogeneidad se evaluó con el estadístico 

I². Los análisis se realizaron en RStudio. 

 

Consideraciones éticas 

Para la revisión sistemática no se requirió aprobación ética, ya que se utilizaron datos 

de acceso público provenientes de estudios previamente publicados. Para el caso 

ilustrativo, se obtuvo consentimiento informado por escrito antes de su inclusión y 

publicación (ver Anexo 3) y fue aprobado por el Comité de Ética del Instituto Nacional 

de Ciencias Neurológicas (INCN) el 18 de febrero de 2025 (ver Anexo 4). El estudio 

se condujo de acuerdo con la Declaración de Helsinki. 
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IV. RESULTADOS 

Se incluyeron 21 estudios que reportaron 47 pacientes latinoamericanos con 

enfermedad de moyamoya (EMM) [Figura 1]. La mayoría de los estudios procedieron 

de Brasil y México, seguidos por Colombia, Perú y Cuba. Además, se identificaron 

reportes de pacientes latinoamericanos tratados en Estados Unidos. Las edades 

oscilaron entre 3 y 71 años, con distribución por sexo casi equitativa. La etnicidad fue 

reportada con poca frecuencia; por ello, cuando fue necesario, se utilizó la nacionalidad 

como proxy, lo cual no debe interpretarse como etnicidad. El caso ilustrativo 

correspondió a una mujer mestiza de 33 años [Tabla 1]. 

 

Características clínicas y presentación 

El ACV isquémico fue la presentación más frecuente (78%), seguido del ACV 

hemorrágico (22%). Los eventos hemorrágicos incluyeron hemorragia subaracnoidea, 

hemorragia intraventricular y sangrado intraparenquimatoso. Entre las manifestaciones 

isquémicas se reportaron hemiparesia, convulsiones, afasia, disartria, déficits 

sensitivos y AIT. La cefalea se reportó con frecuencia, ya sea como síntoma aislado o 

asociada a otros déficits, y en algunos casos se describió un fenotipo sugestivo de 

migraña. 

 

Las comorbilidades incluyeron hipertensión, diabetes, dislipidemia, tabaquismo y 

consumo de alcohol. Algunos casos se asociaron con condiciones sistémicas (p. ej., 

mieloma múltiple, estenosis de arteria renal, enfermedad de Ménière y trastornos 
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autoinmunes). En pacientes pediátricos, se observaron con mayor frecuencia 

convulsiones, retraso del desarrollo psicomotor y alteración de la coordinación motora 

[Tabla 1]. 

 

Enfoque diagnóstico 

La ASD/DSA fue el método diagnóstico más utilizado, frecuentemente 

complementado con RM/MRI, angio-TC/CTA o ARM/MRA. Algunos reportes 

emplearon estudios avanzados (p. ej., perfusión por RM o SPECT) para evaluar el 

estado hemodinámico. La clasificación de Suzuki se aplicó de forma inconsistente; 

cuando se reportó, los pacientes abarcaron estadios tempranos y avanzados, incluyendo 

oclusión bilateral de las ACI. Las OR se presentan únicamente con fines descriptivos 

para ilustrar tendencias de desenlaces entre manejo médico y quirúrgico. 

 

Tratamientos y desenlaces 

Las estrategias de manejo fueron variables. El tratamiento médico incluyó 

principalmente antiagregantes (aspirina, clopidogrel, cilostazol), anticoagulantes, 

anticonvulsivantes y antihipertensivos. La revascularización quirúrgica —en especial 

EDAS y bypass extracraneal-intracraneal— se realizó en múltiples casos, con 

predominio de técnicas indirectas en pacientes pediátricos. 

En el análisis agregado, se reportaron secuelas neurológicas (déficits motores, 

sensitivos o cognitivos persistentes) en aproximadamente 40% de los pacientes durante 

el seguimiento. La buena recuperación (independencia funcional, mRS 0–2) ocurrió en 

78% de los casos, y varias series describieron mayor proporción de desenlaces 
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favorables en pacientes tratados quirúrgicamente (por ejemplo, Oliveira et al. [25] 

reportó 100% de recuperación en el grupo quirúrgico). La mortalidad fue infrecuente, 

con un solo fallecimiento reportado (Alcalá-Cerra et al. [26]). En conjunto, varios 

estudios sugirieron menos recurrencias isquémicas y mejores desenlaces funcionales 

tras revascularización, aunque los datos fueron heterogéneos y provinieron de series 

pequeñas o reportes individuales [Tabla 1]. 

 

Evaluación del riesgo de sesgo 

La mayoría de reportes se clasificó con riesgo de sesgo moderado según JBI, 

principalmente por reporte incompleto de desenlaces y ausencia de definiciones 

estandarizadas. Se asignó bajo riesgo a series más detalladas como Demartini et al. 

[24], Oliveira et al. [25] y Nathal et al. [31] [Tabla 2]. 

 

Caso ilustrativo 

En septiembre de 2024, una mujer mestiza de 33 años consultó por una historia de 2 

años de cefaleas recurrentes y alteraciones visuales. Inicialmente, la cefalea era 

punzante, occipital derecha, 3/10 en escala visual análoga, ocurría 2–3 veces por 

semana y no se asociaba a otros síntomas. En meses recientes, el dolor aumentó a 8/10, 

3–4 veces por semana, con dolor retroorbitario ipsilateral, náuseas, vómitos y un 

episodio de pérdida transitoria bilateral de la visión (amaurosis fugaz), seguido de 

visión borrosa persistente. No refería antecedentes genéticos, familiares ni sistémicos 

relevantes. El examen físico no mostró hallazgos contributivos. 
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El ultrasonido Doppler carotídeo y vertebral no evidenció estenosis aterosclerótica. La 

ARM (MRA) mostró focos hiperintensos en T2 y FLAIR compatibles con eventos 

isquémicos antiguos, además de estrechamiento significativo de ACI, arterias 

cerebrales medias (ACM/MCA) y arterias cerebrales anteriores (ACA), hallazgos 

compatibles con EMM. Una angio-TC posterior evidenció una rama tortuosa de la 

arteria cerebral posterior (ACP/PCA) izquierda, con apariencia de shunt hacia un vaso 

anómalo, y una dilatación sacular en el segmento P1 de la ACP izquierda. La ASD 

(DSA) confirmó el patrón característico de “bocanada de humo”, con colateralización 

desde la arteria oftálmica y ausencia de ACA y ACM, consistente con EMM estadio V 

(Figura 2). Además, se observó disminución del flujo en el seno sagital superior y un 

aneurisma de flujo en el segmento P1 de la ACP izquierda. 

 

Dado el estadio avanzado, la oclusión bilateral de la circulación anterior, la 

preservación relativa de la circulación posterior y el alto riesgo operatorio, el equipo 

multidisciplinario recomendó manejo médico con terapia antiagregante. La paciente y 

su familia optaron por este enfoque tras discutir riesgos y beneficios. Durante la 

hospitalización, la intensidad de la cefalea disminuyó a 3/10 y la frecuencia a 1–2 

episodios por semana, sin nuevos eventos visuales. Fue dada de alta a los 7 días con 

seguimiento ambulatorio; a corto plazo presentó buena tolerancia al tratamiento y 

evolución clínica favorable, sin progresión de déficits neurológicos. 
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V. DISCUSIÓN 

Esta revisión sistemática ofrece una visión general de la EMM en Latinoamérica, 

complementada por un caso clínico ilustrativo. Aunque la evidencia se basa 

principalmente en reportes de caso y series pequeñas, se identifican patrones 

epidemiológicos, presentaciones clínicas, estrategias diagnósticas, manejo y 

desenlaces en una población subrepresentada, lo que pone en evidencia vacíos 

relevantes de conocimiento. 

 

Características poblacionales y hallazgos clínicos 

Brasil concentró el mayor número de casos, seguido por México, Perú, Colombia y 

Cuba. Aunque la EMM es rara en poblaciones no asiáticas, el aumento de casos 

reportados probablemente refleja mejor reconocimiento diagnóstico y mayor 

frecuencia de publicación [9]. A diferencia de Asia y Estados Unidos, donde suele 

observarse predominio femenino, los casos latinoamericanos mostraron un ligero 

predominio masculino, en concordancia con reportes regionales previos [9,19]. La 

distribución etaria mantuvo un patrón bimodal, con picos en niños menores de 10 años 

y adultos entre 20 y 45 años [7,35]. 

 

Las presentaciones clínicas fueron heterogéneas. Los eventos isquémicos 

predominaron, seguidos por cefalea, convulsiones y trastornos cognitivos o del 

movimiento. En población pediátrica se reportaron con mayor frecuencia AIT, déficits 

motores y cefalea, mientras que en adultos predominaron los ACV isquémicos; los 
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eventos hemorrágicos fueron menos reportados [24,27]. Las cefaleas descritas fueron 

a menudo compatibles con fenotipo migrañoso, en ocasiones con aura visual o 

sensitiva, en línea con reportes previos y estudios europeos con prevalencias entre 20% 

y 76% [36]. En algunos casos, incluida la paciente ilustrativa, la cefalea persistió o 

recurrió tras revascularización y ocasionalmente presentó características tensionales y 

mareos [37,38]. Esto resalta la necesidad de caracterizar sistemáticamente 

manifestaciones no relacionadas con ACV en pacientes latinoamericanos. 

 

Hallazgos diagnósticos y de manejo 

La ASD/DSA continúa siendo el estándar diagnóstico al permitir una visualización 

detallada de la estenosis u oclusión de ACI y de la red colateral (“vasos moyamoya”) 

[39]. En la región, DSA fue el método más reportado; las imágenes no invasivas como 

CTA y ARM/MRA fueron poco utilizadas, y solo dos casos confirmaron el diagnóstico 

mediante MRA [39]. 

 

En pacientes pediátricos, algunos estudios añadieron pruebas genéticas, 

electroencefalogramas y SPECT para identificar regiones hipoperfundidas 

correlacionadas con déficits neurológicos [17,20]. La clasificación de Suzuki se aplicó 

de manera inconsistente; la mayoría de reportes describió hallazgos angiográficos sin 

estadificación formal [1,39]. Aunque el compromiso bilateral fue frecuente, la 

enfermedad unilateral puede progresar a bilateral hasta en 50%; en esta revisión solo 

se incluyó una presentación unilateral [39]. 
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Las estrategias terapéuticas fueron heterogéneas. La revascularización, directa o 

indirecta, se mantuvo como el pilar terapéutico, con el objetivo de mejorar perfusión y 

prevenir recurrencia isquémica [1,39]. El tratamiento médico, principalmente 

antiagregante, se utilizó en espera de cirugía o ante contraindicación quirúrgica, aunque 

la evidencia sobre prevención de ACV es limitada. Estos hallazgos reflejan 

disparidades regionales en acceso diagnóstico, disponibilidad quirúrgica y uso de 

clasificaciones estandarizadas. 

 

Tratamiento y evolución 

No existe una terapia que detenga la progresión de la enfermedad o revierta los cambios 

vasculares establecidos; el tratamiento es sintomático y preventivo, orientado a reducir 

eventos cerebrovasculares y preservar función cognitiva a largo plazo [37,39,40]. 

 

En los casos revisados, la mayoría recibió intervención quirúrgica, mientras que otros 

fueron manejados médicamente o de forma conservadora. Los bypass directos fueron 

poco frecuentes (dos casos), mientras que técnicas indirectas —burr holes (cuatro 

casos), EDAS (dos casos) y autoinjerto omental vascularizado (un caso)— se 

emplearon más en niños [35]. El manejo médico incluyó antiagregantes (aspirina, 

clopidogrel, cilostazol), pentoxifilina y anticonvulsivantes, principalmente con la 

intención de prevenir recurrencia isquémica [41]. La elección del manejo reflejó 

contraindicaciones quirúrgicas, limitaciones económicas o preferencias del paciente 

[31,39]. El seguimiento fue variable (3 meses a 13 años; media aproximada 2.4 años). 
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Las secuelas neurológicas se asociaron principalmente a eventos isquémicos; sin 

embargo, la mayoría de pacientes logró recuperación parcial o completa, y solo se 

reportó un fallecimiento [26]. En conjunto, los datos sugieren desenlaces más 

favorables con revascularización oportuna frente a manejo exclusivamente médico, 

aunque la evidencia sigue siendo limitada. La decisión de manejo médico en el caso 

ilustrativo se justificó por alto riesgo quirúrgico (enfermedad bilateral avanzada con 

circulación posterior preservada), enfatizando la necesidad de individualizar el plan 

terapéutico. 

 

Tendencias de secuelas y recuperación 

En conjunto, las secuelas neurológicas ocurrieron en aproximadamente 40% de los 

pacientes (I² = 26%), mientras que la buena recuperación se observó en 

aproximadamente 78% (I² = 9%). El tratamiento quirúrgico pareció asociarse con 

mejores desenlaces: Oliveira et al. [25] reportó recuperación completa en todos los 

pacientes tratados quirúrgicamente, mientras que Minelli et al. [18] y Franco et al. [19] 

describieron déficits persistentes en pacientes manejados médicamente. Las OR 

exploratorias (OR para secuelas 0.80; IC95%: 0.10–6.59; OR para buena recuperación 

1.25; IC95%: 0.15–10.22) deben interpretarse con cautela por el tamaño muestral 

reducido, el diseño observacional y la heterogeneidad en el reporte. Por tanto, estas 

tendencias no permiten inferencias comparativas formales. 

 

Fortalezas, limitaciones y vacíos de investigación 
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Esta revisión sintetiza de manera amplia los casos reportados de EMM en 

Latinoamérica e integra un caso clínico ilustrativo. Entre sus fortalezas destacan la 

búsqueda en múltiples bases de datos, el tamizaje y extracción por revisores 

independientes, y la contextualización clínica. 

 

No obstante, la evidencia es predominantemente descriptiva (reportes y series 

pequeñas), con sesgos inherentes de publicación, selección y reporte. Además, la 

heterogeneidad temporal de casi 50 años introduce variabilidad en técnicas 

diagnósticas (DSA, CTA, MRA), estadificación y evaluación de desenlaces. Los OR 

exploratorios no establecen causalidad y están condicionados por estas limitaciones. 

La etnicidad fue escasamente reportada, lo que restringe la generalización regional. 

 

Se identifican vacíos críticos: necesidad de estudios genéticos (RNF213 y otras 

variantes), estandarización diagnóstica y de estadificación, y caracterización 

sistemática del fenotipo de cefalea y otras manifestaciones no relacionadas con ACV. 

El establecimiento de registros prospectivos regionales permitiría evaluar desenlaces a 

largo plazo y la efectividad comparativa de cirugía versus manejo médico, 

fortaleciendo la evidencia para optimizar el abordaje de la EMM en la región. 

 

 

 



           

   

17 

VI. CONCLUSIÓN 

La EMM en Latinoamérica es rara, pero cada vez se reconoce con mayor frecuencia, 

con patrones demográficos distintivos y predominio de eventos isquémicos. La 

ASD/DSA sigue siendo el estándar diagnóstico, mientras que la revascularización 

quirúrgica se asocia con una tendencia hacia desenlaces neurológicos favorables. Las 

series pequeñas y heterogéneas limitan la generalización, lo que subraya la necesidad 

de estudios genéticos, protocolos estandarizados y registros prospectivos regionales. 

Fortalecer la colaboración entre centros será clave para mejorar diagnóstico, 

tratamiento y desenlaces a largo plazo en esta población. 
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(*) El siguiente estudio incluyó tanto pacientes con enfermedad de moyamoya como con síndrome de 

moyamoya, sin distinguir las características sociodemográficas y clínicas de cada subgrupo. Sin embargo, 

nuestro estudio tiene como objetivo centrarse exclusivamente en pacientes con Enfermedad de Moyamoya, lo 

que limita la aplicabilidad directa de estos hallazgos. ACA: arteria cerebral anterior; AG: angiografía; CT: 

tomografía computarizada; ATC: angiografía por tomografía computarizada; ASD: angiografía por 

sustracción digital; EC-IC: extracraneal–intracraneal; EEG: electroencefalogramas; EDAS: 

encefaloduroarteriosinangiosis; ACI: arterias carótidas internas; ACM: arteria cerebral media; ARM: 

angiografía por resonancia magnética; RM: resonancia magnética; VRM: venografía por resonancia 

magnética; NA: no aplicable; NR: no reportado; NE: no especificado; ACP: arteria cerebral posterior; SPECT: 

tomografía computarizada por emisión de fotón único; DTC: Doppler transcraneal. 
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Tabla 2: Lista de verificación de evaluación crítica del JBI 

Estudio D1 D2 D3 D4 D5 D6 D7 D8 Global 

Brandt, 1976 [16] SI SI SI NO NO NO SI SI Moderado 

Minguetti, 1981 [17] SI SI SI NO NO NO SI SI Moderado 

Minelli, 1997 [18] SI SI SI NO NO NO SI SI Moderado 

Franco, 1999 [19] SI SI SI SI NO NO SI SI Moderado 

Ciasca, 1999 [20] SI SI SI NO NO NO SI SI Moderado 

Adamo, 2001 [21] SI SI SI NO NO NO SI SI Moderado 

Fuchs, 2001 [22] SI SI SI NO NO NO SI SI Moderado 

Ghanem, 2005 [23] SI SI SI NO NO NO NO SI Bajo 

Demartini, 2008 [24] N

O 

SI SI NO NO NO SI SI Bajo 

Oliveira, 2009 [25] N

O 

SI SI NO NO NO SI SI Bajo 

Alcalá- Cerra, 2011 

[26] 

SI SI SI SI NO NO SI SI Moderado 
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Vargas, 2013 [13] SI SI SI NO NO NO SI SI Moderado 

Busey, 2014 [27] SI SI SI NO NO NO SI SI Moderado 

Ramírez- Quiñones, 

2015 [11] 

SI SI SI NO NO NO SI SI Moderado 

Lamônica, 2016 [28] SI SI SI NO NO NO SI SI Moderado 

Beltrán, 2016 [29] SI SI SI SI NO NO SI SI Moderado 

Choque- Velasquez, 

2017 [30] 

SI SI SI NO NO NO SI SI Moderado 

Nathal, 2018 [31] N

O 

SI SI NO NO NO SI SI Bajo 

De Barros- Araújo, 

2021 [32] 

N

O 

SI SI NO NO NO NO SI Bajo 

Malone, 2022 [33] SI SI SI SI NO NO SI SI Moderado 

Castañeda-Hurtado, 

2023 [34] 

SI SI SI SI NO NO SI SI Moderado 

Dominios: D1: ¿El/los paciente(s) representa(n) la experiencia completa del investigador (centro) o el 

método de selección es poco claro hasta el punto de que otros pacientes con una presentación similar 



           

   

42 

podrían no haber sido reportados? D2: ¿La exposición fue adecuadamente determinada? D3: ¿El desenlace 

fue adecuadamente determinado? D4: ¿Se descartaron otras causas alternativas que pudieran explicar la 

observación? D5: ¿Hubo un fenómeno de desafío/re-desafío (challenge/rechallenge)? D6: ¿Existió un efecto 

dosis–respuesta? D7: ¿El seguimiento fue lo suficientemente largo para que ocurrieran los desenlaces? D8: 

¿El/los caso(s) están descritos con suficiente detalle para permitir que otros investigadores repliquen la 

investigación o para que los profesionales puedan realizar inferencias aplicables a su propia práctica? 
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IX. FIGURAS 

Figura 1. Diagrama de flujo de la selección de estudios PRISMA.  
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Figura 2. Angiografía por sustracción digital.  

 

(a) Angiografía de la arteria vertebral derecha en proyección anteroposterior. Se 

observa que ambas arterias cerebrales medias están irrigadas por la circulación 

posterior. (b) Angiografía de la arteria vertebral derecha en proyección lateral. 

Muestra flujo hacia la circulación anterior a través de la arteria comunicante 
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posterior, y también se observan vasos colaterales secundarios a estenosis carotídea. 

(c) Angiografía de la arteria carótida interna derecha en proyección lateral: se 

observa una oclusión completa de la arteria carótida en el segmento paraoftálmico. 

De la arteria oftálmica emerge una rama dural que irriga parte de la corteza parietal 

derecha. También es evidente el signo de “puff of smoke” (bocanada de humo) como 

ramas colaterales. (d) Angiografía de la arteria carótida interna derecha en 

proyección anteroposterior: se observa oclusión completa de la arteria carótida en el 

segmento paraoftálmico. Se evidencia la rama dural que emerge de la arteria oftálmica 

(flecha negra) y el signo de “puff of smoke” como ramas colaterales (punta de flecha 

blanca). (e) Angiografía de la arteria carótida externa (ACE) derecha en proyección 

lateral: se observan ramas colaterales que emergen de la arteria maxilar interna y se 

dirigen hacia la corteza occipital. (f) Angiografía de la arteria carótida externa (ACE) 

izquierda en proyección lateral: se observan ramas colaterales que emergen de la 

arteria maxilar interna y se dirigen hacia la corteza frontal. (g) Angiografía de la 

arteria carótida interna izquierda en proyección lateral: se observa oclusión completa 

de la arteria carótida en el segmento paraoftálmico. Emerge una rama colateral de la 

arteria oftálmica que irriga parte de la arteria cerebral media izquierda. También es 

evidente el signo de “puff of smoke” como ramas colaterales. 

 

 

 



 

 

X. ANEXOS 

 

Anexo 1. Certificado de aprobación en la revista Surgical Neurology International. 

 



 

 

Anexo 2. Estrategia de búsqueda 

Base de 

datos 

Estrategia de búsqueda # 

PUBMED ("Moyamoya disease"[MeSH] OR "Moyamoya disease"[TIAB]) AND ((("latin 

america"[Mesh] OR "latin america*"[tiab] OR latinamerica*[tiab] OR latinoamerica*[tiab] 

OR Hispanoamerica[tiab] OR iberoamerica*[tiab] OR "ibero americ*"[tiab] OR 

panamerican*[tiab] OR "central america"[Mesh] OR "central america*"[tiab] OR 

centroamerica*[tiab] OR mesoamerica*[tiab] OR "meso america*"[tiab] OR "middle 

america*"[tiab] OR "south america"[Mesh] OR "south america*"[tiab] OR 

southamerica*[tiab] OR sudamerica*[tiab] OR "America del sur"[tiab] OR "caribbean 

region"[Mesh] OR Caribbean[tiab] OR caribe*[tiab] OR "west indies"[Mesh] OR "west 

indi*"[tiab] OR antill*[tiab] OR "indians, south american"[Mesh] OR "indians, central 

american"[Mesh] OR amerindian*[tiab] OR Indians[tiab] OR "american indian*"[tiab] OR 

"native america*"[tiab] OR patagoni*[tiab] OR Andes[tiab] OR andean*[tiab] OR 

amazon*[tiab] OR argentin*[AD] OR argentin*[tiab] OR bolivia*[AD] OR bolivia*[tiab] OR 

brazil*[AD] OR brasil*[AD] OR brazil*[tiab] OR brasil*[tiab] OR colombia*[AD] OR 

colombia*[tiab] OR chile*[AD] OR chile*[tiab] OR ecuador*[AD] OR ecuator*[AD] OR 

ecuador*[tiab] OR guiana*[AD] OR guiana*[tiab] OR guyan*[AD] OR guyan*[tiab] OR 

paraguay*[AD] OR paraguay*[tiab] OR peru*[AD] OR peru*[tiab] OR surinam*[AD] OR 

surinam*[tiab] OR uruguay*[AD] OR uruguay*[tiab] OR venez*[AD] OR venez*[tiab] OR 

belize*[AD] OR belize*[tiab] OR "costa ric*"[AD] OR costarric*[AD] OR costaric*[AD] OR 
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"costa ric*"[tiab] OR costarric*[tiab] OR costaric*[tiab] OR salvador*[AD] OR 

salvador*[tiab] OR guatemal*[AD] OR guatemal*[tiab] OR hondur*[AD] OR hondur*[tiab] 

OR nicaragu*[AD] OR nicaragu*[tiab] OR panam*[AD] OR panam*[tiab] OR mexico[Mesh] 

OR mexic*[AD] OR mexic*[tiab] OR mejic*[tiab] OR baham*[AD] OR baham*[tiab] OR 

cuba*[AD] OR cuba*[tiab] OR dominic*[AD] OR dominic*[tiab] OR haiti*[AD] OR 

haiti*[tiab] OR jamaic*[AD] OR jamaic*[tiab] OR "puerto rico"[Mesh] OR "puerto ric*"[tiab] 

OR puertorric*[tiab] OR puertoric*[tiab])) ) 

SCOPUS (INDEXTERMS("Moyamoya disease") OR TITLE-ABS("Moyamoya disease")) AND 

(((INDEXTERMS("latin america") OR TITLE-ABS("latin america*") OR TITLE-

ABS(latinamerica*) OR TITLE-ABS(latinoamerica*) OR TITLE-ABS(Hispanoamerica) OR 

TITLE-ABS(iberoamerica*) OR TITLE-ABS("ibero americ*") OR TITLE-

ABS(panamerican*) OR INDEXTERMS("central america") OR TITLE-ABS("central 

america*") OR TITLE-ABS(centroamerica*) OR TITLE-ABS(mesoamerica*) OR TITLE-

ABS("meso america*") OR TITLE-ABS("middle america*") OR INDEXTERMS("south 

america") OR TITLE-ABS("south america*") OR TITLE-ABS(southamerica*) OR TITLE-

ABS(sudamerica*) OR TITLE-ABS("America del sur") OR INDEXTERMS("caribbean 

region") OR TITLE-ABS(Caribbean) OR TITLE-ABS(caribe*) OR INDEXTERMS("west 

indies") OR TITLE-ABS("west indi*") OR TITLE-ABS(antill*) OR INDEXTERMS("indians, 

south american") OR INDEXTERMS("indians, central american") OR TITLE-

ABS(amerindian*) OR TITLE-ABS(Indians) OR TITLE-ABS("american indian*") OR 

TITLE-ABS("native america*") OR TITLE-ABS(patagoni*) OR TITLE-ABS(Andes) OR 

TITLE-ABS(andean*) OR TITLE-ABS(amazon*) OR AFFIL(argentin*) OR TITLE-
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ABS(argentin*) OR AFFIL(bolivia*) OR TITLE-ABS(bolivia*) OR AFFIL(brazil*) OR 

AFFIL(brasil*) OR TITLE-ABS(brazil*) OR TITLE-ABS(brasil*) OR AFFIL(colombia*) OR 

TITLE-ABS(colombia*) OR AFFIL(chile*) OR TITLE-ABS(chile*) OR AFFIL(ecuador*) 

OR AFFIL(ecuator*) OR TITLE-ABS(ecuador*) OR AFFIL(guiana*) OR TITLE-

ABS(guiana*) OR AFFIL(guyan*) OR TITLE-ABS(guyan*) OR AFFIL(paraguay*) OR 

TITLE-ABS(paraguay*) OR AFFIL(peru*) OR TITLE-ABS(peru*) OR AFFIL(surinam*) OR 

TITLE-ABS(surinam*) OR AFFIL(uruguay*) OR TITLE-ABS(uruguay*) OR 

AFFIL(venez*) OR TITLE-ABS(venez*) OR AFFIL(belize*) OR TITLE-ABS(belize*) OR 

AFFIL("costa ric*") OR AFFIL(costarric*) OR AFFIL(costaric*) OR TITLE-ABS("costa 

ric*") OR TITLE-ABS(costarric*) OR TITLE-ABS(costaric*) OR AFFIL(salvador*) OR 

TITLE-ABS(salvador*) OR AFFIL(guatemal*) OR TITLE-ABS(guatemal*) OR 

AFFIL(hondur*) OR TITLE-ABS(hondur*) OR AFFIL(nicaragu*) OR TITLE-

ABS(nicaragu*) OR AFFIL(panam*) OR TITLE-ABS(panam*) OR INDEXTERMS(mexico) 

OR AFFIL(mexic*) OR TITLE-ABS(mexic*) OR TITLE-ABS(mejic*) OR AFFIL(baham*) 

OR TITLE-ABS(baham*) OR AFFIL(cuba*) OR TITLE-ABS(cuba*) OR AFFIL(dominic*) 

OR TITLE-ABS(dominic*) OR AFFIL(haiti*) OR TITLE-ABS(haiti*) OR AFFIL(jamaic*) 

OR TITLE-ABS(jamaic*) OR INDEXTERMS("puerto rico") OR TITLE-ABS("puerto ric*") 

OR TITLE-ABS(puertorric*) OR TITLE-ABS(puertoric*)))) 

EMBASE (exp "Moyamoya disease"/ or "Moyamoya disease".tw.) and (exp "latin america"/ or "latin 

america*".tw. or latinamerica*.tw. or latinoamerica*.tw. or Hispanoamerica.tw. or 

iberoamerica*.tw. or "ibero americ*".tw. or panamerican*.tw. or exp "central america"/ or 

"central america*".tw. or centroamerica*.tw. or mesoamerica*.tw. or "meso america*".tw. or 
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"middle america*".tw. or exp "south america"/ or "south america*".tw. or southamerica*.tw. 

or sudamerica*.tw. or "America del sur".tw. or exp "caribbean region"/ or Caribbean.tw. or 

caribe*.tw. or exp "west indies"/ or "west indi*".tw. or antill*.tw. or exp "indians, south 

american"/ or exp "indians, central american"/ or amerindian*.tw. or Indians.tw. or "american 

indian*".tw. or "native america*".tw. or patagoni*.tw. or Andes.tw. or andean*.tw. or 

amazon*.tw. or argentin*.in. or argentin*.tw. or bolivia*.in. or bolivia*.tw. or brazil*.in. or 

brasil*.in. or brazil*.tw. or brasil*.tw. or colombia*.in. or colombia*.tw. or chile*.in. or 

chile*.tw. or ecuador*.in. or ecuator*.in. or ecuador*.tw. or guiana*.in. or guiana*.tw. or 

guyan*.in. or guyan*.tw. or paraguay*.in. or paraguay*.tw. or peru*.in. or peru*.tw. or 

surinam*.in. or surinam*.tw. or uruguay*.in. or uruguay*.tw. or venez*.in. or venez*.tw. or 

belize*.in. or belize*.tw. or "costa ric*".in. or costarric*.in. or costaric*.in. or "costa ric*".tw. 

or costarric*.tw. or costaric*.tw. or salvador*.in. or salvador*.tw. or guatemal*.in. or 

guatemal*.tw. or hondur*.in. or hondur*.tw. or nicaragu*.in. or nicaragu*.tw. or panam*.in. or 

panam*.tw. or exp mexico/ or mexic*.in. or mexic*.tw. or mejic*.tw. or baham*.in. or 

baham*.tw. or cuba*.in. or cuba*.tw. or dominic*.in. or dominic*.tw. or haiti*.in. or haiti*.tw. 

or jamaic*.in. or jamaic*.tw. or exp "puerto rico"/ or "puerto ric*".tw. or puertorric*.tw. or 

puertoric*.tw.) 

 

 

 

 

Anexo 3. Consentimiento informado 



 

 

 



 

Anexo 4. Aprobación del comité de ética. 

 

Anexo 5. Resolución ministerial 103 Moyamoya 



 

 



 

 



 

 



 

 

 


