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El sindrome moyamoya es un trastorno cere-
brovascular idiopatico caracterizado por una
arteriopatia de grandes vasos intracraneales,
asociado con una obliteracién bilateral progre-
siva de las arterias principales de la circulacién
anterior, que se ven reemplazadas por una fina
red de vasos colaterales que dan el nombre a la
entidad, ‘golpe de humo'. Su etiologia puede
ser idiopatica o estar asociada a una patologia
subyacente, como trastornos infecciosos, meta-
bélicos o autoinmunes; en este Ultimo caso, se
considera como sindrome moyamoya. La enfer-
medad es poco frecuente en paises no asiati-
cos, donde su historia natural podria ser dife-
rente [1-3]. Particularmente, es excepcional la
presentacion del fenémeno moyamoya como
trastornos del movimiento [4-8]. Se presenta el
caso de una paciente que desarrollé movimien-
tos coreobalisticos en el hemicuerpo derecho
secundarios a un infarto en el drea motora pri-
maria debido a un sindrome moyamoya.

Mujer de raza caucasica y 29 afos de edad, que
acudid a urgencias de nuestro hospital por un
cuadro clinico de inicio brusco que consistia en
la apariciéon de movimientos involuntarios en
las extremidades derechas. Fumadora de cinco
paquetes/afio, padecia una diabetes de inicio
en el adulto tipo MODY (maturity onset diabe-
tes of the young) con un control metabdlico co-
rrecto y sin antecedentes de abuso de sustan-
cias téxicas. La exploracion general fue normal.
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Figura. a) Lesidn isquémica aguda en el cdrtex premotor izquierdo mediante RM (secuencia de difusion); b) Arterio-
grafia cerebral que muestra una oclusién de ambas arterias carétidas internas, con circulacién colateral entre las arte-
rias cerebrales posteriores y las arterias leptomeningeas.

En el examen neuroldgico, la paciente estaba
alerta y orientada, con una disartria leve sin
elementos disfasicos. Se objetivaron una parali-
sis facial derecha supranuclear junto con una
desviacién de la lengua hacia la izquierda. La
fuerza muscular fue de 5/5 en todos los grupos
musculares. La sensibilidad, coordinacién y mar-
cha también fueron normales. El reflejo cutaneo-
plantar derecho era extensor. La paciente pre-
sentaba movimientos involuntarios irrequlares
que afectaban al hemicuerpo derecho. En el
miembro superior derecho, los movimientos eran
proximales y de gran amplitud compatibles con
balismo, mientras que en el miembro inferior
derecho presentaba movimientos distales co-
reiformes. El analisis de sangre fue normal, in-
cluido hemograma, glucemia, funcién tiroidea,
factor reumatoide, anticuerpos antinucleares,
anti-ADN y anticuerpos anticardiolipina. Una
puncién lumbar dio lugar a liquido cefalorra-
quideo claro en cristal de roca sin células. La re-
sonancia magnética (RM) craneal con secuen-
cias potenciadas en T, y difusion mostraron una
lesién hiperintensa en el drea motora primaria
izquierda (4area 4 de Brodmann), en el giro
precentral (Figura, a). Una arteriografia mostrd
una oclusién de ambas arterias carétidas inter-
nas izquierda y derecha, y se establecieron va-
sos colaterales en la circulacién vertebrobasilar
y vasos leptomeningeos (Figura, b). El coreoba-
lismo se resolvid a las 48 h desde la instaura-
cion del tratamiento con antagonistas dopami-
nérgicos y, tras cuatro afios de seguimiento, la
paciente no ha vuelto a presentar movimientos
involuntarios.

Los trastornos hipercinéticos, tales como la he-
micorea-hemibalismo, son una manifestacion
poco frecuente de las enfermedades cerebrovas-
culares [9] y, en este caso, suelen producirse
por lesiones isquémicas o hemorragicas lenticu-
lares, talamicas, subtalamicas, caudadas, y, de
forma excepcional, afectan a la corteza cerebral
[10-13]. El prondstico funcional parece ser mejor
en pacientes con lesiones corticales que en aque-
llos con ictus subtalamicos [10], como en nues-
tra paciente, con una excelente respuesta a los
antagonistas dopaminérgicos. La mayoria de los
casos descritos previamente de concurrencia en-
tre sindrome moyamoya y hemicoreoatetosis o
hemidistonia demostraba una lesién subcortical
o de ganglios basales en la RM, pero nunca que
afectase al cortex [3,14-16]. Si se tiene en cuen-
ta el modelo actual de los ganglios basales, las
lesiones en las dreas corticosubcorticales pue-
den interrumpir las proyecciones corticoestria-
tales excitatorias dirigidas hacia los ganglios ba-
sales, liberar de la inhibicién al globo palido in-
terno y externo, y facilitar la aparicién de movi-
mientos involuntarios indeseados.

Por otro lado, un mecanismo fisiopatoldgico
adicional por el cual pueden aparecer movi-
mientos involuntarios en el sindrome moyamo-
ya serfa la presencia de isquemia en los ganglios
basales, que podria dar lugar a un incremento
excesivo de la actividad motora, tal como se ha
descrito en sujetos con sindrome moyamoya
unilateral asociado a defectos de perfusion, a pe-
sar de la normalidad de los estudios de RM [14,
16,17]. Ademas, tras la cirugia con técnicas de
bypass, la hemicorea mejord, junto con la nor-
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malizacién de los parametros de perfusion [14,
16,18]. Finalmente, los movimientos hipercinéti-
cos pueden responder a un trastorno funcional,
como la hiperventilacién o hiperglucemia. Sin em-
bargo, en este caso la primera hipétesis etiol6-
gica es el ictus isquémico agudo demostrado me-
diante RM, dada la ausencia de otras alteracio-
nes en las pruebas complementarias. Desde nues-
tro conocimiento, ésta es la primera descripcién
de una paciente caucasica con movimientos co-
reiformes originados por un infarto cortical en el
contexto de un sindrome moyamoya.
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Recientemente ha aparecido un editorial que
hace el balance de los dltimos afios de Revista
de Neurologia que debe ser objeto de una cui-
dadosa lectura para todos [1].

Los profesionales de las neurociencias de
Iberoamérica, evidentemente, siguen de cerca
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el desarrollo alcanzado por esta revista. Mues-
tra de ello es que no solamente son lectores
habituales de la revista sino consumidores de la
ciencia que ésta publica. Esto se refleja en el in-
cremento sostenido del factor de impacto, que
es una medida de su visibilidad. Este incremen-
to sostenido del factor de impacto ha preocupa-
do tanto a los autores como a los directivos de
Revista de Neurologia [2,3], ya que los prime-
ros son cada dia mds conscientes de la impor-
tancia de la seleccién y el envio de trabajos a
las revistas que tienen un incremento del factor
de impacto sistematico como una muestra de con-
fianza en la calidad y visibilidad de la revista.

Sin embargo, quizds el mas importante y re-
ciente uso del factor de impacto esta en el pro-
ceso de evaluacién académica. Este factor pue-
de utilizarse para dar una aproximacién del pres-
tigio de las revistas en las cuales un investiga-
dor o profesor ha publicado [4].

Coincido con los autores en que la publica-
cién ya ha dejado de ser estrictamente espafio-
la, y que es una revista iberoamericana en la
que un ndmero de trabajos apreciable procede
de Latinoamérica. También felicito a los editores
por conservar la diversidad de secciones. Aun-
que muchas revistas han reducido estas seccio-
nes buscando un aumento del factor de impacto

a expensas de los trabajos originales y las revi-
siones, no es menos cierto que la revista garan-
tiza un foro de discusién a partir de los articulos
cortos, que los lectores agradecen, y que ha per-
mitido descubrir y establecer estrategias de de-
sarrollo entre sus multiples salidas [5].

Por todas estas razones, felicito a la revista y
esperamos que se mantenga con la calidad que
ha demostrado para el bien de las neurocien-
cias de Iberoamérica.
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