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230 - ENFERMEDAD DE MOYA-MOYA CON AFECTACION HIPOFISARIA
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Resumen

Introduccion: La enfermedad de Moya-Moya es una patologia cerebrovascular crénica
caracterizada por la estenosis bilateral progresiva de las arterias del poligono de Willis con aumento
de circulacion colateral anomala. Las manifestaciones clinicas incluyen ictus isquémico, ictus
hemorragico y epilepsia. Por lo general la sintomatologia se resuelve progresivamente, quedando en
algunos casos secuelas neuroldgicas, y en hasta un 50-70% de las ocasiones se instaura un deterioro
progresivo de la funcién cognitiva. A continuacion presentamos el caso clinico de un paciente con
enfermedad de Moya-Moya con afectacidn hipofisaria, descrita en algunos casos en pacientes con
esta patologia.

Caso clinico: Paciente de 19 afios con enfermedad de Moya-Moya, que presentaba como
complicaciones secundarias epilepsia focal, infarto cerebral isquémico hemisférico derecho,
coloboma ocular bilateral con discapacidad visual y dificultades de aprendizaje. Fue derivado a
nuestras consultas en julio de 2015 por pubertad retrasada. A la exploracién fisica presentaba un
estadio de Tanner 3, con volumen testicular de 15 cc y un IMC de 34,9 kg/m®. Se habia realizado
cariotipo que fue normal (46XY). Se solicité estudio hormonal que fue compatible con un
panhipopituitarismo con déficit de gonadotropinas, GH y ACTH. Se completé estudio con una RMN
hipofisaria que mostrd un defecto de la linea media craneal con deformidad de la adenohipofisis y
discreta desviacion del tallo hipofisario. Se inicié tratamiento sustitutivo con hidroaltesona y con
testosterona. El paciente sigue revisiones en nuestras consultas con buena evolucion.

Discusion: La enfermedad de MoyaMoya se caracteriza por una estenosis bilateral de las arterias
del poligono de Willis y sus manifestaciones clinicas mas frecuentes son ictus y epilepsia. A pesar de
ser una manifestacion clinica poco frecuente, es importante tener en cuenta la posible afectacion
hipofisaria.
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