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CASO CLIiNICO

Migrana hemipléejica esporadica:
a proposito de un caso clinico

Dres. Conrado Medici?, Valeria Fraga?, Andrea Rey 3, Cristina Scavone 4

Resumen

Summary

Las cefaleas constituyen una causa frecuente de
consulta en pediatria, siendo la migrafa el tipo mas
frecuente de cefalea primaria en la infancia. La
migraha hemipléjica (MH) es una variante infrecuente
de migrafa con aura, reconociéndose dos subtipos:
familiar (MHF) y esporadica (MHE). Se caracteriza por
la presencia de crisis migrafnosas con trastornos
motores deficitarios transitorios, afasia o alteraciones
sensitivas o sensoriales. Describimos el caso de una
nina de 9 anos, sana, sin antecedentes familiares de
MH, con una historia de cefaleas migrafiosas de 3
anos de evolucién, que cumple con los criterios
establecidos por la International Headache Society de
MHE. El examen neuroldgico fuera de los episodios y
los exdmenes complementarios fueron normales. Se
realizé tratamiento profilactico con topiramato con
buena evolucién.
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Palabras clave:

Headache is a frequent cause of pediatric medical
consultation, migraine is the most frecuent child
primary headache. Hemiplegic migraine (HM) is a
rare subtype of migraine with aura headache, it has
two variants: familial (FHM) and sporadic (SHM). It
presents with migraine attacks associated with some
degree of transient hemiparesia, dysphasic speech
or sensitive or sensorial symptoms. We describe a 9
years old girl, healthy, without familial history of HM,
with 3 years evolution of migraine headaches that
fulfill the International Headache Society s criteria
for SHM. The neurologic examination and laboratory
tests were normal. We started prophylaxis treatment
with topiramate with good evolution.
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Introduccion

Las cefaeas constituyen un sintoma de consulta fre-
cuente en pediatria, provocando ansiedad en el paciente
y enel grupo familiar y determinando consultastanto en
emergencia como en policlinica.

En trabajosrealizados en pobl acién pediétricase en-
cuentraque hastaun 70%-90% de | os nifios han presen-
tado algtin episodio de cefalea antes de los 15 afios 2.
En Uruguay las cefaleas correspondieron a 0,58% de
lasconsultasen el departamento deemergenciadel Cen-
tro Hospitalario Pereira Rossell (CHPR) en el periodo
2002-2003 ©,

Lamigrafa es €l tipo mas frecuente de cefaea pri-
mariaen lainfancia, suincidenciaaumentacon laedad,
siendo més frecuente en varones por debajo de los 12
afiosy en nifiaspor encimadeestaedad . Lalnternatio-
nal Headache Soci ety en su segundaedicion, primerare-
vision (mayo de 2005) delaclasificacion delascefal eas,
International Classification of Headache Disorders
(ICHD) ©, clasificaalamigrafiaen diferentestipos co-
mo muestralatabla 1.

LaMH es una variante infrecuente de migrafia con
aura. Hay dos subtipos. migrafia hemipléjica familiar
(MHF) y migrafiahemipl&icaesporadica(MHE). Lata-
bla 2 muestra los criterios diagnosticos de la ICHD de
MHFy MHE.

En un estudio epidemiolégico realizado en Dina-
marca se encontré una prevalenciade MH de 0,01% en
unapoblaciénde5,2 millonesde habitantes, no existien-
do diferencias entre MHE y MHF ©.

No existe diferenciaen la presentacion clinicaentre
ambas variedades. Se han descrito alteracionesen lare-
sonancia nuclear magnética, en algunos casos, princi-
palmente anivel de la espectroscopia .

Observacion clinica

Nifia de 9 afios, procedente de Canelones, sana, buen
crecimiento y desarrollo, buen rendimiento escolar. Sin
antecedentes familiares de primera o segunda linea de
MH, ni de otra patol ogia neurol égica.

Comienzaalos 6 afios con cefal eas frontales bilate-
rales, pulsatiles, de intensidad variable, 1 a 2 veces por
semana, de masde unahoradeduracion, quecalman con
analgésicosy con el suefio, acompafiadas de decaimien-
to, palidez, fotofobiay vomitos. En alguna oportunidad
previo al inicio delascefaleasrefiere parestesias de ma-
no izquierda.

En dos oportunidades, alos 6 afios, presenta episo-
diosque comienzan con parestesiase hipoestesiasde he-
micuerpo izquierdo, seguidas de paresiade dicho hemi-
cuerpoy dentro de los 60 minutos posterioresinstalaen
forma paul atinaunacefal eadeintensidad severa. El pri-
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Tabla 1. Clasificacion de tipos de migrana (ICHD)

1. Migrafha
1.1. Migrana sin aura
1.2. Migraiia con aura
1.2.1. Con auratipicay migrafia
1.2.2. Con auratipicay cefalea no migrafiosa
1.2.3. Con auratipicasin cefalea
1.2.4. Migrafia hemipléjicafamiliar
1.2.5. Migrafia hemipléjica esporéadica
1.2.6. Migrafia basilar
1.3. Sindromes periodicos de la infancia
que pueden ser precursores de migraia
1.3.1. Vomitos ciclicos
1.3.2. Migrafia abdominal
1.3.3. Vértigo paroxistico benigno de lainfancia
1.4. Migrana retiniana
1.5. Complicaciones de la migraiia
1.5.1. Migrafia cronica
1.5.2. Status migrafoso
1.5.3. Aura persistente sin infarto
1.5.4. Infarto migrafioso
1.5.5. Convulsiones desencadenadas por migrafia
1.6. Probable migraiia

mer episodio tieneunaduracion de2 horashastael retro-
ceso completo delos sintomas, y € segundo episodio 4
horas. El dia posterior presenta somnolencia. En ambos
episodios presentaun examen fisico normal al momento
dela consulta, luego de finalizados |os mismos.

En el segundo episodio se decideinternacion donde
se realizatomografia computaday resonancia magné-
ticade craneo con angiorresonanciasiendo ambosnor-
males.

Con diagndstico de MH se inicia tratamiento pre-
ventivo con topiramato a 1,25 mg/kg/dia, en dos tomas
diarias, presentando buena evolucién con reduccién de
mas del 50% de frecuenciade los episodios. Lacefalea
esdemenor intensidad y duracion y no reiteraepisodios
dehemiplgjia. No sepresentaron efectos adversosal far-
maco.

Discusion

La paciente presenta un cuadro clinico que cumple con
los criterios diagndsticos de MH. Por no presentar ante-
cedentes familiares de MH, se diagnostica MHE.

La primeradescripcion reportada sobre la presencia
deparesiatransitoriadurante un episodio demigrafiafue
realizada por Liveing en 1873 ®.

Recién en el afio 2004, en la segunda edicion de la
clasificacién delas cefaleas, lalCHD incluyelos crite-
rios diagndsticos independientes de laMHE ©.

LaMHF es una canalopatia con mutaciones genéti-
cas conocidas @: tipo 1 enfermedad autosémica domi-
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Tabla 2. Criterios diagnosticos de migrana hemipléjica
familiar y esporadica (ICHD)

Tabla 3. Diagndsticos diferenciales de migrafia
hemipléjica ©

1.2.4. Migrana hemipléjica familiar

A. Por lo menos dos episodios que cumplan con loscriteriosBy C

B. Auracon hemiparesiareversible, acompafiada de por [o menos
uno delossiguientes:

1) sintomas visuales reversibles positivos (fosfenos,
fotopsias) y/o negativos (ceguera, escotoma, manchas
grises, vision borrosa);

2) sintomas sensoriales reversibles positivos (parestesias) y/o
negativos (anestesia);

3) sintomasreversibles del habla (disfasia).

C. Por lomenosdosdelossiguientes:

1) desarrollo de por lo menos uno de los sintomas del auraen
forma gradual durante un periodo mayor oigua a5
minutos y/o diferentes sintomas del aura que se
desarrollan durante un periodo mayor o igual a5 minutos,

2) cadasintomadel auratiene una duracion mayor o igual
a5 minutos y menos de 24 horas;

3) cefaleas que cumplan los criterios B-D de 1.1 Migrafiasin
aura, con inicio conjuntamente con el aura o dentro
de los 60 minutos luego del inicio de ésta.

D. Familiar deprimerao segundalineacon cefaleas
guecumplanloscriteriosA-E
E. Queno sepuedan atribuir aotrapatologia

1.2.5. Migrana hemipléjica esporadica: los mismos criterios

que la familiar, excepto D:

D. Nofamiliar de primerao segundalineacon cefaleas que
cumplan loscriteriosA-E.

nante por mutacion del gen CACNA 1A parael canal del
calcio, a nivel 19p13; latipo 2 por ateracion del gen
ATP1A2 delabombasodio-potasio, en 1921 a23; lati-
po 3 por mutacion del gen de canal desodio SCN1A @9,
En un porcentaje pequefio de pacientes con MHE se han
encontrado variantes de estos tres genes 2.

Como en todas|as cefaleas, unacorrectahistoriay un
examen fisico adecuado sonlaclaveparael diagnéstico.

Latabla 3 muestra los diagndsticos diferenciales a
considerar; el accidente cerebrovascular y lascrisisepi-
|épticassonlosprincipales. Lareversibilidad delasinto-
matologiay en este caso unaangiorresonanciamagnéti-
canormal descartalapresenciade un accidente cerebro-
vascular y si bien el gold standard para el estudio delas
malformaciones vasculares es la arteriografia, la reso-
nancia con angiografia es una herramienta diagnéstica
atil y noinvasiva®®. Lascrisisepilépticas somatosensi-
tivas pueden acompafiarse de unapardlisisde Todd, que
es de duracién variable, pero la sintomatologia motora
esgeneramente ostensibley referidaclaramente. Lace-
falea se presenta como un fendmeno poscritico. En la
MH se han reportado cambios en el electroencefal ogra-
madurantelos ataques, como ser unadepresion enlaac-
tividad contralateral al lado de la paresia®®.

1. Sindromedecefaleastransitoriasy déficit neurol égico con
linfocitosisen el liquido cefal orraquideo.
2. Enfermedad cerebrovascular:
« Accidente isquémico transitorio
« Coagulopatias (Sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos)
« Malformaciones arteriovenosas
« Hemorragiaintracraneana
« Vasculitis
» Diseccion arterial
Epilepsia. Pardlisisde Todd.
Hemiplgjiaaternantedelainfancia
Infeccionesfocales (meningitis, encefalitis, absceso).
Enfermedades hereditarias:
« Encefalopatia mitocondrial con acidosis lacticay episodios
stroke-like
« Telangiectasia hereditaria hemorrégica
« Arteriopatia cerebral autosdmica dominante
7. Alteraciones metabdlicas:
« Disionias
« Déficit de ornitinatranscarbamilasa
« Homocisteinuria
8. Sturge-Weber
9. Episodiosde migrafiastroke-like post-radioterapia

o o A~ w

Respecto al tratamiento, | os simpati comi méticos co-
mo los derivados ergotaminicos y los triptéfanos estén
contraindicados en lamigrafiahemiplgica® por el ries-
go de vasoespasmo que puede determinar infarto cere-
bral. Los betabloqueantes no estén indicados como tra-
tamiento profiléctico delaMH por €l riesgo de prolon-
gar e aurao de producir un infarto migrafioso . Exis-
ten reportes en la literatura de buena respuesta en las
MHE al tratamiento profilactico con verapamil 9, flu-
narizina” y naloxona*®. EnlaMHF |laacetazolamida
ha mostrado eficaciaen e control delas crisis .

El topiramato; farmaco antiepiléptico con un meca-
nismo de accion multimodal que incluye blogueo delos
canales de sodio, aumento delaactividad inhibitoriadel
acido gamma-aminobutirico (GABA), antagonista de
los receptores del glutamato e inhibidor de laanhidrasa
carbonica; hademostrado ser eficaz y con escasos efec-
tos adversos como tratamiento profilactico de lamigra-
fia en edad pediétrica®.

Existe escasabibliografiarespecto al uso de estefar-
maco enlaMH, tanto familiar como esporéadica, habien-
do agun reporte de agravamiento de la sintomatol ogia
con este farmaco .

En nuestrapaciente consideramos que el tratamiento
fue efectivo ya que a 12 meses de seguimiento dismi-
nuy6 el nimero de crisis en més de un 50%, no reiterd
episodios de MH y no se evidenciaron efectos adversos
del farmaco.
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