RELATO DE CASO

Migranea hemiplégica: relato de 6 casos

Hemiplegic migraine: six cases report

RESUMO

A Sociedade Internacional de Cefaléia subdividiu a
migrdnea hemiplégica (MH) em duas formas: esporadica e
familial. Os autores fazem uma revisdo bibliografica do

tema e apresentam seis casos oriundos do Ambulatorio de
Cefaléia do Hospital das Clinicas da UFPE.
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ABSTRACT

The International Headache Society has classified
Hemiplegic Migraine in two subtypes: sporadic and
familial. The authors review this subject and present six
case reports from Headache Ambulatory — Hospital das
Clinicas — UFPE.
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INTRODUCAO

A International Headache Society (IHS) subdividiu a
migranea hemiplégica (MH) em duas formas: esporadica e
familial. Ambas tém inicio geralmente na infancia e ten-
dem a ceder com a idade adulta. Relata-se uma prevaléncia
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de 4%-30%.' Também esta descrito que as crises podem
ser precipitadas por traumas cranianos leves.”

Os critérios diagnosticos incluem:?

- Preencher critérios de migranea com aura;

- A aura incluir algum grau de hemiparesia e ser pro-
longada (>60 min e < 7 dias);

- Nos casos da forma familial, um parente de primeiro
grau com quadro idéntico.

A cefaléia pode preceder a hemiparesia ou mesmo estar
ausente. Alteragdo da consciéncia pode estar presente, va-
riando da confusdo até o coma, sendo mais comum na
infancia.’ Nesta faixa etdria, a MH deve ser considerada no
diagnoéstico diferencial dos déficits neuroldgicos transito-
rios.* Outra apresentagdo possivel é o inicio abrupto da
hemiparesia, simulando um acidente vascular cerebral is-
quémico (AVCi). A forma familial tem padrdo de heranga
autossdmica dominante com penetrancia variavel.!

CASUISTICA

Caso 1

ICPS, sexo feminino, 36 anos. Aos 20 anos, iniciou
quadro de cefaléia temporal direita, pulsatil, sem sintomas
associados, leve a moderada intensidade, duracdo de duas
a quatro horas, uma a duas vezes por semestre, que cedia
com analgésicos comuns. Nos ultimos dois anos, as cri-
ses pioraram: dor forte, durac¢do de até quatro dias, uma a
quatro vezes por més, alivio apenas parcial com analgési-
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cos comuns; nas crises severas referia diminuicdo da for-
¢a e da sensibilidade em MMDD, além de disestesia de
mandibula e pescogo a direita, sintomas que cediam con-
comitantemente ao alivio da cefaléia. Exame neurologico e
angiografia dos vasos cerebrais por ressonancia magnéti-
ca (angio-RM) normais. Iniciou verapamil 40 mg, trés ve-
zes ao dia, com alivio importante das crises.

Caso 2

ALG, sexo feminino, 18 anos. Aos 10 anos, iniciou
quadro de cefaléia fronto-parietal bilateral, pulsatil, prece-
dida por manifestagdes visuais, parestesias de hemiface e
hemicorpo esquerdos, sintomas estes que duravam cerca
de uma hora; e paresia de MSE, que persistia durante a
cefaléia, que durava cerca de duas a quatro horas. Inicial-
mente as crises ocorriam esporadicamente, mas havia um
més vinham se tornando praticamente diarias, e na Gltima
semana praticamente continua. Exame neurologico e angio-
RM normais.

Caso 3

JML, sexo feminino, 17 anos. Aos 14 anos, iniciou
quadro de cefaléia fronto-parieto-occipital bilateral, pulsatil,
associada a fonofobia e fotofobia, de moderada intensida-
de, duracdo de cerca de uma hora, ocorrendo duas vezes
por semana. Aos 17 anos, informava crise diferente das
anteriores: iniciou com hemianopsia esquerda (que durou
cerca de vinte minutos) seguida de parestesia e paresia de
hemiface e MSD direitos, ao que se seguiu quadro idénti-
co, agora em dimidio esquerdo; depois, vomitos, fonofo-
bia e fotofobia. Nao conseguia estimar a duracdo destes
sintomas, mas acreditava que haviam durado mais de uma
hora. Obteve alivio desta crise com diclofenaco. Exame
neurologico e angio-RM normais. Iniciou flunarizina 5 mg/
dia, com melhora das crises. Informava que sua méae tinha
enxaqueca, e, em um dos episodios, apresentou monopa-
resia braquial.

Caso 4

FCGR, sexo feminino, 28 anos. Aos 11 anos, iniciou
quadro de cefaléia bitemporal, pulsatil, associada a fotofobia
eventualmente, durando algumas horas, cedendo aos anal-
gésicos comuns, ocorrendo uma a duas vezes ao ano, ¢
que era desencadeada pela leitura (desapareceu apos cor-
recdo de “desvio dos olhos”). Informava uma segunda ce-
faléia, da qual j& havia apresentado trés crises: a primeira
aos 11 anos, a segunda aos 17 anos ¢ a terceira aos 28
anos. Dizia que essa cefaléia era precedida por uma man-
cha em campo visual esquerdo, com pontos cintilantes,
que durava cerca de trinta minutos, tinha carater pulsatil,
unilateral, associada a nauseas, vomitos, confusdo, deso-
rientagdo, paresia e parestesia de méo e antebrago esquer-
dos, além de parestesia da ponta do nariz e filtro do labio
superior. Da terceira crise, recordava-se que o déficit mo-
tor durava cerca de 15 minutos, cedia por periodo similar
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e voltava a aparecer, o que aconteceu por trés vezes em
um intervalo de duas horas. Exame neurolégico do atendi-
mento de emergéncia evidenciou a presenca e o desapare-
cimento do déficit motor, com angio-RM e RM com difu-
$30 normais.

Caso S

CMS, sexo feminino, 25 anos. Aos 15 anos, iniciou
quadro de cefaléia fronto-temporal bilateral, predominan-
do a esquerda, pulsatil/constrictiva, associada a nuseas,
fonofobia e fotofobia, duragdo de quatro a seis horas e
freqiiéncia de trés vezes por semana naquela ocasido. Di-
zia que suas crises eram acompanhadas por parestesia e
paresia de dimidio esquerdo, algumas vezes chegando a
durar trés dias, sintomas que remitiam com o cessar da
cefaléia. Exame neuroldgico e RM de encéfalo normais.
Referia também precordialgia e perda de memoria durante
o periodo de déficit dimidiado. A investigacao cardioldgica
complementar nao evidenciou anormalidade alguma. Foi
orientada a iniciar nimodipina 30 mg/dia, mas ndo fez uso
da medicacdo.

Caso 6

JAN, 28 anos, casada. Cefaléia ha 13 anos, que evolui
por crises que, por vezes, t€ém como sintomas iniciais ma-
nifestagdes visuais que duram até trinta minutos e sao se-
guidos por dor, de instalagdo aguda, de carater pulsatil,
unilateral (predominantemente parietal esquerda), mas pode
se apresentar bilateral e de ocorréncia mais freqiientemen-
te noturna, acompanhadas por nduseas, vomitos, sudore-
se, fotofobia e fonofobia. As crises pioram com a mens-
truagdo (mais fortes) e cessaram durante a gravidez (gesta
[I/para II). Desconhece caso semelhante na familia. Exa-
me fisico, geral e neuroldgico normais.

Hé cerca de um ano, vem apresentando, entremeado,
crises que t€ém como manifestagdes iniciais hemiparesia
esquerda associada a parestesia na mao, lingua e hemiface,
ipsilaterais, com duragdo de até dois dias, num total de
quatro episddios até o0 momento.

Investigagdo com ressonancia magnética de encéfalo,
sem e com contraste, mostrou pequena formacdo cistica
na cisterna perimesencefalica direita, sem efeito de massa.
Angio RM do encéfalo foi normal. Exames laboratoriais
(VSH, eletroforese das hemoglobinas e hemograma) nor-
mais. Trouxe EEG em vigilia normal.

Paciente obteve controle das crises com o uso de
flunarizina 10 mg/dia.

DISCUSSAO DO TEMA

Até muito recentemente reconhecia-se apenas a for-
ma familiar da migranea hemiplégica, que ¢ uma modalida-
de de migranea com aura prolongada que teve em Clarke,
em 1910, o autor da descri¢ao da primeira familia afetada.
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A Sociedade Internacional de Cefaléia exigia para seu diag-
noéstico a existéncia de, pelo menos, um familiar em pri-
meiro grau um quadro clinico similar. E uma variedade de
migranea com aura com heranca autossomica dominante e
penetrancia variavel.

Ter-se-ia duas formas clinicas, uma dita pura, encon-
trada em 80% das familias, e uma outra que associa sinais
cerebelares permanentes e seria registrada em 20% de ou-
tras familias.

Em 50% das familias afetadas e em todas aquelas com
sinais cerebelares permanentes, o gene tem sido localizado
no brago curto do cromossoma 19p13 e em 20% no cro-
mossoma 1. Em 30% das familias ndo ha ligacdo com ne-
nhum dos dois cromossomas demonstrando a existéncia
de pelo menos um terceiro gen (Ducros et al).

Atualmente, a MH pode ser entendida como uma
canalopatia. Uma mutacdo no gene CACNA-1A, situado
no Cromossomo 19p13 (que corresponde a subunidade
dos canais de calcio tipo P/Q), esta diretamente implicada
na génese da MH.> Mutagdo neste gene estd presente em
até 50% dos pacientes com MH familial, embora algumas
familias tenham alteracdo no Cromossomo 1q, em gene
ainda ndo identificado.® A alteracdo de uma tnica base
nitrogenada pode estar envolvida,’” estando descrita a subs-
tituicdo de uma citosina por uma timidina no codon 218 do
gene CACNA-1A, o que determina a troca de uma serina
por uma lisina durante a sintese protéica. Além disso, pa-
rece que diferentes mutagdes no gene CACNA-1A sdo res-
ponsaveis por diferentes quadros clinicos de migranea (des-
de a migranea sem aura 8 MH familial),® e de outras condi-
¢des como a Ataxia Episodica do Tipo 2,° o edema cere-
bral retardado e o coma fatal pos-TCE leve, e Ataxia Espino-
Cerebelar do Tipo 6.° Os canais de célcio do tipo P/Q tém
um importante papel na libera¢ao de neurotransmissores. '?
Uma evidéncia indireta desta fungdo foi apresentada por
Ambrosini, que demonstrou altera¢des leves da transmis-
sdo neuromuscular em pacientes com MH.!!

Considerar migranea hemiplégica familiar como um
subtipo da migranea encontra respaldo nas caracteristicas
das crises, no achado de crises tipicas de migranea com
ou sem aura entre os familiares de pacientes com migra-
nea hemiplégica e na possibilidade de haver, ao longo da
vida de um migranoso, modifica¢des na forma clinica da
migranea por ele apresentada (Silberstein et al).

Ao longo dos anos, casos similares ao da migranea
hemiplégica familiar mas sem historia de igual sintomato-
logia entre os antecedentes familiares diretos vém sendo
relatados, o que levou a que, em maio de 2001, o Comité
da Sociedade Internacional de Cefaléia passasse a admitir
a existéncia de uma migranea hemiplégica esporadica, ndo
havendo, neste grupo, historia clinica assemelhavel entre
os familiares, exigindo-se para enquadramento no subgrupo
a comprovagdo, através dos exames subsidiarios pertinen-
tes, da inexisténcia de outras causas capazes de provoca-
rem hemiplegias.
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A prevaléncia de migranea com aura ¢ estimada em
3% a 6% (Stewart et al), sendo a de aura motora préoxima
a 1-2 por 1.000 (Ducros et al); a porcentagem de formas
familiares de migranea hemiplégica sendo calculada entre
4% e 18%.

A proporgao de familias com migranea hemiplégica
familiar associada a sinais cerebelares permanentes estaria
provavelmente situada entre 15% e 20% (Ducros et al).

A aura constituida por um déficit motor invariado pode
vir associada a outros sintomas que se instalam progressi-
va e sucessivamente, incluindo distarbios visuais, sensiti-
vos, motores e da linguagem, predominando os sensitivos.
Para Ducros et al, esta progressdo bem ordenada e que se
enquadraria no que vem sendo descrito em relagdo a de-
pressao cortical alastrante, onda de oligoemia que progride
no sentido pdstero-anterior, seria a maneira mais freqiiente
de evoluir. Esta ndo é a nossa experiéncia em relacdo as
migraneas com aura. Estudando 209 pacientes vimos que,
em 172, (82,29%) as manifestagdes visuais constituiam-
se na unica evidéncia do sofrimento encefalico, e, em ape-
nas 26 (12,44%), elas se acompanharam de outros distlr-
bios neurologicos. Auras outras que ndo visuais como sin-
tomas Unicos foram referidas por apenas 9 (4,30%) dos
examinados. Por outro lado, naqueles 26 nos quais segui-
am-se aos visuais, eles se associavam de uma maneira mais
consentanea com sofrimento encefalico multifocal do que
como a resultante de um fendomeno ordeiramente progres-
sivo. Em apenas um paciente conseguimos detectar uma
evolugdo dos sintomas compativel com um deslocamento
postero-anterior de uma onda de oligoemia.

Em cerca de '42 das pacientes as paralisias seriam
sempre de um mesmo lado e em 25% elas seriam bilate-
rais, alternancia de lado ou o acometimento simultaneo
dos dois lados acontecendo no inicio das crises ou quan-
do da progressdo da aura ( Haan et al). Sintomas relacio-
nados a disfuncdo do territorio da artéria retrobasilar
(colapso das pernas, ataxia, acufeno, hipoacusia, confu-
sdo mental e perda da consciéncia poderiam estar pre-
sentes (Haan et al).

A aura tem duragdo variavel de dez minutos até va-
rios dias, sendo em média de uma a duas horas. A cefaléia
surge ja durante a fase de aura ou, menos freqiientemente,
apos seu término; perdura de quatro a 72 horas, pode ser
uni ou bilateral e, quando unilateral,, pode ser do mesmo
lado da dor ou do lado oposto a paralisia. A intensidade da
dor e os sintomas acompanhantes sdo similares aqueles
que ocorrem nas outras formas clinicas da migranea. Ce-
faléia poderia estar ausente em aproximadamente 50% dos
casos (Ducros e Campbell).

Pacientes com migranea hemiplégica familiar podem
alternar a crise com paralisia com outras modalidade de
migranea. Nas formas que associam sinais cerebelares
permanentes, estes sdo representados por nistagmo, alte-
racdes na motilidade ocular, ataxia moderada e, lentamen-
te, progressiva e disartria.
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Para o tratamento abortivo das crises ¢ desaconselhavel
o uso de ergdtico ou de triptanos; Kaube et al relataram o
uso da ketamina (25 mg em “spray” nasal), um antagonis-
ta de receptores do glutamato do tipo NMDA em 11 paci-
entes: cinco com desaparecimento do deficit motor em dez
a trinta minutos (antes perdurava por varias horas), sem
melhora da dor de cabeca em trés deles. Recorréncia dos
sintomas de aura ocorreu em trés e nenhuma resposta foi
obtida por seis dos medicados.

Para o tratamento profilatico tem-se proposto propra-
nolol com resultados contraditérios (melhora em alguns,
piora em outros), flunarizina, verapamil, nimodipina, ace-
tazolamida e, até mesmo, a fenitoina, o fenobarbital e a
papaverina. As séries sdo pequenas, de maneira que nao
parece haver opinido firmada entre os diferentes autores.
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