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RESUMO

Desde seu primeiro relato em 1879, poucos ca-
sos de Migranea Hemiplégica Esporadica foram
descritos. Esta doenca consiste em uma rara enxa-
queca acompanhada de aura e paresia, totalmen-
te reversivel, além de disfasia em alguns casos. A
prevaléncia dos casos com agregagdo familiar ¢
similar aos casos esporadicos, ¢ mulheres sdo trés
vezes mais acometidas do que os homens. Estudos
genéticos apresentaram genes relacionados a do-
enca, ¢ também existem evidéncias de alteragoes
nos canais de calcio.
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INTRODUGAO

Migranea hemiplégica caracteriza-se por uma
enxaqueca acompanhada de aura, que consiste em
paresia totalmente reversivel por vezes acompanha-
da de disfasia. A primeira descri¢do de migranea he-
miplégica foi em 1873, por Liveing, apud Bruyn.'
Desde sua descri¢ao inicial até o momento, existem
poucos relatos na literatura.

Segundo a classificacdo internacional das cefa-
1¢éias, segunda edicdo?, ha a necessidade de preen-
cher os seguintes critérios:

A) Pelo menos duas crises preenchendo o critério
Be(C;

B) Aura consistindo em paresia totalmente reversi-
vel e, a0 menos, um dos seguintes sintomas:

1) Sintomas visuais completamente reversiveis,
incluindo caracteristicas positivas (por exem-
plo, luzes tremulantes, manchas ou linhas) e/
ou caracteristicas negativas (isto ¢, perda da
visdo);

2) Sintomas sensitivos completamente reversi-
veis, incluindo caracteristicas positivas (isto
¢, formigamento) e/ou caracteristicas negati-
vas (isto ¢, adormecimento);

3) Disfasia completamente reversivel.

C) Pelo menos dois dos seguintes:

1) Pelo menos um sintoma de aura desenvolve-
se gradualmente em 5 minutos ou mais e/ou
diferentes sintomas de aura ocorrem em su-
cessdo em 5 minutos ou mais.

2) Cada sintoma de aura dura 5 minutos ou

mais ¢ 24 horas ou menos. 3) uma cefaléia
que preenche os critérios b a d para 1.1 mi-
granea sem aura, inicia-se durante a aura ou
dentro de 60 minutos do inicio da mesma.
D) Auséncia de parentes de primeiro ou segundo
grau que preenchem os critérios de A e E.
E) Nao atribuida a outro transtorno.

Os estudos epidemiologicos tém demonstrado
que casos esporadicos ocorrem com aproximada-
mente a mesma prevaléncia de casos com agrega-
¢do familiar. Os casos esporadicos sempre requerem
exame de neuroimagem e outros testes para exclui-
rem outras causas.

Em 1994 foi encontrado o primeiro locus de uma
doenca migranosa, a migranea hemiplégica fami-
liar, no cromossomo 19. Dois anos depois, quatro
mutacdes diferentes na subunidade A1 de um canal
de calcio voltagem-dependente do tipo P/Q, especi-
fico de cérebro, mapeadas no gene CACNAIA do
cromossomo 19p13, foram identificadas em quatro
familias com migranea hemiplégica familiar. Das
familias estudadas de portadores dessa condigdo,
55% delas tiveram o locus identificado no cromos-
somo 19, 15%, no cromossomo 1, e 30% nao foram
determinados.’

Mutagoes nesse gene sao causa de ataxia episo-
dica do tipo 2 e da ataxia espinocerebelar do tipo
6. Associacdo da migranea com o canal de célcio
levanta a hipotese desta ser uma doenca dos canais
i0nicos.

Um estudo epidemiolodgico realizado na Dina-
marca evidenciou 291 pacientes afetados com mi-
granea hemiplégica, dos quais 147 na forma familiar
e 105 esporadicos e 39 nio classificados. A relagao
da incidéncia homem x mulher foi de 1:3 e a preva-
léncia foi estimada em 0,01% neste pais.*

APRESENTAGCAO DO CASO

L.H.U.A., 19anos, datadonascimento 12/01/85,
masculino, natural e residente de Sorocaba.

A mae refere que desde os oito anos de idade
0 paciente apresenta esporadicamente episodios de
cefaléia pulsatil hemicranea acompanhada de nause-
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as e/ou vomitos, e parestesias no hemicorpo direito
que progridem para uma paresia sendo acompanha-
da de disfasia. Estes episddios totalizam nove até a
presente data, com duracdo variavel de até 24 horas,
sendo que o ultimo ocorreu em 14/09/04. Alguns
episodios (dois) ocorreram na vigéncia de IVAS,
um episddio apods trauma craniano banal e os de-
mais relacionados a estresse emocional. No seu pri-
meiro episodio em 08/08/95, foram realizados IRM
de encéfalo, EEG em sono espontaneo (19/11/96) e
LCR sem anormalidades.

O paciente utilizou por durante dois anos Flu-
narizina, sem recorréncias, interrompendo a medi-
cagdo ha um ano. Apos o ultimo episddio, a IRM
foi repetida (22/09/04), permanecendo totalmente
normal.

O EEG do tultimo episddio (14/09/04) revelou
atividade de base desorganizada, com sinais de len-
tificagao focal a esquerda (figuras 1, 2, 3 e 4).

AMEF: Mae: migranea desde os 20 anos. Tio ma-
terno: com epilepsia de inicio tardio.

AMP: de termo, sangramento no 1° semestre,
parto cesarea, peso 3.150 g sem intercorréncias,
com desenvolvimento neuropsicomotor normal,
concluindo o segundo grau. O paciente apresenta
episodios com e sem aura.

AFG + neuroldgico: normal (em auséncia de cri-
ses).
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DISCUSSAO

Os estudos epidemiologicos tém demonstra-
do que os casos esporadicos ocorrem com aproxi-
madamente a mesma prevaléncia dos casos com
agregacdo familiar. No entanto, sempre requerem
exames de neuroimagem e outros testes para exclu-
frem demais causas. Uma pungdo liqudrica também
¢ necessaria para se afastar a pseudomigranea com
sintomas neuroldgicos temporarios e pleiocitose
linfocitica.

O paciente em questdo possui todos os exames
subsidiarios normais, com excec¢do do EEG na fase
aguda, caracterizando uma migranea hemiplégica
esporadica.
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