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Prélogo

Me produce una gran satisfaccion realizar el pro-
logo, de la Il edicion del concurso de casos clini-
cos de migrafia para residentes de Neurologia, or-
ganizado por los juniors del Grupo de Estudio de
Cefalea de la Sociedad Espafiola de Neurologia
(GECSEN) y que, un afio mas, ha resultado un éxi-
to de participacion.

La migrafia representa el motivo de consulta mas
frecuente en Neurologia y por tanto la formacion
en esta patologia es esencial para los residentes.
En este libro se recogen casos de pacientes con
migrana, cada uno con sus peculiaridades desde
el punto de vista diagnostico o terapéutico, que
ilustran muy bien la complejidad de la enferme-
dad, la discapacidad que produce y la necesidad
de adaptar los tratamientos a la necesidad indivi-
duales de cada persona. Sigue siendo actual la fra-
se de Maimonides, médico v filosofo cordobés del
siglo XIl, que afirmd que “el médico no debe tratar
la enfermedad, sino el paciente que sufre de ella”.

Desde el GECSEN, esperamos que esta iniciativa
sirva no solo para mejorar la formacion de los mé-
dicos residentes de Neurologia sino también para
llamar la atencion sobre el enorme atractivo que
tiene dedicarse a la cefalea. Os animo a haceros
socios del GECSEN y su grupo junior y aumentar el
numero de “cefalélogos” en Espafia.
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CASO CLINICO 01

Si hay alarmas, no hay aura

Gonzalez Garcia, A.M"; Vizcaya Gaona, J.A; Rodriguez Garcia, B; Lopez Mesonero, L.

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario de Salamanca.
*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje:

Resaltar la importancia de realizar una exhaustiva
anamnesis y un amplio diagnostico diferencial cuan-
do un paciente presenta cambios en la presentacion
clinica de su migrafia habitual.

Resumen:

Paciente con antecedente personal de migrafia epi-
sdédica sin aura, de baja frecuencia y buen control.
Presenta cuadro de cefalea de caracteristicas migra-
fiosas de cinco dias de evolucion, aunque acompafia-
da de sintomas y signos de alarma: mayor intensidad
de lo habitual, no respuesta a analgesia, presencia de
déficit focal neuroldgico y pico febril. Tras descartar
evento cerebrovascular, se realiza puncion lumbar en
la que se evidencia infeccion activa de virus varice-
la-zoster (VV2).

Introduccion:

La migrafa es la cefalea mas frecuentemente atendi-
da en los servicios de Urgencias. Sin embargo, se de-
be prestar especial atencion cuando aparecen sinto-
mas o signos de alarma acompafando a la cefalea.
Esto es debido a que pueden encontrarse relaciona-
dos con enfermedades potencialmente graves y ur-
gentes, que requieran de una actuacion rapida y de
tratamiento precoz. Entre estos datos de alarma se
encuentran la presencia de fiebre, aparicion de défi-
cit focal neuroldgico, alteraciones en la cefalea con
los cambios posturales, vomitos sin nauseas, etc'?2,
Presentamos el caso de una paciente que presen-
ta una cefalea de caracteristicas tipo migrafia, pero
acompafada de datos de alarma.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer de 32 afnos, con antecedentes per-
sonales de migrafia episédica sin aura, diabetes me-
llitus tipo 1 y retinopatia diabética no proliferativa.
Como tratamiento habitual, solo cuenta con los an-

tidiabéticos. La migrafa presenta buen control sinto-
matico, respondiendo adecuadamente a triptanes y
no requiere de tratamiento preventivo.

Presenta cuadro de cefalea con caracteristicas simi-
lares a sus migrafias habituales, localizandose fron-
totemporal bilateral, de caracter opresivo, sin sono ni
fotofobia. No obstante, la cefalea no cede a la anal-
gesia habitual, prolongandose en un total de 4 dias
con mal control del dolor. Por ello, acude al servicio
de Urgencias, siendo dada de alta tras la administra-
cion de tratamiento sintomatico por via endovenosa
tras la mejora parcial de la sintomatologia. Al quinto
dia, la paciente se despierta con alteracion de la emi-
sién del lenguaje grave, motivo por el que acude nue-
vamente al servicio de urgencias.

Inicialmente, la paciente es atendida por el departa-
mento de Urgencias, administrandose tratamiento
sintomatico de la cefalea y realizandose tomografia
computarizada (TC) cerebral, que no mostré hallaz-
gos relevantes.

Posteriormente, se contacta con el equipo de Neu-
rologia. Se realiza anamnesis dirigida y explora-
cion neurologica completa. Se objetiva pico febril de
37.9 °C, no habiendo tenido fiebre o sensacion dis-
térmica ninguno de los dias previos. Al evidenciar la
alteracion de la emision del lenguaje, se decide rea-
lizar una resonancia magnética (RM) cerebral urgen-
te para descartar evento cerebrovascular, infarto mi-
grafioso u otra patologia neuroldgica aguda*®. Ante la
normalidad de los resultados, se decide realizar una
puncion lumbar (PL).

Exploracién fisica: A su llegada al servicio de Urgen-
cias, la paciente presenta cefalea frontotemporal bila-
teral intensa junto con afasia mixta grave, con lenguaje
hipofluente, bloqueos del lenguaje que le impedian emi-
tir una frase completa, multiples parafasias de tipo fo-
némico y semantico e intoxicacion con ¢rdenes de mas
de tres comandos. No se evidenciaron signos de irrita-
cién meningea, aunque la paciente referia molestia re-
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trocervical. El resto de la exploracion neuroldgica se en-

contraba dentro de la normalidad.

En la exploracion general, la paciente se encontraba

febril al tacto. El fondo de ojo fue normal. No presen-

taba otras alteraciones en la exploracion fisica.

Pruebas complementarias:

- TC cerebral: sin alteraciones de interés.

- RM cerebral urgente: las secuencias T2-FLAIR y difu-
sién no muestran hallazgos resefiables.

- Andlisis bioguimico del liquido cefalorraquideo (LCR)
urgente: liquido de aspecto transparente. Cociente glu-
cosa LCR/suero 0.5. Proteinorraquia 103,35 mg/dL.
Lactato 3,1 mmol/L. Leucocitos 900/uL (polimorfo-
nucleares 1 %, mononucleares 99 %).

- PCR multiplex de LCR: positivo para virus varice-
la-zoster (VVZ).

- RM cerebral de control: tras la administracion de con-
traste se visualiza anomalia venosa del desarrollo en
corona radiada izquierda como hallazgo incidental.
No se visualizan otras alteraciones.

Diagnéstico: Meningoencefalitis por VVZ.

Tratamiento: La paciente recibio tratamiento con aci-

clovir 600 mg intravenoso cada 8 horas durante 15

dias. Como tratamiento sintomatico, se administra-

ron dexketoprofeno 50 mg y paracetamol 1 g intrave-
nosos Yy fluidoterapia abundante.

Evolucion: Posteriormente, la paciente mejora pro-

gresivamente de forma espontanea hasta la reso-

lucién completa del cuadro, emitiendo cada vez un
lenguaje mas fluente y con menor nimero de parafa-
sias. El episodio de alteracion del lenguaje durd unas

4 horas en total, persistiendo la cefalea, aunque mas

leve tras la administracion de tratamiento sintomati-

co. La paciente no volvio a presentar nuevos eventos
de déficit focal neuroldgico en el departamento de ur-
gencias ni en la hospitalizacion.

Durante su estancia hospitalaria, se realizaron mas

pruebas complementarias, entre las que se encontra-

ban una RM cerebral de control, serologias en suero

y analiticas de sangre. La paciente permanecio asin-

tomatica durante los 15 dias de ingreso.

Discusiodn:

Dados los antecedentes personales de migrafay las
caracteristicas iniciales de la cefalea, se planted el
diagndstico de migrafia prolongada (estatus migra-
fioso) con dificil control sintomaético y el desarrollo de
aura posteriormente®. Sin embargo, la presencia de
sintomas y signos de alarma obligd descartar otras

patologias potencialmente graves, como por ejemplo
eventos cerebrovasculares agudos, infarto migrafio-
so, encefalitis, etc.

Inicialmente, se realizd RM cerebral urgente, no encon-
trando hallazgos significativos, permitiendo descartar
los eventos vasculares agudos. Por ello, el siguiente
paso a seguir fue realizar una PL. A pesar de la pre-
sencia de pleocitosis, se desestim¢ el diagnostico de
sindrome de cefalea transitoria y déficits neuroldgicos
con linfocitosis de LCR (sindrome HaNDL) debido a la
positividad de la PCR VVZ y del pico febril. Finalmente,
la paciente fue diagnosticada de meningoencefalitis in-
fecciosa por VVZ, recibiendo tratamiento especifico y
resolviéndose el cuadro sin complicaciones’.

Puntos clave del caso clinico:

- Destacar la importancia de realizar una correcta
anamnesis en la que se incida en los sintomas v sig-
nos de alarma de las cefaleas.

- Realizar pruebas complementarias necesarias (neu-
roimagen avanzada, puncion lumbar,...) cuando una
cefalea se acompafia de datos de alarma.

- Las infecciones del sistema nervioso central (SNC)
son patologias graves que deben ser atendidas ra-
pidamente, instaurando el tratamiento especifico de
forma precoz.
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CASO CLIiNICO 02

Hemigrana paroxistica episodica sin aura:

cuando los limites se borran

Gil Luque, S*; Echavarria Ifiiguez, A.

Hospital Universitario de Burgos.
*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje:

La practica clinica diaria evidencia que en ocasio-
nes las guias y clasificaciones resultan insuficientes
ante el solapamiento y la adicion de sintomas y sin-
dromes. Una correcta anamnesis y un correcto se-
guimiento resultan imprescindibles para tipificar co-
rrectamente la cefalea que presenta el paciente y
poder optimizar el tratamiento.

Resumen:

Se describe el caso de una mujer de 40 afios con ce-
falea de mas de 10 afios de evolucién que en un prin-
cipio presenta un fenotipo sugestivo de migrafia con
dolor hemicraneal de lateralidad alternante pero cuyas
caracteristicas varian en el transcurso de la evolucion.
Esto lleva a plantearse el diagnostico diferencial con
las cefaleas trigémino-autonémicas, especialmente
con la hemicranea paroxistica y la hemicranea conti-
nua, o incluso un posible solapamiento entre ellas.

Introduccion:

La Medicina, y por ende la Neurologfa, no es una cien-
cia exacta. Es por ello que para una correcta practica
clinica es necesario valerse de herramientas tan im-
portantes como son una buena anamnesis, una de-
tallada exploracion fisica y un estrecho seguimiento
gue nos den las piezas necesarias para obtener un
diagndstico preciso. En ocasiones, a pesar de todo,
llegar a una conclusion no es tan sencillo, y los pa-
cientes no siempre son facilmente clasificables den-
tro de los criterios establecidos en la vigente Il edi-
cion de la Clasificacion Internacional de Cefaleas
(ICHD-III) de la International Headhache Society (IHS).

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: mujer de 40 afios que, entre sus antece-
dentes destacan el habito tabaquico y una madre con
migrafa, sin otros factores de riesgo cardiovascular ni

patologias de interés conocidas. Acude a consulta de
Neurologia por cefalea de mas de diez afios de evolu-
cion, con fenotipo de migrafa y con localizacion hemi-
craneal alternante. Tras tres afios de evolucion, apare-
ce un incremento considerable de la frecuencia de los
episodios y un cambio en las caracteristicas de los mis-
mos, mostrando una localizacion estrictamente unila-
teral derecha con predominio en la region periocular e
irradiacion temporal y occipital ipsilaterales, cualidad
opresiva sin clara pulsatilidad, e intensidad graduada en
8/10. Asocia durante los episodios ligera ptosis e hipe-
remia conjuntival del ojo derecho, sin lagrimeo ni rino-
rrea. Durante los episodios presenta inqueitud motora,
sintiendo un claro alivio con el movimiento. No asocia
nauseas ni vomitos, fotofobia ni fonofobia. No cuenta
sintomas sugestivos de aura. Las crisis de dolor se pre-
sentan de forma episddica unos 8-10 dias al mes, con
un inicio brusco y una rapida progresion, y con una du-
racion de unas 48-72 horas. Presenta, otros tantos dias,
dolor de menor intensidad. Relaciona los episodios
mas intensos con la disminucion del estrés y la mens-
truacion. Responde bien a la analgesia con dexketopro-
feno en episodios leves o moderados, y al rizatriptan en
episodios mas intensos.

Exploracion fisica: a la exploracion fisica destaca la
hipersensibilidad de los nervios pericraneales dere-
chos, el chasquido asimétrico (mayor derecho) de la
articulacion temporo-mandibular y el dolor a la palpa-
cion de los puntos gatillo miofasciales. Las cuspides
dentarias inferiores se encuentran ligeramente des-
gastadas. El resto de la exploracién es normal, con
las trécelas normales y el examen de fondo de ojo sin
alteraciones.

Pruebas complementarias: se realizan una TC cra-
neal y una RM cerebral que resultan normales. Se lle-
va a cabo un test de indometacina, que no resulta
efectiva, cursando ademas con efectos adversos co-
mo temblor y mareos.
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Diagnéstico: ante el cambio en las caracteristicas de
la cefalea en el curso evolutivo, se plantea el diagnos-
tico diferencial entre migrafia, hemicranea paroxisti-
cay hemicranea continua.

Evolucion: durante la evolucion y el seguimiento los
meses posteriores, la paciente comienza a describir
el dolor como pulsatil en vez de opresivo, percibien-
do mas alivio con el reposo y la oscuridad, y sin pre-
sentar la inquietud motora que contaba previamente.
Persisten, no obstante, la hiperemia conjuntival y el
dolor periocular al inicio de los episodios.

Discusion:

La cefalea es la primera causa de consulta en Neuro-
logia en gente joven. Existe multiples tipos de cefa-
lea, clasificadas en diferentes grupos segun su pre-
sentacion, su temporalidad, su persistencia, la clinica
acompafiante, su asociacion a otras comorbilidades,
etcétera. Con fin de facilitar el diagndstico, durante
muchos afios, se ha trabajado en crear una clasifi-
cacion que ayude a diferenciar cada tipo de cefalea
para, de este modo, conseguir un manejo apropiado
y optimizar el mismo. En la clasificacion de la ICHD-
Il de la IHS quedan recogidos y clasificados los dife-
rentes tipos de cefalea en base a diferentes criterios.
No obstante, y a pesar de la minuciosidad con la que
se realizan estas guias de clasificacioén, en la practi-
ca clinica diaria es habitual encontrar casos de pa-
cientes con cefalea cuyas caracteristicas plantean el
diagnostico diferencial entre diversas entidades, tal y
como se ve en el caso expuesto.

La migrafia es el tipo de cefalea mas frecuente, afec-
tando al 12-15 % de la poblacion general, con mayor
prevalencia en mujeres en edad fértil, y suele presen-
tarse como una cefalea pulsatil, unilateral (aunque al-
ternante entre episodios), con empeoramiento con la
actividad y tendencia a la clinofilia, acompafiada en
ocasiones de nauseas, vomitos, fotofobia y/o fono-
fobia. Dependiendo de la frecuencia mensual de epi-
sodios, se podra clasificar como episdédica o cronica.
Las cefaleas trigémino-autondmicas son un gru-
po de cefaleas primarias de distribucion trigeminal
(afectando especialmente a V1) y estrictamente uni-
lateral (en el 95 % de los pacientes), que suelen pre-
sentar sintomas autonémicos como pudieran ser
lagrimeo, inyeccion conjuntival, ptosis, rinorrea, et
cétera. Muestran ademas caracteristicas punzantes
o pulsatiles. Pueden llegar a asociar fotofobia, pero
no suelen mostrar nauseas ni vomitos. En algunas

de ellas es frecuente la inquietud motora y la agita-
cion ante el dolor. Dentro de esta ultima categoria en-
contramos la hemicranea paroxistica (caracterizada
por mostrarse en episodios intermitentes) y la hemi-
cranea continua (con un dolor constante), para las
cuales la respuesta total a la indometacina resulta un
criterio sine qua non para su diagnostico. No suelen
presentar buena respuesta al tratamiento sintomati-
Co con triptanes.

Estas entidades son parte del diagnostico diferencial
de la cefalea que padece la paciente comentada en
el apartado anterior. La diferenciacién entre ambas
pretende ser simplificada mediante guias clinicas y
clasificaciones, pero este caso ejemplifica perfecta-
mente como, en la practica clinica, esto no siempre
resulta tan sencillo.

La paciente muestra datos que, segun la clasificacion
de la IHS, son criterios de migrafia: duracion de los
episodios de 48-72 horas, unilateralidad intensidad
moderada-grave; sin embargo, presenta otros datos
que resultan confusores, como la ausencia en un ini-
cio del caracter pulsatil o la mejoria con la actividad
fisica y el movimiento. Por otro lado, también cuen-
ta datos sugestivos de hemicranea paroxistica: dolor
intenso unilateral en region orbitaria, hiperemia con-
juntival y lagrimeo, ptosis; no obstante, la duracion de
los episodios y la ausencia de respuesta a indometa-
cina nos alejan de este diagnostico. La evolucion ter-
mina por definir mejor su tipo de cefalea (pulsatilidad,
respuesta a triptanes, necesidad de descanso...), per-
mitiendo realizar el diagndstico de migrafia episodi-
ca sin aura.

Con todo esto, aunque la creacién y actualizacion de
las guias y los criterios diagnosticos sean herramien-
tas de utilidad y ayuda para el clinico durante su prac-
tica habitual, en muchas ocasiones la realidad es que
los sintomas y sindromes no estan tan claramente
definidos en los pacientes, siendo frecuente que los
tipos de cefalea se solapen y no sean tan sencillos de
diferenciar.

Con esto, queda destacada la importancia de realizar
una correcta historia clinica y un exhaustivo segui-
miento del paciente, indagando en sintomas o signos
que puedan dirigirnos hacia un diagnostico u otro y
sabiendo qué sintomas podrian ser confusores. Si
bien las guias y las clasificaciones son de ayuda, la
realidad no suele ser tan clara y es frecuente encon-
trar solapamiento o incluso adicién entre diferentes
tipos de cefalea.
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Puntos clave del caso clinico:

Existe una gran cantidad de tipos de cefalea, existien-

do en muchas ocasiones dificultad para el diagndés-

tico de las mismas debido al solapamiento de algu-
nos de sus criterios diagnosticos y al hecho de que
los pacientes en ocasiones combinan caracteristicas
fenotipicas propias de distintas entidades. Podemos
extraer varias conclusiones del caso clinico descrito:

- Una correcta y meticulosa anamnesis, incluyendo las
caracteristicas y la lateralidad del dolor, la duracion de
los episodios, la presencia o no de sintomas trigémi-
no-autondmicos, vegetativos u otros acompafiantes
y la respuesta al tratamiento, al inicio de la enferme-
dady en la evolucion de la misma resultan imprescin-
dibles para tipificar correctamente la cefalea que pre-
senta el paciente y poder optimizar el tratamiento.

- La existencia y la actualizacion de guias de practica
clinica y de clasificacion son una importante herra-
mienta que puede resultar de gran ayuda en la prac-
tica clinica diaria, pero en ocasiones resultan insufi-
cientes ante el solapamiento y la adicion de sintomas
y sindromes.

- La respuesta a diferentes tratamientos puede ser,
ademas de una medida terapéutica, un medio diag-
nostico importante; como, en el caso descrito, la au-
sencia de respuesta a la indometacina o la mejoria
sintomatica con triptanes.
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CASO CLiNICO 03

Migrana tratada con fibrinolisis. ;Acierto o error?

Boix Lago, A", Vera Caceres, C; Ferrer Tarrés, R; Silva Blas, Y.

Servicio de Neurologia, Hospital Universitari de Girona Dr. Josep Trueta.

*Autora principal.

Objetivos de aprendizaje:

- Conocer el concepto de migrafia hemipléjica

- Realizar un diagndstico diferencial de un paciente con
focalidad neurologica y cefalea

- Reflexionar sobre el concepto de ictus mimic.

Resumen:

Un paciente de 22 afios es traido a nuestro centro
como cadigo ictus, a su llegada presenta afasia glo-
bal y leve paresia de extremidad superior derecha
puntuando NIHSS de 5. Se realiza neuroimagen que
muestra area de penumbra en territorio de ACM iz-
quierda sin otras alteraciones, orientandose el caso
como posible ictus isquémico se realiza tratamiento
con fibrinolisis. El paciente queda asintomatico a las
24 h apareciendo posteriormente una cefalea de ca-
racteristicas migrafiosas. Finalmente se realiza RM
cerebral que no muestra alteraciones, planteandose
el diagnostico de migrafa hemipléjica.

Introduccion:

La focalidad neuroldgica en un paciente con cefalea
plantea un algoritmo diagnostico concreto en el que
se incluye la migrafia con aura, migraia hemipléjica
familiar y migrafia complicada en forma de aura per-
sistente sin infarto, infarto migrafioso o crisis-migra-
lepsia’. Este caso clinico plantea un diagnéstico di-
ferencial, cuestiona el tratamiento y ahonda sobre el
concepto de migrafia hemipléjica.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Varon de 22 afios que trabaja como re-
partidor, como antecedentes uUnicamente destaca
habito tabaquico y antecedentes familiares por par-
te de su madre y su tia materna de migrafias. Con-
tactan desde clinica privada por alteracion de lengua-
je sin otros sintomas de 3 horas de evolucion, por lo
gue se activa codigo ictus y se valora en urgencias de
nuestro centro.
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Al re-historiar al paciente y familia, explican aparicion
esa misma mafiana de forma repentina de vision bo-
rrosa “‘como empanado’ en la parte derecha del cam-
po visual del ojo derecho, posterior hormigueo en
brazo derecho y aparicion progresiva de cefalea bi-
frontal opresiva con nauseas y un vomito, con signo
del traqueteo positivo, sin requerir aislamiento senso-
rial. Se afiade en las 3 horas previas a nuestra valora-
cion alteracion de lenguaje.

Exploracion fisica: El paciente se encuentra estable
hemodinamicamente, afebril y con glucemia en ran-
go normal. A la auscultacion cardiorrespiratoria sin
alteraciones valorables. Neuroldégicamente destaca
una afasia global de predominio motor, obedecien-
do dos ordenes simples, no complejas y emitiendo
lenguaje incomprensible con abundantes parafa-
sias sin nominar y repitiendo con mucha dificultad.
Se objetiva asi mismo discreta paresia de extremi-
dad superior derecha con pronacion al Barré pun-
tuando un NIHSS de 5.

Pruebas complementarias: Se realiza TC craneal
multimodal que no muestra lesiones sugestivas de is-
guemia o hemorragia aguda con ASPECTS 10, angio-
grafia sin estenosis ni oclusiones evidentes y perfu-
sion donde destaca una area de penumbra (Tmax>4s
de 9 mL) que afecta al territorio superficial de la ACM
izquierda (Figura 1). El resto de exploraciones com-
plementarias en fase aguda, radiografia de torax y
analitica, no muestran alteraciones.

Diagnéstico: Ante la clinica persistente del paciente
y los hallazgos de neuroimagen, se orienta como po-
sible ictus isquémico de territorio ACM izquierda de
etiologia indeterminada.

Tratamiento: En fase aguda se considero la posibili-
dad de ictus mimic pero tras valorar riesgo-beneficio,
se decidié administrar tratamiento con fibrindlisis an-
te la clinica persistente del paciente y la ventana te-
rapéutica favorable. Ingresa en Unidad de Ictus para
monitorizacion y estudio.
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Evolucion: El paciente mejora progresivamente hasta
quedarse asintomatico a las 24 horas, aunque apare-
ce una cefalea pulsatil hemicraneal derecha asocia-
da a nduseas y fotofobia que requiere aislamiento
sensorial y que cede con ibuprofeno. Se realiza TC
craneal de control posterior al tratamiento fibrino-
litico que no muestra sangrado ni signos de infarto
establecido. Se completa estudio con analitica con
perfil de autoinmunidad, seroldgico e hipercoagula-
bilidad, asi como estudio neurosonologico incluido
shunt derecha-izquierda, ecocardiografia transtoraci-
ca, monitorizacion ECG y RM cerebral que no mues-
tran alteraciones.

Finalmente y tras estudio completo, este caso clinico
se orientd como primer episodio de migrafia con aura
hemipléjica manifestandose en forma de ictus mimic.
Los hallazgos del TC perfusion pueden explicarse por
depresion cortical propagada en contexto de aura mi-
grafiosa, especialmente ante una RM cerebral pos-
terior normal. A pesar de la falta de antecedentes
familiares, se pidi6 estudio genético de migrafia hemi-
pléjica familiar/esporadica que sigue pendiente de re-
sultados, pudiéndose tratar de una mutacion de novo.

Discusion:

Segun el ICHD-III?, el diagnostico de migrafia hemi-
pléjica requiere: crisis que cumplan criterios de mi-
grafia con aura junto con un aura que cumpla las si-
guientes caracteristicas: debilidad motora reversible
y sintomas visuales, sensitivos y/o del lenguaje re-
versibles. Se considera un tipo raro y severo de mi-
grafia con aura, describiéndose una prevalencia de
0,01 % a nivel europeo. El inicio de los sintomas sue-
le ser anterior al de una migrafa tipica, en la primera
0 segunda década de vida. Los sintomas neurologi-
cos pueden durar dias o horas (normalmente 72 ho-
ras) aunque pueden prolongarse hasta semanas. La
cefalea suele estar presente en los episodios y pue-
de ser severa, la localizacion del dolor es variable y
en los casos de dolor unilateral puede ser ipsilateral
o contralateral a los sintomas motores. Asocia siem-
pre sintomas tipicos de aura visual (escotoma cen-
telleante, hemianopsia), sensitiva y disfasia. A veces
puede presentar sintomas tronco-encefdlicos (vér-
tigo, disartria, ataxia, hiperacusia). Su frecuencia es
muy variable, pero se describe una media de 2-3 epi-
sodios al afo, aunque la frecuencia tiende a disminuir
con la edad®. Las crisis se pueden desencadenar por
traumatismos craneales, ciertas comidas/olores, es-
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trés o infecciones virales, se ha descrito incluso pos-
terior a angiografia cerebral®.

La migrafia hemipléjica familiar (MHF) se subdivide
en tipo 1, tipo 2, tipo 3 y otros tipos en relacion con
la demostracion de mutaciones causales en los ge-
nes CACNATA, ATP1A2 y SNCTA o su ausencia. Es-
tos genes codifican por canales idnicos y transporta-
dores importantes en la regulacion de la excitabilidad
neuronal y la transmision cortical sindptica. La mu-
tacion de los genes conocidos explica unicamente
un 7-14 % de los casos de migrafa hemipléjica fa-
miliar>¢y se asocia con un fenotipo mas severo de la
enfermedad. Se han descrito caracteristicas clinicas
gue aumentan la probabilidad de encontrar una mu-
tacion causante: edad de inicio joven, hemiparesia
severa, sintomas troncoencefalicos, mayor frecuen-
cia de episodios, antecedentes familiares, discapaci-
dad mental, alteracion en RMy pleocitosis en LCR du-
rante los episodios’.

La siguiente figura describe el diagnostico diferencial
atener en cuenta ante un paciente con focalidad neu-
rologica y cefalea®.

En este caso, a pesar de plantearse la posibilidad
desde un inicio de encontrarnos ante un ictus mi-
mic, se decidid administrar tratamiento fibrinolitico.
La European Stroke Organisation®, describe el ries-
go de transformacion hemorrdgica en pacientes con
ictus mimic tratados con alteplase como bajo segun
estudios observacionales, siendo la prevalencia de
1.0 % (95 %; Cl: 0.0-5.0) comparado con aquellos pa-
cientes con ictus isquémico tratados 7.9 % (95 % Cl:
7.2-8.7). Parece légico con estos datos priorizar la
administracién de tratamiento en fase aguda, aunque
no deja de ser un concepto controvertido.

Puntos clave del caso clinico:

- Epidemiologia, clinica y diagndstico de migraia hemi-
pléjica

- Diagnostico diferencial de focalidad neuroldgica y ce-
falea

- Tratamiento en fase aguda en un ictus mimic
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Figura 1. TC craneal multimodal perfusion - cortes axiales. Aumento de
Tmax > 4s 9 mLy MTT (mean transit time) en territorio de ACM izquier-
da sin deteccién de Tmax>6s ni core isquémico. Resto de secuencias
de perfusion, TC simple y angiografia sin alteraciones (no mostradas).
Hallazgos sugestivos de retraso de perfusién en territorio de ACM iz-
quierda, compatible con drea de penumbra isquémica, depresién cor-
tical propagada en contexto de aura migrafiosa o estado postcritico.

Episodios mas
breves, respuesta a
FAEs. Aunque en
MHF se ha descrito

aseciacion con Otras formas de venosa
epilepsia

migrafia: HaNDL
Monofasico. Sin

sintomas visuales. Otras
Prédromo viral. Hemiplejia

Infecciones de
SNC, SMART

En casos de MHF infancia
puede haber
proteinorraquia (y en

algunos MELAS

leucorraquia) MERFF

Crisis epilépticas ‘ Ictus - AIT
iPrincipal sospecha!

Clinica mas abrupta.
Si cefalea pensar en
CADASIL, trombosis

alternante de la

Angiopatia amiloide

Figura 2. Diagndstico diferencial de la migrafia hemipléjica. FAEs: far-
macos antiepilépticos, MHF: migrafia hemipléjica familiar, CADASIL:
Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts
and Leukoencephalopathy; HaNDL: headache and neurologic deficits
with cerebrospinal fluid lymphocytosis, SMART: stroke-like migraine
attacks after radiation therapy, MELAS: mitochondrial myopathy, en-
cephalopathy, lactic acidosis and stroke-like episodes, MERFF: myo-
clonic epilepsy with ragged-red fibers.
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CASO CLINICO 04

Trombosis venosa cortical aislada como simuladora de

estado de mal migranoso

Rivero Rodriguez, D*; Mufioz Escudero, F; Garrido Robres, J.A.

Departamento de Neurologia, Hospital Universitario de Toledo.

*Autor principal.

Objetivo y aprendizaje:

Describir las caracteristicas clinicas que pueden con-
tribuir a diferenciar el estado de mal migrafioso y las
trombosis venosas cerebrales (TVC).

Resumen:

Objetivo: describir una asociacion diagnostica infre-
cuente de trombosis venosa cortical aislada (TVCA)
con presentacion clinica sugestiva de estado de mal
migrafioso (EMM).

Material y método: se presentan las caracteristicas
clinicas y radiolégicas de un paciente con TVCA con
sintomas sugestivos de EMM.

Resultados: paciente masculino de 36 afos, con an-
tecedentes de migrafia episddica, con aura visual.
Evaluado en 2 ocasiones en 72 horas en los servicios
de urgencia debido a crisis de migrafa, sin alivio total
pese tratamiento analgésico y sumatriptan subcuta-
neo. Presentd modificaciones de las caracteristicas
habituales de la cefalea, ademas de sintomas positi-
vos sensitivos (parestesias) de hemicuerpo derecho,
no evidenciados previamente. Acorde la sospecha de
EMM con aura sensitiva, o de crisis epilépticas de ini-
cio focal desencadenas por migrafia se hospitalizo y
se realizé estudio de neuroimagen. El estudio de re-
sonancia cerebral demostro signo de la cuerda en
secuencia de ecogradiente sugestivo de TVCA fron-
tal izquierda. No se demostraron afecciones o cau-
sa secundaria de estado protrombatico. El paciente
recibio tratamiento analgésico, antiepiléptico, y anti-
coagulacion, teniendo una evolucién favorable y re-
solucion total de los sintomas presentados.
Conclusiones: Las variaciones semiologicas de las
caracteristicas habituales de la cefalea, asi como la
sintomatologia prolongada de aura o sugerente de
crisis epilépticas son datos relevantes para decidir
realizar estudios de neuroimagen. La TVCA es una
afeccion infrecuente, que puede simular el debut de
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una cefalea primaria en especial una crisis de migra-
fla 0 EMM con aura.

Palabras clave: migrafia con aura, estado de mal mi-

grafioso, trombosis venosa cerebral, trombosis veno-
sa cortical aislada.

Introduccion:

La migrafia afecta aproximadamente a 1 billén de per-
sonas en todo el mundo, con un prevalencia anual
del 15 % en poblacién general. En Espafia se estima
gue existen mas de 4 millones de pacientes que su-
fren migrafa, de los cuales mas del 75 % son mujeres
en edad fértil'?. Segun cifras de la Organizacion Mun-
dial de la Salud, la migrafia representa la tercera enfer-
medad crénica mas frecuente, y el segundo trastorno
neurologico que provoca mayor discapacidad a nivel
mundial®. Sin embargo, pese a estos datos las 5 com-
plicaciones recogidas en la lll Clasificacion Internacio-
nal de Cefaleas (ICDH-II) como son: el estado de mal
migrafioso (EMM), el infarto migrafioso, el aura persis-
tente sin infarto, y las crisis epilépticas desencadena-
das por migrafia han sido muy poco estudiadas*®.

El EMM es definido como las crisis de migrafia debi-
litantes que presentan una duracion superior a las 72
horas, pese a tratamiento®®. Las caracteristicas clini-
co-epidemioldgicas de estos pacientes son muy poco
conocidas. Aislados estudios observacionales y repor-
tes de casos sustentan la mejor evidencia disponible
para el abordaje diagnostico-terapéutico de estos en-
fermos®”’, con muy pocos trabajos que hayan detalla-
do las diferentes afecciones que pueden simular un
EMM. Los adenomas pituitarios hemorragicos, las di-
secciones arteriales cervicales, y abscesos cerebrales
representan la mayoria de los procesos descritos en la
literatura cientifica®'". En el presente trabajo intenta-
mos describir una infrecuente asociacion diagnostica
de trombosis venosa cortical aislada (TVCA) con pre-
sentacion clinica sugestiva de estado de EMM. El ca-
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Figura 1. (A-B) Resonancia magnética cerebral secuencia ecogradiente (T2* signos de la cuerda), con engrosamiento venosos cortical con hipoin-
tensidad de sefal, (C) Secuencia T2 con sefial hipointensa serpentiginosa, congruente con trombosis cortical venosa (24-48 h) frontal izquierda.
(D) Secuencia flair hiperintensidad de sefial que junto a la restriccion difusion y demostraron infarto venoso cortical frontal izquierdo asociado.

so representa algunos de los posibles retos diagnoés-
ticos y terapéuticos que podemos encontrar a la hora
de evaluar a un paciente con probable EMM y sus po-
tenciales diagnésticos diferenciales, asi como los sig-
nosy sintomas a tener en cuenta a la hora de conside-
rar las pruebas de neuroimagen.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Varon de 36 afios, con antecedentes de
migrafa episddica, con aura visual. Inicio 12 h antes
de su primera atencién en urgencias con episodios
de cefalea hemicraneal izquierda pulsatil (EVA 9/10)
de una duracion aproximada de 90 min., asociada a
nauseas, vomitos, y fotofobia, precedida de destellos
luminosos. Se administro diclofenaco 50 mg, parace-
tamol 1 gr y metoclopramida 10 mg IV, con observa-
cion durante 8 hy debido a la mejoria parcial del dolor
se decidio alta hospitalaria. Al tratarse de una crisis
de migrafia de caracteristicas similares a las previas
no se realizaron pruebas complementarias adiciona-
les, tras la mejoria clinica. En las 48 h siguientes a
este episodio mantuvo con cefalea leve moderada
(EVA 3-6/10), con un nueva exacerbacion del dolor
(EVA8/10), esta vez con localizacion holocraneal, con
nauseas, vomitos y parestesias en hemicuerpo dere-
cho de minutos de duracion, autolimitadas y de pre-
dominio braquiofacial. En esta ocasion no tuvo mejo-
ria significativa después de 6 h tras la administracion
de analgesia y sumatriptam 6 mg sc. Por lo que fue
hospitalizado ante la sospecha de probable estado
de mal migrafioso.

Exploracioén fisica: Exploracion general sin alteracio-
nes apreciables. Consciente, orientado, lenguaje fluido
y coherente, no afasia. Pupilas isocdricas y reactivas,
con reflejos conservados. Fondo de ojo sin papilede-
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ma, ni drusas. No defecto campimeétrico apreciable, no
diplopia, ni alteraciones en la mirada conjugada. No al-
teraciones de pares craneales. Fuerza muscular con
sutil claudicacion en la maniobra de Barré del miem-
bro superior derecho, con balance motor +4/5. Resto
de balance motor 5/5. No alteracion sensitiva, ni extin-
cion sensitiva. No dismetria, ni adiadococinesia. Refle-
jo cutaneoplantar flexor bilateral. No alteraciones de la
marcha. Romberg negativo.

Pruebas complementarias: Hemograma, bioquimica,
perfil hormonal, sistematico y drogas de abuso en ori-
na no demostraron alteraciones. Coagulograma con
elevacion de D dimero (1896 ng/dl), resto en rango de
la normalidad. Radiografia de térax que no mostro le-
siones mediastinicas, oseas, o pleuro-pulmonares.
Tomografia de craneo sin evidencia de dafio estruc-
tural, intra o extracraneal. Resonancia cerebral (RM)
demostré en la imagen de ecogradiente el signo de la
cuerda (T2* hipointensidad serpentiginosa cortical)
sugerente de trombosis aguda (24-48 h) de vena corti-
cal (T2 hipointenso, T1 isointenso, con drea de restric-
cién en la difusion, e hiperintensidad FLAIR) con infar-
to venoso cortical aislado agudo (Figura 1). Resto de
sistema venoso sin datos de trombosis. Electroence-
falograma solo evidencio actividad irritativa frontal de-
recha no frecuente. Se realizaron estudios en busca de
la posible etiologia de la trombosis cerebral (Trastor-
nos hematolégicos, estados protrombaticos, infeccio-
nes, enfermedades inflamatorias-autoinmunes, neo-
plasias, etc.) sin identificarse ninguno.

Diagnéstico: Trombosis de vena cortical aislada, con
infarto venoso cortical agudo.

Tratamiento: Hidratacién iv. Analgesia iv (paraceta-
mol, nolotil, diclofenaco). Metoclopramida iv. Suma-
triptan sc. Ac. Valproico iv. Metilprednisolona iv. Anti-
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Cambios en frecuencia, intensidad o

sintomas asociados: inmunocompromeido

- Crisis epilépticas

- Déficits focales neurolégicos

- Cefaleas en trueno

- Acufeno pulsatil

- Cambios de intensidad posicionales

mandibular, pérdida d

- Embarazo, enfermedad neoplasica, VIH,

S

- Sintomas sistémicos fiebre, escalofrios,
rigidez nucal, rash, claudicacion

e peso

- Cefalea desencadenada por esfuerzos. Tos,
actividad fisica o sexual o durmiendo, maniobras
de valsalva

- Cefalea de nueva aparicién o cambios de la
cefalea en pacientes de mds de 50 afios

Tabla 1. Signos de alarma a considerar para sospechar cefaleas secundarias''.

coagulacién (enoxaparina - acenocumarol, rango INR
terapeutico 2-3). Todas las dosis utilizadas fueron
acorde la recomendacion de las guias de tratamiento.
Evolucion: Acorde los antecedentes del paciente, las
caracteristicas semioldgicas de la cefalea, la dura-
cion y la evolucion de las primeras 24 h de hospitali-
zacion se sospecho de EMM, con aura persistente, o
crisis epilépticas de inicio focal, con consciencia pre-
servada, de inicio no motor, sensitiva, desencadena-
das por la migrafia. Pese a la mejoria clinica aprecia-
da con el tratamiento administrado en las 48 h de su
ingreso, y considerando la discreta paresia del miem-
bro superior derecho, con los episodios de sintomas
positivos sensitivos recurrentes de corta duracion,
ademas de la elevacion del D dimero se decidio reali-
zar estudio de RM cerebral que demostré TVCA con
infarto venoso agudo. Se selecciono el Ac Valproico
como antiepiléptico debido a su recomendacion en
el EMM, y ante la posibilidad de crisis epilépticas, sin
contraindicacion evidente. El paciente tuvo una evo-
lucion favorable retirandose la anticoagulacion pasa-
do 1 afio de tratamiento y modificandose el Ac Val-
proico por Lamotrigina en el seguimiento de consulta
externa por su mejor perfil de efectos adversos.

Discusion:

Multiples procesos pueden simular un EMM. Parti-
cularmente las TVC suelen presentar cefalea en el
80-90 % de los pacientes, asociada a nauseas, vomi-
tos, sintomas visuales o crisis focales, haciendo muy
complicado el diagnostico diferencial con el EMM™.
Cefaleas persistentes con incremento del dolor en
maniobras de esfuerzo, valsalva, 0 cambios de posi-
cion, pueden contribuir a sospechar de una TVC. Sin-
tomas sugestivos de auras persistentes, o de crisis
epilépticas, o signos de déficit neuroldgicos focales
son algunos de los elementos a tenerse en cuenta
para solicitar estudios de RM'2'® (Tabla 1). La aso-
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ciacion entre migrafia e ictus ha sido documentada
durante muchos afios. Infartos migrafiosos, foramen
oval permeable, y la migrafia con aura per se, son al-
gunos de los factores relacionados con un mayor
riesgo de ictus isquémico en estos pacientes, pero
los mecanismos fisiopatoldgicos involucrados toda-
viano son deltodo conocidos™. En el caso de las TVC
y la migrafia no se ha identificado una clara relacion,
pero ambas afecciones son mas frecuentes en mu-
jeres jovenes en edad fértil, con cierta relacion o in-
fluencia hormonal (anticonceptivos, embarazo, puer-
perio, menstruaciones, etc.) y con el habito de fumar
como factor etiolégico o agravante, respectivamen-
te. La TVCA es una afeccion infrecuente, se sospe-
cha que representa menos del 1 % del total de los ic-
tus™. Los autores no hemos encontrado trabajos que
describan, o demuestren TVCA como simuladora de
EMMeT pero la similitud semioldgica entre sus sin-
tomas y signos de debut de ambos procesos puede
resultar todo un reto en la practica clinica como de-
muestra este caso. Una elevada sospecha diagndsti-
ca con un estudio de RM cerebral con secuencia de
ecogradiente (signo de la cuerda), es considerada el
mejor estudio de imagen para demostrar TVCA'®.

Puntos clave del caso clinico:

La TVCA es una afeccion infrecuente, que puede simu-
lar el debut de una cefalea primaria en especial una
crisis de migrafia o EMM con aura. Una elevada sos-
pecha diagndstica con un estudio de RM cerebral con
secuencia de eco-gradiente que demuestre el signo de
la cuerda, puede ser muy Util para demostrar TVCA.
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CASO CLIiNICO 05

Migraina hemipléjica en el sindrome de Sturge-Weber

Barbero Jiménez D.E"; Villamor Rodriguez, J; Yusta Izquierdo, A.

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario de Guadalajara.
*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje:

La migrafia es una patologia con mayor prevalencia
en el sindrome de Sturge-Weber (SSW) que en la po-
blacion general. Nuestro objetivo es destacar la mi-
grafia hemipléjica (MH) como posible etiologia de
focalidad neuroldgica transitoria en el sindrome de
Sturge-Weber.

Resumen:

Presentamos el caso de una mujer de 42 afios con
SSW que padece episodios de cefalea intensa aso-
ciado a alteracion del campo visual derecho y he-
miparesia de extremidades derechas desde los 27
afios. Tras amplio estudio se determina que la migra-
fia hemipléjica puede ser causa de focalidad neurolé-
gica transitoria aislada en el SSW y que la lamotrigi-
na se puede emplear como buen farmaco preventivo
para los ataques de MH.

Introduccion:

El sindrome de Sturge-Weber es un trastorno neuro-
cutaneo congénito producido por una mutacion so-
matica en GNAQ. De forma clasica se caracteriza por
una malformacion de los capilares faciales (mancha
en vino de Oporto) que afecta a la rama oftalmica del
nervio trigémino y malformaciones a nivel de los ca-
pilares venosos en las leptomeninges y la coroides.
Otras manifestaciones tipicas con las convulsiones,
ictus y la discapacidad intelectual. La prevalencia de
migrafna hemipléjica en el SSW es desconocida.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer de 42 afios sin factores de ries-
go vascular con antecedentes personales a desta-
car de sindrome de Sturge-Weber y migrafia episo-
dica sin aura de 15 afios de duracion en tratamiento
con AINEs y triptanes, sin antecedentes familiares de
enfermedades neuroldgicas ni migrafia hemipléjica.
Acude a urgencias por presentar cefalea de 4 dias de
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duracion asociando borrosidad en campo visual de-

recho y debilidad en extremidades derechas de 30

horas de evolucion. La cefalea es similar a sus ca-

racteristicas habituales, pero con mayor intensidad,
asociando fotofobia y sonofobia, con sensacion nau-
seosa sin vomitos, siendo resistente a su tratamien-
to habitual. No refiere fiebre ni otra sintomatologia
neuroldgica. En los 4 meses previos habia tenido mal
control sintomatico, teniendo hasta 10 dias al mes
episodios de cefalea de intensidad moderada-severa.

En afios anteriores durante las etapas de mal control

sintomatico aparecian episodios de focalidad neuro-

logica en forma de alteraciones en el campo visual
derecho y hemiparesia en extremidades derechas
que se resolvian en 1-2 dias.

Exploracién fisica: A su llegada a urgencias: Cons-

ciente y orientada en las tres esferas. Atenta, alerta,

colaboradora. Lenguaje fluente, no afasia, no disartria.

Pupilasisocoricas y normorreactivas. Fondo de ojo sin

alteraciones. Hemianopsia homonima derecha. Resto

de pares craneales sin hallazgos patologicos. Claudi-
cacion en menos de 5 segundos y 10 segundos sin to-
car linea de cama en extremidad superior e inferior de-

rechas respectivamente. Sensibilidad tacto-algésica y

propioceptiva normal. REMs simétricos, RCP flexor bi-

lateral. No dismetrias, no disdiadococinesias. Marcha
normal. Signos meningeos negativos.

Pruebas complementarias:

- TC cerebral basal y AngioTC de TSA y Willis en fa-
se arterial y venosa: sin alteraciones patoldgicas
agudas. Se detectan calcificaciones corticales gi-
riformes en lébulo occipital izquierdo (calcificacion
“tram-track”). Asocia retraccién parenquimatosa y
atrofla hemisférica izquierda. Estos hallazgos ya
eran conocidos.

- RM cerebral y AngioRM cerebral: No se detectan sig-
nos de ictus isquémicos agudos. No se observan
malformaciones vasculares. Se informan de los ha-
llazgos descritos mediante TAC cerebral.
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EEG (paciente sintomatica): Ondas lentas difusas
en el hemisferio izquierdo. No se detectan signos
de actividad epileptiforme. EEG (paciente asintoma-
tica): Desaparicion de ondas lentas descrito en estu-
dio previo. Estudio desincronizado acorde a la edad
de la paciente sin actividad epileptiforme.

Andlisis de LCR: leucocitos 2/uL, Hematies 5/uL,
Glucosa 70 mg/dl y Proteinas 25/pL. Microbiologia
en LCR: PCR VHS, VVZ y enterovirus negativos, gram
y cultivo de bacterias estéril. Inmunologia: Sin altera-
ciones llamativas.

- Analitica sanguinea con hemograma, coagulacion y
bioguimica normales. Serologia VIH, hepatitis B, C,
sifilis negativas. Estudio de hipercoagulabilidad ne-
gativo. Anticuerpos anticardiolipinas 1gG e IgM ne-
gativos. C5 normal. Anticoagulante lUpico negativo.
Anticuerpo antitrombina 3 negativo.

No se encontré mutacion en la secuenciacion exo-
nica del gen CACNATA ni en la secuenciacion com-
pleta del gen ATPTA2, que estan implicados en la mi-
grafia hemipléjica familiar (MHF1 y MHF2).
Diagnéstico:

Migrafia hemipléjica esporadica en paciente con sin-
drome Sturge-Weber.

Tratamiento: Se administré ketorolaco iv, triptanes
sc, metoclopramida y dexametasona con mejoria
sintomatica. En el alta para el tratamiento sintomati-
CO se pautd naproxeno y rizatriptan. Se afiade como
farmaco preventivo lamotrigina 200 mg.

Evolucion: El cuadro de focalidad neurologica en for-
ma de hemianopsia homonima derecha se resolvid
en 4 horas desde su llegada y la hemiparesia se resol-
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vio de manera mas tardia teniendo una duracion total
de 35 horas. Se mantuvo tratamiento con lamotrigina
200 mg al dia durante los dos siguientes afios. En este
tiempo ha tenido buen control sintomatico sin la apa-
ricion de nuevos episodios de focalidad neurolégica.

Discusion:

La migrafa tiene una prevalencia de hasta el 28 %
en el sindrome de Sturge-Weber, que es mayor que
la prevalencia de migrafa en el resto de poblacion.
Nuestra paciente cumple los criterios de la Clasifica-
cién Internacional de Cefaleas (ICHD-3) para la mi-
grafia hemipléjica. Los déficits neuroldgicos transi-
torios en el sindrome de Sturge-Weber requieren un
amplio estudio etiolégico. En nuestro caso inicial-
mente se realizd TAC y AngioTAC de TSA y Willis pa-
ra descartar causa isquémica aguda, cuya ausencia
también se confirmo en la resonancia magnética ce-
rebral realizada a las 24 horas. Dada la relacion de
la trombosis venosa cerebral en el SSW se solicitd
un TAC cerebral en fase venosa donde tampoco se
encontraron hallazgos patologicos. Se realizé un es-
tudio de LCR descartandose hemorragia subaracnoi-
dea, una etiologfa infecciosa y el sindrome de cefalea
transitoria y déficits neuroldgicos con linfocitosis en
liquido cefalorraquideo (HaNDL). Se ampli¢ el estu-
dio mediante una analitica completa incluyendo estu-
dio de hipercoagulabilidad y autoinmunidad. Aunque
la paciente referia no tener antecedentes familiares
de migrafia hemipléjica se realizd un estudio genéti-
co para la misma que fue negativo. El fendmeno de
depresion cortical propagada (DCP) se demostré de
manera indirecta por las ondas lentas registradas en
el hemisferio izquierdo mediante el EEG. La ausen-
cia de los hallazgos patolégicos cuando la pacien-
te estaba asintomatica apoya la teoria de que tales
resultados podrian ser debidos a la DCP. En la lite-
ratura hay casos descritos de SSW asociados a ata-
ques similares a migrafia hemipléjica en contexto de
malformaciones arteriovenosas y se expone median-
te técnicas avanzadas como PET/TC FDG™ que un
hipometabolismo crénico puede ser causante de la
atrofia cortical progresiva ipsilateral al area del angio-
ma o de las calcificaciones corticales y que el mis-
mo hipometabolismo puede contribuir al desarrollo
de DCP Se decidi¢ iniciar la lamotrigina como farma-
co preventivo dado que en la literatura se ha demos-
trado que es eficaz para la MH esporadica y familiary
principalmente en el control de la epilepsia en el SSW.
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Puntos clave del caso clinico:

La migrafia hemipléjica debe considerarse dentro del
diagnostico diferencial de la focalidad neuroldgica
transitoria en el sindrome de Sturge-Weber. Sin embar-
go, antes de llegar al mismo es necesario realizar un
amplio estudio para descartar otras patologias graves.
Resaltamos el papel de la lamotrigina como farmaco
preventivo en la migrafia hemipléjica asociada a SSW.
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CASO CLINICO 06

El caso de un varon joven con una migrana que no se ajusta
a los criterios diagnodsticos de la IHS

Rivera Sanchez, M*; Gonzalez Quintanilla, V.

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

*Autora principal.

Objetivo del aprendizaje:

Destacar la importancia de incluir la cefalea ictal
dentro del diagndstico diferencial de la migrafa y
otras cefaleas que no cumplan con los criterios diag-
nosticos de la IHS.

Resumen:

Presentamos el caso de un varon joven con cuadros
de cefalea episddica de corta duracion, previamente
diagnosticado de migrafia con datos atipicos. En es-
tudios de neuroimagen se objetivo la presencia de un
cavernoma temporal izquierdo, presentando en el EEG
descargas epileptiformes a este nivel. Tras establecer-
se el diagndstico de cefalea ictal, el paciente quedo li-
bre de crisis tras el inicio de tratamiento antiepiléptico.

Introduccion:

La presencia de cefalea en pacientes epilépticos no
es infrecuente, si bien es inusual encontrar la cefalea
como signo principal o aislado de una crisis epilép-
tica. Presentamos el caso de un paciente joven con
unos episodios de cefalea de caracteristicas que no
se ajustaban a los criterios diagnoésticos de la IHS.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Varon de 22 afos, sin habitos toxicos, con
antecedente meningitis meningocdcica a los 8 afios de
edad, e hipoacusia derecha probablemente secunda-
ria. No presentaba otros antecedentes de interés ni to-
maba ningun tratamiento. Es remitido por cuadros de
cefalea de 10 afios de evolucion con el diagndstico pre-
vio de migrafia atipica. La frecuencia era variable, por
lo general presentaba uno o dos episodios diarios de
unos 5 minutos de duracion durante uno o dos meses,
y posteriormente permanecia asintomatico hasta in-
cluso un afo, cuando volvian a aparecer con similar pe-
riodicidad. La cefalea era de distribucion holocraneal,
“en casco’, de caracteristicas opresivas, asociada a fo-
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tofobia y, en algunas ocasiones, a sensacion de debili-

dad generalizada, y alteracion del lenguaje compatible

con disartria. No presentaba otros sintomas y Unica-

mente habia recibido tratamiento sintomatico de los

episodios con ibuprofeno.

Exploracion fisica:

- La exploracion vascular, incluyendo auscultacion car-
diaca y carotidea, era normal.

- Elfondo de ojo no presentaba alteraciones de la papi-
la Optica.

- La exploracion neurologica era rigurosamente nor-
mal, sin evidenciarse focalidad.

Pruebas complementarias:

Imagen 1.
TC cerebral con contraste.

Imagen 2. RM cerebral, secuencia
de susceptibilidad magnética.

TC cerebral (Imagen 1): lesion hiperdensa en polo
temporal medial izquierdo con sutil realce tras la ad-
ministracion de contraste.

RM cerebral (Imagen 2): lesion redondeada de
14 x 117 mm a nivel témporo-basal (cuerpo amig-
dalar) izquierdo, que presenta marcado anillo cir-
cundante hipodenso en T2, e intenso efecto bloo-
ming en secuencia de susceptibilidad magnética,
compatible con cavernoma. Ademas, se identifica
una pequefia estructura venosa que cruza inferior-
mente la lesion descrita asociada a una anomalia
venosa del desarrollo.



I CONCURSO DE CASOS CLINICOS DE MIGRANA PARA RESIDENTES DE NEUROLOGIA

NV NNE VPREEHYERG NS S)

VEH
A WA

Imagen 3. V-EEG con presencia de complejos punta-onda en la regién temporal anterior y late-
ral del hemisferio izquierdo (LF: 0.53 Hz, HF: 70 Hz, NF: 50 Hz. Sensibilidad 7 uV/mm. Velocidad

30 mm/segundo).

Video-electroencefalograma (Imagen 3): descar-
gas epileptiformes focales de complejos punta-on-
da localizadas en la region temporal anterior y late-
ral del hemisferio izquierdo. Actividad cerebral de
fondo normal.

Diagnéstico: Cefalea ictal (clasificacion IHS) como
expresion de crisis focales secundarias a cavernoma
temporal izquierdo.

Tratamiento: Ante los hallazgos de las pruebas com-
plementarias y sospecha diagnostica, se inicio trata-
miento antiepiléptico con Levetiracetam 500 mg, un
comprimido cada 12 horas.

Evolucion: Tras el inicio del tratamiento antiepiléptico,
el paciente se mantuvo asintomatico desde el punto
de vista neuroldgico, sin nuevos episodios de cefalea.

Discusion:

El diagndstico diferencial de la cefalea ictal con la mi-
grafia puede suponer un verdadero reto diagnostico,
tanto por la localizacion, en muchos casos hemicra-
neal, como por la presencia de sintomas asociados a
la cefalea que pueden ser interpretados como un au-
ra (como en el caso de nuestro paciente, las altera-
ciones del lenguaje pueden ser un sintoma cardinal
de epilepsia temporal, pero también se han descrito
como aura atipica en pacientes con migrafia). Ade-
mas, nuestro paciente también presentaba fotofobia
durante los episodios de cefalea, algo también ca-
racteristico en las crisis de migrafa. En el caso que
presentamos, la corta duracién de los episodios asf
como su ritmicidad, sin que aparecieran otros feno-
menos tipicos de cefalea primaria, asi como las al-
teraciones del lenguaje descritas, fue lo que motivo
a completar el estudio con una prueba de imagen, y
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el hallazgo del cavernoma en un area potencialmen-
te epileptdgena, asi como la semiologia de los episo-
dios, orientd el caso hacia un posible origen comicial,
confirmando la presencia de descargas epilépticas
en el area de la lesion. La respuesta de la cefalea al
tratamiento antiepiléptico (FAE) es otro dato mas que
apoya el diagnéstico de cefalea ictal.

La cefalea puede ser un sintoma de epilepsia, tanto co-
mo sintoma prodromico, como ictal o postcritico. La
IHS incluyé la cefalea ictal (ictal epileptic headache) en
su clasificacion ICHD-3, definiéndola como aquella ce-
falea causada por una crisis comicial parcial ipsilateral
a la descarga epileptogénica, y que tiene lugar durante
la misma, remitiendo inmediatamente o poco tiempo
después de la resolucion de la crisis.

Como G. Avanzini et al.? reflejan en su revision, las carac-
teristicas clinicas de la cefalea en los casos descritos
no son especificas y varian de unos pacientes a otros, y,
aungue una duracion corta es mas tipica de focos epi-
lépticos anteriores y temporales, como el de nuestro pa-
ciente, en otros casos la cefalea ictal puede durar horas
o dias. Hasta el 50 % asocia sintomas menores, algu-
nos de ellos tipicos de los cuadros migrafiosos. El diag-
nostico puede ser dificil tanto por la baja sospecha cli-
nica inicial, como por la posible normalidad del EEG, lo
cual no descarta el diagnostico y puede requerir moni-
torizacion EEG con electrodos intracraneales, o ensayo
terapéutico con FAEs si la sospecha es alta.

Puntos claves del caso clinico:

- Es esencial una correcta anamnesis que permita evi-
denciar sintomas de alarma o atipicos sugestivos de
cefaleas secundarias y la necesidad de pruebas com-
plementarias.
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- Hay que tener en cuenta la cefalea ictal dentro del
diagndstico diferencial de las cefaleas primarias, por
su potencial estudio y tratamiento dirigido.

- Hay que conocer y aplicar los criterios diagnosticos
de la IHS para poder realizar el diagnostico clinico.

Referencias bibliograficas:

1. Dainese F, Mai R, Francione S, Mainardi F, Zanchin G, Pala-
din F. Ictal headache: headache as first ictal symptom in
focal epilepsy. Epilepsy Behav. 2011;22:790-2.
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tic headache: A rare form of painful seizure. Seizure.
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CASO CLiNICO 07

Alexia con agrafia como aura de migrana:

a proposito de un caso

Valverde Mata, N*; Macias Sedas, P; Parejo Olivera, A; Marcos Toledano, M.M.

Servicio de Neurologia, Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz.

*Autora principal.

Objetivo de aprendizaje:

Con este trabajo pretendemos exponer un caso in-
usual de presentacion de migrafia en un paciente va-
ron con episodios de alexia y agrafia.

Resumen:

Se presenta el caso de un paciente varén con cefa-
lea desde la infancia que en el momento actual refiere
episodios de focalidad neuroldgica transitoria, prece-
dida de cefalea intensa.

Introduccion:

La migrafia es un trastorno neurolégico que consiste
en la aparicién de crisis de cefalea intensa, que pue-
de acompafiarse de otros sintomas, a veces incapa-
citantes. Afecta al 12 % de la poblacion y hasta en un
15 % de los casos se presenta con aura, que segun
la definicion de la tercera edicion de la Clasificacion
Internacional de Cefaleas propuesta por la Interna-
tional Headache Society (IHS) en 2018 son «ataques
recurrentes, que duran minutos, de sintomas visuales,
sensoriales u otros del sistema nervioso central unila-
terales y totalmente reversibles que generalmente se
desarrollan gradualmente y generalmente son segui-
dos por dolor de cabeza y sintomas de migrafia asocia-
dos». El aura visual ha sido identificada como la mas
frecuente, hasta en un 99 % de los pacientes, seguida
de la sensorial (31 %), afasica (18 %) y motora (6 %).

Descripcion del caso clinico:

Paciente varon de 50 afios con cefalea de inicio en
la infancia, que remiti¢ a los 18 afios y es derivado a
consultas de Neurologia por reaparicion de la sinto-
matologia.

Anamnesis: Como Unico factor de riesgo cardiovas-
cular es hipertenso. Presenta antecedentes de des-
prendimiento de retina y miopia magna. Sin antece-
dentes familiares de migrafia.

_24_

El paciente refiere cefalea, caracterizada por un dolor
sordo opresivo, acompafada de tirantez de piel y en
region cervical, que se acentula con los movimientos.
En ocasiones, hemicraneal. Coincidiendo con mo-
mentos de mayor intensidad, presenta dificultad pa-
ra la lectura (ve las letras al revés) de minutos de du-
racion, sin alteracion en la articulacion del lenguaje.
Exploracion fisica: En la exploracion inicial el pacien-
te se encuentra vigil, orientado y colaborador. A ni-
vel neuroldgico sin focalidad, con pupilas isocoricas
y normorreactivas, sin nistagmo. Exploracion cam-
pimétrica por confrontacion sin alteraciones y movi-
mientos oculomotores normales. No presenta déficit
motor ni sensitivo, tampoco alteracion de reflejos. No
dismetrias ni disdiadococinesia. Se realiza fondo de
0jo, sin alteraciones. Tampoco dolor a la palpacion de
puntos dolorosos basicos.

Pruebas complementarias: Desde la primera consul-
ta se ha realizado diversos tipos de pruebas comple-
mentarias. En analiticas, valores elevados de renina,
por lo que se ha realizado ecografia abdominal, sin
hallazgos patoldgicos. La tomografia computerizada
(TC) de craneo realizada en 2020, con el fin de des-
cartar organicidad, mostro engrosamiento a nivel de
la calota craneal. En laresonancia magnética (RM) ce-
rebral realizada al afo siguiente Unicamente se apre-
ciaron pequefas lesiones puntiformes inespecificas,
localizadas a nivel de sustancia blanca subcortical en
l6bulos frontales (Figura 1), en probable relacién con
antecedentes de migrafa.

Diagnéstico: Con los hallazgos descritos, el diagndsti-
co inicial es de cefalea tensional y migrafia episédica.
Tratamiento: Ha recibido tratamiento con amitriptili-
na sin notar clara mejoria. Recientemente ha iniciado
tratamiento preventivo con topiramato.

Evolucion: La cefalea ha ido progresando hasta pre-
sentarse casi a diario. Inicialmente los episodios de
mayor intensidad estaban limitados a 1-2 al mes, pe-
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Figura 1. Imagenes de RM cortes axiales en secuencia FLAIR.

ro han ido progresando en intensidad y frecuencia
hasta presentarse cada 48 h en el momento actual.
En todos ellos, el dolor precede a la focalidad neuro-
l6gica que, en el momento actual, no es unicamente
alexia, también presenta dificultad para la escritura.
El paciente refiere que estas crisis de dolor tienen co-
mo Unico desencadenante estar frente a la pantalla
del ordenador. Cuando cesa la actividad es capaz de
evitar la aparicion del dolor.

Discusion:

Se ha estimado que en torno al 30 % de los pacien-
tes con migrafia tienen aura, lo que se corresponde
con el 3.5-8 % de la poblacion general. El aura suele
presentarse antes de la cefalea en aquellos pacien-
tes que cumple los criterios diagnosticos de migra-
fla con aura, pero también puede comenzar durante
la fase de dolor o posteriormente. Los sintomas del
aura tipica de la migrafa probablemente estén rela-
cionados con la depresion cortical propagada (DCP),
la cual conduce a la activacion trigeminovascular y
desencadena la fase de dolor de cabeza de la migra-
fa. La DCP afecta a distintas regiones cerebrales, en-
tre la corteza visual y la somatosensorial. Esto pro-
voca sintomas como acalculia, agrafia, agnosia de
los dedos y desorientacion derecha-izquierda, des-
viacion ocular contraversiva. Sin embargo, pueden
aparecer otros sintomas, menos comunes, como alu-
cinaciones gustativas, olfatorias o auditivas, estados
de confusion (mas frecuentes en nifios), fendmenos
del I6bulo temporal, agrafia y mano alienigena. El au-
ra suele tener una duracion inferior a una hora, tras la
cual puede producirse una reversibilidad completa de
la sintomatologia. Cuando los sintomas del aura son
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multiples se suceden uno a otro en el siguiente orden:
sintomas visuales, sensoriales y por ultimo afasicos.
La alexia se define como un deterioro adquirido que
afecta la capacidad de lectura. Puede clasificarse se-
gun donde esté el dafio y la presencia o ausencia de
déficits en la escritura (agrafia) y el lenguaje oral (afa-
sia). La alexia pura, sin agrafia, se ha asociado con da-
fio occipital izquierdo. La alexia con agrafia, descrita
por primera vez por Déjérine, se observa en lesio-
nes que involucran la circunvolucion angular izquier-
da, aunque algunos autores han argumentado que el
componente de lectura del sindrome es causado por
dafos en el circunvoluciones occipitales laterales. Si-
guiendo esta teoria las lesiones aisladas de la circun-
volucion angular izquierda causarian agrafia pero no
alexia. Habitualmente esta producida por causas de
origen vascular, isquémico o hemorragico.

Puntos clave del caso clinico:

Este caso sirve para ilustrar que durante un aura de
migrafa, incluso dreas cerebrales muy circunscri-
tas involucradas en procesamiento neuropsicologi-
co complejo pueden verse afectadas por la depresion
cortical propagada. En la revision bibliografica reali-
zada se han encontrado en su mayoria, casos de pa-
cientes que presentan como sintomatologia de aura
agrafia léxica pura o bien alexia sin agrafia en casos
de migrafia basilar. Unicamente, hemos encontrado
un caso de alexia intermitente con grados variable de
disgrafia, de probable origen migrafioso.

Si el paciente no presenta sintomas de aura visual o
sintomas neuroldgicos simultaneos, o presenta sin-
tomas neurolégicos correspondientes a un territorio
vascular cerebral, es necesaria la exploracion urgen-
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te de un posible accidente isquémico transitorio, ya
que el riesgo relativo de accidente cerebrovascular
isquémico aumenta significativamente en la migra-
fla con aura.
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CASO CLiNICO 08

Migrana hemipléjica esporadica y anti-CGRP

Villamor Rodriguez, J*; Barbero Jiménez, D.E; Fernandez Carril, J.M.

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario de Guadalajara.
*Autora principal.

Objetivo del aprendizaje:

Se expone este caso clinico para mostrar la favorable
respuesta de los anti-CGRP y su papel en la migrafia
con aura hemipléjica.

Resumen:

Se trata de una mujer de 35 afos, con antecedentes per-
sonales de migrafia con y sin aura, de frecuencia 2-3 ve-
ces a la semana y refractariedad a multiples tratamien-
tos, que presenta episodio de debilidad motora transitoria
gue precede a su cefalea habitual, con episodios repeti-
dos y mal control de los mismos hasta el empleo de an-
ticuerpos monoclonales anti-CGRP (Galcanezumab). La
paciente cumple criterios de migrafia hemipléjica espo-
radica (MHE) segun la “International Headache Society”.
Através de este caso clinico de MHE, queremos resaltar
la revolucion que han supuesto los anticuerpos monoclo-
nales en el control de la migrafia.

Introduccion:

La migrafia hemipléjica (MH) se trata de una variedad
poco frecuente de migrafia (0,01 % de casos). Dentro
de la MH, la MHE se caracteriza por la presencia de
crisis migrafiosas con trastornos motores deficitarios
transitorios asociados a otros sintomas del aura (afa-
sia, alteraciones sensitivas o sensoriales...).

En los ultimos afos, los anticuerpos monoclonales
contra el CGRP (péptido relacionado con el gen de la
calcitonina) han supuesto un cambio en el control de la
migrafa, siendo su indicacion la migrafia cronica o mi-
grafia episddica (> 4 episodios al mes) con discapaci-
dad moderada-grave, con poca informacién acerca de
su eficacia en la migrafia con aura hemipléjica.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer de 35 afios, con antecedentes per-
sonales de migrafia con y sin aura, de frecuencia 2-3
veces por semana y refractariedad a multiples trata-
mientos (lamotrigina, topiramato, flunarizina, toxina
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botulinica...), que acude al servicio de urgencias por
sensacion de entumecimiento y debilidad en extremi-
dades derechas, de menos de una hora de duracion,
gue se continla de cefalea de caracteristicas simila-
res a las suyas habituales (pulsatil, hemicraneal, aso-
ciando sonofobia y fotofobia...).

Reinterrogando, la paciente comenta que desde los

16 afios ha presentado episodios transitorios de de-

bilidad motora en relacion a los episodios de migra-

fia, de frecuencia variable (meses-afios), negando an-
tecedentes familiares de migrafia con aura motora.

Exploracion fisica:

- Exploracion inicial: Ctes. TA125/75mmHg, FC 88 Ipm,
sat02 99 % basal, T2 36.1°C.

- Exploracion neuroldgica: consciente y orientada en
las 3 esferas. Lenguaje sin datos de afasia, habla no
disartrica. Pupilas: isocoria normorreactiva. Campi-
metria por confrontacion normal. MOE normales, sin
limitaciones. No paresia facial. Resto de pares cra-
neales conservados. Fuerza muscular 5/5 en extre-
midades izquierdas. Hemiparesia derecha 1/5 de for-
ma global. Hipoestesia en extremidades derechas y
hemicara ipsilateral. RCP flexor bilateral. No dismetria
en extremidades izquierdas, en lado derecho disme-
tria acorde al grado de paresia. Marcha no posible.

- FO bilateral normal: no papiledema, pulso venoso
presente.

- Exploracién neuroldgica fuera de los episodios: sin
datos de focalidad.

Pruebas complementarias: Se realizd analitica san-

guinea sin encontrar alteraciones significativas y

pruebas de neuroimagen cerebral (TC craneal y RM

cerebral) sin hallazgos patolégicos. Ademads, se llevo

a cabo puncion lumbar sin objetivar pleocitosis en el

LCR u otras alteraciones.

Diagndstico: Migrafia hemipléjica esporadica (MHE).

Tratamiento: Se inici® tratamiento con 240 mg de

Galcanezumab, y después se mantuvo con dosis de

120 mg mensuales (hasta completar 6 meses).




I CONCURSO DE CASOS CLINICOS DE MIGRANA PARA RESIDENTES DE NEUROLOGIA

Evolucion: La paciente estuvo en tratamiento con
Galcanezumab durante 6 meses. En el seguimiento
clinico, durante los 10 meses posteriores, presento
una disminucion marcada del numero de episodios
(aunque no >50 %), con una reduccién importante de
la intensidad de los mismos, sin presentar episodios
de migrafna con aura hemipléjica desde entonces.

Discusion:

Nuestra paciente cumplia criterios para el diagnosti-
co de migrafia hemipléjica esporadica segun la “Inter-
national Headache Society (IHS)", ya que presentaba
paresia transitoria (menos de una hora de duracion)
seguida de cefalea de caracteristicas migrafosas.
Dada la frecuencia de los episodios de migrafia
(>4 al mes) y la discapacidad de los mismos, se pro-
bo con varios farmacos preventivos con indicacion
para la migrafia hemipléjica y con inyecciones perio-
dicas de toxina botulinica, segun el protocolo PRE-
EMPT, sin obtener una mejoria significativa. Por ello,
se decidio iniciar tratamiento con un anticuerpo mo-
noclonal anti-CGRP, Galcanezumab, mostrando una
respuesta satisfactoria, tanto en el control del aura
como del dolor.

El aura y el dolor representan distintas fases de un
atague de migrafa, con mecanismos fisiopatologi-
cos diferentes, siendo la hipdtesis mas respaldada,
acerca del mecanismo responsable del aura, la de-
presion cortical propagada (CSD).

Segun la literatura revisada, la liberacion de CGRP
después de los eventos de CSD induce un ciclo de re-
troalimentacion positiva, lo que facilita el desarrollo
de la propia CSD y una mayor susceptibilidad a la mi-
grafia'?4®, Esto puede respaldar el uso potencial y la
eficacia de los anticuerpos monoclonales anti-CGRP
en el control de ambas fases, inclusive en la migrafia
con aura hemiplégjica.

Puntos clave del caso clinico:

A través de este caso clinico queremos destacar que
los anticuerpos monoclonales anti-CGRP parecen te-
ner un papel beneficioso en la migrafia con aura hemi-
pléjica, mostrando resultados beneficiosos y promete-
dores en el control del aura y del dolor migrafioso.
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uptodate.com/contents/hemiplegic-migraine.
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CASO CLINICO 09

Migraina con aura del troncoencéfalo como forma
de debut de la cavernomatosis multiple familiar

Villamor Rodriguez, J*; Barbero Jiménez, D.E; Yusta Izquierdo, A.

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario de Guadalajara.

*Autora principal.

Objetivo del aprendizaje:

Exponemos este caso clinico para remarcar, la impor-
tancia del estudio por neuroimagen de aquellas migra-
fias que presentan un aura atipica (hemipléjica, retinia-
na, del troncoencéfalo...), y el papel que ejerce el tronco
del encéfalo en la fisiopatologia de la migrafia.

Resumen:

Se trata de un varén de 48 afios, que presenta 1-2 epi-
sodios semanales de migrafia desde hace un afio,
asociando sensacion vertiginosa y ataxia transito-
ria previamente a la cefalea, compatibles con migra-
fia con aura del troncoencéfalo (MTC). Asi mismo, en
la neuroimagen (RM cerebral) se identifican lesiones
cavernomatosas en varias localizaciones (entre otras,
troncoencéfalo), cumpliendo asi criterios para el diag-
noéstico de cavernomatosis multiple familiar.

Introduccion:

La cavernomatosis multiple familiar representa solo
una minoria de las malformaciones cavernosas®. Se
define por la presencia de =5 cavernomas ¢ un ca-
vernoma y al menos un miembro de la familia afecto
con =1 cavernoma, y/o mutaciones en KRITI, CCM2
o PDCD10.

La mayoria de los cavernomas se localizan supratento-
rialmente, pero pueden también localizarse en el tron-
coencéfaloy en la médula espinal. La presentacion mas
comun son las crisis epilépticas y los déficits neurolégi-
cos focales, mientras que las hemorragias grandes re-
currentes y las cefaleas son menos frecuentes, siendo
excepcional su debut en forma de MTC.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Varon de 48 anos, con antecedentes per-
sonales de trombocitemia esencial, que acude por
presentar cefalea de un afio de duracién (niega dolo-
res de cabeza previos). El paciente refiere 1-2 episo-
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dios de cefalea semanales, de 1-2 dias de duracion, de
intensidad moderada (que se ha mantenido estable).
La cefalea es de localizacion hemicraneal izquierda
(inicialmente, después suele hacerse bilateral), pulsa-
til, con asociacion de nauseas y/o vomitos, presencia
de sonofobia y/o fotofobia y empeoramiento con el
movimiento. Ademas, previo al inicio de la cefalea el
paciente presenta sensacion vertiginosa y de inestabi-
lidad, de menos de una hora de duracion.

Reinterrogando al paciente, acerca de antecedentes

familiares de interés, refiere que su madre y una her-

mana presentan angiomas cerebrales.

Exploracion fisica:

- Exploracion neuroldgica durante los episodios
de migrafia: Consciente, alerta y orientado en las
tres esferas. Lenguaje sin datos de afasia, habla
no disartrica. Pupilas isocoricas y normorreacti-
vas. Campimetria por confrontacion normal. MOE
normales. V p.c conservado. No paresia facial. Pa-
res craneales bajos normales. REM ++, simétricos.
Balance muscular global 5/5 Sensibilidad tactil fi-
na y algésica normal. RCP flexor bilateral. No ata-
xia apendicular. Marcha con aumento de la base
de sustentacion, Romberg negativo (con discreto
empeoramiento con ojos cerrados). Signos menin-
geos negativos.

- FO bilateral normal: no papiledema, pulso venoso pre-
sente.

- Exploracion neuroldgica fuera de los episodios de mi-
grafa: sin datos de focalidad.

Pruebas complementarias: Se llevan a cabo varias

analiticas sanguineas, donde se objetivan hallazgos

compatibles con su trombocitemia esencial sin otras
alteraciones, asi como pruebas de neuroimagen ce-
rebral. En la TC cerebral no se identifican hallazgos
significativos, y en la RM cerebral llama la atencion
multiples lesiones compatibles con cavernomatosis
multiple familiar (ver Figura 1).
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Figura 1. RM cerebral sin CIV. Corte axial. Secuencias: DWI (1,2, 4 y 6) y eco gradiente T2

(3y5).

Se identifican lesiones hipointensas en el troncoencéfalo, en hemisferio cerebeloso dere-
cho y en regién parieto-occipital, mas evidentes en secuencia eco gradiente T2 por efecto

blooming, sin captacién de CIV.

Diagnéstico: MTC en paciente con cavernomatosis
multiple familiar.

Tratamiento: Dada la frecuencia e intensidad de los
episodios, y el aura debilitante, se inici¢ tratamiento
preventivo con Topiramato 25 mg/24 horas durante
3 meses, y como tratamiento sintomatico AINE (Ibu-
profeno 600 mg) +/- Metoclopramida 10 mg.
Evolucion: Duranta los tres afios siguientes al episo-
dio, el paciente tuvo una reduccion importante del nu-
mero de crisis con el inicio de Topiramato, presentan-
do 2-3 episodios al mes, de menor intensidad. Los
controles de neuroimagen con RM cerebral mostra-
ban que las lesiones cavernomatosas se mantuvie-
ron estables, sin identificar aumento del nimero y/o
el tamano, ni datos de sangrado.

Discusion:

Ante la presencia de cefalea de caracteristicas mi-
grafiosas precedida de episodios de vértigo y ata-
xia transitoria (menos de 1 hora), en ausencia de sin-
tomas motores y retinianos, se planteo la sospecha
diagnodstica de migrafia con aura del troncoencéfa-
lo, cumpliendo criterios para su diagnostico segun la
“International Headache Society (IHS)".
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Dada la presencia de un aura debilitante, aunque
completamente reversible (asintomatico durante los
episodios), se realizé estudio con neuroimagen, sien-
do la TC cerebral inicialmente normal. Sin embargo,
en la RM cerebral se identificaron lesiones compati-
bles con cavernomatosis multiple (hipointensas en
secuencias de pulso, sobre todo en eco gradiente
T2, y sin captacién de contraste 1V), cumpliendo
asi criterios para el diagnostico de cavernomatosis
multiple familiar (>5 cavernomas), e iniciandose tra-
tamiento con Topiramato, ya que es uno de los trata-
mientos preventivos de eleccion en la MTC#,

Es de interés este caso clinico, puesto que proporcio-
na evidencia adicional del papel del troncoencéfalo
en la fisiopatologia de la migrafia.

Se conoce que los nucleos especificos del troncoen-
céfalo pueden actuar como generadores de ataques
de migrafia, y que su activacion es especifica de la
misma, no habiéndose observado en otras cefaleas
primarias ni secundarias’?%”.

Puntos claves del caso clinico:
En resumen, se trata de un caso de migrafia de nue-
va aparicion, que se presenta en forma de MTC en
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un paciente con cavernomas en troncoencéfalo (a
destacar el protuberancial derecho), como forma de
debut atipica de la cavernomatosis multiple familiar,
consiguiendo un adecuado control de las crisis con
dosis bajas de Topiramato.
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CASO CLiNICO 10

“Lo que la migrana esconde”: Resolucion de migrana
episddica tras diseccion carotidea

Ros Arlanzén, P*'; Moreno Navarro, L'; Farrerons Llopart, M'; Lépez Hernandez, N2

"MIR
2 Adjunto supervisor

Servicio de Neurologia, Hospital General Universitario Doctor Balmis.

*Autor principal.

Objetivos de aprendizaje:

Conocer la asociacion de ictus, diseccion de va-
sos extracraneales y migrafa.

Conocer las formas de presentacién de diseccion
carotidea dentro del diagndstico diferencial con
migrafia episodica y con aura migrafosa.
Conocer el hecho sorprendente de mejoria de la
migrafa tras ictus (también descrito en otras ce-
faleas primarias) y especialmente tras diseccion
carotidea.

Resumen:

- Introduccion: La asociacion entre ictus isquémico
y migrafa ha sido expuesta en la literatura, si bien
su relacion etiopatogénica se desconoce.

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer
de 56 afios, con antecedentes de migrafia episodi-
ca con aura, que ingreso en planta de Neurologia
por un ictus isquémico agudo de arteria cerebral
media derecha secundario a diseccion carotidea
ipsilateral. Desde la resolucion de este episodio, la
paciente afirma que no ha vuelto a presentar crisis
migrafiosas.

Discusion: Se han descrito varios casos de mejo-
ria de la frecuencia e intensidad de las cefaleas
primarias (sobre todo, migrafa) tras un ictus, en
los que se afirma que el ictus tras diseccion ca-
rotidea tiene mayor tasa de mejoria de la migrafia
que ictus causados por otras etiologias. Sin em-
bargo, la resolucion de la migrafia tras diseccion
carotidea es rara, llegando a observarse solo en el
15 % de pacientes. Se ha planteado la afectacion
del plexo simpatico pericarotideo y factores endo-
teliales como causa de la asociacion de ambos fe-
nomMenos.
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Introduccion:

El ictus isquémico es raro en pacientes jovenes, y
cuando éste se presenta puede asociarse con mayor
frecuencia a migrafia’. Esta asociacion suma mor-
bi-mortalidad a una de las enfermedades neurolégi-
cas mas prevalentes y ya de por si causantes de una
importante disminucion en la calidad de vida de los
pacientes; la migrana. Por otro lado, existen en la lite-
ratura multiples reportes y estudios observacionales
que han descrito la mejoria en el perfil de las cefaleas
primarias tras un ictus, especialmente en migrafiaZ.
Los factores por los que esto ocurre no estan del to-
do claros. Por ello, presentamos el siguiente caso cli-
nico, con el objetivo de correlacionar la etiopatogenia
de la migrafia y del ictus en estos pacientes.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer de 56 afios con antecedentes de
migrafa episédica con aura desde la adolescencia
que acudio al servicio de urgencias tras un cuadro
confusional. La paciente llevaba 1 semana con cefa-
lea a diario de caracteristicas habituales y refirio sen-
sacion de soplo en oido derecho, incluso audible por
parte de su marido. La misma mafiana de la visita a
urgencias viajo en tren pasando de largo la estacion
de destino y de nuevo olvidandose al tomar un tren
de vuelta en direccion contraria. Al recogerla su ma-
rido en la estacion, percibio desviacion de comisura
bucal y confusion leve, motivo por el que acudieron
a urgencias. La paciente no recordaba con exactitud
el episodio y lo relaté como una pesadilla en la que
no podia manejar el movil, asi como dificultades para
movilizar la pierna izquierda.

Exploracion fisica: Constantes vitales en rango. Aus-
cultacion cardiopulmonar anodina. Sin edemas ni
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signos de TVP en MMII. Exploracion neurologica ur-
gente rigurosamente normal.

Pruebas complementarias: En el TAC realizado en ur-
gencias destaco una discreta hiperdensidad en el seg-
mento M1 distal de arteria cerebral media (ACM) dere-
cha sin otros hallazgos resefiables. En RMN cerebral y
angioRMN de troncos supraadrticos y poligono de Wi-
llis realizada durante el ingreso a cargo de Neurologia,
se objetivaron lesiones isquémicas de cronologia agu-
da en el territorio de la ACM derecha con oclusion del
segmento M1 derecho prebifurcacion, asi como sig-
nos sugestivos de diseccion de la arteria carétida in-
terna (ACI) derecha a unos 2 cm del bulbo carotideo.
En EEG se identificé actividad epileptiforme en drea
temporal derecha con difusion hacia dreas anteriores
y generalizacion secundaria ocasional.

Diagnéstico: Se trata de una mujer de 56 afios con
antecedentes de migrafia que ha sufrido una disec-
cion carotidea espontanea’ con oclusion secundaria
de M1 derecha e ictus isquémico en dicho territorio
con crisis epilépticas focales sintomaticas agudas.
Tratamiento: Se inicio AAS 100 mg como tratamien-
to antiagregante para la prevencion secundaria de
eventos isquémicos cerebrovasculares y zonisamida
50 mg/12 h como anticomicial hasta nueva revision.
Evolucion: La paciente fue dada de alta asintomati-
ca con revision en consulta con RMN y angioRMN en
3 meses. En dicha consulta se comprobd la estabili-
dad de las lesiones a nivel radiolégico y ausencia de
nuevos eventos neurolégicos. En una nueva consulta
alos 6 meses la paciente permanecia asintomatica y
se decidi¢ retirar zonisamida. En Ultima consulta, al
afio del alta hospitalaria, no se identificaron nuevas
alteraciones en RMN y angioRMN de control y no se
relataron episodios clinicos compatibles con eventos
vasculares ni comiciales. La paciente preguntd con
asombro si era posible que no hubiera tenido ni un
solo episodio de migrafa desde la diseccion caroti-
dea. La sorpresa fue mutua y nos incito a investigar
al respecto y preparar la discusion del presente caso.

Discusion:

Como hemos comentado en la introduccion, existe
una asociacion entre la presencia de ictus isquémico
y migrafia, especialmente en pacientes jovenes. Los

' Se descartaron antecedentes traumaticos o de manipulacion cervical
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mecanismos por los que se da esta asociacion son
diversos, pero especialmente importante es la asocia-
cion de migrafia con diseccion carotidea®. Estas tres
patologias no solo se correlacionan entre si, sino que
comparten bases genéticas y fisiopatoldgicas®. Nues-
tra paciente, tuvo una diseccion carotidea espontanea
complicada con un ictus isquémico en territorio caro-
tideo ipsilateral. Se han descrito multiples casos de
mejoria de la frecuencia e intensidad de cefaleas en
las cefaleas primarias tras un ictus, sobre todo en mi-
grafia®®. En el caso concreto de la migrafia se plantea
que el ictus tras diseccion carotidea espontanea tiene
mayores tasas de mejoria de la migrana que tras ictus
causados por otras etiologias. En la cohorte del regis-
tro IPSYS (Italian Project on Stroke in Young Adults)
se realizd un seguimiento longitudinal de 87 casos
de pacientes jovenes (18-45 afios), que padecian mi-
grafia, con un ictus isquémico debido a diseccion de
vasos cervicales y se emparejaron con 87 pacientes
con migrafa con ictus isquémico debido a cualquier
otra causa no cardioembodlica, distinta de la diseccion
cervical®. En dicho estudio se observo una resolucion
completa de las migrafas en el 14,9 % de los pacien-
tes que sufrieron una diseccién frente a 0 en el gru-
po control. La mejoria parcial también fue mayor en
el grupo de pacientes con diseccion cervical (60,9 %
frente al 43,7 % en el grupo control). Podria suponer-
se que los cambios de vida y de factores psicoldgicos
gue pueden acontecer tras sufrir un ictus influyan en
la historia natural de la migrafia. Pero este factor no
basta para explicar que el efecto sea mas prominente
en los casos de diseccion cervical que en otras etio-
logias de ictus. Es posible que en el caso de la disec-
cion cervical entren en juego factores arteriales o en-
doteliales, asi como la afectacion del plexo simpatico
pericarotideo. Es bien sabido que la migrafia tiene un
sustrato fisiopatolégico de disfuncion endotelial’. Asi-
mismo, los periodos intercrisis en migrafia episodica
se han correlacionado con menor actividad simpatica
que los periodos de crisis migrafiosa, si bien no se ha
demostrado causalidad y este hecho podria deberse
a la propia activacion simpatica en el contexto de la
experiencia del dolor®.

El caso de nuestra paciente parece sumarse a un
cuerpo de observaciones consistente en diferentes
series de pacientes y estudios observacionales que
apuntan a la mejoria de la migrafia tras sufrir una di-
seccion carotidea. En su caso concreto, la desapari-
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cion de las migrafias fue abrupta y se ha mantenido
libre de cefaleas hasta la fecha, durante mas de un
afno del evento.

Puntos clave del caso clinico:

- La asociacion de migrafia, diseccion carotidea e ictus
es bien conocida y se ha establecido una correlacion
interdependiente en dichas patologias.

- Conviene tener en cuenta signos y sintomas de alar-
ma, que nos hagan sospechar estas patologias po-
tencialmente mortales, sobreimpuestas a cefaleas ti-
picas de la migrafia.

- Estudios recientes apuntan a que la asociacion entre
migrafa y diseccion es la mas fuerte entre esta triada,
tanto a nivel clinico como genético.

- Existe evidencia en la literatura, de mejoria de cefa-
leas primarias tras la ocurrencia de ictus y en concre-
to tras diseccion de arterias cervicales.

- La resolucion de la migraia tras la diseccion caroti-
dea es rara, llegando a observarse en el 15 % de pa-
cientes que presentan mejoria tras una diseccion de
carotida cervical.

- El sustrato biolégico de esta mejoria podria encon-
trarse en la fisiopatologia de las migrafias dénde las
fibras simpaticas pericarotideas y la disfuncién endo-
telial se han visto implicadas.
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CASO CLINICO 11
Las mil y una cefaleas

Iriarte Uribe-Echeverria, P*"; Gago Veiga, A.

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario de La Princesa, Madrid.

*Autor principal.

Objetivo de Aprendizaje:

El diagnodstico de una cefalea primaria no descarta la
posibilidad de padecer otras. Una correcta anamne-
sis es por lo tanto fundamental para el diagnostico y
tratamiento en estos pacientes.

Resumen:

Se presenta a una mujer de 41 afios en seguimien-
to por migrafia crénica (MC) resistente a multiples li-
neas preventivas (TPO) (6 farmacos, incluyendo to-
xina botulinica y bloqueos anestésicos) con dolor
diario y hasta 11 episodios de dolor incapacitante
mensual. En vista de la refractariedad se inicia gal-
canezumab sc con mejoria notable del dolor (8 epi-
sodios mensuales, 5 incapacitantes).

Asuvez, en 2016 presenta episodios recurrentes de
una cefalea estrictamente hemicraneal derecha de
30-40 minutos de duracion con intensos sintomas
disautonémicos e inquietud motora, que diferencia
de su migrafia, compatible con un brote cefaleas en
racimos (CR).

Durante el seguimiento se describen ademas otros
dos 2 tipos mas de cefalea bien diferenciados (un
episodio aislado de neuralgia del trigémino (NT) V2
en 2072 con buena respuesta a carbamazepina y
episodios paroxisticos de cefalea tipo punzada sin
una localizacion fija, con 1-2 episodios de dolor se-
manales con criterios de cefalea punzante prima-
ria [CPP]).

Dentro del estudio complementario se solicita una
resonancia magnética (RM) con secuencias especi-
ficas incluyendo FIESTA y angioRM, donde se obje-
tivan signos indirectos de hipertension intracraneal
idiopatica (HIl) que se descarta razonablemente me-
diante exploracion oftalmoldgica y puncién lumbar
con presion de apertura normal. Tras dicha puncion
la paciente desarrolla cuadro de cefalea postpuncion
de 48 h de evolucion que cede con analgesia conven-
cional y reposo.
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Introduccion:

El diagndstico de MC no excluye el de otras cefaleas
primarias en un mismo paciente. En la literatura se
han descrito asociaciones entre diferentes tipos de
cefalea primarias, pero bajo nuestro conocimiento,
es la primera vez que se describe en una misma pa-
ciente la coexistencia de 5 tipos de cefalea.
Descripcion del caso clinico

Anamnesis: Mujer de 471 afios sin antecedentes de in-
terés, en seguimiento por las unidades de cefaleas'y
dolor de nuestro centro por MC refractaria (segun cri-
terios clinicos de la Clasificacion Internacional de Ce-
faleas [CIC-3]. Presenta migrafia con aura visual des-
de la juventud que, desde 2020, se cronifico con dolor
diario y 11 episodios mensuales de dolor incapaci-
tante. Requirio dos ingresos por estatus migrafoso
con buena respuesta a corticoterapia. Ha probado 6
TPO con escaso beneficio, asi como con 5 ciclos de
toxina botulinica (con efectividad del 30 %), bloqueos
anestésicos y finalmente galcanezumab sc que ha si-
do el farmaco mas efectivo.

Ademas, en 2016 por primera vez presenta un episodio
compatible con CR, que diferencia claramente de su do-
lor habitual. Lo describe como una cefalea muy intensa,
exclusivamente retroocular derecha de elevada intensi-
dad, con duracion entre 120y 180 minutos. Durante las
crisis, asocia lagrimeo e inquietud motora. Por su par-
te, describe que en 2012 fue valorada en otro centro por
un episodio de NT en regién V2 que mejoré con carba-
mazepina. Durante el seguimiento la paciente desarro-
lla un nuevo tipo de cefalea paroxistica con dolor tipo
punzada izquierda sin signos trigémino-autonémicos
(1-2 semanales). Se diagnostica de CPP.

Como parte del estudio etioldgico, se realiza RM cere-
bral con secuencias especificas incluyendo FIESTA y
angio-RM, que objetiva signos indirectos de hiperten-
sion intracraneal idiopdtica (Hll). No obstante, se des-
carta edema de papila tras valoracion oftalmoldgica
completa y se realiza puncion lumbar diagnostica con
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citobioguimica normal y presion de apertura de LCR
de 11 cmH20, descartandose razonablemente la pa-
tologia. Como complicacion de esta Ultima, la pacien-
te desarrolla cefalea postpuncion de 48 h de evolucién
con buena respuesta a analgesia convencional.
Exploracion fisica:

General: buen estado general, normocoloreada, nor-
mohidratada, normoperfundida. Eupneica en reposo
y afebril. Resto de exploracion general anodina.

- Neuroldgica: Consciente, orientada. No signos me-
ningeos. Lenguaje sin elementos disfasicos ni disar-
tria. Isocoria normorreactiva. No restriccion a la MOE,
nistagmo ni defectos campimétricos por confronta-
cion. Nervios craneales bajos normales. No facial.
Resto anodino.

Fondo de ojo con papilas con bordes nitidos y sin al-
teraciones, descartandose papiledema.

Pruebas complementarias:

- Analisis general: En hemograma destaca tendencia a
trombocitosis (600 k plaguetas). Resto en rango. Se
estudio por hematologia mutacion en JAK2, negativa.
Serologias herpesviridae/Hepatitis B/Hepatitis C/VIH:
Negativas.

Electroencefalograma interictal (2020): patrén
bioeléctrico dentro de la normalidad.

Potenciales evocados visuales: Normales.
Resonancia magnética craneal + angioRM en fa-
se venosa (2020): Hallazgos sugestivos de HIl con
aumento de cisterna hipofisaria y aplanamiento de
hipdfisis en suelo selar. Aplanamiento posterior de
globos oculares. En angioRM se identifica una leve
estenosis del seno transverso izquierdo en su union
con el seno sigmoide, no significativa.

Puncion lumbar: Liquido transparente, incoloro. 34
hematies y 2 leucocitos por campo. Glu 58 mg/dL.
Proteinas 26,9 mg/dL. Presién de apertura LCR
11 cmH20. Bacterias negativas. Virus neurotropos
y linfotropos negativos.

Diagnéstico:

Migrafia cronica con aura visual, respondedora a anti-
cuerpos monoclonales.

Cefalea trigémino-autonémica (probable cefalea en
racimos), con ultimo episodio en 2016.

Neuralgia idiopatica del trigémino V2 en 2012 con
buena respuesta a carbamacepina (posible clus-
ter-tic syndrome).

Cefalea post-puncion lumbar.

Datos indirectos de Hll, sin elevacion de presion de
apertura ni papiledema.
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Tratamiento. Como TPO, se probaron amitriptilina,
propranolol, flunaracina, valproato, gabapentina, mag-
nesio y ciclos de propofol, sin éxito. Se llevaron a ca-
bo 5 ciclos de toxina botulinica con efectividad del
30 % y bloqueos anestésicos. Finalmente, en vista de
la refractariedad y dada la coexistencia de CR y MC,
se decidio comenzar Galcanezumab sc manteniendo
de manera concomitante amitriptilina/medazepam
12,5/5 mg 0-0-1 y topiramato 100mg 1-0-1. Para la
CPP se ofreci¢ pauta con indometacina, pero dado lo
esporadico de los episodios la paciente no la preciso.
Evolucion: En octubre de 2020 se inicié galcanezumab
sc manteniendo los TPO previos. Tras el tratamiento
presentd un promedio de 8 dias mensuales de dolor
(5 incapacitantes). En este periodo disminuyo en gran
medida el uso de medicacion analgésica de rescate
y mejoro la puntuacion en las escalas de discapaci-
dad (HIT-6 y MIDAS). Como efectos secundarios uni-
camente refirid mareo inespecifico ocasional 24 h tras
las infiltraciones. Este nuevo tratamiento ha permitido
reducir progresivamente el uso de otros TPO.

Discusion:

El diagnostico diferencial, en vista de lo anterior, es
amplio. La paciente habia presentado diferentes ce-
faleas que, independientemente, cumplian criterios
diagnosticos de la CIC-3 para migrafia crénica (MC),
cefalea en racimos(CR), cefalea punzante prima-
ria(CPP), neuralgia idiopdtica del trigémino V2 (NT)
y cefalea postpuncion. A continuacion se discuten
las asociaciones mas descritas y su implicacion en
nuestro caso:

- Migrafia y cefalea en racimos: Aun siendo clinica-
mente distinguibles, la migrafia y la CR tienen carac-
teristicas clinicas en comun (dolor unilateral, desen-
cadenantes farmacoldgicos comunes, respuesta a
triptanes y neuromodulacién...) y se han descrito si-
multaneamente en mismos pacientes en la literatu-
ra. Fisiopatolégicamente, se conoce el importante
papel de CGRP en ambas entidades, con estudios
que sugieren la eficacia de los anticuerpos monoclo-
nales contra el CGRP tanto en MC como en CRy co-
locan la red trigeminovascular como desencadenan-
te del dolor?. En el caso de nuestra paciente, durante
el tratamiento con galcanezumab se redujeron nota-
blemente los episodios de migrafia y no se descri-
bieron racimos.

Cefalea en racimos y neuralgia del trigémino: El tér-
mino “cluster-tic sindrome” se utiliza para designar
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un patron clinico de dolor en el que coexisten sin-
tomas de CR vy tic douloureux o NT. Los episodios
de NT pueden ocurrir independientemente de los ra-
cimos o de forma intercurrente, y afectan selectiva-
mente a las regiones sensitivas V2-V3. Se han des-
crito casos de cluster-tic secundarios a lesiones
estructurales como compresiones vasculares del V
nervio craneal o placas desmielinizantes afectando
los nucleos sensitivos del trigémino®. En nuestro ca-
so, pese al diagnostico previo de NT en V2 y de CR
no se vieron lesiones en neuroimagen.

Migrafa v cefalea punzante primaria: la IHS clasificd
la CPP dentro del grupo de cefaleas no asociadas a
lesion estructural, consistente en accesos de dolor
punzante de segundos de duracion en la sien, orbita
o anivel parietal que se repite frecuentemente a inter-
valos regulares Aunque puede aparecer aislada, con
frecuencia se asocia a otras cefaleas, concretamente
alamigrafia (hasta en el 42 % de los casos) y, en me-
nor medida a cefalea tipo tension, hemicranea conti-
nuay cefalea de la tos primaria (21-84 %)*.

Migrafia e hipertension intracraneal idiopatica: en
vista de los hallazgos de neuroimagen y la presencia
de clinica visual (si bien era compatible con aura mi-
grafiosa visual), fue necesario incluir la hipertension
intracraneal idiopatica en el diagndstico diferencial.
Se ha descrito, tanto en cefaleas por hipertension
como por hipotension de LCR un solapamiento de
sintomas con otras cefaleas primarias como la mi-
grafia®. No obstante, la presion de apertura normal y
la ausencia de papiledema permitieron el descarte
razonable de esta patologia en nuestra paciente, de-
sarrollandose cefalea post-puncion autolimitada co-
mo comorbilidad.

Teniendo en cuenta las asociaciones anteriores, el
curso clinico y la fisiopatologia de cada entidad, aun
pudiendo tratarse de una agregacion de eventos inde-
pendientes, no puede descartarse un sustrato fisiopa-
tolégico comun en el cuadro de nuestra paciente, evi-
denciandose la necesidad de mas estudios sobre la
fisiopatologia de las diferentes cefaleas primarias.

Puntos Clave del caso clinico:

- El diagnostico de MC no excluye el de otras cefaleas
primarias en un mismo paciente.

- El creciente conocimiento de la fisiopatologia subya-
cente a cada tipo de cefalea permite un tratamiento
individualizado y centrado en los sintomas mas limi-
tantes para el paciente.
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- Galcanezumab SC es una buena opcion en pacientes
con MC y CR resistente a multiples TPO, incluyendo
toxina botulinica.
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CASO CLIiNICO 12

Empeoramiento de liquen tras inicio de anti-CGRP,
ipodria existir una relaciéon causal?

Antoli Martinez, H*; L6pez Moreno, Y; Castro Sanchez, M.V.

Servicio de Neurologia, Hospital Regional Universitario de Malaga.

*Autora principal.

Objetivo del aprendizaje:

Este caso demuestra la necesidad de vigilar la apari-
cion de efectos adversos medicamentosos y de man-
tenerse actualizado con la revision de la literatura.

Resumen:

Se describe el caso de una paciente de 53 afios, diag-
nosticada de migrafa cronica desde hace mas de 30
afios. Tras el fracaso de multiples tratamientos pre-
ventivos incluyendo la infiltracion con toxina botulini-
ca, se inicia Erenumab, con buena respuesta. Un afio
después del inicio del farmaco se objetiva una lesion
oral confirmada histopatoldgicamente como Liquen
plano. Tras revision de la literatura y dada la posible
relacion causal entre la introduccion del farmaco y la
aparicion de la lesion, se suspende el tratamiento.

Introduccion:

Erenumab es un anticuerpo monoclonal dirigido al re-
ceptor del péptido relacionado con el gen de la cal-
citonina (CGRP). Aunque en ninguno de los ensayos
clinicos se describio como efecto adverso el liquen
plano ni existen comunicaciones de casos, se ha des-
crito en biopsias de dicha lesion la existencia de fi-
bras denervadas de CGRP, por lo que podria existir
una relacion causal.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Se trata de una mujer de 53 afios, con
antecedente de sacroileitis y portadora HLAB27 po-
sitivo. Padece de crisis de migrafia sin aura desde la
edad de 20 afios, que describe como dolor de carac-
teristicas pulsatiles, hemicraneal izquierdo, asocia-
do a nduseas, sonofobia, fotofobia y osmofobia. Sue-
le tener cefalea diaria de intensidad leve y alrededor
de 4-6 crisis al mes de intensidad severa que duran
aproximadamente 3-4 dias.

Tras la ineficacia e intolerancia de multiples trata-
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mientos preventivos incluyendo la toxina botulini-
ca, en marzo de 2020 empieza el tratamiento con
Erenumab 70 mg sc cada 4 semanas. Ante falta de
eficacia, con persistencia de la misma frecuencia de
crisis al mes, se aumenta a 140 mg sc cada 4 sema-
nas, en agosto de 2020. Tras el aumento de dosis la
paciente refiere mejoria con reduccion de las crisis a
mas de la mitad, incluso llegando a estar libre de do-
lor algunos meses.
En marzo de 2021, la paciente consulta en Derma-
tologia por la aparicion de una lesion en la mucosa
oral de aproximadamente un afio de evolucion. Se in-
dica biopsia de esta, siendo el resultado anatomo-
patoldgico confirmatorio de liquen plano. En abril de
2022 se suspende el tratamiento con Erenumab tras
relacionarse el hallazgo de liquen plano con el trata-
miento. Se trata con corticoides topicos con respues-
ta parcial, requiriendo Metrotexate en junio 2022 con
buena respuesta. No obstante, finalmente se debe
suspender el tratamiento por hipertransaminasemia.
Exploracion fisica:
Exploracion neuroldgica sin focalidad. Hipersensibili-
dad a la palpacion del punto de emergencia del ner-
vio occipital mayor izquierdo. Sindrome miofascial a
la palpacion de region temporal izquierda.
En lateral izquierdo de lengua presenta placa blanque-
cina sobre fondo eritematoso, de aproximadamente
2-3 cm de longitud, dolorosa.
Pruebas complementarias:
- RM de craneo: Lesion milimétrica yuxtacortical fron-
tal derecha de caracteristicas inespecificas.
- Biopsia de lesion oral: Hallazgos histoldgicos compa-
tibles con Liquen Plano de mucosa.
Diagnéstico: Migrafia cronica. Liguen plano como po-
sible efecto adverso medicamentoso de anti-CGRP.
Tratamiento: A lo largo de la evolucion de su mi-
grafia la paciente habia probado multiples farma-
cos preventivos incluyendo: Topiramato (no tolera-
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do), Duloxetina (no tolerado), Amitriptilina (ineficaz),
Flunarizina (ineficaz), Toxina botulinica (hasta 3 infil-
traciones no eficaces).

Los triptanes ensayados habian sido Zolmitriptan
oral, Sumatriptan oral y sc, Rizatriptan oral, que des-
cribié como eficaces tras su introduccion, pero con
pérdida de eficacia posteriormente.

Previo al inicio de Erenumab se encontraba en tra-
tamiento con Propranolol 10 mg /12 h, que se man-
tuvo tras su introduccion y se suspendio durante la
evolucion por buen control de las crisis. No obstan-
te, tras la retirada del Erenumab, se vuelve a iniciar
Propranolol a la misma dosis.

Evolucion: Tras la retirada del anti-CGRP, la pacien-
te volvid a tener crisis con frecuencia de 4 al mes. Se
decidio reintroduccion del Propranolol a 10 mg/12 h,
que habia mostrado eficacia parcial previamente.

Discusion:

El CGRP es el principal neuropéptido que se ha im-
plicado en la fisiopatologia de la migrafia. Erenumab
es un anticuerpo monoclonal humano que se une al
receptor del CGRP e inhibe su funcion. Erenumab se
evaluo en tres ensayos clinicos de fase 3y dos de
fase 2, a doble ciego y controlados con placebo, pa-
ra la prevencion de la migrafia episédica (ME)™y, un
ensayo de fase 2b para la prevencion de la migrafia
cronica (MC)®.

Ademas de en la migrafa, el CGRP puede estar in-
volucrado en la fisiopatologia de otras enfermedades
inflamatorias cronicas. El Liquen plano es una enfer-
medad inflamatoria crénica mucocutanea con mani-
festaciones orales muy frecuentes, una clinica e his-
tologia caracteristicas y de curso evolutivo benigno
aungue en ocasiones puede llegar a sufrir una dege-
neracion maligna.

En un estudio reciente, los autores realizaron un
analisis inmunohistoquimico de lesiones biopsia-
das con diagndstico anatomopatolégico de liquen
plano afectando al cuero cabelludo®. Pudieron ob-
jetivar una disminucion marcada de la expresion de
CGRP a nivel de las terminaciones nerviosas en la
dermis, otorgando a este hallazgo un rol en la fisio-
patologia de la enfermedad.

Pese a que no existen comunicaciones de casos de
Liquen plano como efecto adverso del tratamiento
con Erenumab, cabe plantearse en este caso si exis-
te una relacion causal, dada la relacion temporal en-
tre la introduccién del farmaco y la aparicion de la
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lesion. Ademas, dado que los anti-CGRP disminuyen
los niveles séricos de CGRP y que se ha demostra-
do una disminucion de este neuropéptido en biopsias
de liguen plano, no podemos descartar que exista un
mecanismo fisiopatoldgico subyacente.

Puntos clave del caso clinico:

Debemos siempre estar atentos a la aparicion de
efectos adversos medicamentosos, estén o no des-
critos previamente.

La revision de la literatura puede aportarnos nueva in-
formacion acerca de posibles mecanismos fisiopato-
l6gicos que puedan explicar la aparicion de efectos
adversos medicamentosos.

La relacion temporal entre la introduccién del far-
maco y la aparicion del efecto adverso, asi como la
existencia de un mecanismo fisiopatoldgico posi-
ble son necesarios para plantearnos esta hipotesis
diagndstica.
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CASO CLiNICO 13

Stroke mimic: cuando la migrana presenta

un debut explosivo

Fadrique Rojo, C'"; Gonzalez Quintanilla, V?

" R3 Neurologia, Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.
2 FE.A Neurologia, Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje:
Identificar la migrafa como potencial causa de episo-
dio de déficit neurologico en la edad pediatrica.

Resumen:

Mujer de 11 afios de edad, con antecedentes perso-
nales de cefaleas opresivas ocasionales y familiares
de migrafa sin aura, derivada a Urgencias por cua-
dro de cefalea retroocular bilateral opresiva junto con
focalidad hemisférica izquierda. Desde Urgencias pe-
diatricas se avisa a Neurologia y se activa codigo ic-
tus pediatrico’, realizandose resonancia magnética
nuclear cerebral (RMNCc) urgente que descarta isque-
mia aguda, y donde se objetivan hallazgos compati-
bles con aura migrafiosa.

Introduccion:

Las cefaleas son frecuentes en la edad pediatrica®.
La prevalencia de la migrafia aumenta a lo largo de la
infancia, alcanzando su maximo en la adolescencia.
La edad media de debut se situa alrededor de los 7
afos para los nifios y 11 afos para las nifas.
Aunque el diagnostico es clinico, en algunos casos,
la historia clinica puede estar mas limitada por la in-
capacidad de los nifios para referir los sintomas jun-
to con la interpretacion por parte de los progenitores,
por ello la migrafia puede suponer un reto diagndésti-
co en la edad pediatrica.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer de 11 afios, entre sus anteceden-
tes destacan cefaleas opresivas ocasionales y valo-
rada en Psicologia por trastorno del aprendizaje esco-
lar y dislexia. Abuelo materno con migrafa sin aura.
Encontrandose en la escuela en su situacion basal,
comienza aproximadamente a las 12:10 h con cefa-
lea retroocular bilateral opresiva junto con alteracion
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en la emision del lenguaje, que era menos fluido y di-
sartrico; presentaba ademas desviacion de comisura
bucal hacia izquierda y sensacion de adormecimien-
to en brazo derecho. Derivada a urgencias pediatri-
cas hospitalarias por este motivo, a su llegada no se
objetiva en un primer momento focalidad en la ex-
ploracion, se encuentra afebril y estable hemodina-
micamente por lo que solicitan TC craneal. Durante
su estancia en urgencias de pediatria, comienza nue-
vamente de forma brusca con alteracion para la emi-
sion del lenguaje, desviacion comisura bucal hacia la
izquierda y pérdida de fuerza en extremidad superior
derecha, por lo que se avisa a Neurologia de guardia.
Exploracion fisica: En la exploracion neuroldgica,
la paciente se encuentra consciente y alerta, par-
cialmente desorientada en espacio. Pupilas isoco-
ricas normorreactivas. Disfasia muy leve con cierta
hipofluencia, comete parafasias fonémicas/neolo-
gismos en la nominacién por confrontacion (tapon
por boton, espéjulos por gafas); comprende y obe-
dece dérdenes sin dificultad. Campimetria por con-
frontaciéon normal. No nistagmo ni oftalmoparesias.
Leve paresia facial derecha de perfil emocional. No
claudica en Barré ni Mingazzini con balance muscu-
lar 5/5 de forma global. Refiere hipoestesia en ex-
tremidad superior derecha, niega déficit sensitivo
en otras localizaciones. No dismetria en maniobras
apendiculares. NIHSS 2.

Pruebas complementarias: a analitica urgente y ga-
sometria venosa realizadas se encontraban dentro
de los limites de la normalidad.

Se activa protocolo de Codigo Ictus pediatrico rea-
lizandose RMN urgente. Se objetivan los siguientes
hallazgos (Imagen 1): no de identifican imagenes
de restriccion de la difusion descartandose isque-
mia aguda. No signos de efecto de masa ni de hi-
drocefalia. No se aprecian estenosis u oclusiones
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Imagen 1. (A) Secuencia T1 que no muestra alteraciones estructurales. (B) Secuencia de difusion, sin evidencia de isquemia. (C) Secuencia DWI
muestra una asimetria con venas corticales mas prominentes en hemisferio izquierdo. (D) Secuencia ASL, hipoperfusiéon hemisférica izquierda.

arteriales intracraneales proximales. Asimetria he-
misférica en la perfusion ASL, con menor perfusion
cortical en el hemisferio cerebral izquierdo, asi co-
mo asimetria en la secuencia de susceptibilidad
magnética, con venas corticales mas prominentes
en el hemisferio cerebral izquierdo, con predominio
en el lobulo parietal.

Diagnéstico: Descartada causa secundaria para su
cefalea (vascular, ictal...) y dadas las caracteristicas
clinicas y los antecedentes de la paciente, se realiza
el diagnostico de migrafa con aura.

Tratamiento: La paciente recibid tratamiento analgé-
sico con paracetamol endovenoso con resolucion del
dolor y el déficit neuroldgico.

Evolucion: La paciente evoluciond de forma favora-
ble, encontrandose sin focalidad neuroldgica a la sa-
lida de la resonancia magnética. Permanecio en Ur-
gencias pediatricas estable, y fue dada de alta en su
situacion basal, con posterior seguimiento en consul-
tas de Neuropediatria.

Discusion:

La migraha con aura en edad pediatrica no es infre-
cuente, representa el 15-30 % de las migrafias, en mu-
chos casos los pacientes pueden presentar un aura
y referir sintomas focales (visuales, hemiparesia, afa-
sia) derivados de la despolarizacién neuronal y oligo-
hemia causadas por la depresion cortical propagada.
En la literatura, existen diferentes estudios de neuroi-
magen que han demostrado que los hallazgos clini-
cos se pueden traducir en diferentes alteraciones en
la Resonancia Magnética, particularmente en los es-
tudios de perfusién®. Para ello, se han utilizado sobre
todo dos secuencias: la secuencia ASL (arterial spin
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labeling) y la secuencia de susceptibilidad magnética
(SWI). La mayoria de alteraciones de la perfusion en
migrafa pediatrica se han descrito a través de estu-
dios de casos de migrana hemipléjica“, en los que se
ha descrito una hipoperfusion transitoria coherente
con la focalidad presentada en la exploracion neuro-
l6gica, como ocurre en nuestro caso.

Otro estudio ha evidenciado mediante la secuencia
SWI, una asimetria en la vasculatura cerebral en los
estadios incipientes de la migrafia hemipléjica (has-
ta 6h desde el inicio de los sintomas), sin embargo, el
tiempo en el que se observan dichas alteraciones no
se relaciona directamente con la persistencia de los
sintomas del aura®. Estudios tanto en nifios como en
adultos, revelan que existe una hipoperfusion duran-
te la fase de aura, y una hiperperfusion durante la fa-
se de migrafa.

En el caso descrito, se realizé el diagndstico de mi-
grafia con aura a la luz de los hallazgos de la neuroi-
magen. Se precisan de mas estudios para descartar
una migrafia hemipléjica en esta paciente.

Puntos clave del caso clinico:

La migrafia con aura en su debut presenta un amplio
diagnéstico diferencial, siendo la patologia vascular
(ictus) una de las mas frecuentes.

La clave para el diagnostico del caso descrito es la
neuroimagen, ya que se dispone de una resonancia
magnética en el momento en el que la paciente pre-
sentaba una focalidad hemisférica izquierda, que se
relaciono con el aura migrafiosa. La disponibilidad
de pruebas de neuroimagen puede permitir un me-
jor conocimiento de los fendmenos fisiopatoldgicos
de la migrafia.
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CASO CLINICO 14

Cefalea pulsatil diaria en paciente embarazada

Garcia Maruenda, A.M*; Nieto, P; Quirés lllan, L; Hernandez Gonzalez, A.

Servicio de Neurologia, Hospital General Universitario de Ciudad Real.

*Autora principal.

Objetivo de aprendizaje:

Presentar el diagnostico diferencial de cefalea en el
embarazo, asi como la bateria diagnodstica necesaria
para su filiacion.

Resumen:

Gestante de 16 semanas con cefalea diaria con da-
tos de alarma desde el inicio de la gestacion y episo-
dio autolimitado de dolor precordial, parestesias en
miembro superior izquierdo y sensacion subjetiva de
pérdida de fuerza en extremidades superiores. La RM
dorsal revel6 una fistula dorsal de LCR responsable
de la cefalea por hipotension de liquido. El tratamien-
to mediante reposo e hidratacion abundante produjo
la resolucion de la cefalea.

Introduccion:

Paciente embarazada de 16 semanas con clinica de
cefalea de instauracion brusca, cronificada con episo-
dio asociado de dolor precordial y parestesias en MSI.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis:

- Antecedentes personales: Gestante de 16 semanas,
2 embarazos. No habitos toxicos. Cefaleas compati-
bles con migrafias comun de baja frecuencia, precipi-
tadas por el ayuno.

- Antecedentes familiares: Madre fallecida de hemorra-
gia aneurismatica (3 aneurismas) y abuela diagnosti-
cada de aneurisma cerebral.

- Enfermedad actual: Mujer de 45 afios que desde el
inicio del embarazo aquejaba cefalea diaria, inten-
sa, asociada a vomitos, bifrontal, con exacerbacio-
nes pulsatiles, que se incrementaba con la manio-
bra de Valsalva, y en ocasiones le despertaba por la
noche. Parece que el dolor de cabeza se inicio de
forma bastante brusca e intensa, y fue a raiz de su
estudio cuando le diagnosticaron la gestacion. Re-
conoce que trabaja en un lugar que requiere gran-
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des esfuerzos y cargar peso, y ademas tuvo vomi-
tos repetitivos relacionados con la gestacion. Tras
el primer trimestre la cefalea disminuyo en intensi-
dad, con caracteristicas pulsatiles. Ingresa en Neu-
rologia refiriendo una cefalea cronica, diaria, que ya
no es nocturna, con dudoso empeoramiento al in-
corporarse y mejorando en decubito, y siempre exa-
cerbandose con maniobras de Valsalva. Acude por
episodio espontaneo de sensacion de “ardor” pre-
cordial no irradiado, que se siguio de sintomas de
‘pesadez” en MMSS, y posteriormente hormigueo
en miembro superior izquierdo que aumentaba con
los movimientos del brazo y al tocarse. Estos sinto-
mas focales duraron varias horas, mejorando con
el reposo nocturno.
Exploracién fisica: Funciones superiores normales.
FO normal, pupilas isocoricas y normorreactivas, cam-
pimetria por confrontacién normal. Minima asimetria
facial bucal sin paresia franca (previa). Resto de pa-
res craneales normales. No déficit motor ni alteracion
posicional. Reflejos osteotendinosos simétricos, algo
mas activos en extremidades superiores que inferio-
res. No rigidez ni otros signos meningeos. No disme-
tria. Marcha, tandem y Romberg sin hallazgos. Unter-
berger claramente positivo con giro a la izda.
Pruebas complementarias:
Analitica amplia: sin hallazgos.
RM craneal: incluyendo estudio arterial y venoso
normal.
Puncion lumbar: presion del LCR de 5.5 cc de H20
con bioguimica normal.
RM de columna completa: En el interior del canal se
visualiza una coleccion laminar de hasta 3 mm de es-
pesor maximo, que parece extenderse a lo largo de la
region posterior de la columna dorsal, de localizacion
extramedular y extradural, isointensa al liquido cefalo-
rraquideo en todas las secuencias y compatible, en el
contexto clinico de la paciente, con la sospecha clini-
ca de fistula/fuga de liquido cefalorraquideo.
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Diagnéstico: Cefalea por hipotension de LCR secun-
daria a fistula de LCR espontdnea (probablemente pre-
cipitada por hiperémesis gravidica y esfuerzo fisico).
Tratamiento: Reposo en cama y abundante hidratacion.
Evolucion: Hacia la resolucién de la cefalea desde el
4° dia de las medidas terapéuticas, y asintomatica
tras 2 semanas de reposo domiciliario.

Discusioén:

La mayoria de las cefaleas presentes durante el em-
barazo son migrafias o cefalea de tipo tensional. Si
bien un 50-75 % de las migrafias mejoran esponta-
neamente durante el embarazo, se ha descrito que
un 1 % pueden debutar en el primer trimestre. La clini-
ca asociada de parestesias en MSI autolimitada nos
hizo plantear la migrafia con aura como una posibi-
lidad diagndstica inicialmente, ya que ademas tenia
antecedentes previos de migrafias. No obstante, el
hecho de que dichos sintomas no precedieran a la
cefaleay las caracteristicas de ésta sugestivas de or-
ganicidad, provocaron un descarte temprano de es-
ta entidad. Debido al hecho de que el embarazo esta
asociado a cambios hormonales e hipercoagulabili-
dad, resulta de vital importancia descartar cefaleas
secundarias: apoplejia hipofisaria, hemorragia cere-
bral, trombosis venosa, preeclampsia... sospechadas
clinicamente por la instauracion de sintomas de alar-
ma. En el caso de nuestra paciente, destacaba el he-
cho de que su cefalea aumentaba con Valsalva, asi

como con el ortostatismo, mejorando con el decubi-
to, lo que nos puso sobre aviso de la busqueda etio-
|6gica de cefaleas secundarias. Las entidades que in-
cluirfamos en el diagndstico diferencial de cefaleas
gue empeoran con el ortostatismo serfan: sindrome
de taquicardia postural, cefalea cervicogénica, ines-
tabilidad craneocervical o hipotension intracraneal
espontanea. El hecho de que la paciente recordara
un inicio brusco de su cefalea en combinacion con el
aumento de su intensidad asociada al ortostatismo
incremento la sospecha de ésta Ultima. Ello supuso
la realizacion de RM craneal que fue normal y poste-
riormente se realizd una puncion lumbar, que puso de
manifiesto una presion de LCR de 5,5 cm de agua. Es-
te hallazgo refuerza la sospecha diagnostica, aunque
no siempre esté presente en esta patologia. Por ulti-
mo, se realizé una RMN de columna para la busque-
da de la probable fistula espontanea del LCR. La RMN
dorsal mostré una fistula dural de 3 mm de grosor a
nivel dorsal que nos otorgé el diagndstico de cefalea
por hipotension intracraneal secundaria a la misma.
La doctrina de Monro-Kellie establece que el craneo
es una estructura rigida que posee un volumen fi-
jo. Por tanto, el volumen cerebral, sanguineo y el co-
rrespondiente al liquido cefalorraquideo deben per-
manecer constantes. Si el volumen de uno de estos
componentes decrece, como es el caso del LCR en
nuestro caso, se acompafia de un incremento com-
pensatorio de los elementos restantes. Esto se tradu-
ce en incremento del grosor dural y el aumento de su
captacion con contraste, dilatacion de los senos ve-
nosos durales y de los vasos asociados a la glandula
pituitaria. En nuestro caso estos hallazgos no fueron
identificables en la RM craneal.

Puntos clave del caso clinico:

Las principales causas de hipotension intracraneal es-
pontanea son: la presencia de diverticulos meningeos,
generalmente asociados a raices nerviosas; desgarros
durales y fistulas entre el drenaje venoso y de LCR (ver
figura extraida de bibliografia, Kranz et al).

La presencia de diverticulos es mas frecuente en pa-
cientes afectos de enfermedades que asocian afec-
tacion del tejido conectivo (Marfan, Ehlers-Danlos,...)
y su ruptura suele estar precedida de un esfuerzo fisi-
co 0 incremento de presion a nivel intraespinal. Sos-
pechamos que la hiperémesis gravidica pudo ser el
detonante en un posible contexto de afectacién del
tejido conectivo, al presentar la paciente anteceden-
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tes familiares multiples de aneurismas intracranea-
les que desembocaron en el desarrollo de una fistu-
la de LCR espontanea y su consecuente cefalea por
hipotension.
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CASO CLIiNICO 15

Caso clinico de aura sin cefalea. Aproximacion
diagnodstica y respuesta exitosa a Lamotrigina

Ruhland Paulete, S*; Lobato Rodriguez, R.

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario Infanta Sofia.
*Autor principal.

Objetivos de aprendizaje:

Aprender a descartar patologias menos probables
ante un diagnéstico diferencial amplio, realizando
una anamnesis detallada y acompafiada de pruebas
complementarias Utiles para el diagnostico final.
Revision de las ultimas opciones de tratamiento en
las auras sin cefalea.

Resumen:

El aura tipica sin cefalea es un diagndéstico de exclu-
sion, en el que se debe descartar principalmente el
accidente isquémico transitorio y las crisis epilép-
ticas focales. Se presenta un caso clinico de un va-
ron de 27 afios con aura migrafiosa sin cefalea. El pa-
ciente es remitido a neurologia por un episodio de
deslumbramiento y escotoma periférico con cefalea
hemicraneal posterior que cumple los criterios de mi-
grafia con aura. Durante su seguimiento ambulatorio
refiere episodios de alteraciones visuales variables
de duracion prolongada que no se siguen ni se acom-
pafnan de cefalea ni otra sintomatologia. La explora-
cion neurologica y las pruebas complementarias des-
cartan otras etiologias, por lo que se concluye a favor
de aura tipica sin cefalea. Actualmente el tratamiento
preventivo del ATSC con Lamotrigina no se sostiene
en estudios randomizados, por lo que presenta esca-
sa evidencia cientifica, pero se han publicado varios
casos, como el presente, con buena respuesta y au-
sencia de graves efectos adversos.

Introduccion:

En este caso clinico se describira a un paciente con
diagndstico final de aura tipica sin cefalea (ATSC) o
migrafia acefdlica, desarrollada a partir del diagnds-
tico previo de migrafia con aura. Esta entidad con-
siste en un subtipo raro, aunque conocido dentro del
espectro de las migrafias, cuyo diagndstico es de ex-
clusion y su manejo terapéutico aun no esta estan-
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darizado. Se define al ATSC como al menos dos epi-
sodios recurrentes de aura tipica, de los cuales uno
dura mas de 5 minutos, es unilateral y positivo, y dos
0 mas sintomas que ocurren en sucesion cada uno
de hasta 5 a 60 minutos, sin que se acompafie o se
siga de cefalea dentro de los 60 minutos siguientes.
Es preciso descartar ante las manifestaciones clini-
cas de esta entidad, los diagndsticos de crisis epilép-
tica focal y accidente isquémico transitorio por su im-
plicacion terapéutica y pronodstica’?345,

Descripcion del caso clinico:

Varon de 27 afios sin antecedentes personales de in-
terés ni factores de riesgo cardiovascular, pero con
antecedentes familiares de padre con migrafia con
aura visual y alteracion del lenguaje, ademas de ha-
llazgo de formen oval permeable (FOP), que es remiti-
do desde atencion primaria a neurologia por episodio
de sensacion de deslumbramiento, seguido de esco-
toma periférico externo en ojo derecho de unos 20
minutos de duracioén, que se sucedio de cefalea he-
micraneal derecha autolimitada. Varios meses des-
pués reflere nuevo episodio con alteracion visual si-
milar en el ojo izquierdo de menos de 30 minutos de
duracion, seguido de cefalea hemicraneal derecha.
En la anamnesis el paciente no relata signos de alar-
ma. La exploracion neurolégica no revela ningun da-
to de focalidad.

Dados sus antecedentes familiares se solicita reso-
nancia magnética craneal (RMN) y Ecocardiografia
Transesofdgica (ETE) para descartar FOP. En la RMN
Unicamente se observa en secuencias FLAIR un foco
hiperintenso de morfologia lineal en el giro postcen-
tral izquierdo sugestivo de gliosis y en la ETE destaca
leve insuficiencia de valvula adrtica no significativa.
Se pauta Naproxeno sodico 550 mg 2 comprimidos
al inicio de cefalea y Rizatriptan 10 mg si no cede do-
lor y esta finalizando el aura visual.
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Durante su seguimiento en la consulta de cefaleas,
el paciente refiere episodios similares con frecuen-
cia de 2-3 migrafas al mes, relacionados con situa-
ciones de estrés y mal descanso nocturno. Uno de
ellos se manifiesta de forma atipica, asociando pa-
restesias fluctuantes en mano y pie derechos y alte-
racion del lenguaje, que fue valorado en el Servicio
de Urgencias con diagnoéstico de migrafia con aura.
En los meses posteriores experimenta frecuentes
episodios que consisten en alteraciones visuales
de caracteristicas variables de duracién prolongada
(ejs: pérdida de vision en hemicampo derecho, des-
lumbramiento, sensacion de “visién parcheada”), al-
gunos de hasta mas de una hora de evolucion, sin
cefalea posterior ni otros sintomas. Ante esta evo-
lucién clinica infrecuente, se amplia el estudio con
nueva RMN craneal, estudio de trombofilia, poten-
ciales evocados visuales (PEV), estudio oftalmold-
gico y electroencefalograma (EEG). Los resultados
de las pruebas son los siguientes:

PEV: estudio dentro de los limites normales, lo que
sugiere la normalidad de ambas vias visuales.
Estudio oftalmoldgico: sin alteraciones significativas.
RMN craneal: hallazgos sugerentes de pequefio an-
gioma venoso frontal izquierdo (se realizé sin con-
traste por alergia).

Estudio de trombofilia: leve poliglobulia crénica sin
criterios de Policitemia Vera.

EEG: actividad cerebral bioeléctrica normal, sin ha-
llazgos de valoracion patoldgica.

Valorando la clinica y las pruebas complementarias
realizadas, se propone como diagndstico final: Mi-
grafia con aura visual. Aura visual tipica sin cefalea.
A nivel terapéutico, se consigue buen control de las
migrafias con antiinflamatorios no esteroideos y se
pauta Lamotrigina 50 mg de forma diaria en orden a
reducir los episodios de aura visual. 5 afios después
se retira Lamotrigina en pauta descendente con éxi-
to, sin reinicio de la sintomatologia.

Discusion:

Elaura tipica sin cefalea es una entidad poco frecuen-
te, cuya prevalencia se estima en un 3 % en mujeres y
T % en hombres con diagndstico de migrafia con au-
ra. También puede presentarse como forma prima-
ria. La edad de inicio se distribuye de forma bifdsi-
ca entre los 20 a 39 afios y los 60 a 69 afos. Al igual
que en la migrafia con aura, en el ATSC se propone la
depresion cortical propagada como principal meca-
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nismo fisiopatolégico que produciria la formacion del
aura, sin cefalea asociada.

El diagndstico diferencial del ATSC debe establecerse
principalmente con el accidente isquémico transitorio
(AIT) y las crisis epilépticas focales (CEF). En nuestro
caso clinico, la sintomatologia progresiva y de larga
duracion, la edad y la ausencia de factores de riesgo
vascular, ademas de RMN sin datos de isquemia, ha-
cen poco probable el diagndstico de AIT. Ante las ca-
racteristicas atipicas de ciertos episodios visuales, se
amplié con estudio de trombofilia, segun la indicacion
publicada por expertos, que resulté negativo. A pesar
del hallazgo de angioma venoso en lébulo frontal iz-
quierdo en la RMN, la correlacion clinico-topografica
se considerd improbable, por lo que se desestimo co-
mo causa estructural. Sin embargo, estan descritos en
la literatura casos de ATSC con lesiones corticales en
pruebas de imagen, en regiones compatibles con la
clinica predominante. Se completo el estudio etiologi-
co con PEV y evaluacion oftalmoldgica para descartar
patologia desmielinizante y del globo ocular, a pesar
de que dichas pruebas no estén indicadas como criba-
do en las principales guias de cefaleas. A diferencia de
los episodios sugestivos de CEF que son mas breves
(de tan solo unos segundos de duracién sin sobrepa-
sar en su mayoria los 5 minutos), mas estereotipados
y rigidos y presentan de forma frecuente actividad irri-
tativa en el EEG, los sintomas visuales del ATSC deben
durar minimo 5 minutos, suelen manifestarse de for-
ma diversa, incluso con clinica negativa, y no se aso-
cian a patrones especificos electroencefalograficos.
De esta forma se concluye el diagnéstico de aura vi-
sual tipica sin cefalea en paciente con migrafia con
aura previa. En la actualidad no se han realizado en-
sayos clinicos especificos para esta patologia, por lo
gue su manejo terapéutico aun no esta estandariza-
do. En diversas revisiones se recoge la experiencia
clinica con Lamotrigina como la mejor opcion tera-
péutica preventiva, que también se evidencia en este
caso clinico®78210,

Puntos clave:
Migrafia con aura, aura sin cefalea, foramen oval per-
meable, angioma venoso, tratamiento.
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CASO CLINICO 16

Un paso mas cerca de comprender el Sindrome de HaNDL.

Reporte de un caso

Diaz Ferndndez, E*; Bonilla Tena, A; Sanchez Soblechero, A.

Servicio de Neurologia, Hospital General Universitario Gregorio Marafion.

*Autora principal.

Objetivo de aprendizaje:

- Exponer un caso clinico de sindrome de HaNDL

- Realizar el diagndstico diferencial entre diferentes en-
tidades neuroldgicas

- Remarcar las pruebas complementarias indicadas
para su diagndstico diferencial y la importancia de
una sospecha clinica alta para su deteccion.

Resumen:

Varon de 43 afios, sin antecedentes de migrafia, tam-
poco en su familia, que sufre dos episodios de dé-
ficit neuroldgico transitorio con una semana de se-
paracion, correspondientes a topografias diferentes
(primero hemisférico derecho, segundo hemisféri-
co izquierdo), acompafiados de cefalea y pleocito-
sis mononuclear leve en LCR, con una recuperacion
completa tras los mismos. En el primer episodio se
realizé un estudio neurovascular completo que resul-
t6 normal, en el segundo se amplié con TC perfusién
en el momento agudo que mostrd hipoperfusion he-
misférica izquierda occipitotemporal, no compatible
con ningun territorio vascular; el resto de las pruebas
complementarias incluyendo estudio microbiologi-
co, autoinmune, RM craneal y EEG resultaron anodi-
nos. Posteriormente, el paciente desarrollo episodios
de migrafa episoddica sin aura. Excluidas otras etiolo-
gias el paciente es diagnosticado de un sindrome de
cefalea y déficit neuroldgico transitorio con pleocito-
sis mononuclear (Sindrome de HaNDL).

Introduccion:

El sindrome de HaNDL es una entidad con una fisio-
patologia similar a la migrafia con aura, cuya presen-
tacion clinica nos obliga a descartar un ictus. Dada
la discordancia entre los resultados de las pruebas
complementarias en el momento agudo y el diagndés-
tico de ictus, es necesaria una sospecha previa alta
para poder detectarlo. La puncion lumbar juega un
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papel relevante en este sentido. Su reconocimiento
es importante para la toma de decisiones terapéuti-
cas urgentes, asi como para transmitir al paciente la
naturaleza de su proceso e informarle sobre futuras
posibles recaidas.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Hombre de 43 afios con antecedentes
de dislipemia, neurofibromatosis tipo | y hernia de
hiato. Sin antecedentes personales de migrafia, tam-
poco en su familia.

En un primer episodio, el paciente inicia hormigueo y
sensacion de entumecimiento progresivos en minu-
tos de distal a proximal en miembro superior izquier-
do, que en pocos minutos irradia primero a hemicara
izquierda y posteriormente a region proximal de pier-
na izquierda, asociando a su vez dificultad para arti-
cular el lenguaje y desviacion de comisura bucal hacia
la izquierda. La clinica se resuelve espontaneamente
de forma progresiva en treinta minutos No presentd
cefalea, mareo, ni otros sintomas a destacar. Tampo-
co tuvo fiebre ni un cuadro viral previo. El estudio vas-
cular completo no mostro alteraciones relevantes. El
diagndstico al alta fue aura tipica sin cefalea.

A los 8 dias el paciente presenta otro episodio de dé-
ficit neuroldgico, en esta ocasién acompafiado de ce-
falea: el paciente inicia de forma brusca y simultanea
acorchamiento y debilidad en mano derecha vy alte-
racion del lenguaje que describe como dificultad pa-
ra emitir palabras, experimentando simultaneamen-
te cefalea de inicio progresivo, localizacion bifrontal y
elevada intensidad, sin nduseas ni voémitos, sin foto-
fobia ni sonofobia. La focalidad se autolimité en unos
30 minutos, la cefalea cedi¢ con enantyum 50 mg in-
travenoso durando en total una hora. No presento
mareo, fiebre ni meningismo. Tampoco en esta oca-
sion se describié un cuadro viral previo.

Exploracion fisica: En el primer episodio la explora-
cion neurologica fue estrictamente normal. En el se-
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gundo episodio, el paciente se mostraba conscien-
te, con signos de afasia motora leve (lenguaje con
blogueos aislados en la emisién de algunas pala-
bras, con parafasias semanticas, estando preserva-
da comprensién y repeticion) e hipoestesia tactoal-
gésica en dorso y palma de mano derecha. El resto
de la exploracion neurolégica, incluyendo pares cra-
neales, fuerza en las cuatro extremidades, sensibili-
dad epicritica y algésica en el resto de extremidades,
signos cerebelosos, reflejos osteotendinosos vy res-
puestas cutaneo plantares, fue anodina.

Pruebas complementarias:

Andlisis de sangre: sin alteraciones a destacar, sin
leucocitosis ni reactantes de fase aguda.
Autoinmunidad: Anticuerpos anti-musculo liso po-
sitivo 1/80, resto de anticuerpos no organoespeci-
flcos negativos, ANA, ANCA, Anti-DNA y crioglobuli-
nas negativas.

Serologias: NEGATIVAS para VHB, VHC, VEB, CMV,
VIH, Lues, Brucella y Borrelia.

TC craneal simple en ambos episodios: sin altera-
ciones intracraneales agudas.

AngioTC de poligono de Willis en ambos episodios:
sin estenosis ni oclusion de vaso mayor.

TC de perfusién (segundo episodio): Enlenteci-
miento del tiempo de transito medio en regién oc-
cipitotemporal izquierda con minimo descenso del
flujo sanguineo cerebral y volumen sanguineo con-
servado, alteraciones que sobrepasan los limites
del territorio vascular de ACM.

Puncioén lumbar: LCR de aspecto claro, presion de
apertura de 20 cm H20. -Bioquimica: No se obser-
van hematies, Glucosa 60 mg/dL (glucemia 105
mg/dl), Leucocitos 4242 /uL, Mononucleares 95 %,
Polimorfonucleares 5 %, Proteinas 54 mg/d.
Microbiologia: GRAM negativo (no se observan mi-
croorganismos), PCR HSV1, HSV2, VZV y enterovi-
rus negativas.

Inmunoquimica: Elevacion del cociente de Albumi-
na, elevacion de Indice de IgM, Reibergrama: Dis-
funcion de barrera. No se detectan Bandas oligo-
clonales en L.C.R. ni en suero.

EEG: No se objetiva enlentecimiento ni actividad
epileptiforme.

RM craneal: Sin signos de isquemia precoz en se-
cuencias T1, T2, FLAIR ni difusion.

Diagnéstico: Sindrome de cefalea y déficit neurold-
gico transitorio con pleocitosis mononuclear en LCR
(Sindrome de HaNDL).
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Tratamiento: No precisa. El episodio de cefalea se
abordo con enantyum 50 mg IV con respuesta satis-
factoria.

Evolucion: En los cinco afios desde el alta el pacien-
te ha presentado episodios de cefalea bifrontal de 4
a 10 horas de duracion, cualidad opresiva, intensidad
moderada, interferente con sus actividades profesio-
nales, sin nauseas ni vomitos, con sono y fotofobia,
sin datos sugestivos de aura, que ceden con ibupro-
feno al inicio del episodio, en nimero de uno mensual
o cada tres meses, especialmente relacionados con
aumento de estrés profesional. Ha recibido el diag-
nostico de migrafa episodica sin aura. Nunca ha re-
querido tratamiento preventivo. Nunca ha tenido mas
episodios deficitarios u otros compatibles con aura.

Discusion:

Presentamos a un paciente con dos episodios autoli-
mitados de focalidad neuroldgica, cefalea y pleocito-
sis mononuclear en LCR, con posterior migrafia epi-
sadica sin aura.

Por presentarse con focalidad neurolégica agu-
da, impera el estudio de patologia cerebrovascular.
El TC perfusién en el segundo episodio mostré una
disminucion de esta en el territorio afectado, sobre-
pasando limites vasculares. En la etiologia isquémi-
ca, se respetan dichos territorios, mientras que, en el
HaNDL, no'. Ademas, la RM craneal realizada a la se-
mana del segundo episodio no mostro restricciones
en la difusién. Esta disociacion perfusion-restriccion,
en el contexto de una focalidad neurolégica aguda,
puede descartar de forma razonable la etiologia is-
quémica.

Se postula que la fisiopatologia del HaNDL podria
darse en el contexto de una despolarizacion cortical
propagada, similar al aura migrafiosa?. La clinica neu-
rologica del HaNDL suele presentarse en forma de
sintomas “negativos” mientras que las migrafias con
aura suelen cursar con sintomas “positivos”. Otra en-
tidad para considerar es la migrafia hemipléjica que
puede cursar con sintomas sensitivos y del lenguaje,
asi como ser esporadica. Sin embargo, los casos tipi-
cos de migrafia hemipléjica cursan con sintomatolo-
gia motora, y con antecedentes familiares de primer
y segundo grado?. Sin embargo, la pleocitosis en LCR
excluye a la migrafia en todas sus formas?®. El perfil ti-
pico de HaNDL es el de un vardn en torno a los 30-40
afios de edad, diferente a la migrafia, otro argumento
mas a favor del diagnéstico de HaNDL. Tras los dos
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episodios que presentd nuestro paciente, presento
episodios de cefalea que cumplian criterios de mi-
grafia episddica sin aura, sin haber presentado clini-
ca previamente. En la serie de casos de HaNDL mas
grande hasta el momento, la prevalencia de migrafia
previa al primer episodio de HaNDL fue de un 26%*.
Sin embargo, la bibliografia es escasa sobre el desa-
rrollo posterior de migrafia. La presencia de esta se-
cuencia temporal, asi como una posible fisiopatolo-
gfla comun, abre el debate sobre la posibilidad de un
nexo de union entre ambas entidades.

Las encefalitis, tanto infecciosas como autoinmunes
(si bien las segundas suelen presentarse dentro de
una cronologia mds subaguda), son otra etiologia a
descartar. En este caso no se inici¢ tratamiento an-
tiviral por la ausencia de fiebre. Ademas, en algunos
casos de encefalitis infecciosas, puede existir consu-
mo de glucosa, que en el HaNDL no esta descrito. Se
recomienda también recoger tanto en suero como en
liquido cefalorraquideo los anticuerpos antineurona-
les, que en este caso no se llevd a cabo. Ademas, el
HaNDL es autolimitado y benigno, con resolucion de
los sintomas sin necesidad de tratamiento antimicro-
biano o inmunosupresor.

Finalmente, otras entidades menos frecuentes se
excluyeron por la cronologia y las pruebas comple-
mentarias realizadas: La hemorragia subaracnoidea
(TC craneal sin hallazgos de hemorragia y puncion
lumbar no hemorrdgica), el sindrome de vasocons-
triccion cerebral reversible (SVCR) (cefalea en trueno,
alteraciones en el AngioTC, asi como alteraciones in-
traparenquimatosas como ictus isquémicos o hemo-
rragicos) y la vasculitis primaria del sistema nervioso
central (VPSNC) (con evolucion habitualmente suba-
guda, con datos de encefalopatia a la anamnesis y a
la exploracion, etc).

Puntos clave del caso clinico:

El sindrome de HaNDL es un cuadro clinico cuyo diag-
nostico en ocasiones es dificil.

Debido a su presentacion como déficit neurologico
agudo junto a cefalea, impera el descarte de la pato-
logia cerebrovascular en primer lugar.
Posteriormente, otras etiologias que cursen con foca-
lidad neuroldgica deben excluirse, como la migrafia
con aura y la hemipléjica familiar, las encefalitis au-
toinmunes e infecciosas, ademas de otras del espec-
tro vascular como son la hemorragia subaracnoides,
el SVCR y la VPSNC.
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- En nuestro caso, la focalidad neuroldgica repetida en
8 dias, en diferentes territorios (carotideo derecho y
posteriormente izquierdo) con estudio vascular nor-
mal en ambos casos y la TC perfusion sobrepasando
los limites vasculares, dieron la pista del diagndstico.
El desarrollo posterior de migrafia sin aura implica
una inusual asociacion entre ambas entidades, apo-
yando su fisiopatologia comun.
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CASO CLiNICO 17

Café para dormir mejor: Cefalea hipnica secundaria
a tratamiento con Ustekinumab

Lopez Reyes, C.A’; Velilla Alonso, G.

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario Gregorio Marafion, Madrid.

*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje:

Resaltar la importancia de la respuesta terapéutica y
el seguimiento evolutivo para un diagnostico preciso
en neurologia.

Resumen:

Presentamos el caso de una mujer de 75 afos,
sin antecedentes de cefalea, En tratamiento con
Ustekinumab por enfermedad de Crohn refractaria.
Debuta, con clara relacién temporal tras la adminis-
tracion de Ustekinumab, con episodios de perfil mi-
grafioso. Sin embargo, el seguimiento evolutivo de-
mostrd su presentacion exclusiva durante el suefio,
ademas de una casual y excelente respuesta a la ca-
feina, lo que hizo replantear el diagnostico hacia una
cefalea hipnica secundaria.

Introduccion:

La cefalea hipnica, segun la definicién de la tercera edi-
cién de la International Classification of Headache Di-
sorders (ICHD-III), es una cefalea primaria poco frecuen-
te, de predominio en personas mayores, que aparece
exclusivamente durante el suefio. La sospecha clinica
de este tipo de cefalea es fundamental para la adecua-
da eleccion de un tratamiento potencialmente eficaz.
Presentamos un caso de debut de cefalea hipnica
tras inicio de tratamiento con Ustekinumab, que de-
muestra que la anamnesis dirigida y la evolucion cli-
nica siguen siendo un pilar fundamental para un diag-
noéstico preciso en neurologia.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer de 75 afnos, exfumadora, con antece-
dentes patoldgicos de ictus lacunar sensitivo-motor iz-
quierdo y de enfermedad de Crohn ileocecal refractaria
gue inicio tratamiento con Ustekinumab tras 10 afios de
escasa respuesta y mala tolerancia a inmunomodula-
res como azatioprina, infliximab y adalimumab.
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El cuadro clinico actual comienza, tres dias después
de la primera dosis con Ustekinumab, con episodios
de cefalea que ocurren durante el suefo, despertan-
dola. La paciente se acuesta asintomatica y 3-4 horas
tras quedarse dormida aparece cefalea opresiva de al-
ta intensidad (EVA 8/10) de predominio frontal dere-
cho. Asocia fotofobia, sonofobia, malestar general y
nauseas sin vomitos. La duracion de la cefalea es va-
riable, desde 2-3 horas hasta, en algunas ocasiones,
durante 72 horas continuas. El dolor no mejora a pesar
de paracetamol y metamizol cada 8 horas.
Inicialmente los episodios son diarios durante la pri-
mera semana tras la administracion de Ustekinumab,
para luego ir disminuyendo en frecuencia hasta desa-
parecer en la tercera semana, reapareciendo con ca-
da nueva dosis del farmaco. Este caracteristico patron
se mantuvo durante mas de 6 meses, hasta la primera
consulta de Neurologia.

Habia consultado en repetidas ocasiones en urgen-
cias por estos episodios, en dichas visitas se reali-
zaron varios TC craneales con resultados normales
y los episodios terminaban por remitir tras analgesia
intensiva e hidratacion intravenosa.

Exploracion fisica: Funciones superiores conserva-
das, pupilas hiporreactivas, pérdida de vision bilate-
ral (DMAE, miopia magna, desprendimiento de reti-
na), musculatura ocular extrinseca sin restricciones
ni nistagmus, resto de pares craneales normales. No
claudicacion en Barré ni Mingazzini. Hemi-hipoeste-
sia izquierda (secuela de ictus lacunar) y reflejos os-
teotendinosos ligeramente exaltados de forma ge-
neralizada.

La fundoscopia no evidencia datos de hipertension
intracraneal.

Pruebas complementarias: Se solicito RM craneal
donde se evidenciaron hiperintensidades milimétri-
cas en T2-FLAIR en sustancia blanca subcortical,
sugerentes de afectacién microvascular crénica sin
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otras alteraciones significativas, descartando causas
estructurales de la cefalea.

Tratamiento: Se inici6 tratamiento con paracetamol en
esquema profilactico con pauta de 1 gramo cada 8 ho-
ras desde el dia de la infusion del tratamiento, prolon-
gandolo durante 3-5 dias. Posteriormente se afiadio tra-
tamiento con amitriptilina 10 mg por la noche, el cual
se tuvo que suspender una semana después de iniciar-
lo por efectos adversos anticolinérgicos. Por otro lado,
se planteo la suspension del Ustekinumab o su cambio
por otro farmaco, pero la paciente lo rechazé por buen
control de su patologia inflamatoria intestinal.
Evolucion: En el seguimiento evolutivo, ante la refracta-
riedad del dolor a pesar de analgesia convencional, la
paciente realizd prueba, por cuenta propia, con un far-
maco extranjero a base de ergotamina y cafeina, con
excelente respuesta, la cual relatd en su siguiente vi-
sita. A partir de esto se ensaya una prueba terapéuti-
ca con toma de café por la tarde, con buena respuesta
clinica. Actualmente lleva varios meses asintomati-
ca, tomando 1 comprimido de cafeina/ergotamina 1
mg/100 mg, el dia de la infusién y 2-3 dias posterio-
res, sin haber presentado nuevos episodios de cefalea.
Diagnéstico: Cefalea hipnica atribuida a administra-
cion de Ustekinumab.

Discusion:

La sospecha clinica considerada inicialmente, fue
una cefalea de perfil migrafoso en relacion con el Us-
tekinumab, por la concordancia en algunas caracte-
risticas fundamentales de la migrafia, como la predo-
minancia unilateral, presencia de nauseas, asi como
su asociacion con fotofobia y sonofobia, Sin embar-
go, presentaba un cuadro atipico para tratarse de una
migrafia, dada la edad de la paciente, la clara relacion
temporal con el farmaco bioldgico, su patron noctur-
noy la falta de respuesta a analgesia convencional.
Por otro lado, se valoraron otras posibilidades mas re-
motas, como cefalea secundaria a hipertension intra-
craneal, ya que existen casos aislados descritos en la
bibliografia, en relacion al uso de Ustekinmab. El patron
periodico y la ausencia de hallazgos patoldgicos en fon-
do de ojo y neuroimagen hacian muy improbable la pre-
sencia de hipertension intracraneal en este caso.
Finalmente, la evolucién del cuadro clinico, de apari-
cion exclusiva durante el suefio, mostro de manera
sorprendente una respuesta excelente a la cafeina.
Por tanto, consideramos que el caso expuesto es
compatible con el debut de una cefalea hipnica pro-
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bable, segun los criterios ICHD-III, atribuida al consu-
mo de Ustekinumab.

Este caso es interesante, porque, si bien comparte la
mayoria de caracteristicas clinicas especificas de la
cefalea hipnica primaria, como son la exclusividad de
aparicion durante el suefio, un marcado patron hora-
rio, la edad de inicio tipica y una adecuada respuesta
a la cafeina, la duracion de algunos episodios de ce-
falea en nuestro caso fue de incluso 3 dias. Esto es
mayor a lo reportado en la literatura en casos de ce-
falea hipnica primaria. Ademas, no hemos encontra-
do otros casos reportados de cefalea hipnica secun-
daria a Ustekinumab.

Respecto a la etiopatogenia de la cefalea hipnica es,
en su mayor parte, incierta, si bien se ha considerado
a una alteracion de los procesos cronobiologicos del
hipotdlamo posterior, el cual se relaciona con dreas
moduladoras del dolor en el tronco encéfalo. Solo de
manera excepcional se han descrito casos de cefa-
lea hipnica en relacion al uso de farmacos. El Uste-
kinumab un anticuerpo monoclonal que inhibe 1L-12
y IL-23. No parece que pueda establecerse una cau-
salidad entre el cuadro clinico y el mecanismo de ac-
cion de esta molécula, por lo que en este caso se tra-
taria de un efecto adverso idiosincrasico.

Puntos clave:

En el caso expuesto se relatan la mayor parte de las
caracteristicas tipicas de la cefalea hipnica. La apari-
cion de la cefalea fue secundaria a la administracion
de tratamiento con Ustekinumab.

La excelente respuesta a la cafeina, encontrada de
manera fortuita en esta paciente, obligd a reconside-
rar el diagnostico y vigilar evolutivamente de una ma-
nera mas dirigida el caso.
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CASO CLiNICO 18

El hombre que “susurraba” a las vacas

Rodriguez Garcia, B"; Gonzalez Garcia, A.M; Ravelo Leodn, M; Lopez Mesonero, L.

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario de Salamanca.
*Autora principal.

Objetivo de aprendizaje:

Presentacion de un caso clinico para realizar un diag-
noéstico diferencial de la migrafia y visibilizar la exis-
tencia de otro tipo de cefaleas menos frecuentes,
como es la cefalea tusigena primaria, que con una
buena anamnesis se puede llegar a su sospecha y
tratarla de manera adecuada.

Resumen:

Exponemos el caso de un paciente, ganadero de va-
cas de profesién, que habia sido diagnosticado des-
de Atencion Primaria de migrafa cronica con ma-
la respuesta al tratamiento sintomatico. Presentaba
como peculiaridad que la cefalea Unicamente se
desencadenaba al vocear para llamar al ganado du-
rante su trabajo. Tras ser evaluado en la consulta de
Neurologia y excluir otros diagnosticos, se llega a
la conclusién de que se trata de una cefalea tusige-
na primaria. Se inicia tratamiento con indometaci-
na con muy buena respuesta y se resuelve en unos
meses sin necesidad de tratamiento farmacoldgico
cronico.

Introduccion:

La cefalea es una patologia muy prevalente en la
poblacion, clasificandose en secundaria o primaria.
Dentro de esta Ultima, la migrafia es bastante fre-
cuente en la poblacion (con una prevalencia del 10-
16 %) y puede llegar a ser muy incapacitante.

Hay muchos otros tipos de cefaleas, siendo una de
ellas la cefalea tusigena, que se engloba dentro del
grupo de cefaleas de esfuerzo. Este tipo de cefalea
es poco prevalente y se caracteriza por desencade-
narse tras realizar maniobras de Valsalva (tos, estor-
nudar, levantar peso, defecar, gritar, etc.). No se cono-
ce de forma exacta su etiopatogenia, pero se postula
que un mecanismo involucrado es el rapido aumento
de la presion tordcica y abdominal, que hace que se
reduzca el drenaje venoso desde el cerebro que a su
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vez produce un aumento transitorio de la presion in-
tracraneal que desencadena el dolor.

La cefalea tusigena primaria se suele dar en perso-
nas mayores de 40 afios. Por lo general es bilateral
y frontotemporal. La intensidad del dolor es modera-
da-grave, puede durar desde segundos hasta minu-
tos e incluso se puede prolongar hasta 2 horas. No
suele asociar nauseas, vomitos, fotofobia, sonofobia
ni sintomas autonomicos. Generalmente es autolimi-
tada (dura desde 2 meses hasta unos pocos afios),
con posterior remision progresiva y raramente apa-
recen recidivas.

La cefalea tusigena secundaria aparece usualmen-
te en pacientes mas jovenes, asociandose a la mal-
formacion de Arnold-Chiari tipo I. Suele ser un dolor
de localizacion occipital, de mayor frecuencia y dura-
cion, asociado a sintomas de fosa posterior y no sue-
le remitir con el tiempo.

Con este caso clinico se pretende poner de manifies-
to la relevancia de realizar un correcto enfoque diag-
nostico en el tipo de cefalea para lograr aliviarla con
el tratamiento idéneo.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Varon de 55 afios con habito tabaquico
activo de 6 cigarros al dia, sin alergias medicamen-
tosas conocidas, factores de riesgo vascular ni otros
antecedentes personales de interés. Sin anteceden-
tes familiares de migrafia. Trabajaba como ganade-
ro de vacuno.

Desde Atencion Primaria se le habia diagnosticado
de migrafia croénica, por una cefalea de predominio
frontal bilateral de alta intensidad que le impedia rea-
lizar su actividad laboral, de 2 meses de evolucion,
con una periodicidad casi diaria y de una hora de du-
racion. Asociaba nduseas sin vomitos y no referia so-
nofobia ni fotofobia. Como dato de interés, indicaba
que la cefalea se desencadenada exclusivamente de
forma subita cuando voceaba al llamar a las vacas
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que estaban a su cuidado durante su jornada labo-
ral, sin producirse en otras situaciones. En Atencion
Primaria habia iniciado tratamiento sintomatico con
analgesia habitual y triptanes (almotriptan vy rizatrip-
tan), con escasa respuesta al mismo, y se le derivaba
ala consulta de Neurologia para introducirle un trata-
miento preventivo.

Exploracion fisica: La exploracion por aparatos y
neuroldgica resultaron ser rigurosamente normales,
sin presentar dolor a la palpacion de los puntos ga-
tillo y con arterias temporales simétricas, sin indura-
cion y con pulsos presentes.

Pruebas complementarias: Como pruebas comple-
mentarias se realizaron analitica de sangre comple-
ta, TC craneal sin contraste y RMN cerebral sin'y con
contraste, que fueron normales.

Diagnéstico: Cefalea tusigena primaria.
Tratamiento: Se le pautd indometacina con ascen-
so progresivo de dosis hasta 150 mg al dia, con muy
buena respuesta. Tras mantener dicho farmaco du-
rante 10 meses, se fue retirando de forma gradual
hasta su suspension.

Evolucion: Tras finalizar el tratamiento con indometa-
cina, el paciente recuper¢ su estado basal y no volvio
a presentar recurrencias durante el seguimiento, sin
necesidad de tomar medicacion de forma cronica.

Discusiodn:

En primer lugar abordaremos la importancia de co-
nocer los criterios diagnosticos de la migrafia créni-
ca, tanto en Atencion Primaria como en Neurologia,
para realizar un diagndéstico correcto: cefalea con
caracteristicas migrafiosas o tensionales (unilateral
mayoritariamente, 50 % pulsatiles, de intensidad mo-
derada-grave, que se agrava con las actividades fisi-
cas habituales, puede asociar nduseas y/o vomitos,
fotofobia o sonofobia, con o sin aura); aparece du-
rante 15 0o mas dias al mes y al menos durante 3 me-
ses; la crisis dura entre 4y 72 horas; la cefalea mejora
con triptan o derivados ergéticos. Teniendo en cuen-
ta dichos criterios, nuestro paciente si contaba con
alguna caracteristica migrafiosa, al ser un dolor de
gran intensidad que le incapacitaba durante su traba-
jo, de periodicidad casi diaria y con ndauseas; sin em-
bargo, la duracién era 1 hora (menor a lo habitual en
las migrafas), el dolor no mejoraba con triptanes y
solo llevaba 2 meses de evolucion, sin cumplir el cri-
terio temporal de al menos 3 meses para ser consi-
derada cronica.
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Por otro lado, el paciente tenia algun signo de alarma
de cefalea: la edad mayor de 50 afios, el dolor que se
iniciaba bruscamente tras realizar una maniobra de
Valsalvay la falta de respuesta a la analgesia presun-
tamente adecuada.

La anamnesis en las cefaleas adquiere una gran rele-
vancia, ya que, si ésta se realiza de forma adecuada
filiando sus caracteristicas exactas, en qué situacio-
nes se desencadenay cuando mejora, se podra llegar
al diagnostico acertado. En el caso que nos compete
habia un dato clave enlaanamnesis que era que la ce-
falea Unicamente se producia cuando el paciente rea-
lizaba la maniobra de Valsalva llamando al ganado.
Es importante puntualizar que, algunas cefaleas co-
mo la migrafia, se agravan con las maniobras de Val-
salva, pero en nuestro caso era esta maniobra la que
la desencadenaba. Esto hizo sospechar que se trata-
ra de una cefalea tusigena primaria, cumpliendo to-
dos los criterios diagnosticos: al menos dos episo-
dios de cefalea que se provoquen exclusivamente
por la tos, esfuerzo brusco breve u otra maniobra de
Valsalva, de inicio subito, entre 1 segundo y 2 horas
de duracion y que sea un diagnostico de exclusion.
La cefalea tusigena primaria no se suele tratar ya que
por lo general es autolimitada. En este caso se indi-
co el tratamiento preventivo porque la ésta resultaba
muy incapacitante al aparecer durante su actividad
laboral. La indometacina es el tratamiento mas ex-
tendido, con una eficacia en el 75 % de los casos, sus-
pendiéndose al cabo de unos meses. Se han descrito
de forma anecddtica eficacia con acetazolamida, na-
proxeno, propanolol y la puncion lumbar para extraer
hasta 40 ml de LCR.

Por ultimo, creemos necesario resefiar la relevancia
de proporcionar una buena formacion a los profesio-
nales de Atencion Primaria para que realicen un des-
pistaje de los signos de alarma de las cefaleas, una
anamnesis dirigida y que conozcan los criterios pa-
ra derivar a la consulta de Neurologia, y de ese mo-
do evitar etiquetar a un paciente con un diagnostico
erréneo que pueda provocar una demora en el trata-
miento adecuado del mismo.

Puntos clave del caso clinico:

La migrafa es una de las cefaleas primarias mas pre-
valentes, pero no podemos olvidar que existen otros
muchos tipos, entre ellas la cefalea tusigena prima-
ria, en las que cobran especial importancia la realiza-
cion de una buena anamnesis. Para ello es relevante
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formar de manera adecuada a los profesionales mé-
dicos tanto de Atencion Primaria como de la especia-
lidad de Neurologia para proporcionar a los pacientes
un correcto diagndéstico y un tratamiento eficaz que
les ayude a mejorar su calidad de vida.
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CASO CLiNICO 19

Anti-CGRP (péptido relacionado con el gen de la calcitonina),
efectos dirigidos sobre el sistema inmunitario: a propésito de

un caso

Nieto Palomares, M.P*; Martin Sobrino, I; Quirés lllan, L; Flores Barragan, J.M.

Servicio de Neurologia, Hospital General Universitario de Ciudad Real.

*Autora principal.

Objetivos de aprendizaje:
Determinar el efecto a nivel del sistema inmunitario
de los anticuerpos monoclonales anti-CGRP.

Resumen:

Se presenta el caso clinico de un paciente con diag-
nostico de enfermedad de Behcet y migrafia cro-
nica que, ante la falta de respuesta a farmacos via
oral, bloqueo de nervios pericranales e infiltracion de
BOTOX, se plantea el inicio de farmacos anti-CGRP
como siguiente escalon terapéutico. En este caso el
paciente esta en tratamiento con infliximab. Revisa-
mos el empleo concomitante de dos farmacos inmu-
noterdpicos (infliximab y fremanezumab) y el efecto
del anti-CGRP en el sistema inmune.

Introduccion:

La enfermedad de Behcet es una entidad clinica auto-
inflamatoria de naturaleza croénica y etiologia desco-
nocida, clasificada dentro del grupo de las vasculitis
de afectacion de vaso sanguineo de calibre variable
no asociada a ANCA. Se caracteriza por compromi-
so sistémico predominantemente mucocutaneo, ar-
ticular y ocular’. Clinicamente se manifiesta por la
triada de aftas orales, Ulceras genitales y uveitis. En
la actualidad se considera una condicion de origen
multifactorial en el que la alteracion en la inmunidad
innata juega un papel fundamental y en la que conflu-
yen una situacion de disfuncion endotelial e hiperes-
timulacion neutrofilica?. Presentamos un caso clinico
de un paciente previamente diagnosticado de enfer-
medad de Behcet con diagndstico actual de migra-
fia cronica, en el que se plantea el inicio de farmacos
anti-CGRP como siguiente escalon terapedtico, los
cuales no se encuentran exentos de efectos a nivel
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del sistema inmunoldgico. El CGRP es un regulador
inhibidor de la respuesta inmune innata que actua li-
mitando el dafio tisular en estados inflamatorios, por
lo tanto, el empleo de su antagonismo prolongado
puede contribuir a un estado proinflamatorio, aunque
el efecto determinado aun se desconoce®.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Varon de 37 afios sin alergias medica-
mentosas conocidas, con antecedentes personales
relevantes de: Enfermedad de Behcet diagnosticada
en 2009 tras aparicion de lesiones cutaneas compati-
bles con esta entidad en un paciente previamente diag-
nosticado de espondilitis anquilosante HLA B27 (+); y
migrafia crénica en seguimiento por Neurologia. Ac-
tualmente en tratamiento con Infliximab para su en-
fermedad de Behcet. Como antecedentes familiares,
su madre y al menos 2 hermanas padecen episodios
frecuentes de migrafia. Acude a consulta de Neurolo-
gia por primera vez hace 7 afos derivado por su Reu-
matologo debido a cefaleas frecuentes de predominio
periorbitario y frontal, de caracteristicas opresivas jun-
to a fotofobia sin sonofobia, que se iniciaron a los 27
afos aproximadamente. En primer lugar, se penso en
la posible relacion con el inicio de Etanercept o inclu-
S0 con el uso cronico de corticoterapia, pero posterior-
mente tras su retirada se mantienen tales episodios
e incluso aumenta su frecuencia precisando de trata-
miento preventivo.

Exploracion fisica: Dolor en trayecto nervio supraor-
bitario, occipital mayor y troclea derecha. Fondo de
ojos: sin hallazgos relevantes, resto sin alteraciones
significativas.

Pruebas complementarias: RM cerebral 2017: ima-
genes compatibles con pequefiisimo angioma veno-
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so frontal derecho, encontrandose el resto del estu-
dio dentro de la normalidad.

Diagnéstico: Migrafia cronica.

Tratamiento: Framanezumab. Infliximab. Metilpred-
nisolona. Colchicina.

Evolucion: En resumen se trata de un paciente joven
con Migrafia desde la adolescencia y con anteceden-
tes familiares de migrafa, en el que se han iniciado
tratamientos preventivos a lo largo de los afios de
distintas clases terapéuticas: topiramato, proprano-
lol, amitriptilina, flunarizina y vortioxetina sin mejoria.
Posteriormente, aumenta su frecuencia hasta una
media de 13 a 17 episodios mensuales que precisan
de infiltraciones con Bupicaina 0.5 % 0,5 ml para blo-
queo de nervio supraorbitario, 2 ml de Bupivacaina al
0,5% + 1 ml de betametasona para bloqueo de nervio
occipital mayor y bloqueo de troclea con betameso-
na 0.8 mly bupicaina 0.5 % 0,2 ml. A los tres meses,
se propone infiltracion con 200Ul de BOTOX dado au-
sencia de mejoria, sin llegar a conseguir disminucion
de la frecuencia de los episodios tras dos infiltracio-
nes. Finalmente, se plantea el uso de Fremanezumab
como siguiente escalon terapéutico.

Discusiodn:

Segun la Il edicion de la Clasificacion internacional
de las cefaleas (ICHD-IIl), se define migrafia croni-
ca como aquella cefalea que aparece durante 15 o
mas dias/mes durante mas de tres meses, y que, al
menos durante 8 dias/mes, presenta caracteristicas
de cefalea migrafiosa®. En el tratamiento del pacien-
te con migrafa cronica es necesario tratar de forma
simultanea los factores de riesgo de evolucién po-
tencialmente modificables, reducir el uso excesivo
de analgésicos vy utilizar tratamientos sintomaticos
y preventivos adecuados. A partir de 4 dias de mi-
grafia al mes, la ficha técnica de los anticuerpos an-
ti-CGRP permite su uso como tratamiento preventi-
vo. La “European Headache Federation” aconseja su
uso tras fracaso o intolerancia de, al menos, dos tra-
tamientos preventivos, y la “American Headache So-
ciety” recomienda su uso en pacientes con ausencia
de respuesta o mala tolerabilidad a, al menos, dos
tratamientos preventivos orales, o bien a dos o mas
infiltraciones de onabotulinumtoxinA cada 3 meses®.
En nuestro caso, el paciente cumple los criterios
diagnosticos de migrafa crénica descritos anterior-
mente, ademas de haber escalado hasta el escalon
terapéutico que nos lleva al empleo de anticuerpos
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anti-CGRP (fremanezumab). El problema es que la
enfermedad de Behcet de nuestro paciente, es una
enfermedad inflamatoria sistémica en la que la inmu-
nidad innata resulta alterada, por lo que en su trata-
miento segun las recomendaciones de guias EULAR
se recomienda el empleo de glucocorticoides por di-
ferentes vias de administracion, colchicina e incluso
en afectaciones sistémicas graves, ciclofosfamida
con o sin dosis altas de corticoides, siendo de utili-
dad las terapias bioldgicas en casos no respondedo-
res a la accion de farmacos anteriores’. Este ultimo
serfa el caso de nuestro paciente, actualmente en tra-
tamiento con un farmaco anti-TNFa (Infliximab).

De esta manera, con el Infliximab nos encontramos
controlando el estado inflamatorio que genera la en-
fermedad, pero al afiadir el anticuerpo monoclonal
anti-CGRP estamos promoviendo a su vez un esta-
do proinflamatorio debido a sus multiples efectos no
solo a nivel del sistema nervioso central. La mejoria
ocurre porque el CGRP que se libera durante los epi-
sodios de migrafia, produciendo dilatacion de vasos
sanguineos e implicacion en la sefal de los nocicep-
tores, queda inhibido®. La inhibicion del CGRP por an-
ticuerpos monoclonales contrala eficazmente las mi-
grafias en una proporcion significativa de pacientes®.
Ademas del sistema nervioso, también se encuentra
dentro de las varicosidades perivasculares de las cé-
lulas del musculo liso, plexos mesentéricos y submu-
cosos dentro del sistema digestivo, ampliamente en
todo el sistema vascular, y también en las fibras que
inervan el nodulo sinoauricular y auricula derecha. A
nivel inmunolodgico el CGRP se libera en las células
inmunitarias, actuando directamente sobre macrofa-
gos y células dendriticas para inhibir la produccion
de citoquinas inflamatorias. La activacion de CGRP
aumenta niveles de cAMP conduciendo a la activa-
cion de la proteina quinasa A, lo que media aun mas
un efecto antiinflamatorio de CGRP. A nivel de la res-
puesta inmune innata se trata de un regulador inhibi-
dor, limitando el dafio tisular en estado inflamatorios.
Por lo tanto, el empleo de su antagonismo puede con-
tribuir a un estado proinflamatorio, aunque el efecto
aun se desconoce®.

Recientemente, en una serie de casos se identificaron
pacientes con migrafia que desarrollaron complica-
ciones inflamatorias tras el tratamiento con anticuer-
pos anti-CGRP, las cuales involucraban varios siste-
mas de organos (higado, piel, epitelio respiratorio)
siendo estas de nuevo, con una clara relacion tempo-
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ral entre la exposicion y el inicio de los sintomas, sin
llegar a identificar otros factores precipitantes de la
inflamacion. También se identificaron pacientes con
antecedentes de enfermedad reumatolégica o der-
matologica previamente bien controlada. Tras el em-
pleo de anticuerpo monoclonales anti-CGRP, algunos
desarrollaron una condicién inflamatoria de nuevo
después de la exposicion, mientras que los restantes
tuvieron una exacerbacion de su enfermedad media-
da por el sistema inmunitario®. En cambio, existen pa-
cientes con diagnostico concomitante de esclerosis
multiples y migrafia que se encuentran recibiendo a
la vez tratamiento con anticuerpos monoclonales pa-
ra ambas patologias, con buena tolerancia y sin evi-
dencia de efectos adversos “por el momento”’.

En general, son muy bien tolerados, siendo los even-
tos adversos informados con mas frecuencia: estre-
Aimiento, nduseas, reaccion local en el lugar de la in-
yeccion y fatiga. El impacto del bloqueo de CGRP en
el equilibrio inmunitario general en la salud, y la enfer-
medad es dificil de predecir. Por lo tanto, debe con-
siderarse caso por caso, y puede justificarse un se-
guimiento mas estricto, en particular hasta que haya
una mayor experiencia en su uso®.

Puntos clave del caso clinico:

El aumento de la utilizacién de los anticuerpos an-
ti-CGRP puede hacer aparecer complicaciones infla-
matorias, y la utilizacion de estos en paciente con
enfermedades autoinmunes controladas puede des-
encadenar su empeoramiento clinico. Es por tanto
que debemos de estar atentos ante las sefiales de
alarma de las distintas enfermedades reumatolégica
o dermatoldgica inflamatorias.
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CASO CLINICO 20

Migraina hemipléjica familiar de causa genética desconocida
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*Autora principal.

alaga.

Objetivo de aprendizaje:

El objetivo es identificar los sintomas y signos tipicos
de una migrana hemipléjica, conocer los principales
genes implicados y realizar un buen diagndstico dife-
rencial que descarte otras causas tratables, sobre to-
do en casos con genética negativa.

Resumen:

Presentamos tres casos en una misma familia con
crisis de migrafia hemipléjica y signos cerebelosos
en la exploracion, con atrofia de vermis cerebeloso
en las pruebas de imagen pero panel genético nega-
tivo para los genes mas comunes, que han presenta-
do episodios graves y han respondido a corticoides
durante los mismos.

Introduccion:

La migrafia hemipléjica (MH) es un subtipo poco fre-
cuente de migrafia que se caracteriza por un aura con-
sistente en debilidad progresiva. Sin embargo, nunca se
presenta de forma aislada, sino que suele asociarse a
sintomas visuales previos mas frecuentemente, ade-
mas de sintomas sensitivos o alteracion del lenguaje’.
Respecto a la cefalea, esta presente en la mayoria de
los pacientes. Ademas, en los casos graves, los ataques
pueden asociarse a fiebre, pleocitosis en liquido cefalo-
rraquideo (LCR), edema cerebral e incluso coma. La me-
dia de frecuencia de episodios es de tres al afio, aunque
pueden ser variables y cambiar a lo largo de la vida®.

La MH puede clasificarse en esporadica o familiar
(MHF). La MHF es una enfermedad con herencia au-
tosémica dominante. Hay tres genes hasta ahora des-
critos y que la dividen en tres subtipos: la MHF1 por
mutacion del gen CACNATA, la mas frecuente, que se
asocia a degeneracion cerebelosa“ la MHF2 por el gen
ATP1A2, que se asocia a migrafia con aura basilar, epi-
lepsia y hemiplejia alternante de la infancia®y la MHF3
por el gen SCNTA, que también se asocia a sindromes
epilépticos®.
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Casos clinicos:

Anamnesis: Varon de 72 afios y sus dos hijos, un va-
ron de 44 afios y una mujer de 40, en seguimiento
en nuestra Unidad de Cefaleas, que presentan episo-
dios paroxisticos desde la adolescencia de cefalea
hemicraneal, acompafiada de déficit motor de un he-
micuerpo, sintomas visuales y, en ocasiones, altera-
cion del lenguaje, que duran desde 30 minutos hasta
horas. Ademas, sobre todo el padre y Ia hija, presen-
tan inestabilidad de la marcha. Ambos hermanos
han precisado ingreso por crisis grave los Ultimos
afios, con disminucién del nivel de conciencia y fie-
bre. Ademas, el hermano presentd episodios compa-
tibles con crisis focales temporales con afectacion
de conciencia.

Exploracion fisica: En su estado basal, presentan sig-
nos cerebelosos como nistagmo vertical, dismetria en
maniobras dedo-nariz y talon-rodilla con temblor de in-
tencion y marcha ataxica con aumento de la base de
sustentacion, menos presentes en el hijo mayor.
Pruebas complementarias: Se han realizado analiti-
cas completas con autoinmunidad, perfil vitaminico,
homocisteina, serologias, marcadores tumorales y
proteinograma que han resultado normales. Ade-
mas, en todos se ha realizado el estudio de LCR que
ha sido normal. Se ha realizado un estudio vascular
sin alteraciones. En la RM cerebral, se ha objetivado
atrofia cerebelosa a nivel de vermis y en ambos he-
misferios cerebelosos con imagen de megacisterna
magna en el caso del padre (Figura 1).

Varios electroencefalogramas (EEG) han revelado
actividad lenta en regiones temporales en estado
basal. Ademas, se han realizado SPECT durante las
crisis en los tres pacientes, evidenciando defectos
de perfusion cortical compatibles con alteraciones
del flujo cortical asociadas al proceso migrafioso.
Por ultimo, se realizé un estudio genético con panel
de genes asociados a MHF y ataxia episddica sien-
do negativos.
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Imagen 1. RM en secuencia FLAIR del caso indice donde se observa atrofia a nivel del ver-

mis cerebeloso.

Diagnostico: Al inicio, se planted el diagnostico di-
ferencial con varias patologias, como patologias ce-
rebrovasculares, crisis epilépticas con poscriticos
prolongados, causas infecciosas e inflamatorias, sin-
drome de HaNDLE y otras alteraciones genéticas co-
mo MELAS, CADASIL, ataxia episodica o alteraciones
del metabolismo.

Los pacientes han sido diagnosticados de migrafia he-
mipléjica familiar, ya que cumplenlos criterios diagnés-
ticos establecidos: al menos dos ataques de migrafia
con aura y que esta consista en sintomas motores re-
versibles ademas de sintomas visuales, sensitivos o
alteracion del lenguaje, habiendo excluido otras cau-
sas y con dos familiares de primer grado afectos.
Tratamiento: Los pacientes han sido tratados con an-
tiepilépticos como lamotigrina y acido valproico con
buena tolerancia. Ademas, las crisis de migrafia se
tratan con dexametasona oral en pauta descenden-
te, ya que se ha observado mejoria en algunos casos
publicados en la literatura. La hija menor esta siendo
tratada por migrafia cronica con infiltraciones de toxi-
na botulinica cada tres meses con buena respuesta.
Evolucion: Los pacientes presentan épocas de esta-
bilidad clinica con pocos episodios y leves y épocas
en las que presentan crisis graves con necesidad de
ingreso. Se ha objetivado, por otra parte, un deterio-
ro progresivo de los sintomas cerebelosos en los Ulti-
mos afos, que impresiona de un curso independien-
te de los brotes.

Discusion:
La migrafia hemipléjica es una patologia rara, con
una prevalencia de 0,01 %. Hasta la fecha, se han

_6‘]_

descrito 3 genes fundamentales que la causan. Sin
embargo, ya existen algunos casos aislados publica-
dos, como variantes del gen PRRT2 o la mutacion del
gen SLC1A3, que se aislo en el caso de una MH con
ataxia y crisis epilépticas’. En nuestros casos, hay un
claro patrén de herencia autosomico dominante, con
un primer caso indice con una mutacion de probable
origen de novo que ha trasmitido a su descendencia.
Es por ello, que creemos que es importante identifi-
car de forma precoz los casos de MHF para el correc-
to tratamiento, ademas de realizar un diagnostico di-
ferencial amplio si no existe un gen concreto e insistir
en la necesidad de repetir estudio genético.

Puntos clave del caso clinico:

- La migrafa hemipléjica familiar es una entidad po-
co frecuente pero su identificacion precoz es fun-
damental para el consejo genético y el tratamiento
preventivo y de las crisis de migrafia.

- Nuestro conocimiento sobre genética es aun limi-
tado, por lo que no encontrar un gen no descarta el
origen genético y la herencia de una patologia.
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CASO CLINICO 21

Cuando la posicion si importa,

diagnéstico diferencial de migrana

Vizcaya Gaona, J.A"; Ravelo Leon, M; Gonzalez, A.M; Gomez de la Torre Morales, D.S; Lépez Mesonero, L.

Servicio de Neurologia, Complejo Asistencial Universitario de Salamanca.

*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje:

Destacar la importancia de la anamnesis detallada,
en pacientes que presentan cefalea de caracteristi-
cas migrafiosas, para lograr establecer un diagnosti-
co diferencial holistico e idéneo.

Resumen:

No es infrecuente que, durante la evaluacion en el
area de urgencias, se realicen diagnosticos apresura-
dos en pacientes que acuden por cefalea. Algunas ce-
faleas secundarias, imitan de alguna forma cefaleas
primaria como la migrafia, pudiendo generar un re-
traso diagnostico y un enfoque terapéutico erroneo.
Exponemos un caso clinico donde se hace un diag-
nostico inicial de debut de cefalea con caracteristi-
cas migrafiosas, en una paciente que habia acudido
en multiples ocasiones al area de urgencia, iniciando-
se tratamiento con AINES + Procinéticos. Posterior a
una anamnesis detallada, destaca el componente or-
tostatico del cuadro de dolor, presentando mejoria de
los sintomas en decubito supino. Se decidi¢ ingreso
hospitalario y posterior a la realizacion de prueba de
neuroimagen se diagnostica de cefalea por hipoten-
sion intracraneal espontanea (HIE).

Introduccion:

Las cefaleas atribuidas a alteraciones de la presion
intracraneal (PIC) son entidades infrarreconocidas e
infradiagnosticadas. Aunque suelen tener caracteris-
ticas y sintomas especificos de cada sindrome, no es
infrecuente que imiten alguna forma de cefalea pri-
maria, especialmente se diagnostican de migrafia
cronica refractaria al tratamiento'?. Por otra parte,
hay que tomar en cuenta que pacientes con trastor-
nos de la PIC también pueden tener una cefalea pri-
maria preexistente, aumentando la complejidad de la
presentacion; Por lo que la anamnesis se convierte
en un pilar fundamental, para la caracterizacion clini-
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ca. Dicho esto, un diagnostico erroneo puede condu-
cir a una morbilidad significativa y a una terapia ina-
propiada?.

Descripcion del caso clinico:
Anamnesis: Paciente mujer de 34 afios, refiere ini-
cio de enfermedad actual el dia 22/08/2022, cuan-
do comienza a presentar cefalea de inicio subito, de
localizacion frontal y occipital que fue progresando
en intensidad de forma paulatina, no comenta nin-
gun desencadenante claro del dolor, concomitante
nauseas y vomitos, motivo por el cual acude a ur-
gencias donde se cataloga de posible migrafia 'y se
inicia tratamiento con AINES y procinéticos con es-
casa mejoria, y se da cita en consultas externas con
neurologia.

Por persistencia de la sintomatologia acude nueva-

mente al area de urgencias el dia 06/09/22, refirien-

dointolerancia a la via oral, ademas de referir un cla-
ro empeoramiento de la sintomatologia al colocarse
en bipedestacion, con mejoria y en decubito supino.

Exploracién fisica: vigil, activa, pupilas simétricas

normorreactivas a la luz, no oftalmoparesias, no so-

plos a la auscultacion ocular, resto de pares cranea-
les sin alteraciones, no se evidencian puntos dolo-
rosos a la palpacion craneal, arterias temporales no
induradas, con pulsos presentes sin soplos, no so-
plos en calota, fuerza muscular V/V global, no impre-
sionan alteraciones sensitivas, hiperreflexia universal

y simétrica, no clonus, reflejo cutaneo plantar indife-

rente bilateral, no alteraciones en la marcha, refiere

empeoramiento del dolor, al incorporarse.

Pruebas complementarias:

- Fundoscopia (oftalmologia): papilas pequefias de in-
sercion oblicua, aspecto miopico, mas no congesti-
vo, bordes aparentemente nitidos, no signos de pa-
piledema.

- Analiticas sistematica: sin hallazgos resefiables.




I CONCURSO DE CASOS CLINICOS DE MIGRANA PARA RESIDENTES DE NEUROLOGIA

Symptoms

Orthostatic headache [
Nausea and/or vomiting
Neck pain and/or stiffness
Other ear-related symptoms?
Hearing disturbances
Dizziness

Tinnitus

Vertigo

Reduced level of consciousness
Back pain

Other visual symptoms®
Photophobia

Movement disorders
Nonorthostatic headache
Diplopia

Cognitive symptoms

Zb 4‘0 Eb 8‘0

Pooled estimates (95% Cl), %
Grafico 1: signos y sintomas de hipotension
intracraneal espontanea

100

Figura 1: A: T1, Ax, tras la administracion

de contraste se observa realce
paquimeningeo lineal difuso intracraneal.
B: Tl.Sag, aumento del tamafio de la
glandula hipofisaria. C: T2, Ax, Se aprecia
borramiento generalizado de los surcos
corticales de la convexidad. Asocia

- RMN cerebral: Borramiento generalizado de los sur-
cos corticales de la convexidad. Asocia colecciones
extraaxiales bilaterales de localizacion fronto-tem-
poral-parietal, hiperintensas de T2 y FLAIR sugeren-
tes de higromas subdurales, discreto descenso de
amigdalas cerebelosas (4 mm) y del esplenio del
cuerpo calloso, aumento del tamafio de glandula hi-
pofisiaria y discreta convexidad del borde inferior del
seno trasverso derecho. El angulo interpeduncular
se encuentra disminuido (32°). Tras la administra-
cion de contraste se observa realce paquimeningeo
lineal difuso intracraneal.

- RMN de columna cervical-doral-lumbar: realce paqui-
meningeo difuso del saco tecal. Incremento del dia-
metro del saco dural a nivel de L5-S1, con erosion
asociada de elementos posteriores vertebrales su-
gestiva de ectasia dural.

Diagnéstico: cefalea por hipotensién intracraneal es-
pontanea.
Tratamiento: Se realizo interconsulta a servicio de
anestesia para plantear la posibilidad de realizacion
de parche hematico empirico, se decide de manera
consensuada, iniciar tratamiento conservador y pau-
tar analgesia, en caso de no mejoria se optaria por la
realizacion de dicho procedimiento.
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Evolucion: buena evolucion de la clinica tolerando la
bipedestacion la totalidad del dia.

Discusion:

A pesar de los avances tecnologicos en las diferen-
tes areas de la medicina, la anamnesis sigue sien-
do fundamental a la hora de plantear un diagnosti-
co diferencial y por ende establecer un diagndéstico
acertado. En el caso de las cefaleas secundarias las
caracteristicas clinicas pueden orientarnos hacia la
etiologia del padecimiento del paciente.

En el caso de la HIE, segin un metaanalisis publica-
do en JAMA Neurol. 202°. La cefalea fue el sintoma
mas frecuente, presente en el 97 % de los pacientes
y fue mds comunmente ortostatica 92 % (Grafico 1),
sin embargo, hay que recordar que un porcentaje de
pacientes no presentan cefalea con dichas caracte-
risticas, es por ello por lo que clasificaciones como
ICHD-3% no utilizan este criterio. La ubicacion de la
cefalea fue mas frecuente occipital o frontal, ambos
datos compatibles con la clinica de nuestra pacien-
te. En cuanto a la evaluacion y el diagnostico en di-
cho metaandlisis se report6 que los hallazgos de RM
cerebral de 2078, el 73 % mostro realce paquimenin-
geo difuso con gadolinio, el 35 % mostro colecciones
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subdurales, 43 %, 57 % mostro signos de ingurgita-
cion venosa y 38 % mostré agrandamiento de la glan-
dula pituitaria.

Se tomo la decision de no realizar puncion lumbar
como parte de la bateria diagnostica, en primer lu-
gar, por la alta sensibilidad que posee la RMN, ade-
mas de ser una prueba accesible, y no invasiva. En
segundo lugar, se confirmo en esta revision sistema-
tica que la presion baja del LCR en la puncion lum-
bar (<60 mm H20) es un hallazgo inconsistente y
que muchos pacientes con HIE tienen una presion de
apertura de puncion lumbar normal, por otro lado, el
procedimiento per se, puede generar cambios en el
estudio de neuroimagen que pueden confundir en el
diagnostico, en incluso empeorar la clinica®.

En cuanto al tratamiento, una proporcion significati-
va de pacientes responde con éxito a las medidas de
tratamiento conservador. Con base en este hallazgo,
seria beneficioso intentar dicho tratamiento antes de
la realizacion de parche hematico epidural, pero se
necesitaran mas estudios®.

Puntos clave del caso clinico:

1. La anamnesis detallada puede identificar datos clini-
cos que nos orienten al diagndstico.

2. Dichos datos clinicos pueden ser en ocasiones las
Unicas caracteristicas que orienten hacia la etiologia
del caso.

3. Las cefaleas primerias y secundarias pueden sola-
parse, aumentado la dificultad diagnostica y retra-
san el tratamiento.

4. La resonancia magnética es una prueba con alta
sensibilidad, accesible y no invasiva que puede apor-
tar datos importantes en el proceso diagndstico de
este tipo de cefaleas.

5. El tratamiento conservador tiene una tasa conside-
rable de resultados favorables, pero hacen falta mas
estudios para determinar las pautas de este.
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CASO CLIiNICO 22

Tras tanto tiempo de dolor facial resulto ser otra cosa

Palomino Cardozo, N.C*'%; Lopez Sanz, C%%; Ros Gonzalez, M.I*5; Echavarria Ifiguez, A**

" MIR-3 Neurologia. 2 MIR-4 Neurologia. ® MIR-2 Neurologia. * Médico Adjunto.
5Servicio de Neurologia, Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

*Autora principal.

Objetivo de aprendizaje:
Ampliar el espectro de diagndsticos diferenciales del
dolor facial.

Resumen:

Presentamos el caso de un varon que acudié por pri-
mera vez a nuestra consulta como consecuencia de
un dolor facial a los 32 afios.

Inicialmente se interpreté como una neuralgia del
infraorbitario, tanto por la localizacion del dolor co-
mo por la sensibilidad a la palpacion de la emer-
gencia de dicho nervio como por la respuesta tem-
poral a su bloqueo anestésico. Ante lo limitado en
el tiempo de dicha respuesta se intentaron en los
afios siguientes varios tratamientos preventivos
orales, primero enfocados al tratamiento de una
neuropatia dolorosa y, posteriormente, ante datos
obtenidos en las siguientes anamnesis, al trata-
miento preventivo de una migrafia; en todos ellos la
respuesta fue insuficiente. La utilizacion, finalmen-
te, de OnabotulinumtoxinA de acuerdo al protocolo
PREEMPT, consiguio una mejoria sostenida y satis-
factoria para el paciente.

Introduccion:

La migrafia que se presenta con dolor facial aislado
localizado en la segunda y/o tercera rama del trigé-
mino se considera una entidad rara, no considerada
expresamente en la clasificacion internacional de ce-
faleas’, y con un fenotipo no bien caracterizado?. Se
caracteriza por ser un dolor estrictamente unilateral
con caracteristicas que remedan al dolor migrafioso.
Su localizacion atipica plantea el diagnostico alter-
nativo de patologfa bucodental, de senos paranasa-
les o neuralgias de ramas terminales del trigémino, lo
gue puede resultar en tratamientos médicos e inclu-
so quirdrgicos sin resultado®.
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Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Paciente varon atendido por primera vez
en nuestra consulta a los 32 afos. Antecedentes de
esplenectomia por traumatismo y sindrome de intes-
tino irritable. Acude a nosotros como consecuencia
de un cuadro clinico aparecido un afio antes que des-
cribe como un dolor continuo, quemante, opresivo,
de intensidad variable, con una localizacion estricta
en region malar izquierda. Describia ademas, desde
el principio, ocasional cefalea occipital, sin irradiacio-
nes y de caracter fundamentalmente opresivo. Du-
rante la mitad de los dias en los que tenia dolor facial,
presentaba exacerbaciones de alrededor de una ho-
ra asociadas a tumefaccion malar y sensacion de ta-
ponamiento nasal. El naproxeno consegufa una res-
puesta parcial del dolor. Antes de la primera consulta
habia empleado como tratamientos preventivos la-
motrigina y flunaricina sin mejoria.

Exploracién: Salvo sensibilidad a la palpacion en la sa-
lida del nervio infraorbitario izquierdo con irradiacion
del dolor a arcada dentaria ipsilateral no se observo
ninguna otra alteracion en la exploracion neurolégica.
Pruebas complementarias:

TC facial: Discreta hipertrofia mucosa de cornetes in-
feriores, de mayor intensidad en el lado derecho (lado
asintomadtico). Normalidad radioldgica de los conduc-
tos infraorbitarios.

RM cerebral: sin hallazgos significativos
Diagnéstico inicial: Neuralgia del infraorbitario.
Evolucién y Tratamiento: El diagndstico inicial se con-
firmd con la respuesta inicial a bloqueos anestésicos
con lidocaina del nervio infraorbitario. Dicha respuesta
duraba entre 1y 3 semanas.

Ante ello se intentaron tratamientos enfocados al
manejo de una neuralgia: amitriptilina sin respuesta,
carbamazepina con mala tolerancia, pregabalina con
mejoria ligera inicial y taquifilaxia posterior, parches
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de lidocaina con respuesta parcial, y lacosamida con
mejoria parcial

En sucesivas anamnesis, y pese al mantenimiento
del caracter, la mayor duracion de los periodos de
mayor intensidad del dolor, asi como la presencia de
sintomatologia autondmica asociada, nos animé a
intentar el tratamiento con topiramato sin respuesta
y, finalmente, con OnabotulinumtoxinA de acuerdo a
protocolo PREEMPT. Aqui, por fin, logramos una me-
joria significativa, con resolucion de los episodios de
dolor de mayor intensidad. La mejoria, ademas, fue
sostenida en el tiempo, permitiendo la separacion de
los procedimientos entre 4y 5 meses.

Diagnéstico final: Migrafa Facial.

Discusion:

La migraha que se presenta como dolor facial aisla-
do es un desafio diagndstico y, por tanto, terapéuti-
co. Salvo que los datos de la anamnesis inicial sean
muy claros, lo natural ante un paciente de estas ca-
racteristicas es, primero, descartar patologias orofa-
ciales, y, posteriormente, plantear tratamientos orien-
tados al manejo de neuropatias dolorosas. Cefaleas
trigémino-autondmicas también entran en el abanico
de diagndsticos diferenciales.

Adicionalmente debido a su rareza, el diagnostico de
migrafa facial debe considerarse solo cuando se ex-
cluyen patologias dentales y sinusales*.

En nuestro caso dada la ubicacion del dolor en la dis-
tribucion de V2 y el dolor a la palpacion en la salida
del nervio infraorbitario objetivado en el examen fi-
sico inicial la orientacién diagnostica fue de neural-
gia del infraorbitario izquierdo, lo que inicialmente se
confirmd con la respuesta que, aunque limitada en el
tiempo, era significativa con los blogqueos anestési-
cos de dicho nervio.

La presentacion de la migrafia facial en la distribucion
V2 a menudo es pulsatil, acompafiada de rinorrea le-
ve, y suele estar acompafiada de dolor al mover la ca-
beza“ lo que puede llevar a diagnosticos erréneos. La
mayoria de los casos se presenta con un patrén epi-
sédico, pero puede ocurrir un patrén crénico diario®.

Puntos clave del caso clinico

En cefaleas nuestra arma diagndstica fundamental
es la anamnesis; la respuesta insuficiente a los tra-
tamientos aplicados en base a nuestro diagnostico
inicial nos debe hacer repetir las anamnesis a fin de
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evaluar diagnosticos alternativos con tratamientos
diferentes que puedan controlar el problema de nues-
tros pacientes.
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CASO CLiNICO 23

Paciente con migrana cronica sin aura y debut de cefalea en
racimos: Asociacion con diseccion espontanea carotidea

Garcia Granado, J.F"; de la Nuez Gonzadlez, J; Lopez Fernandez, J.C

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario de Gran Canaria Dr. Negrin, Las Palmas de Gran Canaria.

*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje:

El objetivo general de este caso clinico es enfatizar la
importancia de cumplir los criterios diagndsticos vali-
dados de la Sociedad Internacional de Cefalea (IHS) de
cada entidad nosologica, incluyendo en este caso la
migrafia, el estatus migrafioso y la cefalea en racimos,
ademas de la importancia de reconocer los sintomas
de alarma de las posibles comorbilidades asociadas.
Los objetivos secundarios giran en torno a estructu-
rar un adecuado diagndstico diferencial en un inten-
to de esclarecer si existe un empeoramiento clinico
de la cefalea de base o si, por el contrario, es nece-
sario abrir el abanico de posibilidades diagndsticas a
la luz de la presencia de nuevos elementos semiologi-
cos que orienten a una entidad alternativa. Por ello, se
redacta este caso clinico con uno de los objetivos de
advertir de la posibilidad de diagnosticos alternativos
durante la evolucion clinica de la migrafia, como pue-
den ser el inicio de otras cefaleas primarias (cefalea en
racimos, hemicrdnea paroxistica, entre otras), secun-
darias (trastorno vascular craneal y/o cervical, secun-
daria a abuso de analgésicos, entre otras) o el inicio si-
multaneo de ambas.

Resumen:

Se presenta un caso de un paciente con diagnostico
establecido de migrafia cronica sin aura que clinica-
mente ha experimentado en el Ultimo mes un empeo-
ramiento en la intensidad y frecuencia de su cefalea,
con dolores mas breves asociado a sintomas auto-
némicos y a hallazgos semiolégicos compatibles
con un sindrome de Horner incompleto, en el que se
plantea la posibilidad de un inicio de cefalea en raci-
mos debido a la presencia de sintomas autonémicos
de nueva aparicion o un status migrafioso por los an-
tecedentes personales del paciente y el patron tem-
poral de la cefalea, encontrandose como hallazgo ra-
dioldgico incidental y subclinico la presencia de un
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afilamiento distal carotideo compatible con una di-
seccion de la arteria carodtida interna izquierda.

Introduccion:

La cefalea constituye la principal razén de demanda
de asistencia neuroldgica en consultas y un motivo
frecuente de atencion en el area de Urgencias Hospi-
talarias’. El eje principal del proceso diagnostico con-
siste en realizar una historia clinica minuciosa median-
te una anamnesis y exploracion detallada, aquilatando
las caracteristicas de la cefalea y valorando la clini-
ca para precisar la entidad nosoldgica conforme a los
criterios diagndsticos establecidos por la IHS. Segui-
damente, es necesario definir si se trata de una cefa-
lea primaria o secundaria, planteando la necesidad de
realizar estudios diagnésticos complementarios para
descartar ésta ultima, como ocurre en nuestro caso.
Unos de los diagndsticos alternativos es el trastorno
vascular cervical secundario a la diseccion carotidea
intra o extracraneal, donde la cefalea es el sintoma
inicial y mas frecuente en el 33-86 % de los casos. El
dolor habitualmente es ipsilateral a la diseccion y se
acompafia de otras manifestaciones o sintomas de
alarma como soplos, mareos, dolor cervical, sincope,
amaurosis fugaz, sindrome de Horner, tumefaccion
facial y disgeusia?. Cabe recordar que la migrafia aso-
cia un riesgo aumentado de presentar diseccion arte-
rial, pues se ha demostrado la existencia de un plexo
oculo-simpatico y un sistema trigémino-vascular que
irriga las arterias intra y extracraneales, constituyen-
do vias sensoriales que podrian intervenir en el meca-
nismo del dolor presente en la migrafa®*.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis:

- Motivo de consulta (MC): Cefalea de dificil control.

- Antecedentes personales (AP): Migrafia cronica. Hi-
pertension arterial de 12 afios de evolucion. Cefalea
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llustraciones Ay B. Estudios de Angio-RMN cerebral y de TSA, en planos coronal y sagital respectivamente, donde se objetiva a nivel de la porcién proximal del
segmento C1 de la ACl izquierda un defecto de replecion progresivo de contraste con oclusion a nivel de la porcién intermedia de dicho segmento, con replecion dis-
tal de la carétida a nivel intracraneal por la arteria comunicante anterior.

llustracion C. Estudio de Angio-TC de TSA, en plano sagital, donde se objetiva pequefia placa de ateromatosis parcialmente calcificada en bulbo carotideo izquier-
do y un defecto de relleno de contraste en segmento C1 terminal izquierdo con ateromatosis asociada.

tensional que requirid tratamiento con amitriptilina. distal oclusivo de la arteria carétida interna (ACI) iz-
Actualmente en incapacidad laboral temporal (ILT) quierda, sugestiva de diseccion carotidea. Se solicita
por ansiedad secundaria a estrés laboral. No alergias Angiografia de Resonancia magnética (RM) cerebral
medicamentosas conocidas (NAMC) ni otros antece- con modalidad intra y extracraneal para la busqueda
dentes personales ni familiares de interés. de posibles lesiones cerebrales subclinicas y obtener
- Enfermedad actual (EA): Paciente vardn de 53 afios un mejor detalle de las arterias incluyendo la posible
gue acude por cefalea intermitente en region tempo- presencia de alteraciones murales.
ro-parietal izquierda de inicio reciente, de 3 horas de Diagnostico: Se llega al diagnodstico de un Sindrome de
duracion e irradiado hasta region frontal ipsilateral, de Horner incompleto izquierdo secundario a diseccion ca-
diferentes caracteristicas con respecto a episodios rotidea ipsilateral, que ha cursado sin déficits clinicos
de cefalea previos, mejorando el dolor con el reposo. focales, en paciente con migrafia crénica y sintomas tri-
El paciente niega desencadenantes especificos y re- gémino-autondmicos asociados posiblemente secun-
flere que el dolor de cabeza es de caracteristicas pun- dario a inicio de cefalea en racimos episodica.
zantes asociado a sensacion de descargas eléctricas Tratamiento: Se decide realizar un control de facto-
esporadicas, iniciandose desde la primera hora de la res de riesgo vasculares y tratamiento antiagregan-
mafiana y empeorando a lo largo del dia, con repercu- te con acido acetilsalicilico y atorvastatina como pre-
sion del descanso nocturno. El paciente refiere ade- vencion secundaria de ictus isquémico, asi como
mas episodios de ptosis, lagrimeo y congestion nasal pauta de tratamiento sintomatico con corticoides y
ipsilaterales sin rinorrea asociada y coincidente con verapamilo, para abordaje de una probable cefalea en
los episodios de dolor. Niega nduseas, aunque refiere racimos concomitante.
episodios aislados de sonofobia y fotofobia. Evolucion: Pendiente de evolucién clinica y de RM ce-
Exploracién fisica: Examen somatico con hallazgos rebral de control.
dentro de la normalidad y sin datos de enfermedad del
tejido conectivo ni otros signos de enfermedades sisté- Discusion:
micas. La exploracién neuroldgica resultd normal salvo La correlacion entre la migrafia y la diseccion arte-
miosis izquierda coincidente con los episodios de dolor. rial carotidea se ha postulado por la existencia de
Pruebas complementarias: Ecografia Doppler y An- un plexo simpatico-carotideo y de un sistema trigé-
giografia de Tomografia computarizada (TC) de tron- mino-vascular que juegan un importante papel en el
cos supraadrticos (TSA) con afilamiento progresivo mecanismo sensorial del dolor en esta enfermedad.
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En la actualidad se sabe que la fisiopatologia de Ia
migrafa y de las cefaleas trigémino-autonémicas no
esta completamente esclarecida. Se hipotetiza que el
dolor y los fenémenos autonémicos son debidos a la
activacion del nervio trigémino y del nervio parasim-
patico por activacion patoldgica del reflejo trigémi-
no-facial en el tronco-encefalico. La forma de activa-
cion del sistema simpatico es menos conocido, pero
se sugiere que la ACI sufre una vasodilatacion como
un efecto de la activacion parasimpatica generando
una compresion del plexo simpatico carotideo y des-
encadenando finalmente la disfuncion simpatica.

Puntos clave del caso clinico:

Los tres puntos clave del caso clinico que considera-
mMos mas relevantes se estructuran a continuacion:
El diagnostico de las cefaleas es clinico y debe ir en-
caminado a clasificar cada entidad nosoldgica en los
criterios diagnosticos de la IHS, recogiendo datos cli-
nicos de alarma que hagan necesario la realizacion
de pruebas diagnoésticas complementarias.

La presencia de un sindrome de Horner u otros ras-
gos clinicos de disfuncion carotidea asociado a la mi-
grafia o a una cefalea trigémino-autonémica abre la
posibilidad de entidades diagnosticas alternativas y
obliga a descartar enfermedad vascular craneal y/o
cervical, mediante pruebas diagnosticas de imagen.
La fisiopatologia de la migrafia es compleja y no esta
totalmente esclarecida, pero se hipotetiza que el sis-
tema trigémino-vasculary el sistema simpatico-caro-
tideo puedan jugar un papel importante en el meca-
nismo del dolor.

Referencias bibliograficas:

1. Sonia S, Patricia P, Roberto B, German L, Carmen G. Ma-
nual de Practica Clinica en Cefaleas. Recomendaciones
Diagnéstico—Terapéuticas de la Sociedad Espafiola de
Neurologia 2020. 4th. ed. Luzan 5 Health Consulting, S.A.
Pasaje de la Virgen de la Alegria, 14 28027 Madrid: © So-
ciedad Espafiola de Neurologia; 2020.

2. Diamanti S, Longoni M, Agostoni EC. Leading symptoms
in cerebrovascular diseases: what about headache? Neu-
rol Sci. 2019;40(Suppl 1):147-52.

3. West TE, Davies RJ, Kelly RE. Horner’s syndrome and hea-
dache due to carotid artery disease. Br Med J. 1976 Apr
3;1(6013):818-20. doi: 10.1136/bmj.1.6013.818. PMID:
1260349; PMCID: PMC1639460.

4. De Marinis M, Zaccaria A, Faraglia V, Fiorani P, Maira G, Ag-
noli A. Post-endarterectomy headache and the role of the
oculosympathetic system. J Neurol Neurosurg Psychia-
try. 1991 Apr;54(4):314-7. doi: 10.1136/jnnp.54.4.314.
PMID: 2056317; PMCID: PMC488485.

_70_



I CONCURSO DE CASOS CLINICOS DE MIGRANA PARA RESIDENTES DE NEUROLOGIA

CASO CLINICO 24

Migraia hemipléjica, un diagnostico esquivo.

A proposito de un caso

Hernandez Chamorro, F.José""; Villagran Sancho, D'; Luque-Ambrosiani, A.C'; Hernandez Ramos, F?

" Médico Interno Residente de Neurologia, Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.
2 Facultativo Especialista de Neurologia, Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje:
Dar a conocer la clinica de la migrafia hemipléjica y
su diagnostico diferencial.

Resumen:

Varon de 9 afios que, tras encefalitis por Virus del Ni-
lo Occidental, sufre 4 episodios de cefalea intensa y
déficit hemisférico derecho prolongados durante 10
dias, con recuperacién posterior completa. Se activo
codigoictus inicialmente, sin imagen compatible. Los
estudios completos para encefalitis y estatus epilép-
tico (RMN, EEG, PL con autoinmunidad) fueron nor-
males. En su ultimo ingreso se interroga acerca de
las caracteristicas de la cefalea. Estas, junto a estu-
dios previos repetidos negativos orientados a causa
ictal, comicial y encefalitica, permite orientar el cua-
dro como estatus migrafioso que, a falta de panel ge-
nético, impresiona de migrafia hemipléjica.

Introduccion:

La migrafa hemipléjica es un tipo de cefalea prima-
ria caracterizada por auras motoras, en ocasiones de
aparicion subita y prolongadas, altamente invalidan-
tes. Si bien es una forma rara de migrafia, su expre-
sién como focalidad aguda implica el diagnéstico di-
ferencial con ictus, encefalitis y crisis comiciales. Se
describen distintas mutaciones (CACNATA, ATPTA2,
SCNTA) que, ocasionalmente, asocian epilepsia, ata-
xia y otros cuadros neurologicos. Aqui presentamos
a unvaron de 9 afios con hasta 4 episodios, 3 de ellos
requiriendo ingreso en UCI-Pediatrica, con sospecha
inicial de estatus epiléptico y encefalitis autoinmune.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis:

Antecedentes familiares: Padre con esclerosis multi-
ple. Dos hermanos sanos.
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Antecedentes personales:

- Vacunacion correcta segun calendario.

- Encefalitis por Virus del Nilo Occidental en 2020, con
confirmacion seroldgica.

Seguimiento en consultas de Neurologia por episo-
dios estereotipados, de inicio en marzo de 2021, con
clinica motoray del lenguaje, asociados a cefalea mi-
grafosa severa, asi como progresion a crisis generali-
zadas ténico-clénicas en algunas ocasiones, con EEG
con enlentecimiento hemisférico izquierdo posterior,
estudio en LCR de autoinmunidad negativo y ausen-
cia de lesiones inflamatorias a nivel de neuroimagen,
planteando el diagndstico diferencial de origen comi-
cial vs encefalitico.

Lesién medular C7-D1 en seguimiento (estable).

En tratamiento con Levetiracetam 450 mg cada 12 h
desde Ultimo ingreso.

Enfermedad actual:

- Nifio de 9 afios que presento, el 05/09/2022 a las
15:00 h, estando previamente bien, de forma brusca,
cefalea intensa y, posteriormente, debilidad de miem-
bros inferiores. Minutos después, comenzo con som-
nolencia y debilidad de miembros izquierdos. Se ac-
tiva codigo ictus a su llegada a urgencias, realizando
TC de craneo que fue normal. Se contactd con Neu-
rologia para valoracion, objetivando hemiparesia, he-
minegligencia y hemianopsia izquierdas, sospechan-
do origen comicial, por lo que se administré un bolo
de midazolam IV y se aumentd dosis de tratamiento
con levetiracetam. Tras ello, se aprecio mejoria de la
clinica a nivel motor.

Sin embargo, el resto de sintomatologia persistié, con
fluctuaciones, sin llegar a resolverse nunca por com-
pleto. Durante el ingreso en Observacion continuo la
cefalea intensa (que en muchas ocasiones localizd a
nivel ocular derecho) y disestesia descrita como "me




I CONCURSO DE CASOS CLINICOS DE MIGRANA PARA RESIDENTES DE NEUROLOGIA

gueman las lagrimas”. Presenté dos vomitos y foto-
fobia. Se administraron paracetamol, metamizol y un
bolo de SSH3 %, sin mejoria. Curso, a su vez, con dos
picos febriles de 38.1°C que respondieron a antitérmi-
cos. Al interrogatorio dirigido, dos hermanos presen-
taron, de forma concomitante, cefalea y fiebre.

Exploracion fisica:
Peso 35 kg. Afectado por el dolor, tembloroso y febril
(T°38°C). FC 75 Ipm, Sat02 100 %, TA 102/67 mmHG
y glucemia 85 mg/dl. Bien perfundido y eupneico.
No signos meningeos, no exantemas ni petequias.
Despierto y conectado, rechazando apertura ocular.
Reflejos pupilares normales, desviacion de la mira-
da forzada a la derecha, hemianopsia homdnima iz-
quierda, hemiparesia facial izquierda. Impresiona de
debilidad de miembros izquierdos (poco colabora-
dor), postura de MSI en flexion, no Hoffman, postura
de MIl en extension con dedo estriatal, RCP izquierdo
extensor, ROT rotulianos normales y simétricos, no
clonus. Analgesia de hemicuerpo izquierdo. Hemiina-
tencion izquierda.

Pruebas complementarias:

Laboratorio: Analiticas 05/09/22, 06/09/22 vy

07/09/22: anodinas. Exoma dirigido a migrafa he-

miplégjica (ATPTA3, ATPT1A2, CACNA1TA, ADCYS5,

TANGO2, SLC1A): pendiente.

- Imagen: TC craneal 05/09/22: normal. RM cra-
neal urgente 06/09/22: normal. Angio-RMN craneal
13/09/22: Foco de alta sefial anormal cortico-sub-
cortical en secuencia de difusion B1000 en regién
parieto-occipital derecha (Imagen 1), sin restriccion
de la difusion, ni realce ni deposito de hemosideri-
na. En T2 ligero engrosamiento cortical con pérdida
de diferenciacion corticomedular a dicho nivel.

- Neurofisiologia: EEG 07/09/22: afectacion cerebral
difusa y asimetria por mayor atenuacion derecha.

- Microbiologia: PCR de virus respiratorios (07/09):
negativa.

Diagnostico: Sospecha migrafa-hemipléjica mani-

festada como estatus migrafioso: Cefalea hemicra-

neal derecha con nduseas y sono-fotofobia junto a

sindrome hemisférico derecho + EEG con afectacion

cerebral difusa y asimetria por mayor atenuacion de-
recha + Neuroimagen con hipersefial en region parie-
to-occipital derecha por probable edema vasogénico.

Tratamiento: Flunarizina 5 mg/24 h. Topiramato

50 mg/12 h en la primera semana. Posteriormente,

75mg/12 h.
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Imagen 1. AngioRM craneal (13/09/2022). Secuencia B1000.

Evolucion:

- Alingreso, ante la clinica hemisférica derecha de ins-
tauracion aguda ya claramente establecida se rea-
lizo RM craneal urgente que descarta fendmeno
isquémico con restriccion a la difusion. Ante sospe-
cha de migrafia hemipléjica con situacion de esta-
tus migrafioso se iniciaron medidas de sostén, anal-
gesia IV y oxigenoterapia sin clara mejoria en las
siguientes 48 h en forma de cefalea hemicraneal
derecha intensa con foto-sonofobia, fiebre de has-
ta 39°C con pobre respuesta a antitérmicos, episo-
dios de agitacién y mismo déficit hemisférico dere-
cho. Ante evolucion torpida, se iniciaron megabolos
de metilprednisolona (1g al dia) durante 3 dias, con
reduccion posterior y paso a via oral al 5° dia, con
desescalada posterior.

A las 48 h de iniciar los corticoides presentd mejo-
ria tanto de la cefalea como del déficit motor. Al alta,
mejoro significativa del nivel de conciencia, orienta-
cion y atencion, asi como del déficit motor persis-
tiendo debilidad leve en MIl que permitié marcha au-
tonoma y debilidad de MSI de predominio distal con
prension débil.

Se realizd AngioRM craneal a los 7 dias, detectando-
se hiperintensidad cortico-subcortical parieto-occi-
pital derecha por probable edema vasogénico, con-
gruente con dafio tisular por estatus migrafioso. Ante
estos hallazgos, se inici6 flunarizina y se realizd cam-
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bio de levetiracetam por topiramato que fue bien tole-
rado. Previo al alta se curso estudio genético (exoma
dirigido a migrafia hemipléjica).

Discusion:

Los cuadros de migrafia hemipléjica pueden suponer
un reto diagnostico, mas aun en nifios y jovenes, don-
de las migrafias con aura pueden mimetizar cuadro
vasculares. Por ello, fue orientado inicialmente como
un ictus. Tras descartar la causa vascular, se revisaron
sus episodios previos, todos ellos con estudios nega-
tivos para estatus epiléptico y encefalitis. Por ello, pu-
simos el foco en la cefalea y sus caracteristicas como
guia de diagnostico, realizando tratamiento dirigido a
yugular el estatus migrafioso, evolucionando favora-
blemente y evidenciando lesion tisular focal en neuroi-
magen congruente con dicha sospecha.

Puntos clave del caso clinico:

1. Ennifos y jovenes con focalidad neuroldgica aguda
y cefalea migrafiosa, tras descartar etiologia vascu-
lar, encefalitis y estatus epiléptico, se ha de plantear
el diagnostico de migrafia hemipléjica como posi-
bilidad.

2. La cuidadosa descripcion de los sintomas y su cro-
nologia en la anamnesis supone el principal pilar
para poder realizar un diagnostico de presuncion
adecuado de una entidad infrecuente como es la mi-
grafia hemipléjica.

3. Elestatus migrafioso es importante tratarlo de la for-
ma mas precoz y eficaz posible, dado que puede ge-
nerar lesiones focales si se perpetua en el tiempo.
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CASO CLINICO 25

Contraste yodado como posible desencadenante

de aura migrainosa

Portocarrero Sanchez, L*; Sdnchez Boyero, M.J; Alcala Ramirez del Puerto, J.M; Ignacio Gomez-Escalonilla Es-

cobar, C

Servicio de Neurolgoia, Hospital Clinico San Carlos, Madrid.
*Autor principal.

Objetivo del aprendizaje:
Profundizar en el diagnostico y factores desencade-
nantes del aura migrafiosa.

Resumen:

Se trata de un paciente varén de 65 afios de edad con
antecedentes de fibrilacion auricular paroxistica no
anticoagulada y migrafia con aura (visual) que tras
arteriografia diagndstica presenta alteracion visual y
del lenguaje, que cede progresivamente a lo largo de
30 minutos; con cefalea posterior y con pruebas de
neuroimagen sin alteraciones.

Introduccion:

La migrafia es una de las enfermedades mas fre-
cuentes, con gran repercusion en la calidad de vida
de los pacientes. Una de sus manifestaciones clini-
cas es el aura, cuyo sustrato fisiopatoldgico es una
despolarizacion cortical propagada que se inicia des-
de el polo occipital y que se dirige hacia el frontal, pu-
diendo originar sintomas derivados de la afectacion
de cada uno de dichos territorios, tanto positivos co-
mo negativos (aunque estos en menor frecuencia).
El aura mas frecuente es la visual, seguida de la sen-
sitiva, y con menor frecuencia lenguaje, motora o del
troncoencéfalo. Son estas Ultimas las que crean difl-
cultades en el diagnostico diferencial inicial, especial-
mente con patologia vascular'.

Dentro de los posibles desencadenantes del aura po-
dria incluirse el uso de contrastes yodados?.

Descripcion del caso clinico:

Se trata de un paciente varén de 65 afios sin facto-
res de riesgo vascular, salvo ser exfumador y consu-
midor de 1-2 copas de vino al dia. Como otros ante-
cedentes de interés destacan una fibrilacion auricular
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paroxistica, ablacionada en diciembre de 2021, se-
guido de anticoagulacién durante 2 meses con xarel-
to. Ademas, desde la infancia ha presentado migra-
flas con aura visual, aunque de muy baja frecuencia
(1 episodio anual).

Como tratamiento habitual, unicamente toma adiro
100 mg.

El dia 11/07/2022 recibo un aviso desde la sala de
neurointervencionismo por un paciente que presen-
ta alteracion visual de inicio subito, ante sospecha de
codigo ictus.

Su mujer, presente desde el inicio, refiere que jus-
to al finalizar la arteriografia diagnostica, sobre las
12:15, comienza con sensacion de alteracion visual
en el hemicampo visual derecho. En ese momento, el
paciente se duerme momentaneamente. Interrogan-
dola por antecedentes del paciente, aparte de refe-
rirme los previamente descritos, refiere que se habia
sometido este procedimiento como parte del estudio
etiolodgico de un episodio de alteracion del lenguaje
el aflo anterior, puesto que en una RM cerebral pos-
terior a dicho episodio se habia evidenciado una ima-
gen compatible con fistula arteriovenosa dural.
Aproximadamente a las 12:25 realizo una primera ex-
ploracion: El paciente presenta un lenguaje esponta-
neo hipofluente con abundantes bloqueos y parafa-
sias, tanto fonémicas como semadnticas; obedece
Unicamente ordenes simples (cerrar los ojos); nomi-
na 2/6 items y repite Unicamente frases de 3 palabras.
No presenta otras alteraciones en la valoracion de ner-
vios craneales, sistema motor ni sensitivo. Sus cifras
de tension arterial se encuentran en rango normal.
Inicialmente, al tratarse de un paciente con antece-
dentes de fibrilaciéon auricular paroxistica sin trata-
miento anticoagulante, se decide activar cédigo ictus
intrahospitalario.
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Durante el traslado para realizar pruebas de neuroi-
magen, 12:40 aproximadamente, el paciente pre-
senta una mejoria parcial de la sintomatologia con
un lenguaje espontaneo mas fluido, siendo capaz de
obedecer ¢rdenes de 3 secuencias y de repetir fra-
ses cortas.

Se realiza una TC basal sin objetivarse signos de is-
guemia aguda, pero por problemas técnicos se retra-
sa bastante tiempo la realizacion de un AngioTC.
Durante ese tiempo, al reexplorar nuevamente al pa-
ciente se objetiva una resolucion completa de la sin-
tomatologia. Por otra parte, revisando antecedentes
en historia clinica, se confirma que el episodio referi-
do por la mujer habia sido diagnosticado de aura mi-
grafiosa. Dado que el paciente habia tenido hasta ese
momento auras visuales Unicamente, se decidio am-
pliar el estudio.

El diagndstico mas probable serfa, por tanto, el de au-
ra migrafiosa (visual y de lenguaje) probablemente
desencadenada por el contraste yodado.

Debido a la posible aparicion de la sintomatologia
tras un procedimiento con uso de contraste yodado,
la resolucion progresiva de esta y el hallazgo del epi-
sodio previo de las mismas caracteristicas, se deci-
dio finalmente no realizar estudio vascular por esca-
sa rentabilidad.

El paciente presentd posteriormente una cefalea ho-
locraneal, aunque de menor intensidad que las pre-
vias, que cedio tras el tratamiento con AINEs.

Dado que se trataba del segundo episodio en un pe-
riodo de 7 meses, de 30 minutos de duracion Unica-
mente, No se inicio tratamiento preventivo.

Discusiodn:

Los episodios de aura suelen tener una duracion me-
nor de 60 minutos’, por lo que la mayoria de las ve-
ces los pacientes acuden una vez esta ha cedido.
Sin embargo, si el paciente es evaluado previamente
a la resolucion del aura, especialmente si cursa con
sintomas negativos, el diagnostico diferencial se am-
plia, siendo primordial descartar patologia cerebrovas-
cular. Ademas, por supuesto, si se trata de un episo-
dio no claramente filiado con anterioridad, y si no hay
establecida una evolucion temporal de los sintomas.
El caso descrito ejemplifica perfectamente lo dicho
previamente:

Inicialmente el paciente, con antecedente de una fi-
brilacion auricular no anticoagulada, presenta una
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alteracion visual no bien caracterizada semiologica-
mente, que se acompafa de una alteracion del len-
guaje, sin que se pueda discernir claramente si dicha
alteracion es secuencial o concomitante. Al revisar
sus antecedentes durante la realizacion de pruebas
de imagen, se descubre que habia presentado ya un
primer episodio de idénticas caracteristicas.
Apoyando el diagnostico de que el episodio actual
fuera un segundo caso de aura migrafiosa, se en-
cuentra el hecho de que a lo largo de 30 minutos el
paciente se recupera quedando completamente asin-
tomatico. Recordaba asimismo todo lo sucedido, re-
firiendo que las alteraciones visuales iniciales consis-
tian en luces que se iniciaron en el hemicampo visual
derecho que posteriormente pasaron al izquierdo.
Por otro lado, en este caso es relevante el momento
en el que tiene lugar el episodio: tras un procedimiento
en el que se usa una importante cantidad de contraste
yodado. No pareceria casualidad que inmediatamente
tras este procedimiento se desarrolle un episodio de
aura. Revisando bibliografia se ha visto que el uso de
contrastes yodados pueda tener relacion como factor
desencadenante o favorecedor de la aparicion de mi-
grafia con aura, posiblemente como consecuencia de
una alteracion del flujo arterial, con una reduccién fo-
cal por vasoespasmo en territorio posterior®. Parece
ser que los pacientes que presentan crisis de migrafia
de forma habitual cuentan con mayor riesgo de sufrir
episodios en este contexto?.

Puntos clave del caso clinico:

1. Uno de los principales diagnosticos diferenciales del
aura migrafiosa es el ictus.

. La semiologia puede orientar en el diagnostico dife-
rencial, aunque por las implicaciones terapéuticas y
pronosticas no se puede basar Unicamente en las
caracteristicas clinicas.

. Uno de los puntos clave es la evolucion temporal de
los sintomas: inicio y fin progresivos, aparicion se-
cuencial y resolucion completa.

. En funcion del nimero de episodios y de la repercu-
sién funcional, puede plantearse el tratamiento pre-
ventivo.

. Los contrastes yodados pueden jugar un papel im-
portante como factor desencadenante o favorece-
dor del aura migrafosa.



I CONCURSO DE CASOS CLINICOS DE MIGRANA PARA RESIDENTES DE NEUROLOGIA

Referencias bibliograficas:

1. Ashina M. Migraine. N Engl J Med [Internet].
2020;383(19):1866-76. Disponible en: http://dx.doi.
org/10.1056/nejmra1915327

1. Qureshi Al, Naseem N, Saleem MA, Potluri A, Raja F, Wa-
llery SS. Migraine and non-migraine headaches following
diagnostic catheter-based cerebral angiography. Heada-
che [Internet]. 2018;58(8):1219-24. Disponible en: http://
dx.doi.org/10.1111/head.13377

1. Olsen TS, Johansen AM, Skriver E, Herning MG. Mi-
graine with aura (classical migraine) in patients exa-
mined for cerebrovascular disease. Ugeskr Laeger.
1990;152(21):1513-5.

_76_



I CONCURSO DE CASOS CLINICOS DE MIGRANA PARA RESIDENTES DE NEUROLOGIA

CASO CLINICO 26

La cara vascular de la migrana en la era del cédigo ictus

Estebas Armas, C*; Membrilla J.

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario La Paz, Madrid.
*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje:

Conocer el diagndstico diferencial de el sindrome cli-
nico de afasia asociada a cefalea y los desafios que
se nos pueden plantear en su manejo.

Resumen:

Se trata de una mujer de 51 afios con antecedentes
de episodio unico de fibrilacion auricular y con san-
grados vaginales en estudio con toma de biopsia re-
ciente que presenta afasia aguda de inicio no presen-
ciado. Es manejada inicialmente como codigo ictus,
pero ante el riesgo moderado de sangrado en caso
de fibrindlisis, con dudoso beneficio ante disfasia ati-
pica y curso clinico que asocia cefalea y parestesias,
se realizan pruebas de neuroimagen multimodal que
informaban de una alteraciéon de la perfusion cere-
bral compatible con penumbra isquémica. Se realizé
de forma urgente una resonancia magnética cerebral
qgue no confirma la etiologia vascular del cuadro. En
reevaluacion de la paciente, habiéndose recuperado
con tratamiento con analgesia y sueroterapia, refie-
re antecedentes de aura afasica y sensitiva en con-
texto de migrafia episddica, diagnostico que recibe
finalmente.

Introduccion:

Los imitadores de ictus son un grupo heterogéneo de
patologias que se presentan con déficit neurologico
focal agudo de etiologia no vascular diferente a la del
ictus. Representan un 20-30 % de los sintomas neu-
rolégicos focales manejados como codigo ictus y un
1.5-15 % pacientes que reciben trombolisis’.

Mas del 6 % de las administraciones de rt-PA se reali-
zan en pacientes sin ictus isquémico, con mayor pre-
valencia cuando es administrada por no neurélogos.
El descenso de tiempos de puerta-aguja en los Ulti-
mos afos ha hecho aumentar la prevalencia de imita-
dores de ictus en los pacientes que reciben fibrinoli-
sis. Aungue la incidencia de sangrado intracraneal es
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muy baja tras la fibrinolisis de imitadores de ictus, no
existiendo ningun caso en la literatura de hemorragia
intracraneal en pacientes con imitadores de ictus mi-
grafioso, podemos encontrar reacciones alérgicas u
otras reacciones adversas como el angioedema pos-
tfibrinolisis’.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Se trata de una mujer de 51 afos que
consulta en Urgencias por medios propios por altera-
cion del lenguaje. Se completd anamnesis con fami-
liares ante el déficit del lenguaje de la paciente.
Como antecedentes presentaba un episodio de fi-
brilacion auricular en contexto de anestesia epidural
que se revirtié con Flecainida en menos de 24 horas y
se traté un mes con Rivaroxaban 20 mg (CHAD2Vasc
1 punto) y asma alérgico en tratamiento con antihis-
taminicos, asi como metrorragias recurrentes en tra-
tamiento con acido tranexamico y por las que se
habia realizado biopsia endometrial mediante histe-
roscopia 3 dias antes del inicio del cuadro, observan-
dose imagenes irregulares en el estudio macrosco-
pico. Era ama de casa, independiente y ambidiestra
con predominancia derecha.

El dia previo a su llegada, sobre las 22:00, la paciente
comento a su familia que se encontraba “mareada’,
asociando sensaciones desagradables tipo pareste-
sias en MSD y hemicara derecha y una cefalea a la
que la familia no daba mucha importancia. Con es-
ta sintomatologia, la paciente decidio acostarse esa
noche esperando la resolucion del cuadro. Por la ma-
flana la paciente refirié a sus familiares que persis-
tia con la misma clinica, siendo vista por Ultima vez
en ese estado a las 14:30 por su hija. A las 15:00 fue
vista por otro familiar, presentando en ese momen-
to una alteracion del lenguaje con dificultad para la
emision del mismo, confusion y desorientacion, ra-
z6n por la que deciden trasladarla al hospital, donde
llega a las 17:45, desorientada.
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Exploracion fisica: A su llegada se encontraba nor-
motensa y en taquicardia sinusal. Presentaba un len-
guaje hipofluente, con bloqueos frecuentes, nomi-
nando 5/6 y repitiendo correctamente sin elementos
disfasicos, siendo capaz de obedecer una orden sim-
ple, pero intoxicandose con érdenes mas complejas.
No presentaba otra focalidad neurolégica.

Pruebas complementarias: El estudio analitico no
presentd alteraciones. Se realizaron TC de craneo y
angio-TC multifase de troncos supradrticos y poligo-
no de Willis sin signos de isquemia precoz, sangra-
do intracraneal, oclusion de gran vaso, ateromatosis
o asimetrias en circulacion colateral. En el estudio de
TC perfusion cerebral (Figura 1) se identifica una pe-
quefia region periférica en el territorio frontoparietal
de la arteria cerebral media izquierda con aumento
del MTT (tiempo de transito medio) y TTP (tiempo al
pico) con CVB (volumen cerebral) conservado, com-
patibles con area de penumbra.

Se realizd RM cerebral urgente con secuencias DWI
y FLAIR, no objetivando alteraciones de sefial que
sugieran restriccion a la difusién ni alteraciones de
la zona indicada en el estudio de perfusion tanto en
DWI como en FLAIR.

Diagnostico: Tras reevaluar a la paciente tras la rea-
lizacion de la resonancia cerebral, se encontraba con
mejoria del lenguaje, logrando expresar cefalea mo-
derada con importante fotofobia y parestesias perio-
rales derechas y en miembro superior derecho.

Ante el resultado normal de la resonancia cerebral se
diagnostico a la paciente de imitador de ictus en pro-
bable relacion a episodio de migrafia con aura afasi-
Ca en mejoria.

Tratamiento: Durante su estancia en Urgencias se
comenzo tratamiento con sueroterapia, analgesia an-
tiinflamatoria y antieméticos, asi como reposo en ca-
ma con poca estimulacion luminica.

Evolucion: En la revaloracion posterior se objetivo im-
portante mejoria clinica, sin evidenciarse alteracion
del lenguaje en la exploracion. Persistia cefalea con
EVA 6/10. La paciente reconoci¢ 8-10 dias de dolor
de cabeza al mes, con nauseas, foto y sonofobia y
tendencia a la postracion. Comenté asimismo aura
habitual de parestesias en miembro superior dere-
cho y hemicara derecha, asi como linguales. Se deci-
de observacion durante unas horas, continuando con
tratamiento pautado, tras lo cual la paciente refiere
encontrarse ya asintomatica, sin focalidad neurolégi-
ca a la exploracion clinica. Por tanto, se decidio alta
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Figura 1. TC cerebral de perfusién con aumento de tiempo de transito medio
y tiempo al pico, con volumen normal.

a domicilio con recomendaciones ante con diagnos-
tico de migrafia episédica de moderada-alta frecuen-
cia, con aura sensitiva y afasica.

Discusion:

Como podemos ver, la anamnesis a familiares pre-
senta la dificultad de ofrecer solamente fotos fijas de
la paciente, ya que no podemos obtener de sus pro-
pias palabras el desarrollo exacto de la clinica. Para
que tuviera un origen vascular este tendria que ser un
ictus en 2 tiempos, ya sea por un trombo fragmen-
tado o por resangrado, con clinica brusca. Probable-
mente la clinica comenzé de forma insidiosa, no a las
22:00h exactamente, con parestesias que fueron se-
guidas de cefalea.

El balance riesgo beneficio para una fibrindlisis en el
caso de esta paciente era bastante dudoso. Por un
lado, se trata de un cuadro que por el curso clinico
y lo atipico de las pruebas de TC de perfusion (dado
que el area interpretada como penumbra no coinci-
de con un territorio vascular) tenia baja probabilidad
de ser de origen isquémico, pero por otro lado no se
podia descartar con toda seguridad en una pacien-
te con un déficit del lenguaje bastante incapacitante
con antecedentes previos de fibrilacion auricular y en
tratamiento con acido tranexamico. Sin embargo, el
antecedente de la endoscopia con biopsia endome-
trial cuatro dias antes de su llegada suponia un ries-
go considerable de sangrado.

Antes o simultaneamente a la apariciéon de los sin-
tomas del aura, el flujo sanguineo cerebral regional
disminuye en la corteza correspondiente a la zona
clinicamente afectada y, a menudo, en un drea mas
amplia. La reduccion del flujo sanguineo por vaso-
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constriccion suele comenzar en la parte posterior,
como en nuestra paciente, y se extiende en la ante-
rior, y suele estar por encima del umbral isquémico.
Esto concuerda con el fendmeno de depresion cor-
tical propagada u “oligoemia propagada” demostra-
do por SPECT. Los cambios en la perfusion por tan-
to parecen estar relacionados con auras afésicas
de mas de 1 hora de evolucion, lo que explicaria que
sean normales en el 88% de los pacientes con migra-
fla con aura sensitiva o visual, asi como en algunos
pacientes con auras afasicas precoces. esta hipo-
perfusiéon explicaria la relacion entre la clinica e in-
tensidad de los sintomas y las imagenes y su loca-
lizacion. En la fase de cefalea suele predominar un
patron de hiperperfusion por vasodilatacion. Nuestra
paciente presentaba una dudosa imagen en los cor-
tes mas inferiores que podria corresponder con este
patron, compatible con la fase de cefalea, lo que su-
giere que ambos sintomas y ambos patrones de per-
fusion pueden coexistir en un mismo paciente?*.

En resumen, los hallazgos radioldgicos de la migra-
fa serian objetivables en angio-TC a través de vaso-
dilatacion y aumento de colateralidad en vasos mas
distales, pero en estudios de TC perfusion en pocas
ocasiones se han descrito cambios. Cuando se pre-
sentan hallazgos en el TC perfusion, serian compati-
bles con una regién de penumbra sin core pero con
una distribucién topografica no coincidente con un
territorio arterial determinado en muchos casos®.

El TC perfusion también puede mostrar hallazgos
similares en otros imitadores de ictus con cefalea,
como el sindrome HaNDL. En estos casos, el area
compatible con penumbra suele ser mas Illamativa,
normalmente mostrando una hipoperfusién hemis-
férica. En este caso el diagndéstico de sindrome de
HaNDL es muy improbable, teniendo en cuenta que
solo una minoria de los pacientes de este sindrome
presentan antecedentes de migrafia con aura. Ante la
buena evolucion de la paciente, no se realizé analisis
del liquido cefalorraquideo®.

Puntos clave del caso clinico:

Los imitadores de ictus suponen un reto diagnostico
en el que el balance riesgo-beneficio individual de ca-
da paciente debe guiar la toma de decisiones.

La migrafia con aura afésica se trata del principal imi-
tador de ictus que se tiende a tratar con fibrinolisis, ya
gue los cambios en el TC perfusion son compatibles
con penumbra sin infarto.
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En el ambito de urgencias y dentro de la ventana tem-
poral en la que se podria plantear tratamiento con fi-
brinolisis, una RM cerebral y el tratamiento agudo de
la cefalea puede ayudar a discernir la etiologia.
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CASO CLiNICO 27

¢Y qué hacemos con una “sinusitis” con poca respuesta

al tratamiento antibiotico?

Ros Gonzalez, M.I""; Palomino, N.C? Lépez Sanz, C%; Echavarria Ifiguez, A*

'R2 Neurologia, ?R3 Neurologia, *R4 Neurologia, “Médico adjunto en Neurologia. Hospital Clinico de Valladolid.

*Autora principal.

Objetivo de aprendizaje:

Abordar la importancia de realizar una anamnesis de-
tallada y una exploracion minuciosa en los pacientes
con cefalea, especialmente en aquellos en los que se
ha producido un cambio en las caracteristicas fenoti-
picas del dolor, tanto para alcanzar el diagnéstico de-
finitivo como para encontrar un tratamiento eficaz y
personalizado en cada caso.

Resumen:

Se presenta el caso de una mujer de 38 afios con his-
toria previa de migrafia sin aura en la que tras varios
afios, se produce un cambio en el fenotipo de la mis-
ma, presentando un dolor localizado en region facial
derecha que fue interpretado por varios especialistas
como una posible sinusitis.

Tras realizar una anamnesis y exploracion detalladas
y completar el estudio con pruebas de imagen para
excluir causas secundarias, se realizaron bloqueos
anestésicos de varios nervios pericraneales guiados
por los hallazgos de la exploracion que resultaron
muy efectivos.

Introduccion:

El dolor neuralgico en multiples ocasiones es definido
Ccomo una sensacion de descarga eléctrica de escasos
segundos de duracion desencadenado por determina-
dos estimulos. Sin embargo, no siempre estos dolores
cumplen estas caracteristicas y pueden ser enmasca-
rados con otras patologias acompafiantes. En este ca-
so clinico abordaremos las caracteristicas tipicas del
dolor facial en las neuralgias craneofaciales y que da-
tos de alarma implican descartar patologia secundaria.

Descripcion del caso clinico:

Anamnensis: Mujer con antecedentes personales de
dislipemia y nefrolitiasis.

A los 29 afios acude a nuestra consulta llegandose
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al diagndstico de migrafia sin aura episodica de baja
frecuencia. La respuesta al tratamiento sintomatico
con antiinflamatorios y triptanes es satisfactoria y no
requiere tratamiento preventivo.

Alos 38 afos la paciente es remitida a la unidad de ce-
faleas tras presentar cambio en las caracteristicas fe-
notipicas de su cefalea previa. Desde afio y medio an-
tes la topografia y el caracter de la cefalea se habian
modificado, siendo en aquel momento estrictamen-
te unilateral estando el dolor circunscrito a la regién
frontal derecha con irradiacion hacia la zona maxilar
ipsilateral. La paciente describe el dolor como urente y
punzante. La frecuencia de los episodios se habia in-
crementado hasta presentar 2-3 dias de cefalea por
semanay la duracion de los mismos era de aproxima-
damente 2-3 horas. Durante los episodios no asocia
nauseas ni vomitos, y si fotofobia y sonofobia. Tam-
poco describe sintomas trigémino-autondmicos a ex-
cepcion de posible rinorrea en alguno de ellos. No re-
laciona los ataques con un factor desencadenante
concreto ni refiere que sean mas o menos prevalentes
en una franja horaria. A diferencia de la cefalea que ha-
bia presentado con anterioridad el dolor actual no ce-
de con antiinflamatorios ni con triptanes. En el Ultimo
afio, la paciente habia sido valorada en multiples oca-
siones por su médico de atencion primaria con moti-
vo de este dolor facial, habiéndose interpretado el mis-
mo como posible sinusitis y habiendo sido tratada con
ibuprofeno y azitromicina sin presentar clara mejoria.
Exploracion fisica: En la exploracion neurolégica se ob-
jetiva hipersensibilidad a la palpacion de la emergencia
de los nervios supraorbitario, supratroclear e infraorbi-
tario derechos. No se objetiva alodinia. Tampoco se de-
tecta patologfa a nivel de la articulacion temporo-man-
dibular ni dolor a la percusion de los principales senos
faciales. La motilidad ocular intrinseca y extrinseca se
encuentra conservada y se visualizan con claridad los
bordes papilares en el examen del fondo de ojo.
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Pruebas complementarias:

TAC facial: Minimo engrosamiento mucoso en senos
maxilares y esfenoidales, sin evidenciarse otros hallaz-
gos significativos en senos paranasales. Desviacion
septal izquierda con espolon osteo-cartilaginoso que
contacta con cornetes medio e inferior izquierdos (la-
do no sintomatico).

Diagnostico: DOLOR FACIAL EPICRANEAL
Tratamiento: Se realizaron bloqueos anestésicos
con lidocaina al 2 % de nervios supraorbitario, supra-
troclear e infraorbitario derechos.

Evolucion: Tras la realizacion del primer bloqueo
anestésico se produjo una mejoria muy significativa
objetivandose a los tres meses una reduccion del nu-
mero de episodios de dolor facial de en torno al 70 %
con ligero empeoramiento en semanas previas.

Por ello, se realizd una segunda sesion de bloqueos
anestésicos obteniéndose una respuesta aln mejor
a la previa con una reduccion mantenida del numero
de episodios superior al 75 % a los tres meses.

La paciente no volvié a presentar los episodios de ce-
falea migrafiosa que habia presentado en el pasado
por lo que no requirio iniciar tratamiento preventivo y
finalmente fue dada de alta.

Discusion:

Ante un cambio en las caracteristicas de la cefalea
en los pacientes con un cuadro tipico de migrafia, re-
sulta fundamental volver a realizar una anamnesis y
exploracion fisica detalladas. Uno de los objetivos ini-
ciales es intentar detectar posibles datos de alarma
gue orienten hacia una causa secundaria de la cefa-
lea o, como en este caso, del dolor facial.

En nuestro caso, tras objetivarse la aparicion de un
dolor facial localizado el cual no respondia a los tra-
tamientos sintomaticos que previamente habian si-
do eficaces para el manejo de su cefalea, se solici-
to inicialmente un estudio de neuroimagen en el que
no se detectaron lesiones estructurales que justifica-
sen la clinica.

Tras descartar razonablemente la posibilidad de que se
tratase de una algia facial secundaria y considerando
los hallazgos de la exploracion, la principal sospecha
era que pudiera tratarse de un dolor facial epicraneal
por lo que se realizaron bloqueos anestésicos de diver-
S0s nervios pericraneales que fueron muy efectivos®.
La neuralgia es una sensacion dolorosa percibida en
el territorio cutaneo de un nervio sensitivo. Las neu-
ralgias craneofaciales actualmente estan clasifica-
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das en neuralgia del trigémino, neuralgia del gloso-
faringeo, neuralgia del trigémino, neuralgia del nervio
intermediario y neuralgia occipital®.

Resulta importante sefialar que las caracteristicas en
la duracion del dolor, los fendmenos acompafantes
0 precipitantes nos permiten realizar una orientacion
diagnostica; pero no son criterio diagnostico. Para lle-
gar a clasificar un dolor facial como neuralgia debe-
mos basarnos en criterios localizadores. La mayoria
de estos dolores son de causa primaria, pero existe un
5% que estan asociados a causa secundaria. Casos
como el de la paciente expuesta en el que las caracte-
risticas del dolor y la duracion del mismo son atipicas,
resulta prioritario descartar patologia compresiva a ni-
vel local a través de una prueba de imagen*.

Desde el uso de los blogueos anestésicos, gracias a su
excelente respuesta tanto a corto como a largo plazo el
curso clinico de esta patologia ha cambiado de forma
radical. Por lo que consideramos prioritario incidir sobre
la importancia de una exploracion fisica sistematica ba-
sada en la palpacion de posibles nervios afectos®.

Puntos clave del caso clinico:

La correcta anamnesis asociada a una exploracion fi-
sica sistematica son bases para realizar un correcto
enfoque de los pacientes con cefalea.

El cambio de las caracteristicas de la cefalea en un
paciente migranoso, implica bien buscar causas se-
cundarias, o plantear diagnosticos alternativos.

Referencias bibliograficas:

1. Gago-Veiga, A.; Camifia Mufiz, J.; Garcia-Azorin, D.; Gon-
zélez-Quintanilla, V.; Ordds, C.M.; Torres-Ferrus, M.; San-
tos-Lasaosa, S.; Viguera-Romero, J.; Pozo-Rosich, P. ;Qué
preguntar, como explorar y qué escalas usar en el pacien-
te con cefalea? Recomendaciones del Grupo de Estudio
de Cefalea de la Sociedad Espafiola de Neurologia. Neu-
rologia. 2020; 37(7), 564-574.

Santos Lasaosa, S.; Gago-Veiga, A.; Guerrero Peral, A.L,;
Viguera-Romero, J.; Pozo-Rosich, P. Patrones de bloqueo
anestésico de nervios pericraneales en el paciente con
cefalea. Neurologia. 2018; 33(3), 160-164.

Santos Lasaosa, S.; Cuadrado Pérez, M.L.; Guerrero Peral,
A.L.; Huerta Villanueva, M.; Porta-Etessam, J.; Pozo-Ro-
sich, P; Pareja, J.A.Guia consenso sobre técnicas de infil-
tracién anestésica de nervios pericraneales. Neurologia.
2017;32(5):316-30.

Headache Classification Committee of the International
Headache Society (IHS). The International Classification
of Headache Disorders, 3rd edition (ICHD-3). Cephalalgia.
2018;38:1-211.

Fernandes, L.; Khan, N.; Dobson, J.; Randall, M.; Idrovo, L. Mul-
tiple Cranial Nerve Blocks as an Alternative Preventative The-
rapy for Chronic Migraine. Headache. 2020;60(5):981-987



I CONCURSO DE CASOS CLINICOS DE MIGRANA PARA RESIDENTES DE NEUROLOGIA

CASO CLiNICO 28

No todo es migrana en la migraia crdnica

Caballero Sanchez L*; Gomez Lopez de San Roman, C; Capra, M.; Castrillo Sanz, A.

Servicio de Neurologia, Hospital General de Segovia.
*Autora principal.

Objetivo de aprendizaje:

Destacar la importancia de la reevaluacion de todos
los pacientes desde el punto de vista de la historia cli-
nica y el examen fisico, especialmente ante cambios
en la clinica y ante pacientes refractarios.

Resumen:

Presentamos el caso de una mujer de mediana edad
con diagndstico de migrafia crénica refractaria que
comienza con cuadro de tinnitus, inestabilidad y em-
peoramiento de su cefalea habitual, objetivando en
las nuevas pruebas de neuroimagen una fistula arte-
riovenosa dural (FAVD) izquierda y trombosis de seno
venoso cerebral.

Introduccion:

Las FAVD son un subtipo de malformacion arteriove-
nosa que consisten en la union patologica de vasos
arteriales y venosos. Son una causa vascular de ce-
falea con posibles tratamientos en funcion del grado
de las mismas. Pueden tener varias manifestaciones
clinicas y en ocasiones pueden estar enmascaradas
dentro de sintomas propios de una migrafia.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer que 49 afios de edad con varios
episodios de cdlicos nefriticos como Unico anteceden-
te médico de interés, con diagndstico de migrafa epi-
sodica de alta frecuencia desde los 30 afios y croni-
ca en los ultimos anos, sin conseguir buena respuesta
tras varios tratamientos preventivos orales (flunarizi-
na, amitriptilina, propranolol, entre otros) y varios ci-
clos de toxina botulinica segun el protocolo PREEMPT.
En los dos ultimos afios la paciente refiere empeora-
miento de sus episodios de migrafia tanto en frecuen-
cia como en intensidad y se inicia tratamiento con
anticuerpos monoclonales anti-PRGC (erenumab) du-
rante un aflo con muy buena respuesta. Al suspender-
lo la paciente presenta recaida y se realiza nuevo ci-
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clo con erenumab durante el segundo afio, con muy
buena respuesta de nuevo. Sus episodios de migra-
fia tenian siempre las mismas caracteristicas, pulsati-
les, hemicraneales de predominio izquierdo asociados
con nauseas sin vomitos, sonofobia y fotofobia. En el
ultimo ano, junto a estas caracteristicas describia una
sensacion de mareo en los episodios de migrafia e
inestabilidad. Esta sintomatologia se fue haciendo ca-
da vez mas llamativa durante la cefalea a diferencia de
sus caracteristicas habituales y en los ultimos meses
referia que cada vez sentia mayor sensacion de falta
de equilibrio sin relacion con el episodio de dolor de
cabeza y tinnitus ocasional.

Exploracién fisica: Durante todo el seguimiento en
nuestra consulta se ha mantenido una exploracion
normal, sin puntos dolorosos ni trocleodinia, incluso
en los ultimos meses no hubo ningin cambio, mos-
trando fondo de ojo, pares craneales, sistema motor,
sensitivo, cerebelo y marcha normales.

Pruebas complementarias: TAC craneal al inicio del
estudio, en 2008 y RM cerebral en 2012: sin altera-
ciones.

Evolucion: En los dos Ultimos afios debido al empeo-
ramiento de la migrafia se inicio tratamiento con an-
ticuerpos monoclonales anti-PRGC (erenumab) pre-
sentando buena respuesta tanto en el primer ciclo
como tras la reintroduccion del mismo por recaida al
suspenderlo. Se consiguié disminuir de 20 a 7 dias de
migrafia al mes durante los primeros meses del tra-
tamiento en ambos ciclos. A los tres meses de sus-
pender el segundo ciclo con erenumab la paciente
comenzo a resaltar una sensacién de mareo que an-
tes solo presentaba durante el episodio de migrafia'y
progresivamente se fue haciendo mas constante sin
relacion con la cefalea. Describia tinnitus ocasional
en los Ultimos meses, pérdida de equilibrio y sensa-
cion de inestabilidad sobre todo coincidiendo con ha-
ber vuelto a suspender el segundo ciclo de erenumab
al cumplir el afio completo de tratamiento.
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Tras la nueva clinica referida por la paciente y aso-
ciar nuevos sintomas, se consider¢ la necesidad de
completar el estudio antes de considerar que pudiera
ser una nueva recaida de su migrafia. La exploracion
neurologica no mostré ningun hallazgo patoldgico.
Se solicitd nueva resonancia magnética nuclear (RM)
craneal y angioRM cuyos resultados mostraron ha-
llazgos compatibles con FAVD asociada a trombosis
probablemente cronica en el seno transverso y seno
sigmoide izquierdos con aferencia de ramas de arte-
ria carétida externa (ACE).

Se derivo al servicio de neurocirugia de referencia,
realizandose intervencion mediante craneotomia y
clipaje de la FAVD.

Diagnéstico: Migrafia crénica refractaria sin aura. FA-
VD izquierda asociada a trombosis venosa cerebral
del seno transverso y sigmoide izquierdo.
Tratamiento: El servicio de neurocirugia decidio el cli-
paje quirurgico de la FAVD dadas las caracteristicas
de la misma.

Discusiodn:

Las FAVD son comunicaciones andmalas entre senos
durales y arterias meningeas'?“. Pueden clasificarse
en congeénitas y adquiridas, siendo estas ultimas mas
frecuentes. Suponen el 10-16 % de las malformacio-
nes arteriovenosas (MAV). La edad media de presen-
tacion suele ser en la 5° y 6° década de vida'2. La lo-
calizacion en orden de frecuencia es la siguiente: seno
cavernoso>lamina cribosa>senos transversos y sig-
moides (siendo mas frecuente el izquierdo que el de-
recho)..! La etiologfa no es claramente conocida. Es
habitual objetivar estas fistulas asociadas a trombo-
sis de senos venosos'.

La clinica depende de la localizacion y del tipo de dre-
naje, presentando soplos, tinnitus y cefalea si el flujo
es anterogrado a un seno dural; signos de hiperten-
sion intracraneal si el flujo es retrogrado al seno du-
ral; tetraparesia si el drenaje es a venas perimedula-
res; formas agresivas con hemorragia intracraneal y,
finalmente, diplopia, cefalea, proptosis, si el drenaje
es al seno cavernoso'.

Para llevar a cabo el diagndstico pueden realizarse
distintas pruebas de neuroimagen entre las que des-
tacan la tomografia computarizada craneal (TAC),
TAC en fase venosa y angio-TAC; la RM, la RM en fa-
se venosa y la angio-RM. Finalmente, la arteriogra-
fia se considera el gold standard en la cual, cuando
existe una fistula dural, se objetiva un drenaje venoso
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temprano’?*°. Ademas para el diagnostico de cefalea
por FAVD se han de cumplir los criterios definidos por
la International Headache Society Classification®:

A. Cualquier nuevo dolor de cabeza que cumpla con
los criterios Cy D

B. Se ha diagnosticado un accidente cerebrovascular
isquémico agudo

C. Evidencia de causalidad demostrada por uno o am-
bos de los siguientes:

1. el dolor de cabeza se ha desarrollado en relacién
temporal muy estrecha con otros sintomas y/o
signos clinicos de accidente cerebrovascular is-
guémico, o ha llevado al diagnéstico de acciden-
te cerebrovascular isquémico

. el dolor de cabeza ha mejorado significativa-
mente en paralelo con la estabilizacién o la me-
jora de otros sintomas o signos clinicos o radio-
I6gicos de accidente cerebrovascular isquémico

D. Cualquiera de los siguientes:

1. el dolor de cabeza se ha resuelto en 3 meses1

2. el dolor de cabeza aun no se ha resuelto, pero 3
meses aun no han pasado1

E. No se explica mejor por otro diagnéstico de
ICHD-3.

Existen varias clasificaciones de las fistulas cuya im-
portancia radica en el hecho de que son predictoras del
comportamiento clinico de las mismas (Clasificacion
de Borden, de Cognard y clasificacion de Barrow)"#45,
En relacion al tratamiento, segun el grado de la fistu-
la puede realizarse tratamiento conservador o trata-
miento quirdrgico’?4®.

Puntos clave del caso clinico:

Nuestra paciente presenta una migrafia cronica y
una FAVD izquierda, diagnosticada ante la presencia
de nuevos sintomas asociados a los episodios de mi-
grafia habituales.

Las caracteristicas clinicas de las FAVD dependen de
lalocalizaciény el drenaje. Las pruebas complementa-
rias incluyen angio-TAC, angio-RM, siendo la angiogra-
fia el gold standard. El tratamiento de las FAVD depen-
de del grado de las mismas segun las clasificaciones
descritas, pudiendo ser conservador o quirdrgico.
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Se ha de remarcar la importancia de realizar una bue-
na anamnesis y exploracion metodica a todos los pa-
cientes, como hemos querido constatar en nuestro
caso para poder plantear un correcto diagnostico di-
ferencial ante cualquier empeoramiento de una mi-
grafia o la asociacion de sintomas nuevos.
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CASO CLINICO 29

Fenémenos visuales asociados a la migrana:

no todo es un aura

Algar Ramirez, C'*; Sdnchez-Guijo Benavente, A"; Carazo Barrios, L?

" MIR Neurologia, Hospital Regional Universitario de Malaga.
2 FEA Neurologia, Hospital Regional Universitario de Malaga.

*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje:

La migrafa es una patologia clinica y semioldgica-
mente compleja que no soélo se caracteriza por la
presencia de dolor. En muchas ocasiones se acom-
pafna de fendmenos visuales y sintomas visuales po-
sitivos, como pueden ser fotopsias, fosfenos, vision
borrosa, escotomas, etc. Por medio de la anamnesis
podemos determinar si estos sintomas conforman
un aura migrafiosa o si se trata de un diagnéstico al-
ternativo.

Resumen:

Paciente de 48 afios que presenta migrafia con aura
visual de larga data y consulta por alucinaciones vi-
suales tras sufrir un ictus isquémico que provoco he-
mianopsia secuelar. Una historia clinica y una anam-
nesis adecuada permitieron establecer un diagnoéstico
certero. Los pacientes con migrafia podrian tener una
mayor susceptibilidad a presentar alteraciones visua-
les de otro tipo en diferentes contextos clinicos.

Introduccion:

En la practica clinica habitual es frecuente encontrar
pacientes con sintomas que implican a varias espe-
cialidades. Esto es especialmente evidente si habla-
mos de los trastornos visuales, en los que puede ser
necesaria la implicacion de oftalmdlogos, neurdlo-
gos o incluso psiquiatras.

El aura de migrafia es un fendmeno visual recurrente
y autolimitado que se asocia de forma temporal con
el dolor de migrafa, siendo una de las alteraciones vi-
suales mas frecuentes. Segun el estudio de Rusell et
al’en un 30 % de los casos estos pacientes también
presentan sintomas sensoriales (aura somatosenso-
rial); un 25 % tienen problemas del habla o del lengua-
je (aura afasica); y aproximadamente un 6% experi-
mentan déficits motores.
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Hay que tener en cuenta que en ocasiones los pacien-
tes migrafosos pueden tener episodios de aura sin
acompafiarse de cefalea (aura sin migrafia) dificul-
tando el diagndstico diferencial. Ademas, la semio-
logia del aura migrafiosa es compleja y muy variable:
los pacientes pueden describir fosfenos, fotopsias,
escotomas centelleantes, espectros de fortificacion,
amaurosis, vision borrosa, vision distorsionada, o in-
cluso alucinaciones visuales?. Sin embargo, no todas
estas alteraciones visuales son iguales en el mismo
paciente y no todas son atribuibles a la migrafa, de-
biendo prestar especial atencion en estos casos a la
realizacion de una buena anamnesis parar obtener
un diagnostico certero.

Descripcion del caso clinico:

Se presenta el caso de una mujer de 48 afios, sin aler-
gias medicamentosas conocidas, que como antece-
dentes personales de interés presenta migrafia con
aura visual desde la adolescencia y en 2014, un ictus
isquémico agudo en talamo y lobulo occipital dere-
cho en probable relacion con ateroesclerosis en arte-
ria cerebral posterior derecha.

Como tratamiento habitual toma acido acetilsalici-
lico 100 mg cada 24 horas y rosuvastatina 20 mg/
ezetimiba 10 mg cada 24 horas. En el momento de
consulta sin tratamiento preventivo para la migrafia
debido a mejoria en la frecuencia e intensidad de los
episodios.

Desde la adolescencia ha presentado episodios de
fotopsias de unos 30 minutos de duracion seguidos
de cefalea opresiva bitemporal que asociaba nauseas,
vomitos, signo del traqueteo, fotofobia y sonofobia.
Debido a la intensidad y frecuencia de estos episodios
habia recibido tratamiento preventivo primeramente
con amitriptilina y posteriormente debido a la no mejo-
ria, con Flunarizina. Este Ultimo tratamiento fue efecti-
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vo, por lo que la paciente lo suspendio y perdio segui-
miento en consulta.

En 2014, la paciente presento ictus isquémico en te-
rritorio talamico y occipital derecho. Desde entonces
mantiene hemianopsia homonima izquierda secuelar
al evento isquémico. En 2022 vuelve a consultar en
Neurologia porque, desde que presento el ictus, en el
territorio correspondiente a dicha hemianopsia refie-
re vision de “mufiequitos” que se mueven y que im-
presionan de alucinaciones visuales. Segun el relato
son imagenes bien estructuradas y complejas que se
acompafian de “lucecitas”. Las alucinaciones visua-
les descritas anteriormente son practicamente conti-
nuas y no se relacionan temporalmente con la cefa-
lea. Ademas, la paciente sigue presentando crisis de
migrafia con aura visual en forma de visién borrosa
y fotopsias, con frecuencia de una cada dos meses
aproximadamente.

En la exploracion observamos como unico hallaz-
go patolégico hemianopsia homonima izquierda por
confrontacion.

Con estos datos, se propuso el diagnoéstico de sindro-
me de Charles Bonnet parcial en paciente con ictus
talamico y occipital y hemianopsia secuelar, y ante-
cedentes de migrafia con aura visual.

Discusion:

El Sindrome de Charles Bonnet (SCB) es un cuadro
caracterizado por alucinaciones visuales en presen-
cia de un deterioro importante de la funcién visual
sea cual sea su causa y en ausencia de deterioro
cognitivo.

La paciente cumple los criterios diagndésticos de
SCB, incluyendo: alucinaciones visuales recurrentes,
formadas por imagenes de personas y animales; te-
ner percepcion de que las imagenes no eran reales;
ausencia de ideacion delirante; y ausencia de deterio-
ro cognitivo®,

La fisiopatologia del SCB todavia no es bien conoci-
da, pero parece estar en relacion con hipermetabolis-
mo en el drea ventral de la corteza visual*®. Actual-
mente no existe tratamiento curativo para el SCB, ya
que el déficit visual que subyace a las alucinaciones
suele ser profundo e irreversible. Sin embargo, una
informacion exhaustiva sobre la causa organica de
las alucinaciones y una especial atencion en tranqui-
lizar al paciente y familiares es el primer paso para el
manejo. Como tratamiento médico, se suelen utilizar
neurolépticos a dosis bajas y suele existir una mejo-
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ria al menos parcial. Es importante también buscar
en estos pacientes otros factores que puedan em-
peorar las alucinaciones: esto incluye descartar pro-
blemas de memoria e infecciones, asi como revisar
la medicacion prescrita.

La paciente del caso presentado en el momento de
la valoracion se encontraba en una situacion de mi-
grafa episodica de muy baja frecuencia, teniendo
crisis muy espaciadas, aunque seguia presentando
auras visuales junto con estas crisis. Sin embargo,
si bien su migrafa se encontraba en una situacion
de muy buen control, empez6 a presentar las alu-
cinaciones visuales caracteristicas de su SCB. Re-
sulta cuanto menos llamativo que una paciente jo-
ven con un defecto visual solo parcial desarrolle un
SCB, por tanto podriamos pensar que existiese una
relacion entre esto y sus antecedentes de migrafia
con aura visual. Con esto se pretende enfatizar la
necesidad de realizar una buena historia clinica que
nos permita plantearnos diagndsticos alternativos,
aun cuando exista una enfermedad de base como
la migrafia con un amplio espectro de manifesta-
ciones visuales.

Uno de los puntos compartidos entre ambos feno-
menos podria ser una fisiopatologia similar. Como se
comenta anteriormente, el hipermetabolismo reacti-
vo en la corteza occipital infartada puede ser un me-
canismo del SCB. El aura migrafosa, por su parte, es
producida por el fendomeno de depresion cortical pro-
pagada que progresa por el cortex cerebral y activa-
cion del sistema trigémino vascular. Ambas patolo-
gias se manifiestan con sintomas visuales positivos
y podria existir un paralelismo compartiendo en su fi-
siopatologia un caracter irritativo o de hiperactividad
neuronal, eléctrica o metabdlica.

El aura migrafiosa visual tipica tiene un diagnostico
relativamente sencillo a través de la historia clinica,
pero en ocasiones aparecen sintomas mas comple-
jos o atipicos que pueden complicarlo. Un ejemplo de
ello podria ser el sindrome de Alicia en el Pais de las
Maravillas, que es una condicion en la que los pacien-
tes tienen una percepcion errénea de su esquema
corporal o del entorno circundante. Su causa princi-
pal en adultos es la migrafia. En un articulo muy re-
ciente (septiembre 2022) de Piervincenzi et al.¢, este
sindrome comparte muchas caracteristicas fisiopa-
tologicas con el aura migrafiosa, pero aparecen otras
alteraciones funcionales que podrian indicar implica-
cion de areas asociativas visuales de orden superior.
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Puntos clave:

- Caso clinico de SCB atipico en paciente con antece-
dentes de migrafia con aura visual.

- Podria tratarse de fenémenos con caracteristicas fi-
siopatolégicas comunes (fendmenos irritativos o de
hiperactividad neuronal, eléctrica o metabdlica).

- Podria existir en los pacientes con migrafia una ma-
yor predisposicion a tener sintomas visuales atipicos
o complejos.

- Una historia clinica exhaustiva permitiria identificar y
filiar la semiologia narrada por el paciente.

- Los estudios futuros se podrian orientar a ampliar el
conocimiento sobre la fisiopatologia de estos sinto-
mas visuales complejos y asi esclarecer si existe la
relacion propuesta.
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CASO CLIiNICO 30

Migrana y enfermedad de Moyamoya:

¢Causalidad o casualidad?

Garcia Vira, V'*; Lucas Requena, 1%, Mufioz Sanchez, J'; Marhuenda Bermejo, L®

*Autor principal.

" Residente de Neurologia de primer afio, Hospital General Universitario de Elche.
2 Residente de Neurologia de segundo afio, Hospital General Universitario de Elche.
3 Adjunto de Neurologia, Hospital General Universitario de Elche.

Objetivo de aprendizaje:

Estudiar las caracteristicas clinicas de la cefalea aso-
ciada a la angiopatia de moyamoya y su posible rela-
cion fisiopatoldgica a través de un caso clinico, asf co-
Mo una revision bibliografica sobre el tema.

Resumen:

Paciente de 37 afios con antecedentes de episodios
frecuentes de cefalea de caracteristicas migrafio-
sas de evolucion térpida y fallos mnésicos. Consul-
ta por dificil control de los ultimos episodios de mi-
grafia, alegando que la terapia analgésica pautada es
de menor efectividad, asi como eventuales desperta-
res nocturnos a raiz del dolor. Se realiza resonancia
magnética (RMN), cuyos hallazgos conllevan a larea-
lizacion de una arteriografia, observandose un patrén
vascular compatible con enfermedad de moyamoya.

Introduccion:

La enfermedad de moyamoya es un trastorno vascu-
lar poco frecuente caracterizado por la oclusion y es-
tenosis bilateral progresiva de la porcién intracraneal
de la carotida interna y de las arterias cerebral me-
dia y anterior. La isquemia secundaria a este feno-
meno promueve la formacion de neovasos andomalos
gue en la arteriografia presentan imagenes con forma
de "bola de humo” (en japonés: moyamoya) que dan
nombre a esta patologia’.

Es mas frecuente entre la poblacién asiatica, espe-
cialmente en mujeres (1,9:1) y con una distribucién
etaria bimodal (10y 40 afios). Se trata de un trastorno
de etiologia idiopatica, si bien a raiz de su importan-
te agregacion familiar se han identificado multiples
genes relacionados con el desarrollo de la enferme-
dad. Con todo, la enfermedad de moyamoya presen-
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ta asociacion con numerosos trastornos infecciosos,
hematologicos, autoinmunes, neoplasicos, etc.'

La forma de presentacion mas frecuente de esta en-
tidad es el accidente isquémico transitorio (AIT), en
hasta el 61 % de los pacientes segun algunas series,
aunque los debuts en forma de hemorragia intrace-
rebral no son infrecuentes. La cefalea es frecuente
entre los pacientes con enfermedad de moyamoya
(67,3 %), siendo de caracteristicas migrafiosas en
la mayoria de los casos donde aparece (72.9 %); no
obstante, también puede manifestarse en forma de
cefalea tensional (27 %) o en racimos. Otros sinto-
mas de debut mas infrecuentes son los trastornos
del movimiento: discinesias, distonias o corea?®.

La angiografia constituye la prueba gold standard en
el diagndstico de esta entidad. Sin embargo, debido a
su invasividad, se prefieren la angioTC y la angioRM
como primera aproximacion diagnostica: aunque
con menor sensibilidad, pueden identificar los neova-
sos de forma directa. El diagndéstico definitivo queda
establecido cuando se visualizan de forma simulta-
nea estenosis de la arteria caroétida interna intracra-
neal proximal, neovasos en la periferia de los ganglios
basales y bilateralidad de los hallazgos.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis:

Paciente varon de 37 afios que consulta por cuadros
de cefalea hemicraneal con alternancia hemisférica,
de predominio retroocular y de tipo pulsatil, con fo-
to y sonofobia asociadas, de dificil control con anal-
gesia habitual. Refiere sintomatologia similar en epi-
sodios previos de migrafa, pero que ha progresado
en intensidad asociando fallos mnésicos con olvidos
episodicos de varios meses de evolucion. Comenta
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historia de migrafia desde la infancia de caracteris-
ticas similares. Niega aura, nduseas, vomitos, fiebre,
sintomas trigémino-autonémicos u otra sintomatolo-
gla acompanante.

- Antecedentes personales: Hipertension. Niega dia-
betes mellitus y dislipemia. Posible sindrome de ap-
nea hipopnea obstructiva del suefio. Trastorno por
déficit de atencion e hiperactividad. No refiere habi-
tos tdéxicos (tabaquismo o enolismo). Ascendencia
paterna de raza asiatica. En tratamiento crénico con
amlodipino y paroxetina.

Exploracion fisica: Buen estado general, normotenso,
afebril, eupneico. Consciente y orientado. Funciones
superiores preservadas. Pares craneales sin altera-
ciones. Fuerzay sensibilidad conservadas. No rigidez
de nuca ni signos meningeos. Resto de la exploracion
fisica sin hallazgos.

Pruebas complementarias: Se realizo en primer lu-
gar una resonancia magnética con contraste, mos-
trando multiples focos de hiperintensidad de sefial
en secuencias potenciadas en T2, localizadas en
centro semiovales de predominio derecho, donde se
aprecia escasa confluencia, inespecificos. No se ob-
servan restricciones de la difusion ni captacion de
contraste intravenoso. Nidus vascular en nucleos
basales derechos.

Los hallazgos de la prueba anterior conllevaron a
la realizacion de una arteriografia, que evidencio la
oclusion bilateral de las cardtidas supraclinoideas
con dilatacion de vasos lenticuloestriados, durales y
anastomosis leptomeningeas, para conseguir relleno
de los vasos piales de la circulacion anterior.

Imagen 1. Resonancia magnética: Hallazgo de nidus vascular en nu-
cleos basales derechos.

Diagnéstico: Enfermedad de moyamoya.
Tratamiento: Tratamiento analgésico con AINES si
precisa, evitando uso de triptanes.

Evolucion: Actualmente el paciente esta pendiente de
cita en consultas externas de Neurologia tras valora-
cion del caso por comité multidisciplinar compuesto
por neurdlogos especialistas en neurovascular y neu-
rocirujanos para valorar tratamiento quirdrgico. Se han

Imagen 2. arteriografia donde se evidencia en una secuencia de imagenes la dilatacion de vasos lenticuloestriados, durales y anastomosis lepto-

meningeas con irrigacién aberrante de la circulacién cerebral.
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solicitado los estudios complementarios pertinentes
para realizar el diagnéstico diferencial de otras patolo-
gias, entre los cuales se incluyen serologia, autoinmu-
nidad, trombofilia y un estudio cardiolégico.

Discusion:

A pesar de que existen diferentes estudios que con-
firman la alta prevalencia de la cefalea en la enferme-
dad de moyamoya, las diferentes caracteristicas cli-
nicas de esta cefalea y su posible asociacién con la
patologia subyacente siguen sin estar claras. La ce-
falea migrafosa es el tipo de cefalea mas frecuente
en este perfil de pacientes, aunque también se han re-
portado casos de pacientes con cefaleas de caracte-
risticas tensionales y cefaleas en racimos?.

En un estudio de cohortes aleman realizado a 55 pa-
cientes diagnosticados de enfermedad de moyamo-
ya (Kraemer, 2016), se evidencio que casi un 70 % ha-
bian sufrido cefalea en el Ultimo afio, y que de ellos la
mitad definian una cefalea de caracteristicas migra-
flosas; ademas, un tercio de estos pacientes presen-
taron en algun momento migrafa con aura, siendo la
mas frecuente el aura visual. No se objetivo relacion
entre la presencia y frecuencia de la cefalea y la pre-
sencia de angiopatia uni o bilateral?®.

Segun la clasificacion internacional de las cefaleas,
para poder atribuir una cefalea crénica a angiopa-
tila de moyamoya es necesario que se cumplan cier-
tos criterios, entre los cuales destaca la cefalea recu-
rrente, con criterios de causalidad: relacion temporal
con otros sintomas, signos y/o hallazgos en las prue-
bas de imagen, empeoramiento significativo paralelo
a otros sintomas o signos clinicos o radioldgicos de
agravamiento, y mejoria tras revascularizacion qui-
rdrgica. Asi mismo han de existir hallazgos de angio-
patia de moyamoya en las pruebas de neurodiagnés-
tico por imagen*.

La enfermedad de moyamoya es progresiva en el
tiempo, dando lugar a nuevos déficits neurolégicos
de mal pronostico en la mayoria de los casos. En la
actualidad carece de tratamiento curativo, si bien los
pacientes sintomaticos y aquellos con disminucion
del flujo sanguineo cerebral en pruebas de neuroima-
gen se benefician de la revascularizacion quirdrgica.
Los pacientes que no cumplan estos criterios son
candidatos a recibir seguimiento estrecho mediante
exploracion neurolégica y pruebas de neuroimagen
en busca de clinica de nueva aparicion o progresion
de la patologia’.
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Puntos clave del caso clinico:

La cefalea de caracteristicas migrafiosas es un cuadro
clinico frecuentemente relacionado con la angiopatia
de moyamoya, sin embargo, aun queda por dilucidar si
la cefalea es un sintoma especifico en la enfermedad,
pues podrian compartir mecanismo fisiopatogénicos
comunes, o si, por otro lado, son condiciones que pue-
den subyacer en un mismo paciente.
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CASO CLINICO 31

Enfermedad mitocondrial y migrana:
mas alla de un simple dolor de cabeza
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Resumen:

La atrofia dptica dominante tipo 1 es una patologia
neurooftalmica producida por mutaciones en genes
que codifican proteinas de la membrana mitocondrial
interna, las cuales se expresan ubicuamente. Por es-
te motivo, las mitocondriopatias pueden provocar un
amplio abanico de sintomas entre los que se encuen-
tra la migrafia.

Presentamos el caso de un varén de 54 afios en la ac-
tualidad con diagndstico de atrofia dptica dominan-
te tipo 1 en seguimiento en Consultas de Neurologia
por hiperckemia y migrafia cronica refractaria al tra-
tamiento, con pruebas complementarias sin hallaz-
gos relevantes a excepcion del diagndstico genético.

Objetivo de aprendizaje:

El objetivo de este trabajo es enfatizar la dificultad
diagndstico-terapéutica que supone el manejo de pa-
cientes con cefalea y enfermedad genética de base,
asi como poner de relieve la importancia de la altera-
cion del metabolismo mitocondrial en la patogénesis
de la migrafa.

Introduccion:

La atrofia ¢ptica dominante tipo 1 o atrofia 6ptica de
Kjer es una patologia neurooftalmica englobada den-
tro de las neuropatias Opticas hereditarias en la que
se ven afectadas las células ganglionares de la retina
cuyos axones forman el nervio 6ptico, por lo que se
considera una patologia del sistema nervioso central.
Se trata de una neuropatia relativamente frecuente,
con una prevalencia de 3 casos por cada 100.000 ha-
bitantes, caracterizada por una pérdida de vision pro-
gresiva. De comienzo en la primera década de la vida,
en algunos casos evoluciona hasta una ceguera le-
gal, aungue en la mayoria se presenta como una pér-

_9‘]_

dida de vision moderada y alteracion en la vision de
los colores.

En cuanto a la etiopatogenia, el 75 % de casos estan
producidos por mutaciones en el gen OPAT que codi-
fica proteinas asociadas a la membrana mitocondrial
interna. Dado que se trata de una mitocondriopatia, la
atrofia Optica dominante tipo 1 puede ser sindromica
e incluir sintomas extraoculares, la mayoria de ellos
neuromusculares’. Asi mismo, la incidencia de cefa-
lea?, y en concreto de migrafia, es mayor en pacientes
portadores de mutaciones mitocondriales®.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Hombre de 54 afios en la actualidad,
con antecedente de dislipemia, glaucoma, hipoacu-
sia neurosensorial y atrofia optica bilateral desde los
18 afios, caracterizada como atrofia dptica dominan-
te tipo 1 con estudio positivo para portador heteroci-
goto del gen OPA | en 2016.

En seguimiento en Consultas Externas de Neurologia
desde el afio 2013 por cefalea, hiperckemia y mial-
gias sin miopatia. Desde los 30 afios refiere cefaleas
episodicas sin auras ni otras manifestaciones. Al ini-
cio del seguimiento referia dolor a nivel del vértex y
parietal izquierdo que cedia con analgesia de primer
escalén. Desde entonces, presentd empeoramiento
refiriendo el dolor como opresivo, continuo y hemi-
craneal izquierdo junto con nauseas y vomitos por lo
que se pauto topiramato, amitriptilina y pregabalina.
De 2014 a 2019 se instauraron diversas opciones te-
rapéuticas tanto sintomaticas como preventivas sin
éxito, por lo que, dada la refractariedad de la clinica
con dolor, al menos, durante 17 dias al mes; asi co-
mo el empeoramiento del dolor facial en ambos po-
mulos, lagrimeo, ojo rojo y en ocasiones, descargas
intensas en hemicara izquierda que interferian con el
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descanso nocturno, se derivé a la Consulta de Cefa-
lea para instaurar tratamiento con toxina botulinica.
Exploracién fisica: Funciones superiores conserva-
das. Pares craneales normales. Fuerza normal. No
alteraciones sensitivas. No areas gatillo en trigémi-
no. RMP +++/++++ simétricos. Marcha espontanea,
en tandem y puntillas normales. Conclusion: explora-
cion neuroldgica normal.

Pruebas complementarias:

- Estudio genético: portador heterocigoto del cambio
patogénico ¢.1847+1G>T en el gen OPAT.

Doppler de troncos supraadrticos y TC de craneo
compatibles con datos de microangiopatia cerebral.
RM y angioRM de craneo: lesiones focales multiples
supratentoriales localizadas en sustancia blanca bi-
hemisféricas que se mantienen estables durante el
seguimiento. Atrofia de ambos nervios opticos. Estu-
dio vascular sin alteraciones significativas.
Electromiografia y electroneurografia sin alteraciones
de valoracion patologica.

Potenciales evocados visuales: alteracion en la con-
duccion de ambas vias visuales por desestructura-
cion de las respuestas.

Diagnéstico: Migrafia crénica. Atrofia optica domi-
nante tipo 1.

Tratamiento: A su valoracion en la Consulta de Ce-
falea habia recibido como tratamientos preventivos:
verapamilo, propranolol, pregabalina, gabapentina,
amitriptilina, trazodona, sertralina, duloxetina, mirta-
zapina, lorazepam y clonazepam. Como tratamien-
tos sintomaticos recibid AINEs, tramadol, amitripti-
lina, topiramato y fentanilo en parches. Ademas, se
realizo test de indometacina administrando una do-
sis inicial de 25 mg en tres tomas sin respuesta, por
lo que se aumento progresivamente a una dosis de
150 mg diarios sin mejoria sustancial, descartando
asi que la cefalea tuviera un componente de hemicra-
nea paroxistica.

Dada la refractariedad de los sintomas se optd por
infiltracion con toxina botulinica 200 Ul en 31 locali-
zaciones y bloqueo del nervio occipital izquierdo, asi
como infiltracion de puntos gatillo miofasciales con
bupivacaina y triamcinolona.

Actualmente, el paciente se encuentra en tratamiento
con lamotrigina y verapamilo como tratamientos pre-
ventivos y triptanes y analgesia de primer escalén a
demanda como tratamiento sintomatico con escasa
respuesta a los mismos.
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Evolucion: A pesar de las multiples opciones terapéu-
ticas recibidas, la respuesta al tratamiento de este pa-
ciente ha sido muy pobre hasta el momento. Por ello,
se plantea la opcion de comenzar una terapia multi-
ple con idebenona y riboflavina. La idebenona es un
analogo sintético de la ubiquinona que protege a las
membranas celular y mitocondrial del dafio oxidativo
mediante la inhibicion de la peroxidacion lipidica. Por
su parte, la riboflavina, es un elemento esencial para
la produccion de ATR, para mantener la estabilidad de
la membrana y para las funciones relacionadas con
la energia celular dentro de la mitocondrias que ha
demostrado en algunos casos utilidad en la preven-
cion de las crisis migrafiosas*.

Discusion:

Las enfermedades mitocondriales son causadas por
mutaciones en genes del ADN nuclear o mitocondrial
que codifican proteinas de la cadena respiratoria.
Hay evidencias de que un metabolismo mitocondrial
alterado puede contribuir a la patogenia de la migra-
fia al reducir el umbral para la propagacion de una cri-
sis migrafiosa. La hipotesis planteada que lo explica
se basa en que la mayoria de desencadenantes de
crisis tienen en comun que aumentan el estrés oxi-
dativo y/o reducen los mecanismos antioxidantes de
la célula, lo cual altera la fosforilacion oxidativa y re-
duce los niveles de ATP, generando una cascada de
reacciones en las que se produce un aumento de la
resistencia a la insulina por aumento del cortisol y
aumento de la excitabilidad en la membrana celular®,
gue genera un desajuste entre la activacion cerebral
y el metabolismo de la glucosa. Que la migrafia sea
mas prevalente en mujeres y en pacientes con enfer-
medad mitocondrial también apoya la implicacion de
la mitocondria en su patogénesis debido a los meca-
nismos de herencia mitocondrial.

En el caso que presentamos coexisten la enferme-
dad mitocondrial y la migrafia cronica refractaria a
multiples tratamientos, tanto sintomaticos como pre-
ventivos. Ademas, se plante¢ la dificultad ahadida de
que las caracteristicas de la cefalea fueron evolucio-
nando a lo largo de los afos. Al inicio del seguimien-
to la clinica sugerfa mas una cefalea tensional que
finalmente ha evolucionado a una migrafia cronica
refractaria a multiples tratamientos. A dia de hoy, se
ha catalogado de migrafia cronica dado que cumple
criterios de acuerdo a la Clasificacion Internacional
de Cefaleas®; no obstante el caso presenta otras ca-
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racteristicas que hacen dificil encuadrarlo en una so-
la entidad. Por otro lado, se plantea el reto de ser una
cefalea de dificil manejo que requiere conocer la fi-
siopatologia de la enfermedad de base del paciente,
en este caso una patologia mitocondrial, para poder
aportar alternativas terapéuticas validas.

Puntos clave del caso clinico:

Los pacientes con enfermedades mitocondriales pue-
den asociar migrafia de forma mas prevalente que la
poblacion general.

Las hipotesis hasta ahora planteadas sugieren que la
mitocondria tiene un papel fundamental en la patogé-
nesis de la migrafa.
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CASO CLIiNICO 32

Pérdida de conocimiento:

isintoma independiente o parte de un sindrome?
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Objetivo:

Presentar un caso clinico que ilustra como las
pérdidas de conocimiento y el vértigo pueden formar
parte de un sindrome migrafioso.

Resumen:

Mujer de 59 afios con migrafia cronica de décadas de
evolucion, la cual asocia pérdidas de conocimiento y
vértigo. Consultod inicialmente por pérdidas de cono-
cimiento. Tras estudio cardiolégico que incluyo test
de mesa basculante con resultado patologico, y tras
descartar patologia epiléptica, se orient6 el diagnds-
tico como una posible migrafia con aura troncoen-
cefdlica y se introdujo un tratamiento antimigrafioso
que proporcion® mejoria a la paciente.

Introduccion:

La migrafia con aura troncoencefalica o migrafia ba-
silar es aquella cuyo aura se manifiesta con sinto-
mas de disfuncién del tronco del encéfalo (vértigo,
diplopia, descenso del nivel de conciencia, ataxia,
etc.) u occipital bilateral. Es muy poco frecuente, si
bien su incidencia y prevalencia son dificiles de es-
timar por la variabilidad que han experimentado sus
criterios diagndsticos. Afecta con mayor frecuen-
cia a mujeres y en algunas series se ha observado
gran prevalencia de antecedentes familiares de mi-
grafia'. Es frecuente que coexistan crisis de migra-
fia con aura tipica. Su diagnostico es puramente cli-
nico y puede ser dificil, ya que los sintomas pueden
generar confusion con cuadros sincopales o verti-
ginosos no asociados a migrafia. Por ende, puede
retrasarse el diagnodstico al emplear pruebas com-
plementarias o tratamientos innecesarios, 1o que
subraya la importancia de la anamnesis como arma
diagnostica fundamental.
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Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer de 59 afios con historia previa
de migrafia que acude a consulta de Cefaleas. Pre-
viamente estudiada en consultas de Epilepsia, don-
de consulté por pérdidas de conciencia de afios de
evolucion, de entre 10 y 20 minutos de duracion, en
ocasiones acompanadas de “convulsiones” del bra-
zo derecho segun describian su marido y ella. Ocu-
rrian normalmente en bipedestacion, pero en alguna
ocasion ocurrieron en decubito, nunca con cambios
posturales ni con el gjercicio ni ella identificaba nin-
gun desencadenante definido. Normalmente estos
episodios se precedian brevemente de cefalea y se
segufan de un periodo prolongado de confusion y
nerviosismo. Sin embargo, se descarto patologia epi-
léptica mediante un estudio que incluia video-EEG
(normal), y se derivé a Cardiologia con sospecha de
sincopes neuromediados o reflejos, como se explica
mas adelante. Si bien la paciente consultaba inicial-
mente por pérdidas de conciencia, desde los 23 afios
presentaba cefaleas punzantes hemicraneales prin-
cipalmente izquierdas de intensidad elevada, acom-
panadas de nduseas y en ocasiones de vomitos, con
fotofobia, sonofobia, osmofobia y necesidad de bus-
car reposo. Con el tiempo la cefalea se cronificé has-
ta existir un dolor basal casi continuo con exacerba-
ciones muy intensas todas las semanas. La paciente
no recibid tratamiento preventivo ni realizd segui-
miento durante varios afos. Tras el estudio comple-
mentario que se realizo, y ante la situacion clinica de
la paciente, se amplio la historia clinica para obtener
datos adicionales. Las pérdidas de conciencia acom-
pafiaban siempre a la cefaleay a menudo ésta se pre-
cedia 0 se acompanaba también de sensacion conti-
nua de movimiento e inestabilidad incluso en reposo.
Exploracion: Exploracion general y neurolégica com-
pletamente normales.
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Pruebas complementarias: Se realizan RM craneal,
EEG, video-EEG, ECG y analitica de sangre sin hallaz-
gos patologicos. Test de mesa basculante: respues-
ta hipotensora con frecuencia cardiaca maxima de
90 latidos por minuto, acompafiada de sensacion de
mareo, pero sin pérdida de conocimiento. Conclusién
diagnostica: pseudosincope.

Diagnéstico: Migrafia con aura troncoencefalica, cro-
nificada, con crisis prolongadas.

Tratamiento: Se ensayd inicialmente Acido Valproico
por la sospecha original de epilepsia. Posteriormente
se ensayaron Topiramato y bloqueo anestésico de ner-
vios occipitales, sin respuesta. No se utilizaron betablo-
queantes por la predisposicion a sufrir sincopes. Tras la
ultima revision en consultas, se inicié Flunarizina.
Evolucion: La paciente ha sido valorada en consul-
tas recientemente y se acaba de realizar una revision
telefénica para comprobar su estado actual. Refiere
mejoria moderada en la frecuencia de exacerbacio-
nes de la migrafa, aunque persiste con cefalea casi
diaria. No ha vuelto a tener episodios de pérdida de
conciencia (antes tenia varios al mes y generalmen-
te tenfa uno o mas todas las semanas) desde que se
inicio tratamiento con Flunarizina.

Discusion:

La paciente del caso presenta crisis de cefalea que
cumple los criterios diagnosticos de migrafia con au-
ray de migrafia cronica segun la ICHD-3 (International
Classification of Headache Disorders)?. Se acompafia
de aura con sintomas troncoencefalicos (vértigo, pér-
dida de conciencia) completamente reversibles y de
duracién superior a 10 minutos e inferior a 30; un sin-
toma del aura, el vértigo, es positivo; y el aura pre-
cede ligeramente o aparece simultaneamente a la
cefalea; asi, cumple los criterios de la ICHD-3 para
migrafia con aura troncoencefdlica. Ademas, la cefa-
lea aparece casi a diario desde hace afios y la mayo-
ria de dias hay episodios de dolor migrafioso (mas de
8 dias al mes). Se descartan otras causas mas pro-
bables (anemia, farmacos, crisis epilépticas, cardio-
patia, etc.) mediante los estudios complementarios.
Recordemos que la migrafia con aura troncoence-
falica es una entidad poco frecuente cuyo diagndés-
tico es esencialmente clinico y puede resultar dificil,
puesto que la semiologia puede confundirse con la
de crisis epilépticas o sincopes neuromediados, co-
mo ocurrié en este caso. La anamnesis inicial mostré
pérdidas de conciencia en diferentes posturas con
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movimientos convulsivos de miembro superior dere-
cho y un posible periodo postcritico, Io que oriento a
una sospecha clinica inicial de epilepsia.

Las pruebas complementarias contribuyeron, desafor-
tunadamente, a una mayor confusion diagndstica. El
EEG, EEG en privacion de suefio y video-EEG fueron
normales. Sin embargo, la respuesta patologica en el
test de mesa basculante llevé a catalogar los episo-
dios de la paciente como sincopes neuromediados sin
tener en cuenta su posible asociacion con la cefalea.
Sin embargo, un resultado patoldgico en el test de
mesa basculante no excluye la implicacion de la mi-
grafia. En este caso, el test reveld una tendencia hi-
potensora sin pérdida de conocimiento; se concluyo
el diagndstico de pseudosincope, si bien esta entidad
no estd como tal definida en las guias mas recientes
de diagnostico del sincope® mas alla del denomina-
do “pseudosincope psicdégeno’. La evidencia mas re-
ciente sugiere que el test de mesa basculante tiene
un alto porcentaje de falsos positivos y falsos nega-
tivos en pacientes con sincopes de causa indetermi-
nada; es decir, no es una prueba Util para determinar
la causa del sincope. Una tendencia hipotensora pue-
de predisponer a presentar un sincope sin importar la
causa final de éste®.

Ademas, esta tendencia hipotensora parece asociar-
se a la migrafia. Se ha descrito la migrafia sincopal*
como una entidad en la que aparece cefalea migra-
fiosa en relacion con sincope, pudiendo responder a
tratamientos antimigrafiosos, y apareciendo en es-
tos pacientes con respuesta hipotensora en el test de
mesa basculante una mayor prevalencia e intensidad
de la cefalea °. Por otro lado, existen varios estudios
que describen anomalias en la regulacion autonomi-
ca del tono vascular (con hipoactividad simpatica al-
fa e hiperactividad vagal) en pacientes con migrafia,
que podrian ser las responsables de estas pérdidas
de conciencia®®.

En el caso presentado, una vez se reevalud a la pa-
ciente, se reconsiderd el diagnostico desde una
perspectiva clinica: las pérdidas de conciencia ocu-
rrian siempre en asociacion con episodios de cefa-
lea y ademas se acompafaban de vértigo, con lo que
cumplia criterios de migrafia con aura troncoencefa-
lica. La larga evolucion y consecuente cronificacion
supondra probablemente una mayor dificultad para
encontrar un tratamiento efectivo. No obstante, pare-
ce que ya existe un beneficio al menos moderado con
la terapia actual.
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Puntos clave:

- La migrafa con aura troncoencefdlica tiene un diag-
néstico eminentemente clinico que puede resultar di-
ficultoso y confundirse con episodios de origen epi-
léptico o sincopes neuromediados.

- Una anamnesis completa y exhaustiva resulta funda-
mental en estos casos, para realizar un diagnostico
precoz y evitar pruebas complementarias que induz-
can a confusion.

- Eltest de mesa basculante puede mostrar anomalias
en pacientes con migrafia con aura troncoencefalica,
los cuales presentan alteraciones en la regulacion au-
tonomica del tono vagal.
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CASO CLiNICO 33

Cuando la migrana engana

Vaamonde Esteban, Y*'; Aledo Sala, C'; Gbmez Lépez, T'; Hernandez Lorido, R’

*Autor principal.

' Servicio de Neurologia, Hospital General Dr. Balmis de Alicante.

Objetivo de aprendizaje:

El objetivo de este caso es remarcar la necesidad de
no dar por preestablecidos los diagndsticos previos
de los pacientes, y mantenerse alerta ante la posible
coexistencia de una cefalea secundaria.

Resumen:

Presentamos el caso de una paciente joven con ante-
cedentes de migrafia que acude a urgencias por au-
mento de frecuencia de su cefalea, mal control tras
diferentes ajustes analgésicos y cambio de las carac-
teristicas de la misma. Tras ingresar por sospecha de
status migrafoso, consulta de nuevo asociando pa-
resia VI PC derecho. Se objetiva entonces trombosis
venosa de seno longitudinal posterior.

Introduccion:

La migrafia es una cefalea primaria que afecta a mas
del 10 % de la poblacion europea vy la tercera causa
de discapacidad en hombres y mujeres menores de
50 anos en todo el mundo’. Sus sintomas son poco
especificos y pueden estar presentar en otras cefa-
leas primarias o secundarias, lo que en muchos ca-
sos puede suponer un reto diagnostico para el medi-
co. Estas entidades que pueden llevar a diagndésticos
incorrectos de migrafia se conocen en la literatura
anglosajona como migraine mimics.

Su diagndstico es fundamental ya que puede tratarse
de enfermedades potencialmente fatales para las cua-
les en muchos casos existen tratamientos especificos.

Descripcion del caso clinico

Anamnesis: Paciente mujer de 19 afios con antece-
dente de migrafia episddica con auras sensitivas y vi-
suales, que trata puntualmente de forma sintomati-
ca con ibuprofeno, con buena respuesta. Tratamiento
anticonceptivo hormonal de terapia combinada me-
diante dispositivo de liberacién vaginal de comienzo
reciente.
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Presenta inicialmente cuadro de cefalea de instaura-
cion progresiva, precedida de alteraciones visuales ti-
po fotopsias y parestesias en hemicuerpo derecho,
similares a auras previas y siendo la cefalea de carac-
teristicas migrafiosas: predominantemente hemicra-
neal, pulsatil, con fotofobia y nduseas. No se contro-
laba con tratamiento habitual. Fue admitida en otro
centro hospitalario con el diagndéstico de crisis de mi-
grafia refractaria y dada de alta unos dias después
con ajuste del tratamiento.

Acude a nuestro centro tres dias después, una sema-
na tras el inicio del cuadro, por persistencia de cefa-
lea a pesar de tratamiento con AINEs, triptanes y cor-
ticoides, a la que se habia sumado también diplopia
binocular.

Exploracion fisica: A la exploracion se encontraba afe-
bril y normotensa, con aceptable estado general, cons-
ciente y con funciones superiores conservadas. Las
pupilas eran isocoricas y normorreactivas, no se apre-
ciaba una clara restriccion de la motilidad ocular pero
presentaba diplopia horizontal con la dextroversion de
la mirada y que empeoraba en la vision lejana, sugesti-
va de paresia del VI par derecho. El examen de fondo de
0jo mostraba edema de papila bilateral. Por lo demas la
exploracion neuroldgica era rigurosamente normal.
Pruebas complementarias: Durante su estancia en
Urgencias hospitalarias se realizd TC craneal siny con
contraste intravenoso (Figura 1), en el que se visualiza-
ba un defecto de replecion en el seno longitudinal su-
perior, sugestivo de trombosis venosa cerebral.
Posteriormente se realizd también estudio con RM
(Figuras 2y 3), en el que se objetivo la trombosis del
seno longitudinal superior ya conocida y un foco he-
morragico milimétrico a nivel frontal izquierdo.
Diagnéstico: Trombosis venosa cerebral.
Tratamiento: Inicialmente la paciente recibio anti-
coagulacion con enoxaparina 60 mg subcutaneos
cada 12 horas para posteriormente pasar a acencu-
marol 2 mg orales al dia.
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Figura 1. Figura 2.

Figura 3.

Figura 1. Defecto de replecién en seno sagital superior en TC con contraste. Figura 2. RM muestra hiperintensidad de sefial en T1 en el seno lon-
gitudinal en relacién a trombosis. Figura 3. RM muestra hipointensidad de sefial en T2* en circunvolucién precentral izquierda de 7 mm compati-

ble con foco de sangrado.

Evolucion: Favorable una vez iniciada la anticoagu-
lacion, con resolucion de la diplopia y la cefalea y sin
complicaciones, pudiendo la paciente ser dada de al-
ta a su domicilio continuando el seguimiento de for-
ma ambulatoria.

Discusion:

Este caso plantea la necesidad de un adecuado abor-
daje, incluyendo una anamnesis y exploracion fisica
dirigida en busca de la presencia de signos de alar-
ma que nos orienten hacia una etiologia secundaria®.
La migrafia, segun la ICHD-3', es una cefalea con epi-
sodios de entre 4 y 72 horas de duracion, que ha de
presentar algunas caracteristicas como ser unila-
teral, pulsatil, de intensidad moderada-severa y con
empeoramiento al realizar actividad fisica. Estos epi-
sodios han de estar acompafiados por nauseas o vo-
mitos y fotofobia o sonofobia.

Se estima que hasta un 18 % de los pacientes con ce-
falea tienen una causa secundaria. La lista modificada
SNNOOP10? refleja algunos de los signos de alarma cu-
ya presencia aumenta la probabilidad de identificarla.
La trombosis venosa cerebral es una enfermedad
con un amplio espectro clinico. Si bien se han descri-
to presentaciones con déficits focales, edema de pa-
pila, alteracion de nivel de conciencia o crisis epilép-
ticas, la cefalea es la manifestacion mas frecuente®.
Esta cefalea suele ser holocraneal, mal definida, per-
sistente y progresiva, pero también se han descrito
como hemicraneal, pulsatil o con sintomas visuales
gue se asemejan a un aura“.

En nuestro caso, el cambio en el patrén de la cefalea
y el inicio de la terapia anticonceptiva aumenta el gra-
do de sospecha, pero se llega al diagndéstico cuando
la paciente acude de nuevo asociando focalidad neu-
rolégica en la exploracion, lo que supone una demora
en el inicio de la anticoagulacion.

Conocer los signos de alarma e identificar cambios en
las caracteristicas de la cefalea, incluso en pacientes
con cefaleas primarias, nos permite el diagndstico tem-
prano de entidades en las que una actuacion temprana
puede suponer un importante cambio prondstico.

Puntos clave:

- Una adecuada anamnesis dirigida es la base de una
buena sospecha diagndstica.

- Cambios en la cualidad o la frecuencia de la cefalea
de un paciente migrafioso pueden ser la Unica pista
de la existencia de un proceso secundario.

- Latrombosis venosa cerebral es una enfermedad po-
tencialmente fatal pero con buen prondstico si es tra-
tada a tiempo.

Referencias bibliograficas:
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CASO CLINICO 34

Cuando el paciente no puede jugar

Gomez Lopez de San Roman, C*; Caballero Sanchez, L; Capra, M; Camacho Salas, A

Servicio de Neurologia, Hospital General de Segovia.
Servicio de Neurologia, Hospital 12 de Octubre.
*Autora principal.

Objetivo de aprendizaje:

Describir las caracteristicas clinicas, criterios diag-
nosticos-genéticos y tratamiento de la migrafia he-
mipléjica.

Resumen:

Presentamos el caso de un nifio que inicia con episo-
dios de debilidad motora acompafandose de otras
formas de aura y crisis convulsivas.

Introduccion:

La migrafa hemipléjica (MH) es un subtipo raro de
migrafia con aura asociada con hemiplejia transito-
ria. Los ataques de MH comienzan en la primera o
segunda década de la vida, siendo su presentacion
clinica variable. Sin embargo, es mandatorio cono-
cer las caracteristicas clinicas comunes y frecuen-
tes, principalmente la focalidad neuroldgica transi-
toria, pues esta se incluird en un amplio diagnostico
diferencial. A pesar de que el diagnostico es funda-
mentalmente clinico, la identificacion de mutacion en
tres genes implicados nos aportara el sobrenombre
de migrafa hemipléjica familiar (MHF).

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis:

Antecedentes familiares: Maternos: desconocimien-
to de familiares, ovodonacioén. Paternos: anteceden-
tes de migrana sin aura.

Nifio de 7 afios de edad con antecedentes de trastor-
no del espectro autista leve e historia de crisis febri-
les. Desde los 5 afios ha presentado cuatro episodios
de caida aguda con traumatismo craneal leve, en los
que posteriormente le notan adormilado, con la mi-
rada fija, afasia o disartria, debilidad en hemicuerpo
que alterna en episodios, con recuperacion poste-
rior entre 45 minutos — 5 horas. Durante estos epi-
sodios el paciente se encuentra nauseoso, irritable,

presenta fotosensibilidad, sin pérdida de conciencia

ni movimientos anormales. A los 7 afios presenta un

episodio de crisis generalizada con postcritico y he-
miparesia derecha prolongada, motivo por el que se
ingreso al paciente, completandose el estudio.

Exploracion fisica: Exploracion sin alteraciones fue-

ra de los episodios.

Pruebas complementarias:

- Analitica completa sin alteraciones.

- Puncién lumbar sin alteraciones.

- RM cerebral: se identifican algunos segmentos corti-
cales del hemisferio cerebral izquierdo que restringen
en la difusion.

- EEG: se observa enlentecimiento global pero asimé-
trico en hemisferio izquierdo, se registra actividad pe-
riodica focal (PLEDS) en hemisferio izquierdo.

- Analisis genético: portador de la variante patogénica
€.2980_1982delCTC (p.Leu999del) en el gen ATPTA2
en heterocigosis (una copia del gen).

Diagnéstico: MIGRANA HEMIPLEJICA FAMILIAR tipo

2 (gen ATP1A2).

Tratamiento: Durante el ingreso se traté con leveti-

racetam, retirandose posteriormente. Se inicio trata-

miento con flunarizina, acetazolamida y risperidona,
gue mantiene en la actualidad.

Evolucion: El paciente permanecio ingresado durante

10 dias: los dos primeros dias presento tres crisis to-

nico-clénicas, con nivel de conciencia fluctuante, di-

sartria y persistencia de la hemiparesia derecha. Se

inicia tratamiento con flunarizina al tercer dia. Duran-

te los siguientes dias mejora el nivel de conciencia y

lenguaje, pero persiste hemiparesia derecha que fue

progresivamente mejorando, siendo la exploracion
antes del alta de leve debilidad del miembro supe-
rior derecho (4/5). Tras la confirmacion genética se
diagnosticé de MHF, a pesar de la ausencia de co-
nocimiento de antecedentes familiares maternos. Se
ha mantenido seguimiento durante los Ultimos cinco
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Penetrancia

Subtipo

Gen mutado/Cr

Asociacion

MHF -1 CACNATA/Cr19p13 67-89 % Ataxia espinocerebelosa tipo 2y 6

MHF -2 ATP1A2/ Cr1qg23 63-87 % Coma recurrente, crisis convulsivas, discapacidad intelectual

MHF -3 SCN1A/ Cr2 q24 100 % Epilepsia tonico-clonica, ceguera diaria transitoria
Tabla 1. Caracteristicas de las mutaciones de la MHF®’.

A Crisis que cumplen los criterios de la 1.2 Migrafia con aura y el criterio B.

Aura que presenta las siguientes dos caracteristicas:

1. Debilidad motora completamente reversible.

2. Sintomas visuales, sensitivos y/o del lenguaje completamente reversibles.

Tabla 2. Criterios diagnésticos de la migrafia hemipléjica’.

afios, no presentando nuevos episodios de hemiple-
jia desde el inicio del tratamiento.

Discusion:

La MH es una forma rara de migrafia, englobada por
la Clasificacion Internacional de Cefalea’ como migra-
fia con aura. Clinicamente lo mas caracteristico de la
MH es la presencia de debilidad motora unilateral co-
mo manifestacion del aura. La unilateralidad puede
cambiar de lado entre o durante los ataques y en ra-
ras ocasiones los pacientes presentan debilidad mo-
tora bilateral>. Ademas, se ha de acompafiar con sin-
tomas adicionales durante el aura como alteracion
visual, sensitiva o del lenguaje. Los pacientes también
pueden presentar convulsiones independientes de los
ataques de migrafia, sobre todo en los pacientes con
MHF2. Dicha manifestacion nos indica un gran sola-
pamiento clinico y fisiopatolégico entre la epilepsia y
la migrafa®. Los sintomas generalmente pueden durar
desde horas hasta dias, y se resuelven completamen-
te en la mayoria de los casos, siendo los sintomas per-
manentes extremadamente raros? La frecuencia de
los ataques tiende a disminuir con la edad, y suelen
ser provocados por desencadenantes tipicos de la mi-
grafia (alimentos, olores, estrés, traumatismos)*. Po-
demos diferenciar dos tipos de MH en funcion de la
presencia (MHF) o ausencia de familiares afectos (mi-
grafia hemipléjica esporadica, MHE). En un porcentaje
variable de MHF se consigue identificar una causa ge-
nética (Tabla 1), sin embargo, las mutaciones genéti-
cas conocidas no explican todas las MHF y al menos
un 25 % no tienen mutaciones en los genes identifica-

dos®. La MHF tiene un patron dominante, pero la pene-
trancia de la enfermedad no es completa® (80 %) por
lo que puede haber portadores que nunca desarrollen
los sintomas. La MHE puede representar casos de no-
vo de MHF o de otras mutaciones genéticas como el
gen PRRT27.

El diagndstico es fundamentalmente clinico siguien-
do los criterios diagnosticos de la Clasificacion Inter-
nacional de Cefalea’.

El diagnostico diferencial es muy amplio e incluye
otras formas de migrafia, enfermedades inflamato-
rias, infecciosas, tumores, HaNDL, cerebrovasculares
(AIT, ictus, angiopatias)’. Especial atencion a la epilep-
sia ya que la hemiparesia puede superponerse sinto-
maticamente con una pardlisis de Todd, ademas en
el EEG se observan hallazgos de enlentecimiento en
el hemisferio contralateral a la debilidad®, y hasta un
7 % de los pacientes con MHF desarrollan epilepsia®.
El manejo terapéutico es empirico, ya que no hay en-
sayos controlados de terapias especificas*”’. Se utili-
zan tratamientos preventivos usados en migrafia (ve-
rapamilo, flunarizina, topiramato, amitriptilina), y en
MHF se usa acetazolamida® por su eficacia en cana-
lopatias. Generalmente se evitan triptanes, derivados
de ergotamina, betabloqueantes y calcio antagonistas
dihidropiridinicos por la posibilidad de provocar isque-
mia cerebral, aunque la contraindicacion de triptanes
en la MH esta en debate actualmente®.

Puntos clave del caso clinico:
- Nuestro paciente presenta una MHF con confirma-
cion genética, y clinicamente con episodios graves.
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Actualmente en tratamiento sin nuevas crisis.

- La MH puede ser familiar o esporadica. Las mutacio-
nes que conforman los tres tipos de MHF son canalo-
patias autosémicas dominantes.

- Las caracteristicas clinicas son auras complejas que
incluyen hemiparesia, y al menos otra caracteristica
de aura.

- Las pruebas complementarias ayudan en el diagnos-
tico diferencial pero su diagnostico es clinico. Las
pruebas genéticas pueden ayudar ante la falta de an-
tecedentes familiares.

- No hay un tratamiento especifico. Se usan preventi-
vos conocidos en otros tipos de migrafia, y acetazola-
mida para MHF.
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CASO CLIiNICO 35

De incapacitacion a liberacion

Gonzalez Garcia, A.M'"; Ravelo Leén, M'; Gdmez de la Torre Morales, D.S'; Borja Andrés, S'

' Servicio de Neurologia, Hospital Universitario de Salamanca.
*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje:

Aportar bibliografia de un caso en el que coexisten la
migrafay la cefalea en racimos, incidiendo en la posi-
ble relacion fisiopatoldgica de estas entidades. Tam-
bién se quiere destacar la importancia de estas en-
fermedades y como afectan a los pacientes que las
padecen. Finalmente, resaltar la gran eficacia de los
‘nuevos” anticuerpos monoclonales frente a péptido
relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP) en
pacientes con migrafa cronica refractaria.

Resumen:

Presentamos el caso de un paciente que acude a
consultas de Neurologia con diagndéstico de migra-
fia cronica refractaria que ha recibido mdultiples pau-
tas de tratamiento preventivo sin respuesta efectiva.
Ademas, presenta episodios frecuentes de cefalea en
racimos (o cluster) con mal control sintomatico. An-
te la ausencia de contraindicaciones, se inicia trata-
miento preventivo con anticuerpo monoclonal frente
al CGRP. Se consigue una excelente respuesta, tanto
de la migrafia como de la cefalea tipo trigéminoauto-
némica, a corto y largo plazo.

Introduccion:

La migrafia cronica es una enfermedad con una pre-
valencia muy elevada, caracterizandose por ser la en-
fermedad mas discapacitante en las personas me-
nores de 50 afios. Por ello, cobra gran importancia e
interés el estudio de la migrafia cronica refractaria y
de las posibilidades terapéuticas de la misma, como
por ejemplo los farmacos frente a CGRP'2%4,

Existen varios pilares aparentemente involucrados en
la fisiopatogenia de la migrafia y la cefalea en raci-
mos. En el hipotalamo confluyen las distintas vias no-
ciceptivas, habiéndose comprobado la presencia de
alteraciones estructurales y funcionales en las cone-
xiones hipotalamo-corticales con pruebas de imagen
y funcionales en estas patologias. Ademas, un nime-

ro creciente de estudios apoya la involucracion de las
aferencias trigeminales, pues conectan directamente
con el talamoy con el sistema parasimpatico trigémi-
no-autonémico. También se ha sugerido que como
base fisiopatoldgica existe una disfuncion neuroes-
teroidea, encontrando alterados los niveles de estos
en ambas enfermedades®5678,

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer de 47 afos, con antecedentes per-
sonales de enfermedad pulmonar obstructiva crénica
(EPQC), hipovitaminosis D, microadenoma hipofisario
no funcionante, anemia ferropénica y habito tabaqui-
co. Presenta historia de migrafia crénica cony sin aura
de mas de 11 afos de evolucion, con escasa respues-
ta 0 mala tolerancia a multiples tratamientos preven-
tivos (betablogueantes, topiramato, valproato, fluna-
ricina, antidepresivos, ..), bloqueos anestésicos del
nervio occipital mayor (GON), toxina botulinicay ciclos
de corticoides. La cefalea es pulsatil, intensa y locali-
zada normalmente en regién frontoparietal izquierda.
Se acompafa de parestesias hemifaciales y dorsales
izquierdas, alodinia, vision borrosa y sensacion subje-
tiva de bradipsiquia. Los episodios de aura suelen con-
sistir en alteracion de la emision del lenguaje leve jun-
to con hipoestesia de hemicuerpo derecho. De forma
puntual, ha presentado episodios de aura prolongada,
resueltos sin complicaciones y con pruebas comple-
mentarias (incluida neuroimagen) dentro de la norma-
lidad. La frecuencia e intensidad de los ataques de ce-
falea le interfleren gravemente en su vida, limitandole
en el dmbito laboral y reduciendo la calidad de vida a
nivel social, familiar y personal. Tiene concedida la in-
capacidad absoluta y permanente. Se encuentra en
tratamiento con candesartan 80 mg, lamotrigina 50
mg vy duloxetina 50 mg, presentando una frecuencia
diaria o casi diaria, de mas de 8 dias al mes de cefalea
tipo migrafia y con consumo diario de antiinflamato-
rios no esteroideos (AINE) y/o triptanes.
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Aparte de la migrafia, la paciente presenta episodios
de cefalea acompafiada de sintomas trigéminoauto-
nomicos, cumpliendo los criterios de cefalea en ra-
cimos (o cluster), también con regular control de los
sintomas. El dolor es periocular derecho y de gran in-
tensidad, acompafiandose de hiperemia conjuntival

y destilacion nasal, de unos 90 minutos de duracion.

No refiere claros desencadenantes de estos episo-

dios. Tienen una frecuencia de 2 ¢ 3 episodios diarios,

siendo uno de preferencia nocturna, y responden de
forma parcial a los triptanes.

Exploracion fisica: Durante los episodios de migrafia,

la exploracion general esta dentro de la normalidad

(incluyendo auscultacion cardiopulmonar, examen

de abdomen, extremidades y articulacién tempo-

romandibular), con ausencia de signos de irritacion
meningea. No se evidencia ningun déficit focal neu-
rolégico, incluyendo campimetria. El fondo de ojo es
normal. No punto gatillo. Presenta parestesias hemi-

craneales y en region dorsoescapular izquierdas y vi-

sion borrosa en ambos ojos. Aqueja dolor a la palpa-

cion del area de salida de GON bilateralmente.

Pruebas complementarias:

- Tomografia computarizada (TC) cerebral: sin altera-
ciones de interés.

- Resonancia magnética (RM) cerebral: se visualiza mi-
croadenoma hipofisario incidental. No se objetivaron
cambios estructurales en posteriores RM realizadas.

Diagnostico: Migrafia cronica cony sin aura refracta-

ria y cefalea en racimos.

Tratamiento:

- Cese del habito tabaquico y se suspende progresiva-
mente lamotrigina y candesartan.

- Como medicacion de rescate para los episodios de
migrafna y de cefalea en racimo, se mantiene mismo
tratamiento con AINE y triptanes. Se indico zolmitrip-
tan intranasal, pero la paciente desestimo la indica-
cion porque eletriptan 40 mg es el que mejor tolera.

- Seinicia de forma progresiva tratamiento con verapa-
milo hasta dosis de 80 mg cada 8 horas. Ademas, se
comienza con galcanezumab con una dosis de car-
ga de 240 mg subcutanea y posteriormente 120 mg
mensual.

- Dado el amplio espectro de tratamiento preventivo
recibido con mal control del dolor, se inici6 empirica-
mente tratamiento con prednisona para el adecuado
control sintomatico de los ataques tipo cluster, con
una dosis inicial de 60 mg diaria durante 5 dias y pos-
terior pauta descendente.

Evolucion: El tratamiento corticoideo consigue sola-
mente una mejoria parcial de los ataques cluster.

A los tres meses existe una significativa mejoria del
control de las migrafias con una reduccion a 3 epi-
sodios mensuales, y se objetiva un llamativo cambio
en la frecuencia de los episodios de cefalea en raci-
mos, habiendo casi desaparecido. Presenta estrefii-
miento y sensacion de mareo de forma ocasional co-
mo efectos adversos de galcanezumab. La favorable
respuesta supone un importante cambio, recuperan-
do habitos previamente suspendidos en su vida per-
sonaly social.

Alos 15 meses de la administracion continda con una
adecuadarespuestaal anti-CGRP, aunque peor que en
los primeros meses, con una frecuencia entre 6 y 8
episodios mensuales. En cuanto a los sintomas tri-
gémino-autonémicos, hay una estabilidad plena. Por
ello, dada la excelente respuesta inicial, se decide ini-
ciar un segundo ciclo de galcanezumab. A los 3 me-
ses de la administracion del segundo ciclo existe una
mejora similar a la del primer ciclo, con una frecuen-
cia 3 episodios al mes aproximadamente.

Discusion:

La migrafia y la cefalea en racimos son cefaleas pri-
marias con nexos comunes en su etiopatogenia. Por
ello, ocasionalmente pueden coexistir en algunos pa-
cientes®s.

El caso que presentamos es un claro ejemplo de co-
mo estas enfermedades pueden afectar de forma gra-
ve a las distintas esferas de la vida, tanto a nivel laboral
como personal. Los casos refractarios son muy dis-
capacitantes, siendo al mismo tiempo dificil su con-
trol con el armamento terapéutico habitual. El uso de
los anti-CGRP supone un cambio radical, consiguien-
do un mejor control de la migrafia refractaria y, por tan-
to, mejoria en la calidad de vida. Ademas, cabe desta-
car que, en el caso presentado se objetiva una mejora
de la cefalea cluster, coincidiendo con la indicacion ya
aprobada por la food and drug administration (FDA).

Puntos clave del caso clinico:

- Destacar la importancia del tratamiento de la migra-
fa refractaria, pues se trata de una patologia muy in-
capacitante para el paciente, tanto en el ambito labo-
ral como personal.

- La migrafa y la cefalea en racimos presentan ne-
X0S comunes en su fisiopatologia, por lo que de
forma puntual coexisten en un mismo paciente.
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Ademas, este hecho podria explicar la mejora del
control de la cefalea tipo cluster con el tratamiento
con galcanezumab.

- Los anti-CGRP suponen una mejora en la calidad de
vida de los pacientes con migrafa refractaria, y como
se evidencia en el caso clinico, de incluso afios tras su
administracion.
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CASO CLIiNICO 36

Migrana y Horton en una mujer. Rol de la Toxina

Onabotulinica tipo A

Gomez de la Torre Morales, D.S*; Rodriguez Garcia, B; Vizcaya Gaona, J.A; Martin Polo, J

Servicio de Neurologia, Complejo Asistencial Universitario de Salamanca.

*Autora principal.

Objetivo de aprendizaje:
Proporcionar evidencia de la Toxina Onabotulinica tipo
A como tratamiento en casos de cefalea en racimos.

Resumen:

Presentamos el caso de una mujer de 57 afos de
edad con diagnostico de dos cefaleas primarias: mi-
grafia cronica y cefalea en racimos, que al recibir tra-
tamiento con Toxina Onabotulinica tipo A, presenta
no solo mejorfa de sus crisis de migrafia, sino tam-
bién de la cefalea en racimos.

Introduccion:

La toxina botulinica es un potente inhibidor de la con-
traccion muscular que actua impidiendo la liberacion
de acetilcolina en la union neuromuscular. Al inicio, se
lo utilizaba en casos de blefaroespasmo, estrabismo,
posteriormente expandiendo su uso a distonias cervi-
cales, espasticidad, entre otras patologias. Con el au-
mento de su utilizacion, comenzaron a aparecer pacien-
tes que referian mejorfa en sus migrafas cronicas. Hoy
en dia, sabemos que la Toxina Onabotulinica tipo A ate-
nua la liberacion de neuropéptidos y neurotransmisores
gue activan y modulan los receptores que se han impli-
cado en la fisiopatologia de la migrafia, pero cudl podria
ser su rol en el manejo de la cefalea en racimos.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer de 57 afos de edad con antece-
dentes de dislipemia, habito tabaquico (1 paquete
diario), herpes zoster, cefalea en racimos y migrafia
cronica desde la adolescencia.

Se evidencia seguimiento por neurologia desde el
2011. Tiempo durante el cual ha realizado diferentes
esquemas de tratamiento preventivo. Sobre el 20117,
se encontraba en tratamiento con verapamilo 240
mg una vez al dia y topiramato 100 mg al dia. Mien-
tras que para los brotes oxigeno inhalado, deflazacort,

rizatriptan. Sin lograr un adecuado control de su mi-
grafia ni Horton. Llegando incluso a presentar 3 crisis
anuales de Horton, de hasta 3 meses de duracion.

En el afio 2012, se decide colocar inyecciones de To-
xina Onabotulinica tipo A 155 Ul siguiendo protocolo
PREEMPT. Durante los proximos tres afios, la pacien-
te presenta brotes de Horton con una frecuencia de
entre 1-2 crisis anuales, de intensidad moderada-se-
vera, con mejor respuesta a tratamiento agudo. Dis-
minucion de crisis de migrafia, llegando incluso a re-
sultarle una cefalea bastante tolerable.

En el afio 2018, ante persistencia de crisis se decide
aumentar a dosis de 195 U de Toxina Onabotulinica
tipo A. Desde que se aumenta dosis la paciente rea-
liza una media de una crisis anual, caracterizada por
un episodio diario, aproximadamente de 15-30 minu-
tos durante 2-3 meses, de intensidad moderada, que
ceden con tratamiento agudo. Ademas pocas crisis
de migrafia al afio, de intensidad leve-moderada, des-
de colocacion de Toxina Onabotulinica tipo A.
Exploracion fisica: Exploracion neuroldgica sin alte-
raciones.

Diagnéstico: La paciente describe muy bien su “Hor-
ton’, como un dolor de cabeza extremadamente se-
vero, localizado en region temporal y periorbitario iz-
quierdo, que se acompafia de lagrimeo, inyeccion
conjuntival y rinorrea. De 30 minutos de duracion
aproximadamente y siguiendo por lo general, un rit-
mo circadiano, ocasionando que se levante al poco
tiempo de haberse acostado a dormir. En ocasiones,
hasta tres veces por noche. Esta serie pudiendo durar
aproximadamente entre uno y tres meses. Ademas,
refiere cierta mejoria al realizar presion en zonas de
la cabeza, como dorso nasal, llegando a describir in-
cluso, que piensa que al “clavarse un cuchillo en la ca-
beza, lograria disminuir la intensidad del dolor”

Por otro lado, su “otra cefalea” cumple las siguientes
caracteristicas. De localizacion hemicraneal derecha,
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palpitante, moderada intensidad, acompafiada de fo-

tofobia y sonofobia. Que se repetian al menos una

vez al mes. Por lo que se le dio un diagnostico de mi-

grafa cronica.

Finalmente, también ha presentado, en alguna oca-

sion, cefalea de tipo tensional.

Tratamiento:

- Enelmomento actual la paciente mantiene el siguien-
te tratamiento

- Tratamiento agudo de la cefalea en racimos: oxige-
no inhalado + sumatriptan / rizatriptan + deflazacort.
Tratamiento agudo de la migrafa: antiinflamatorio no
esteroideo.

- Tratamiento cronico: Topiramato. Toxina Onabotulini-
ca tipo A protocolo PREEMPT 195 U cada 3 meses
Evolucién: La paciente refiere que su vida ha cambiado
desde que le comenzaron a colocar la Toxina Onabotu-
linica tipo A. Notando una marcada disminucion de la
frecuencia de los ataques de cefalea en racimos al afio,
disminucion de la intensidad de las crisis, disminucion
en el tiempo de duracion de las crisis. Al aplicar el cues-
tionario HIT-6 se observa una reduccion del 41 % del im-

pacto de la cefalea en la vida de la paciente.

Discusiodn:

Dos ensayos controlados aleatorios multicéntricos
de 24 semanas (PREEMPT 1Y PREEMPT 2) sugieren
que la Toxina Onabotulinica tipo A es eficaz para el tra-
tamiento de la migrafia cronica. Se obtuvieron menos
dias con dolor de cabeza y menos dias con migrafia, en
el grupo con Toxina Onabotulinica tipo A frente a place-
bo'. Mientras en el PREEMT 2, hubo una mayor reduc-
cion en el nimero de dias de dolor de cabeza al mes?.
Combinando los datos de PREEMPT 1Y PREEMPT 2,
con un total de 1384 adultos, se obtienen diferencias
a favor de Toxina Onabotulinica tipo A en la dismi-
nucion de dias de dolor de cabeza, ademas de otros
resultados secundarios favorables. Incluso, con una
baja tasa de eventos adversos. Por estos motivos se
ha considerado a la inyeccion con Toxina Onabotuli-
nica tipo A como un tratamiento de eficacia modera-
da para el tratamiento de la migrafia cronica.

Ahora bien, ¢podria este mismo agente ayudar en el
tratamiento de la cefalea en racimos? La fisiopatologia
de esta enfermedad ha sido dificil de dilucidar. Al me-
nos tres sistemas estan involucrados en su fisiopatolo-
gia, incluyendo el sistema del dolor (el complejo trige-
minovascular, el nervio trigémino y la neuromatriz del
dolor), el sistema autonémico craneal (ganglio esfeno-

palatino y el nucleo salival superior), y el hipotalamo. A
través del sistema trigémino vascular se produce la li-
beracion del péptido relacionado con el gen de la calci-
tonina (CGRP), este se basa en la exocitosis de vesicu-
las que utilizan la proteina SNAP 25, diana terapéutica
de la toxina onabotulinica. Por este motivo se cree que
puede existir un rol de la Toxina Onabotulinica tipo A en
el tratamiento de la cefalea en racimos®.

En el 2020 se publica una revisién sistematica sobre la
eficacia de la toxina botulinica en el tratamiento de la
cefalea en racimos. Tras aplicar criterios de inclusion
y exclusion se obtuvieron tres articulos con una pobla-
cion de entre 10-17 sujetos. En los tres estudios se de-
mostro una mejora importante en la frecuencia de las
cefaleas, tan rapido como 1 semana después de ini-
ciar el tratamiento. Ademas, evidencia de baja calidad
sobre la efectividad en la reduccion de la frecuencia y
severidad de la cefalea de al menos el 50 % °.

En conclusion, la Toxina Onabotulinica tipo A puede
afectar la cascada fisiopatologica de la cefalea en ra-
cimos al inhibir la liberacién de neurotransmisores, evi-
tando asi la iniciacion del dolor. Ademas de disminuir
la sensibilizacion periférica de las fibras nerviosas sen-
soriales nociceptivas. Sera necesario considerar en el
futuro la realizacién de estudios prospectivos, rando-
mizados, doble ciego sobre la utilizacion de la toxina
en el tratamiento de la cefalea de Horton.

Puntos clave del caso clinico:

Hemos explorado el rol de la Toxina Onabotulinica ti-
po A en el tratamiento de la migrafa cronica e incluso
su posible rol beneficioso en la cefalea en racimos. Re-
cordar que a esta Ultima, también se la llama la cefa-
lea suicida, por lo intenso que son sus sintomas y que
evidenciar cualquier tratamiento que sume a mejorar
la calidad de vida de los pacientes resulta en extremo
beneficioso.
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CASO CLiNICO 37

Respuesta positiva tras segunda infiltracion con toxina
botulinica en paciente con migrana crénica sin factores

predictores favorables

de la Nuez Gonzdlez, J*; Garcia Granado, J.F; Platero Roman, M.L

Servicio de Neurologia, Hospital Doctor Negrin de Gran Canaria.

*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje:

El objetivo del caso presentado es hacer hincapié en
la importancia de la toxina botulinica en el tratamien-
to de migrafa croénica, incluso tras fracaso terapéuti-
co de primera dosis y ante pacientes que carezcan de
factores predictivos de respuesta positiva.

Resumen:

Paciente mujer de 44 afios con diagndstico de migra-
fia de largo tiempo de evolucion, episddica de baja
frecuencia, con buen control con Topiramato. En los
ultimos 4 afos, al comenzar hormonoterapia por car-
cinoma de mama, empeora de su migrafa de base,
evolucionando a crénica. Se ensayaron multiples tra-
tamientos preventivos sin éxito. Finalmente se deci-
di¢ iniciar infiltraciones con toxina botulinica, a pesar
de que la paciente carecia de todos los factores pre-
dictores de buena respuesta a toxina. Tras el primer
ciclo no se obtuvo ninguna respuesta al tratamiento,
pero tras el segundo se produjo una respuesta franca
gue se mantuvo con los ciclos posteriores.

Introduccion:

La migrafia es un trastorno episodico caracterizado
por una cefalea pulsatil, generalmente invalidante y
con sintomatologia asociada como nduseas, vomi-
tos y foto-fono- osmofobia. Es uno de los motivos de
consulta mas frecuentes en la practica clinica de la
Neurologia. La migrafia puede clasificarse segun su
frecuencia en episddica de baja frecuencia (<8 dias
de cefalea al mes), episddica de alta frecuencia (8-15
dias) o crénica (>15 dias). El tratamiento de la migra-
fia consta de la terapia abortiva de las crisis y la tera-
pia preventiva de base, que tiene como fin disminuir
tanto la frecuencia como la gravedad de las mismas.
El tratamiento preventivo de primera linea lo forman

diferentes tipos de farmacos que se administran por
via oral de forma diaria, entre los que se encuentran
algunos antiepilépticos (topiramato, zonisamida), an-
tidepresivos (amitriptilina, duloxetina), betabloguean-
tes (metoprolol), etc.

Para casos refractarios al tratamiento oral, existen te-
rapias avanzadas: infiltraciones de toxina botulinica
y farmacos monoclonales. En los casos de migrafia
cronica esta indicado comenzar en primer lugar con
el tratamiento con toxina botulinica segun el protoco-
lo PREEMT cada 3 meses. Sin embargo, no todos los
pacientes mejoran con las infiltraciones con toxina.
Se han descrito como posibles factores predictores
de buena respuesta a toxina los siguientes: tiempo
de evolucion menor de tres meses, localizacion es-
trictamente unilateral, dolor implosivo, alodinia cuta-
nea, tension de musculatura pericraneal y ausencia
de uso excesivo de medicacion'?.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer de 44 afios con los siguientes an-
tecedentes personales: Carcinoma de mama derecha
tratada mediante tumorectomia, radioterapia (2018) y
hormonoterapia con anastrozol. Intervenida de anexec-
tomia bilateral en septiembre de 2019 por tumoracion
anexial con torsion ovarica. Angioedema hereditario en
tratamiento monoclonal con Omalizumab. Mengingi-
tis en la infancia sin secuelas. Alergia a tramadol. Trata-
miento domiciliario: Topiramato, rizatriptan, nolotil, ibu-
profeno, omalizumab, anastrozol, vandral retard.
Presenta cefalea de caracteristicas migrafiosas de
afios de evolucion. Cefalea hemicraneal, con predo-
minio derecho, pulsatil, asociada a nauseas y foto-fo-
no-osmofobia. En ocasiones se precede de trastorno
visual progresivo positivo. En 2015 inicio tratamiento
con Topiramato 50 mg/12 h, mantenido hasta el mo-
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mento actual con mejoria franca, mantenia 1-2 episo-
dios al mes que respondian muy bien a Rizatriptan. A
raiz del diagndstico de carcinoma de mama en 2018
e inicio de tratamiento hormonal empeord con 12 dias
al mes, siempre intensos, holocraneal, precisando re-
poso de 3-4 horas, no se alivia con Rizatriptan y AINEs,
sin cambios en las caracteristicas de la cefalea. Se au-
mento Topiramato de 100 mg a 150 mg sin mejoria cli-
nica, por lo que se remite de nuevo a consulta.
Exploracién neurolégica: Sin focalidad. Consciente,
alerta, orientada. Lenguaje fluido sin elementos afasi-
cos. No disartria. No limitaciones oculomotrices. No
alteraciones de resto de pares craneales. Balance mo-
tor y sensibilidad conservado en cuatro miembros.
Pruebas complementarias: Sin hallazgos patoldgi-
cos en TCy RM craneales.

Diagnéstico: Migrafia cronica sin y con aura de larga
data. Cefalea por uso excesivo de medicacion.
Evolucion: Entre los afios 2018 y 2021 se pautaron di-
versos tratamientos preventivos que se suspendieron
por falta de respuesta o mala tolerancia: Amitriptilina,
Metoprolol, Zonisamida, Flunarizina, Pregabalina, Du-
loxetina. Durante los primeros meses de seguimiento
en consulta presentd empeoramiento, afiadiendo ce-
falea intercritica diaria invalidante, con incapacidad
para actividades laborales y familiares y abuso grave
de analgesia, que no se consiguié eliminar a pesar de
pauta de deshabituacion con Prednisona.

En abril de 2021 se decide iniciar tratamiento con To-
xina Botulinica. Tal y como se observa en los grafi-
cos, tras el primer ciclo no se objetivd respuesta,
continuando con alta frecuencia de migrafa, cefalea
diaria y altas puntuaciones en las escalas de impac-
to. Sin embargo, tras el segundo ciclo podemos apre-
ciar una mejoria franca, con solo dos crisis de migra-
fia sin aura en 3 meses, de 24 horas de duracion, y
con desaparicion de la cefalea diaria intercrisis.

En el ultimo ciclo aumenta ligeramente los dias de
migrafia, probablemente porque un retraso en la cita
(4 meses y 10 dias) ha podido producir un efecto de
fin de dosis.

Discusion:

El caso presentado nos muestra un ejemplo de pa-
ciente tipo con migrafia crénica con muy buena res-
puesta al tratamiento con infiltraciones de toxina
botulinica. Es destacable esta marcada respuesta,
sobre todo teniendo en cuenta la presencia de da-
tos predictores de mala efectividad de la toxina: afios
de evolucion, desaparicion de la unilateralidad predo-
minante, uso excesivo de medicacion, sin dolor im-
plosivo, sin alodinia cutanea, sin tensién muscular
pericraneal. Ademas, es importante resaltar que la
respuesta fue nula con la primera infiltracion, aumen-
tando enormemente la efectividad con la segunda.
Esto nos recuerda la importancia de continuar hasta
la segunda o tercera infiltracion antes de suspender
el tratamiento por ineficacia, dado que muchos pa-
cientes no responden en la primera o segunda infil-
tracion, pero si a posteriori'#.

En el caso presentado, en posteriores infiltracio-
nes se produjo una cefalea de fin de semana, pero
se mantuvo la mejoria con una frecuencia mas baja
que la previa y con desaparicion completa de la cefa-
lea diaria intercrisis. Esto también es comun en los
pacientes migrafiosos tratados con toxina, que, tras
una respuesta mas notoria al principio, refieren una
sutil disminucion de la mejoria, pero permaneciendo
una efectividad clara de la toxina si se compara con
Su situacion previa'’.

En conclusion, el caso nos muestra que, aun ante un
paciente con perfil que sugiera mala respuesta a la
toxina, no debe descartarse el tratamiento con infil-
traciones, pues en determinados casos se obtienen
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respuestas francamente favorables. También se re-
calca laimportancia de no desestimar ningun pacien-
te que tenga una escasa o nula respuesta al primer
ciclo de toxina, pues puede responder mucho mejor
en ciclos posteriores.

Puntos clave del caso clinico:

1. Latoxina botulinica es un tratamiento indicado en ca-
sos de migrafia cronica refractaria a tratamiento oral
de primera linea.

2. Si bien existen factores que se han descrito como
predictores de buena respuesta a la toxina, debe in-
tentarse el tratamiento en todos los pacientes con
migrafa cronica en los que exista indicacion a pesar
de la ausencia de estos predictores favorables.

3. Aunque el paciente no responda al primer ciclo de
tratamiento, las guias de practica clinica indican infil-
trar un segundo ciclo e individualizar si infiltrar tam-
bién un tercero, ya que en muchos pacientes la res-
puesta al tratamiento se produce en estos ciclos
posteriores.
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CASO CLIiNICO 38

Cefalea de perfil migranoso como forma de manifestacion
de una fistula de liquido cefalorraquideo epidural espinal

Martin Sobrino, I'; Garcia Maruenda, A; Gdmez Ramirez, P; Flores Barragan, J.M.

Servicio de Neurologia, Hospital General Universitario de Ciudad Real.

*Autora principal.

Resumen:

El sindrome de hipotension intracraneal es una en-
tidad caracterizada por cefalea asociada a una ba-
ja presion de liquido cefalorraquideo (LCR). Presen-
tamos el caso de una paciente diagnosticada de
migrafia en urgencias, en la que los datos atipicos in-
centivaron a ampliar el estudio que fue sugerente de
fistula de liquido cefalorraquideo espinal provocando
un sindrome de hipotension intracraneal.

Introduccion:

El sindrome de hipotension intracraneal es una en-
tidad caracterizada por cefalea postural asociada a
una baja presion de liquido cefalorraquideo. Se tra-
ta de un sindrome que puede ser espontaneo o se-
cundario a otros procesos como: puncion lumbar, de
origen traumatico (craneal o espinal), postquirtrgica
(craneotomia o cirugia espinal), tumor hipofisiario o
enfermedades sistémicas (deshidratacion, coma dia-
bético, meningoencefalitis o infeccion sistémica).

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Se trata de una mujer de 45 afios sin an-
tecedentes médicos relevantes que acude a urgen-
cias por un episodio de cefalea opresiva frontal, aso-
ciado a sono y fotofobia y a nauseas sin vomitos. El
dolor es de intensidad moderada y sin clara modifica-
cion con las posiciones. No asociado ni precedidos
de sintomas sugerentes de aura. No asocia fiebre,
ni rigidez de nuca ni otra clinica infecciosa reciente.
Consulté a urgencias el dia anterior, fue de dada de
alta con analgesia sin llegar a mejorar completamen-
te, por lo que vuelve a consultar de nuevo. A pesar de
la normalidad de la exploracion fisica, ante la refrac-
tariedad a analgesia convencional se solicita TC cra-
neal urgente que no muestra alteraciones relevantes.
La analitica sanguinea en urgencias fue normal, sin

leucocitosis, ni elevacion de reactantes de fase agu-
da, con parametros iénicos, renales y hepaticos den-
tro de la normalidad.

Exploracion fisica: Consciente, orientada, con lengua-
je fluido sin elementos disfasicos ni disartria. Campi-
metria por confrontacion normal y movimientos ocu-
lares sin limitaciones. No presenta alteracion de los
pares craneales. Fuerza y sensibilidad conservada en
las cuatro extremidades de manera simétrica. No dis-
metria, marcha normal. No rigidez de nuca. Fondo de
ojo con bordes papilares bien delimitados. Afebril.
Tratamiento: Por este motivo, dado que la paciente
presenta cefalea con caracteristicas migrafiosas re-
fractaria a analgesia habitual, se diagnostica en ur-
gencias de status migrafioso y se pauta tratamiento
con suero salino fisiologico, T ampolla de Magnesio
intravenoso, metilprednisolona 60 mg intravenoso y
rizatriptan sublingual. Se reevalla objetivando mejo-
ria de la cefalea tras el tratamiento, por lo que se de-
cide alta domiciliaria y se remite a consultas externas
de neurologia. Dada la ausencia de antecedentes de
migrafa, la edad de debut y la ausencia de mejoria
con analgesia habitual se solicita RM cerebral ambu-
latoria. De cara a domicilio, se pauta tratamiento con
Nebivolol 5 mg al dia, asi como Naproxeno 550 mg/8
h en caso de dolor leve/moderado y Rizatriptan su-
blingual en caso de dolor moderado/severo.
Evolucion y pruebas complementarias: Se reevalua
en consulta de Neurologia a los 2 meses, la pacien-
te ha seguido el tratamiento con betabloqgueante y re-
flere que el dolor ha mejorado, aunque persiste leve
cefalea frontal ocasional que no llega a requerir anal-
gésicos. Se revisa informe de RM cerebral que mues-
tra hiperintensidad de sefial laminar en T2 y FLAIR a
nivel subdural en ambas convexidades, sugestivo de
corresponder con probable hematomas subdurales
sub-agudos cronicos. Asocian sistema ventricular de
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pequefio tamafio y aumento tamafio de la hipofisis.
Tras la administracion de contraste iv, se identifica
realce dural difuso supra e infratentorial, todo ello su-
gestivo de hipotension de liquido cefalorraquideo.
Por este motivo, se solicita RM de columna completa
para descartar fistula de liquido cefalorraquideo. Se
pauta tratamiento con Prednisona 50 mg durante 5
dias seguido de una pauta descendente, y recomen-
dando abundante ingesta hidrica y consumo de ca-
felna, y se recomienda reposo relativo.

La RM de columna completa informa de coleccion la-
minar epidural posterior con la misma intensidad de se-
fal del LCR entre los segmentos vertebrales DSy D11
que puede estar en relacion a fistula de LCR a ese nivel.
Dos meses después vuelve a consulta con mejoria
muy significativa de la cefalea, persistiendo Unica-
mente leves episodios de cefalea frontal ocasionales
que ella relaciona con baja ingesta hidrica y que me-
jora con paracetamol.

Imagen 1.

Imagen 2.

Imagen 1. RM cerebral con contraste: Muestra realce leptomeningeo
y disminucién del tamafio ventricular que sugiere hipotension de LCR.

Imagen 2. RM de columna dorsal que muestra coleccién laminar epi-
dural posterior con la misma intensidad del LCR entre segmentos
D5-D11 que sugiere fistula a ese nivel.

Se solicita nueva RM cerebral y dorsal de control 3
meses después, mostrando a nivel cerebral resolu-
cion de los signos de hipotension intracraneal y en
RM de columna significativa reduccion de la colec-
cion laminar epidural posterior, ahora extendiéndose
entre D5y D8.

Dada la estabilidad clinica y la mejoria radiologi-
ca no se plantean nuevas técnicas diagnosticas ni
terapéuticas en este momento. Se continuara se-
guimiento ambulatorio recomendando acudir a ur-
gencias en caso de empeoramiento o aparicion de
nueva sintomatologia.

Diagnéstico: Fistula espontdnea de liquido cefalorra-
quideo espinal manifestada como Sindrome de hipo-
tension intracraneal con cefalea con fenotipo de mi-
grafa (“migrafia-like”).

Discusion:

Existen multiples casos descritos de ictus, malfor-
maciones arteriovenosas, lesiones tumorales y cri-
sis epilépticas que debutaron clinicamente con una
cefalea tipo migrafiosa, por lo que es importante la
busqueda de sintomas de alarma o atipicos que in-
diquen la necesidad de ampliar el estudio. En nues-
tro caso, la ausencia de antecedentes personales ni
familiares de migrafa, la edad de debut y la refracta-
riedad a analgesia convencional motivaron la amplia-
cion del estudio.

La cefalea por hipotension de LCR se define como
una cefalea que suele ser ortostatica, aunque no
siempre, que puede acompanarse de dolor cervical,
acufenos, alteraciones auditivas, fotofobia o nau-
seas. Por este motivo, en ocasiones puede ser difi-
cil de distinguir de una cefalea migrafiosa, como en
nuestro caso. La hipotension de LCR se diagnostica
tras puncién lumbar (< 6 cmH20) o por hallazgos en
pruebas de imagen (demostrando descenso cerebral
y realce paquimeningeo, o escape de LCR extradural).
El sindrome de hipotension intracraneal esponta-
neo tiene una incidencia de 5 de cada 100.000 ha-
bitantes/afio. Predomina en mujeres con un pico de
incidencia a los 40 afios. Las fugas de LCR espinal
ocurren a través de 3 mecanismos: Rotura de diver-
ticulos meningeos (por protrusion de leptomeninges
por dehiscencias durales que crean colecciones de
LCR propensas a la ruptura, caracteristico de enfer-
medades del tejido conectivo), desgarros de la dura-
madre (por osteofitos o protuberancias discales cal-
cificadas) o por fistulas de LCR-venosas (conexiones
entre espacio subaracnoideo y venas paraespinales).

Puntos clave del caso clinico:

- El sindrome de hipotension intracraneal suele mani-
festarse como cefalea que puede llegar a tener feno-
tipo de migrafa (“migrafia-like”), por lo que este sin-
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drome debe ser considerado dentro del diagndstico
diferencial de la migrafa.

- La hipotension intracraneal puede ser espontanea o
secundaria a otros procesos. La cefalea por hipoten-
sion de LCR suele ser ortostatica, pero no siempre,
ademas pueden aparecer sintomas como nauseas o
fotofobia, por lo que en ocasiones puede confundirse
con una cefalea migrafiosa.

- En toda cefalea de perfil migrafioso es necesario in-
dagar en sintomas de alarma o sintomas atipicos que
orienten a descartar otras patologias, en nuestro ca-
so la ausencia de antecedentes de migrafia, la edad
de debut y la refractariedad a analgesia convencional
motivaron a ampliar el estudio.
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CASO CLIiNICO 39

Respuesta clinica con farmacos anti-GCRP en migrana atipica

Mesa Herndndez, M*; Valverde Mata, N; Ceberino Muinoz, D.

Servicio de Neurologia, Complejo Universitario de Badajoz.
*Autora principal.

Objetivo de aprendizaje:
Plantear hipotesis sobre nuevas opciones terapéuti-
cas en migrafia atipica refractaria a tratamiento.

Resumen:

Se expone el caso de una paciente de 74 afos en se-
guimiento de larga data por neurologia (>10 afios) por
cefaleas diarias sobre las que se superpone fotofobia,
sudoracion facial y otros sintomas autonémicos, que
precisaba el uso de triptanes al menos 7 dias al mes.
La paciente manifestaba dolor hemicraneal derecho
estricto (nunca le doli¢ el lado contrario), presentan-
do criterios diagnosticos para migrafia cronica, aun-
gue con rasgos trigémino autondémicos que hicieron
pensar durante su curso evolutivo en una hemicranea
continua. Actualmente, continda en seguimiento pa-
ra el control de las crisis tras haber sido necesarios
numerosos cambios de medicacion analgésica co-
mo preventiva, tanto a dosis como tiempo minimo te-
rapéutico adecuado. Solo se ha obtenido respuesta a
anticuerpo monoclonal dirigido a CGRP.

Introduccion:

La migrafia es una alteracion neurologica en la que
aparecen episodios de cefalea intensa generalmente
acompafiada de otros sintomas y con caracteristicas
especificas. Afecta a un 15 % aproximadamente de la
poblacion mundial y es mas frecuente en mujeres de
edad media. La mayoria de las cefaleas diagnostica-
das en personas mayores se engloban dentro de las
primarias, principalmente migrafia y cefalea tensional.
La migrafia, a partir de los 65 afios, disminuye su fre-
cuenciay cambia sus caracteristicas, siendo mas ati-
pica y mas frecuentemente acompafiada de aura. Se
calcula una prevalencia de cefalea al afio del 35 % en-
tre los 60y 70 afios y de alrededor del 25 % entre los
70y los 80. Es importante resefiar la complejidad te-
rapéutica por farmacos contraindicados en mayores
de 65 afnos, como ocurre con los triptanes, debido a la

aparicion de riesgo de enfermedad vascular cerebral,
hipertension arterial no controlada o coronariopatias.
Ante la sospecha de Migrafa cronica, es necesario
plantear diagndstico diferencial con otras entidades
como Hemicranea Continua, ya que presentan carac-
teristicas comunes.

La Hemicranea continua es un sindrome poco co-
mun con mayor afectacion al género femenino. El
85 % de los casos cursa con una forma no remiten-
te. Existen dos tipos de dolor en estos pacientes: uno
es continuo, que esta presente de forma permanente,
solo se alivia en los pocos casos de la forma remi-
tente y se suele ubicar en la region periorbital y es ca-
si exclusivamente unilateral, ademas, siempre afecta
al mismo lado (esto no ocurre en la migrafa); el otro
es el dolor asociado a las exacerbaciones que se su-
perponen al dolor constante. Este Ultimo, es el que se
acompafia de sintomas autonomicos: lagrimeo, pto-
sis palpebral, congestion nasal, rinorrea, edema pal-
pebral y otros también frecuentes en la migrafia co-
mo: fonofobia, fotofobia, nduseas y vomitos.

Descripcion del caso clinico:

Paciente mujer de 74 anos con diagnodstico de Mi-
grafia Cronica de larga data, en seguimiento por mal
control sintomatico a pesar de las multiples modifi-
caciones de tratamiento.

Anamnesis: Actualmente en seguimiento y valoracion
en consultas de neurologia por cefaleas refractarias a
tratamiento convencional. Se han constatado al me-
nos 15 dias al mes de crisis (casi continuo) a pesar de
la buena adherencia a los farmacos pautados.

No presenta antecedentes de enfermedad sistémica
ni oncohematologica activa. Control estricto de FRCV.
La clinica predominante es cefalea unilateral derecha
(estricta) continua, asociada a fotofobia, sudoracion
facial y frontal e inquietud con sensacion de calor in-
tenso. Escala MIDAS:209, HIT-6:70.

Exploracion fisica: En la exploracién inicial, la paciente
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se muestra vigil, orientada y colaboradora. Sin focali-
dad neurologica, pupilas isocoricas y normorreactivas,
sin nistagmo. Exploracion campimétrica por confron-
tacion y movimientos oculomotores dentro de la nor-
malidad. Fuerza y sensibilidad conservadas. No dis-
metrias. Ausencia de signos de irritacién meningea.
Pruebas complementarias: Se han realizado varias
pruebas a lo largo del tiempo: analiticas sanguineas
periddicas y pruebas de imagen como RMN de ce-
rebro sin contraste en marzo de 2007, RMN y An-
gioRMN sin contraste en febrero de 2019 y RMN de
columna cervical en octubre de 2021, que permiten
descartar causa secundaria, obteniéndose hallazgos
de caracteristicas benignas como silla turca vacia.
Diagnéstico: Con los hallazgos obtenidos, el diag-
néstico inicial fue de migrafia crénica, sin poder des-
cartar hemicranea continua.

Tratamiento: Se han ido introduciendo farmacos por
mal control de sintomas de manera secuencial: Flu-
narizina, Topamax, Zonisamida, Propanolol, Depaki-
ne, Escitalopram y Manidon a dosis adecuada durante
mas de 3 meses. También se utilizo Toxina Botulinica
tipo A (Botox), segun paradigma PREEMPT, sin resul-
tado. Dada la sospecha de hemicranea continua, por
el dolor hemicraneal estricto, la refractariedad del tra-
tamiento y los sintomas autonémicos, se decide rea-
lizar test de indometacina, no pudiendo llegar a dosis
terapéuticas por intolerancia gastrointestinal.
Evolucion: Inicialmente, los episodios de dolor mejo-
raban parcialmente con triptanes, pero el uso repeti-
do de los mismos hizo que mermara su eficacia. De
manera continuada se han ido probando/afiadiendo
farmacos al tratamiento: Celebrex, Flunarizina y to-
piramato asociado temporalmente a escitalopram
(2014), también Zonisamida, bisoprolol, verapamilo y
depakine hasta 2019. Se han asociados pautas cor-
tas de corticoides durante 3 meses con moderada
mejoria, asumiendo el riesgo del posible viraje de la
enfermedad a cronica y la posible corticodependen-
cia. En enero de 2019 se infiltra con toxina botulinica
sin evidenciar mejoria y en agosto, se pauta Manidon
con respuesta aceptable en cuanto a crisis, pero per-
maneciendo dolor continuo unilateral con irradiacion
nucal. Dada la falta de respuesta y tras consultar,
ademas de explicar a la familia la falta de experiencia
en ensayos con anti-CGRP en paciente mayor, se de-
cide iniciar tratamiento con Erenumab. Tras 6 meses
de tratamiento se cambia a Fremanezumab, suspen-
dido por falta de tolerancia a la técnica (inyectable).

Finalmente se inicia Galcanezumab consiguiendo re-
sultados satisfactorios a partir del 3 mes, cumplien-
do en la actualidad el afio de tratamiento.

Calendario de crisis mensuales: Enero (0), Febrero
(3), Marzo (3), Abril (1), Mayo (4),

Junio (7).

Discusion:

El tratamiento de la migrafia pretende interrumpir los

ataques agudos una vez instaurados, pero en el caso

de migrafia cronica, se pautan de manera profilacti-
ca farmacos para prevenir los ataques y disminuir la
frecuencia.

La migrafa refractaria es aquella que no responde a

multiples tratamientos adecuadamente administra-

doseindicadosy que supone una pérdida importante
de la calidad de vida.

En el caso que se expone, aparece una controversia

en cuanto a nominacion de la etiologia, puesto que en

el diagndstico diferencial se hace obligatorio incluir la
hemicranea continua, debido a las caracteristicas cli-
nicas que presenta la paciente:

1. Cefalea persistentemente unilateral

2. Sintomas trigémino-autondmicos asociados: lagri-
meo, sudoracion frontal y facial.

3. Sensacion de inquietud y nerviosismo. Como ultimo
punto, no es posible decir que pudiera cumplir el cri-
terio diagnostico de respuesta a indometacina, ya
gue no tuvo tolerancia al test y no se pudo llegar a
dosis terapéuticas.

Actualmente existen casos documentados sobre la
utilizacion de anti-CGRP en pacientes con Hemicra-
nea Continua que no han respondido a indometacina,
evidenciandose descensos llamativos en los niveles
de CGRPel cual, posee funciones de regulacion car-
diovascular, asi como modulacion de impulsos noci-
ceptivos y mediacion de la inflamacion neurdgena.

Por tanto, tras la ineficacia de tratamientos, se solici-

td su uso en este caso en particular. Para llegar a la

situacion actual, fue necesario el switch a 3 monoclo-
nales diferentes hasta conseguir la satisfactoria me-
jorfa clinica con Galcanezumab.

Puntos clave del caso clinico:

1. Los anticuerpos anti-CGRP son una opcion segura 'y
eficaz en pacientes mayores.

2. Cuando se sospecha una hemicranea continua, (en-
tidad de dificil diagndstico, en un paciente con cefa-
lea hemicraneal estricta y con refractariedad al tra-
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tamiento), la pauta de anticuerpos anti-CGRP puede
ser de utilidad.

3. El switch de anticuerpos anti-CGRP a pesar de no te-
ner fundamento fisiopatoldgico, puede ser Util en pa-
cientes sin respuesta inicial a un primer tratamiento.
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CASO CLINICO 40

La migrana del endocrino:

cefalea asociada a flushing y diarrea

Lépez Sanz, C’; Ros Gonzalez, I; Palomino Cardozo, N.C; Echavarria ifiguez, A.

Servicio de Neurologia, Unidad de Cefaleas, Hospital Universitario Clinico de Valladolid.

*Autora principal.

Resumen:

Mujer de 52 afios de edad con cuadro clinico de cuatro
meses de evolucion caracterizado por 3-4 episodios
mensuales que se inician con cefalea opresiva occipi-
tal con irradiacion holocraneal, de 1 hora de duracion
y que se acompafia de diarrea, enrojecimiento facial y
parestesias en manos. El abordaje diagnostico de la
cefalea es un reto cuando se acompafia de manifes-
taciones como diarrea y flushing. La coexistencia de
los anteriores sintomas, obliga a descartar diversas
patologias que representan alta morbimortalidad pa-
ra el paciente, siendo el feocromocitomay el sindrome
carcinoide (SC), entre otros, patologias a excluir'. En
nuestro caso se detectd una elevacion en sangre de
la cromogranina A (CgA) detectandose en las pruebas
de imagen una lesién en ileon cuyo analisis anatomo-
patologico resultod negativo para malignidad.

Introduccion:

La diarrea y el enrojecimiento, rubefaccion o flushing,
son sintomas frecuentes, aunque inespecificos, que
pueden sugerir un origen neuroendocrino?®. Distintas
patologias pueden cursar con estas manifestaciones
clinicas, siendo el feocromocitomay el sindrome car-
cinoide (SC) algunas de ellas’. En este caso se revi-
sa el abordaje diagnostico y terapéutico del paciente
gue aqueja cefalea junto con los sintomas anterior-
mente descritos, con una orientacion eminentemen-
te practica.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Paciente mujer de 52 afios, fumadora
activa de 20 cigarrillos por semana, sin otros habitos
toxicos conocidos. Presentaba antecedentes perso-
nales de hipertension arterial, dislipemia, hernia epi-
gastrica y discopatia lumbo-sacra, intervenida qui-
rdrgicamente, con secuelas de paresia e hipoestesia
crural izquierda. Carecia de antecedentes familiares

relevantes o de cefaleas. Realizaba tratamiento ha-
bitual con pantoprazol. Consulta por presentar, des-
de hace cuatro meses, episodios que se inician con
cefalea que comienza en la zona occipital y poste-
riormente se hace holocraneal, con cualidad opresi-
va, sin pulsatilidad. La duracién maxima era 1 hora,
con una instauracion gradual, aumentando la inten-
sidad hasta su maximo (8/10) en unos 30 minutos.
Durante los episodios aquejaba sonofobia y osmo-
fobia pero no fotofobia, cierta sensacion nauseosay
empeoramiento con el traqueteo cefalico. En los mo-
mentos de dolor solia tener clinofilia y sensacion de
mareo con vision borrosa, asi como cansancio, rubor
facial, diarrea y parestesias en manos. En los episo-
dios en los que determino su presion arterial objetivo
cifras de hasta 200/100 mmHg. La frecuencia men-
sual era de 3-4 episodios, sin claros desencadenan-
tes. Ademas, referia diarrea de un afio de evolucion
que respondia al uso de prebiodticos, sin asociar pér-
dida de peso.

Exploracion fisica: Buen estado general, en nues-
tra valoracion sin eritema facial o tordacico, tampo-
co otras alteraciones en la exploracion general. Ex-
ploracion neurolégica con fundoscopia normal. No
oftalmoparesia ni asimetria facial. Articulacion tém-
poro-mandibular con chasquido de apertura. Hiper-
sensibilidad a la palpacion en el nervio auriculotem-
poral derecho sin alodinia. Trécleas normales.
Pruebas complementarias: Se realizd una tomogra-
fia computarizada (TC) y resonancia magnética (RM
con angio-RM) cerebrales que no mostraron altera-
ciones. El hemograma, la bioquimica (incluyendo
TSH) y la coagulacion fueron normales. Ante la sos-
pecha inicial de sindrome carcinoide (SC) se procede
a solicitar cromogranina A (CgA) en sangre, reportan-
do 291 ng/ml (valor de referencia menor 100 ng/ml),
estudio en orina 24 h de normetanefrinas, metane-
frinas y acido 5-hidroxi-indolacético que en sucesi-
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vas analiticas fueron negativos. En la gammagrafia
marcada con octeotrido (Octreoscan) se objetivd un
acumulo de radiofarmaco a nivel del colon descen-
dente que podria corresponderse con un proceso in-
flamatorio. El estudio ecocardiografico no demostro
lesion valvular y también descarto coartacion de aor-
ta. En la angio-RM de senos venosos se objetivo per-
meabilidad y adecuado calibre de los mismos. Se so-
licité TC abdomino-pélvico con hallazgo de lesién de
aspecto polipoideo y crecimiento endoluminal de 9
mm, hipercaptante, en el ileon medio que se confir-
Mo mediante entero-RM, que podria corresponderse
con un carcinoide digestivo, siendo una lesion de difi-
cil valoracion debido a su pequefio tamafo. Ante es-
tos hallazgos se derivé a cirugia general realizandose
laparotomia media con exéresis de la lesion en ileon
y biopsia posterior que no mostré hallazgos compati-
bles con tumor carcinoide.

Diagnéstico: Se establecio el diagnostico de 10.3 ce-
falea atribuida a hipertension arterial, con fenotipo
clinico de migrafa, sin confirmacion histolégica de
tumor carcinoide.

Tratamiento: Durante el seguimiento la paciente re-
cibio tratamiento preventivo con candesartan 8 mg
consiguiéndose mejoria de la frecuencia e intensidad
de la cefalea y buen control de las cifras de tension
arterial. Se inicio analgesia de rescate con almotrip-
tan 12.5 mg obteniéndose buena respuesta.
Evolucion: Tras 3 afios de seguimiento ha presen-
tado disminucion de la frecuencia de los episodios
de cefalea (actualmente mensual) y de la sintomato-
logia acompafiante, asociando en la actualidad uni-
camente sensacion nauseosa, sin diarreas ni rubor
facial, con buenos controles de tensién arterial. Tam-
poco ha presentado nueva sintomatologia.

Discusiodn:

Se trata de una paciente que presenta una cefalea
con algunas caracteristicas migrafiosas como in-
tensidad moderada del dolor, sonofobia, osmofo-
bia, nauseas y empeoramiento con el traqueteo ce-
falico. Sabemos que muchas veces en la migrafia no
se presentan los sintomas clasicos, pudiendo ser ho-
locraneal o de cardcter opresivo como en este ca-
so. En cuanto al abordaje diagndstico de los sinto-
mas acompafantes, es cierto que en ocasiones los
pacientes con migrafia pueden tener aumento del
transito deposicional, no obstante, es atipico para
una migrana la duracién acortada de los episodios

(menor a 4 horas), la presencia de sintomas sensiti-
vos, el rubor facial y las cifras tensionales elevadas.
Se cree que el dolor de cabeza puede ser un sinto-
ma atribuido a la hipertension arterial solo si los va-
lores de PA son muy altos o aumentan rapidamente.
Los criterios diagndsticos se basan en la Clasifica-
cion Internacional de la Sociedad Internacional de
Cefaleas (ICHD-III), donde la migrafia se clasifica en
tres tipos principales* migrafia sin aura, migrafia con
aura y migrafa cronica. Las caracteristicas clinicas
de cada uno deben ser consideradas para asegurar
un diagndstico certero y debe haber tenido al menos
5 ataques que involucren caracteristicas de migra-
fia para poder diagnosticarla. Las crisis migrafosas
con aura, se acompafian ademas de sintomas sensi-
tivos o del sistema nervioso central de varios minu-
tos de duracion, unilaterales, con desarrollo progre-
sivo, siendo totalmente reversibles. Estos sintomas
se manifiestan previamente antes de 60 minutos a la
cefalea. Por tanto, el primer gran desafio es hacer el
diagnostico diferencial entre cefaleas primarias (co-
mo la migrafia o cefalea tensional), y las cefaleas se-
cundarias a otras patologias. Se completo el estudio
con los pertinentes estudios radioldgicos solicitados
por parte de Endocrinologia en los cuales se detectd
una lesion a nivel de intestino delgado que finalmen-
te fue biopsiada sin demostrar el analisis anatomo-
patologico la existencia de un tumor carcinoide que
justificase los episodios de cefalea, la elevacion de la
tension arterial, la alteracion del transito intestinal y el
enrojecimiento facial. No obstante, dado el pequefio
tamanfo de la lesion, podria tratarse de un resultado
falso negativo de la biopsia. EI SC es una de las enti-
dades mas importantes en el diagnostico diferencial
del flushing. El tiempo medio desde la aparicion de
los sintomas hasta el diagndstico es mayor a nueves
afios’. En el caso del feocromocitoma el dolor de ca-
beza, puede ser leve o severo y de duracion variable,
ocurriendo hasta en el 90 % de los pacientes sinto-
maticos. Sin embargo, la diarrea no es manifestacion
frecuente en esta entidad’. Debido al hecho de que
el SC suele presentarse con manifestaciones clini-
cas inespecificas, habitualmente son necesarios nu-
merosos estudios complementarios para poder esta-
blecer el diagnéstico definitivo. Es fundamental, por
tanto, conocer la presentacion y el cuadro clinico de
esta entidad para tratar de evitar el retraso en el diag-
nostico y mejorar el prondstico de los pacientes. En
el caso relatado, a pesar de la tendencia a la mejoria
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progresiva de los sintomas, del descenso de los nive-
les de CgA 'y del resultado negativo de la biopsia rea-
lizada a nivel del ileon, la paciente continua en segui-
miento estrecho por parte de distintos especialistas.

Conclusion:

La asociacion de cefalea con sintomas como enroje-
cimiento facial, aumento del ritmo deposicional e hi-
pertension arterial debe alertarnos de la posibilidad
de encontrarnos ante un caso de cefalea secundaria
a una enfermedad neuroendocrina.
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CASO CLINICO 41

Ampliando el espectro de la migrana:

cuando el dolor de cabeza viene ‘acompanado

U

Anciones Martin, V*'; Martin Prieto, J'; Moreno Estébanez, A?

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario de Cruces, Barakaldo, Bizcaia.

*Autor principal.
"MIR.
2 Médico adjunto.

Objetivo del aprendizaje:

Bajo el sintoma guia de la cefalea se esconden desde
patologias banales hasta otras que pueden compro-
meter la vida del paciente. En especial, algunas cefa-
leas primarias del espectro de la migrafia pueden su-
poner un verdadero reto en el diagnostico diferencial
con las cefaleas secundarias. Es por ello por lo que
familiarizarse con estas entidades es importante pa-
ra los neuroélogos.

Resumen:

Se presenta el caso de un hombre de 38 afios con cefa-
lea asociada a paresia incompleta del Il par craneal iz-
quierdo; se evidencia hiperintensidad de dicho nervio en
la resonancia magnética (RM), leve elevacion de protei-
nas en LCR y resto del estudio normal. Este caso refle-
jalaimportancia de descartar etiologias secundarias en
el diagnostico diferencial de una cefalea primaria y el re-
to diagndstico que por ello implica la Neuropatia Oftal-
mopléjica Dolorosa Recurrente (NODR). Conocer esta
entidad es importante para poder ofrecer un tratamien-
to adecuado y efectivo como son los corticoides. Pese
a que se trata de una enfermedad con prondstico exce-
lente que rara vez deja déficits residuales incluso en au-
sencia de tratamiento, el cuadro clinico puede generar
mucha intranquilidad y desconcierto en los pacientes.

Introduccion:

La NODR fue inicialmente descrita por Charcot en 1980
como migrafia oftalmopléjica. Su fisiopatologia sigue
siendo una incognita, por lo que existe aun controversia
sobre su denominacion apropiada. Su baja prevalencia
(alrededor de 0,7 casos por cada millén) podria explicar
el poco conocimiento que se tiene sobre la enfermedad
y la escasez de publicaciones cientificas. Mientras que
en la infancia es mas frecuente en mujeres, en adultos

no parece haber una predileccion en cuanto al sexo. La
edad media oscila entre los 8 y 10 afios, aunque hay nu-
merosos casos descritos en adultos. La clinica se basa
en episodios recurrentes de cefalea de caracteristicas
migrafiosas que en ocasiones son dificiles de diferen-
ciar de otras entidades. La afectacion concomitante de
nervios craneales, en especial del oculomotor comun
(Il par craneal) ipsilateral, es frecuente y puede ser un
dato diferencial con otras patologias.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Varén de 38 afios, fumador, con episodios
migrafosos sin aura en la adolescencia y sin otros an-
tecedentes médicos de interés. Acude al servicio de
Urgencias por cefalea frontal y periorbicular izquierda
punzante y opresiva de 8 dias de evolucion, con impor-
tante sono y fotofobia. Desde el segundo dia de la cli-
nica, se acompanfa de vision doble horizontal, que se
acentla en determinadas posiciones de la mirada que
el paciente no sabe precisar pero se resuelve con la
vision monocular. Los dias posteriores la clinica em-
peora y la cefalea adquiere un curso paroxistico, con
episodios muy intensos de unos 10 minutos de dura-
cion. Suceden generalmente por la tarde y solo mejo-
ran con el descanso nocturno. No refiere fiebre, vomi-
tos, nduseas ni inyeccion conjuntival; sin variacion del
dolor con la posicion corporal ni con Valsalva.
Exploracion fisica al ingreso: Se objetiva una limita-
cion para la aduccion y supraduccion del ojo izquierdo,
con una tendencia a la exotropia en posicion primaria
de la mirada; ademas de una ptosis ipsilateral. El resto
de la exploracién, incluyendo fondo de ojo, campime-
tria, agudeza visual, resto de pares craneales, signos
meningeos, fuerza, sensibilidad, marcha y reflejos os-
teotendinosos (ROT), resulta normal.

Pruebas complementarias: Se realiza una analitica
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RMN cerebral secuencias: A) T1 axial; B) T1 axial tras Gadolinio; C) T1 sagital tras Gadolinio.

sanguinea extensa que incluye perfiles organicos, vita-
minas, hormonas, reactantes de fase aguda, serologias
(entre ellas, Treponema pallidum y Borrelia burgdorferi),
proteinograma, estudio de autoinmunidad, inmunoglo-
bulinas totales y subclases, enzima convertidora de an-
giotensina (ECA) y anticuerpos antigangliésido. Todos
ellos resultan dentro de la normalidad. Tampoco se en-
cuentran alteraciones en la Tomografia axial computa-
rizada (TAC) cerebral y orbitaria realizada con y sin con-
traste intravenoso; Angio-TAC de troncos supradrticos
y poligono de Willis. En cuanto al estudio del liquido ce-
falorraquideo (LCR), muestra una hiperproteinorraquia
leve (61,9 mg/dL) sin pleocitosis, consumo de glucosa
ni elevacion de adenosin desaminasa (ADA). El estudio
microbioldgico y el de antiganglidsidos en LCR es nega-
tivo. Una resonancia magnética (RM) cerebral inicial evi-
dencia engrosamiento e hipercaptacion del Il par cra-
neal izquierdo en los segmentos cisternal y cavernoso
sugestivo de neuritis. Los potenciales evocados visua-
les resultan normales y simétricos.

Diagnostico: El paciente se diagnostica como: “Proba-
ble Neuropatia Oftalmopléjica Dolorosa Recurrente”, an-
teriormente conocida como Migrafia Oftalmopléjica.
Tratamiento: Pulsos de 1 gramo de Metilprednisolona
intravenosa/dia durante 4 dias.

Evolucion: Nuestro paciente acude a nuestro centro el
octavo dia tras el inicio de los sintomas. Inicialmente el
cuadro clinico permanece invariable hasta que se op-
ta por iniciar tratamiento corticoideo intravenoso el ter-
cer dia de ingreso. A las 24 horas la mejoria es evidente,
la cefalea disminuye, la ptosis desaparece y los movi-
mientos oculares se normalizan paulatinamente duran-

te los 3 dias posteriores. Es dado de alta una semana
después refiriendo Unicamente cefalea leve de predo-
minio vespertino. En la consulta de seguimiento al mes
del alta, se encuentra ya asintomatico, sin haberse repe-
tido ningun episodio como los anteriormente descritos.
En la RM de control se aprecia una clara disminucion
tanto de la captacion de contraste como del engrosa-
miento del Il par craneal afectado.

Discusion:

El principal reto en la NODR es identificar la asociacion
entre cefalea y oftalmoplejia. Los avances en neuroima-
gen parecen reafirmar la vinculacion de esta entidad
con la migrafia. La hipdtesis mas respaldada sostie-
ne que la crisis migrafiosa podria producir un vasoes-
pasmo que genera una isquemia reversible de la barre-
ra hemato-nerviosa, con una consiguiente inflamacion
aséptica de las fibras de los pares craneales y, a su vez,
una irritacion del sistema trigeminal. Estudios realiza-
dos mediante SPECT parecen evidenciar una isquemia
transitoria durante los episodios de oftalmoplejia, en los
territorios irrigados por arterias perforantes que discu-
rren desde la arteria cerebral posterior hasta el talamo.
El caso clinico expuesto muestra que, en ocasiones,
realizar el diagnostico diferencial en un paciente con ce-
falea puede suponer un verdadero reto diagnostico. El
objetivo principal es descartar que se trate de una cefa-
lea secundaria. Teniendo en cuenta las caracteristicas
de este cuadro clinico; el orden en que se sucedieron
los sintomas; los resultados de la RM; y la contundente
respuesta al tratamiento con corticoesteroides; el diag-
nostico de presuncion de NODR parece firme. Pese a
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ello, no hay que olvidar que es obligatorio ‘descartar le-
siones estructurales, en especial orbitarias, paraselares
o de fosa posterior, como recoge la International Hea-
dache Society.

Muchas de las patologias que podrian simular este ti-
po de cefaleas necesitan ser identificadas de forma ra-
pida y precisa; en el caso anteriormente descrito se in-
cluye desde un inicio una amplia gama de diagndsticos
diferenciales. Las pruebas complementarias, la explora-
cion fisica, el contexto clinico y la evolucién nos ayudan
a descartar de forma consistente causas: compresivas
(ya fueran de tipo neopldsicas, vasculares o granuloma-
tosas); traumaticas; isquémicas groseras; trombosis
venosas; metabolicas; infecciosas; e inmunomediadas
(como podria ser un sindrome de Miller Fisher paucisin-
tomatico. Por todo lo anterior, parece razonable valo-
rar el diagnostico de NODR, que ademas de la exclusion
de otras patologias requiere al menos dos episodios de
cefalea unilateral asociada a la paresia ipsilateral de al
menos uno de los tres nervios oculomotores. Con esta
informacién unicamente podremos hablar de una “Pro-
bable” NODR, pese a que esta descrita una mayor pre-
valencia de episodios Unicos en adultos, incumpliria un
criterio obligatorio.

Este caso nos lleva de nuevo a replantearnos si es ade-
cuada la denominacion que tiene actualmente la NO-
DR, ;es adecuado no considerarla una Migrafia?; ;debe
seguir siendo “recurrente” en todos los casos para po-
der diagnosticarla? La literatura actual al respecto deja
claro que la mayoria de los pacientes tienen un histo-
rial previo de migrafias y el cuadro clinico se presenta
en la inmensa mayoria de los casos como cefalea de
perfil migrafioso que precede a la oftalmoplejia ipsilate-
ral, y a menudo, se encuentra asociada a sintomas co-
mo fotofobia, nduseas o vomitos. También existen da-
tos que quizas vayan en contra de clasificarla como
una migrafa: todos los casos descritos estan exentos
de aura migrafosa; las alteraciones en la RM muestran
la existencia de una lesion nerviosa objetivable que cap-
ta Gadolinio en 3 cuartas partes de los pacientes; la es-
casa o nula respuesta a los farmacos antimigranosos
habituales, sin embargo, existe una impresionante res-
puesta a los corticoesteroides. Sopesando todo lo an-
terior, si la principal hipétesis actual como mecanismo
fisiopatoldgico de NODR se confirma y se objetiva una
isguemia vasoespastica reversible desencadenada por
una migrafa, podriamos volver a encontrar la actual
NODR con otro nombre diferente y reclasificarse en la
familia de las migrafas.

Puntos clave del caso clinico:

1. La anamnesis y la historia clinica contintan sien-
do clave en el diagndstico diferencial de la cefalea.

2. La NODR es una entidad infrecuente que deberia
tenerse en cuenta ante todo paciente con crisis
migrafosas y oftalmoplejia.

3. Como cualquier otra cefalea primaria, la NODR exi-
ge un amplio diagnostico diferencial para excluir
lesiones estructurales.

4. Su espectacular respuesta a corticoesteroides es
clave para el diagnostico y tratamiento.

5. Los nuevos hallazgos de neuroimagen y medicina
nuclear nos hacen plantearnos de nuevo a la NO-
DR como una entidad del espectro de la migrafia.
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CASO CLINICO 42

Ataque de migrana con aura atipica y livedo reticularis

Santos Martin, C* Alcala Torres, J; Amarante Cuadrado, C; Ruiz Ortiz, M.

Servicio de Neurologia, Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid.

*Autor principal.

Objetivo de aprendizaje
Conocer la asociacion de la migrafia con el ictus y la
presencia de livedo reticularis.

Resumen:

La migrafia es una enfermedad neuroldgica con una
fisiopatologia multifactorial, entre las que parece es-
tar implicada la disfuncion endotelial. Presentamos
un caso de ataque de migrafia con un aura sensitiva
atipica y livedo reticularis durante el mismo, con es-
tudios analiticos y neuroimagen dentro de la normali-
dad. La cefalea, en muchos casos de caracteristicas
migrafiosas, puede ser una manifestacion premoni-
toria del sindrome de Sneddon, beneficiandose nues-
tra paciente de un seguimiento clinico estrecho.

Introduccion:

La migrafia es una enfermedad neurolégica con una fi-
siopatologia multifactorial, en la cual parece estar im-
plicada la disfuncién endotelial, marcador de riesgo
vascular. La presencia de livedo reticularis, caracteri-
zada por una coloracion rojizo-violacea con patron re-
ticular, se ha asociado con la migrafia. Por otro lado, el
sindrome de Sneddon constituye una entidad caracte-
rizada por la presencia de eventos cerebrovasculares
recurrentes y livedo racemosa generalizada.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer de 33 afios con antecedentes
de migrana episodica con aura visual en tratamien-
to con AINEs a demanda y un posible fenémeno de
Raynaud. Acude por un cuadro de inicio agudo de al-
teracion sensitiva en hemicuerpo izquierdo de dos
horas de duracion, que se inicio en los dedos del pie
y fue ascendiendo en minutos hasta involucrar a to-
do el miembro inferior y el superior, inicialmente po-
sitiva tipo parestesias y posteriormente negativa. De
forma paralela detectd alteraciones cutaneas en el
miembro inferior izquierdo. Seguidamente la pacien-

te comenzo con cefalea hemicraneal izquierda de al-
ta intensidad, con nduseas, foto- y osmofobia; de ca-
racteristicas similares a sus migrafias previas.
Exploracion fisica: A su llegada a Urgencias se obje-
tiva una hipoestesia tacto-algésica leve en miembro
inferior izquierdo, sin otros datos de focalidad y fon-
do de ojo sin alteraciones. Asimismo, presentaba una
marcada livedo reticularis en la pierna izquierda. Am-
bos hallazgos se resolvieron en horas.

Imagen 1. Fotografia del miembro inferior izquierdo durante el episo-
dio de cefalea.

Pruebas complementarias: Se realizo un TC craneal
con estudio vascular y analitica urgentes que resul-
taron normales. Se completo el estudio con una RM
cerebral con angioRM, sin hallazgos salvo tres me-
ningiomas subcentimétricos incidentales. Electrocar-
diograma en ritmo sinusal sin alteraciones. Los estu-
dios de laboratorio incluyendo VSG, autoinmunidad y
anticuerpos antifosfolipido fueron normales.
Diagnéstico: Episodio de migrafia con aura atipica.
Livedo reticularis.

Tratamiento: AINEs a demanda.

Evolucion: Después de ocho meses del evento des-
crito, la paciente no ha presentado nuevos episodios
de caracteristicas similares ni nuevas alteraciones
cutdneas. Unicamente refiere cefaleas de perfil mi-
grafioso, sin aura, con una frecuencia mensual.
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Imagen 2. Secuencias FLAIR (A), DWI (B) y angioRM (C) de resonancia magnética cerebral, sin hallazgos patolégicos.

Discusion:

Se trata de un caso de una paciente con anteceden-
te de migrafia con aura visual que sufre un episodio
de inicio agudo de alteracién sensitiva con afectacion
secuencial en minutos del hemicuerpo izquierdo, se-
guida cefalea migrafiosa, de horas de duracién y neu-
roimagen urgente normal. La patocronia del trastorno
sensitivo era compatible con un aura sensitiva; sin em-
bargo, ante la duracién anormalmente prolongaday la
presencia de las alteraciones cutaneas acompanan-
tes, se decidi¢ ingreso hospitalario para completar el
estudio etioldgico. Inicialmente se planted el diagnos-
tico diferencial con un infarto migrafioso o un ictus is-
guémico en contexto de una enfermedad autoinmuni-
taria, sindrome antifosfolipido, o bien un sindrome de
Sneddon. Ante la resolucion de los sintomas en horas
y la normalidad de las pruebas practicadas se asumio
el diagnostico de migrafia con aura atipica.

La migrafia se ha asociado con ictus y la presencia
de livedo reticularis, manifestacion dermatolégica a
su vez relacionada con la enfermedad cerebrovas-
cular, denominandose la coexistencia de estas dos
ultimas sindrome de Sneddon. Esta entidad en mas
frecuente en mujeres, con una mediana de edad al
diagndstico de 40 anos. La etiopatogenia es desco-
nocida, aunque en una importante proporcion de ca-
sos subyacen enfermedades autoinmunes, como el
sindrome antifosfolipido o trombofilias, hipotetizan-
dose un mecanismo trombdatico o inflamatorio, con
disfuncion endotelial. La cefalea, muchas veces de
caracteristicas migrafiosas, puede ser una mani-

festacion prodromica del sindrome, beneficiandose
nuestra paciente de un seguimiento clinico estrecho.

Puntos clave del caso clinico:

Ante un caso de migrafia con aura atipica es necesario
realizar un adecuado diagndstico diferencial, descar-
tando un infarto migrafioso o un evento isquémico de
otra etiologia. El sindrome de Sneddon es una entidad
rara de etiopatogenia no aclarada que puede manifes-
tarse como cefalea migrafiosa en fases prodrémicas.
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CASO CLIiNICO 43

Migrana hemipléjica tipo 1 esporadica por mutacion no
descrita del CACNA1A con pleocitosis linfocitaria

Izquierdo Ramirez, P.J’; Alba Camilo, R; Gascon Giménez, F.

Servicio de Neurologia, Hospital Clinico Universitario de Valencia

*Autor principal.

Objetivos del aprendizaje:

1. Reconocer la importancia de una correcta anamne-
sis y exploracion fisica en el diagndstico diferencial
de la cefalea.

2. Conocer los criterios diagnosticos y el diagnostico
diferencial de la Migrafia hemipléjica (MH) y otros
sindromes neurologicos que cursan en forma de
cefaleas asociadas a déficit neurolégico, como el
sindrome de cefalea y déficit neuroldgico transitorios
asociados a pleocitosis de LCR (HaNDL).

3. Describir una nueva mutacion no descrita del CAC-
NATA como causa de MH tipoT con pleocitosis linfo-
citaria asociada.

4. Recordar que la toxina botulinica puede ser una alter-
nativa de tratamiento preventivo eficaz en pacientes
con migrafa crénica incluida hemipléjica.

Resumen:

Se presenta el caso de una paciente con migrafia con
déficits neurolégicos motores asociados durante los
episodios y pleocitosis linfocitaria en liquido cefalo-
rraquideo (LCR) en la que se establecié un amplio es-
pectro de diagnosticos diferenciales durante su estu-
dio con diagndstico final de Migrafia hemipléjica tipo
1 esporadica por mutacion no descrita del CACNATA
con pleocitosis linfocitaria asociada. La paciente ha
fracasado a multiples preventivos orales, con buena
respuesta a infiltraciones de toxina botulinica.
Introduccion:

La migrafia es una enfermedad muy prevalente en
la sociedad actual que afecta a la calidad de vida de
los pacientes. Existen diversas formas clinicas de mi-
grafia, entre las que se incluye la migrafia hemipléjica
(MH). La MH es un tipo infrecuente de migrafia que
se caracteriza por la presencia de al menos 2 ata-

ques de migrafia con aura, que deben incluir deficit
motores reversibles acompafiados de al menos otro
aura (visual, sensitiva o del lenguaje). Para su diag-
noéstico definitivo se han de descartar diagnésticos
alternativos entre los que se incluye el ictus isquémi-
co entre otros. Existen formas esporadicas y formas
familiares asociadas a mutaciones de distintos ge-
nes entre los que se incluye el CACNATA, el ATPTA2
y el SCN1TA. El gen CACNAT codifica para un canal de
calcio voltaje dependiente y sus mutaciones se han
relacionado con la MHF1, asi como con la ataxia epi-
sadica tipo 2 y ataxia spinocerebelosa tipo 6.

Descripcion del caso clinico:

Anamnesis: Mujer de 39 afios, fumadora, sin otros an-
tecedentes personales de interés, que ingresa en neu-
rologia por episodio de cefalea hemicraneal derecha
pulsatil, de instauracion lenta, con nauseas y vomitos y
sonofotofobia precedida de vision de escotoma cente-
lleante progresivo por hemicampo visual izdo de unos
30 minutos de duracion y acorchamiento y torpeza de
instauracion también progresiva en hemicara y hemi-
cuerpo izquierdo de 7 horas de evolucion.

La paciente no presentaba antecedentes personales
ni familiares de migrafia ni de otras cefaleas.
Exploracion fisica: Paciente alerta y orientada en es-
pacio, tiempo y persona. Pupilas isocdricas y normo-
rreactivas con fondo de ojo normal bilateral. Lenguaje,
campimetria y resto de pares craneales sin alteracio-
nes. Hemiparesia braquiocrural izquierda 4+/5 con re-
flejos osteotendinosos y cutaneoplantares normales e
hemihipoestesia tactoalgésica faciobraquiocrual izda.
Equilibrio coordinacion y marcha normales.

Pruebas complementarias: Ante un episodio de cefa-
lea (aungue no subita ni con esfuerzos) con focalidad
neuroldgica asociada se realizd un angioTC craneal
en urgencias que fue normal, sin signos hemorragia
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cerebral ni subaracnoidea ni alteraciones vasculares.
A pesar de que la cefalea era de caracteristicas mi-
grafiosas vy la focalidad neuroldgica de instauracion
gradual y no subita (poco sugestivo de ictus isquémi-
co agudo), dado que se tratd de un primer episodio y
asociaba focalidad persistente (> 60 min) y motora
se decidi6 ingreso para completar estudio. Se reali-
z6 una RM cerebral con angioRM cerebral y TSA que
resulté normal, sin signos de isquemia ni otras alte-
raciones, descartandose un ictus isquémico agudo
asi como lesiones ocupantes de espacio. La pacien-
te no presentaba datos de comicialidad sugestivos
de un fendémeo de todd ni una cefalea en trueno su-
gestiva de un sindrome de vasoconstriccion cerebral
reversible. Finalmente se decidié completar estudio
con puncion lumbar con presion de apertura normal
con leve pleocitosis linfocitaria con 15 linfocitos y le-
ve hiperproteinorraquia 60 mg/dl, sin otras alteracio-
nes citobioquimicas y estudios microbiolégicos com-
pletos negativos.

Diagnéstico: La paciente fue inicialmente diagnosti-
cada de probable Sindrome de cefalea y déficit neuro-
l6gico transitorios asociados a pleocitosis linfocitaria
de LCR (HaNDL) pues cumplia los criterios diagnés-
ticos de la ICHD-3 (salvo la pleocitosis linfocitaria en
el limite) y se habian descartado de forma razonable
diagndsticos alternativos.

Tratamiento: La paciente fue dada de alta sin trata-
miento preventivo presentando una recuperacion
completa de la hemiparesia e hemihipoestesia a los
7 dias del inicio.

Evolucion: Durante el seguimiento periddico poste-
rior en consultas durante 7 afios, la paciente ha pre-
sentado cefaleas de caracteristicas migrafiosas con
una frecuencia de hasta 15-16 dias al mes, siempre
precedidas de distintos tipos de aura (visual, sensiti-
va, disfasica o motora) y que responden a sumatrip-
tan oral. Dada la persistencia en el tiempo de los epi-
sodios clinicos y que el HaNDL suele ser autolimitado
en el tiempo la paciente fue finalmente diagnostica-
da de Migrafia hemipléjica esporadica (pues cumple
los criterios de la ICHD-3). Se completd estudio ge-
nético con resultado de portadora heterocigota de la
mutacion de significado clinico incierto ¢.6469C>G
(p. R2157G) en el gen CACNATA, con diagndstico de-
finitivo de migrafia hemipléjica tipo 1 esporadica por
mutacion no descrita. Se ha completado estudio ge-
nético de sus progenitores asintomaticos estando en
la actualidad pendiente de resultados.

La paciente ensayd multiples preventivos orales, en-
tre los que se incluyen amitriptilina, lamotrigina, flu-
narizina y metoprolol con escasa respuesta, por lo
gue ante migrafia cronica se inicio tratamiento con
toxina botulinica (protocolo PREEMPT) con mejoria
parcial en frecuencia, por lo que se aumentd dosis
hasta 200 Ul cada 3-4 meses con reduccion de la fre-
cuencia de episodios a unos 2-3 episodios al mes.

Discusion:

La MH es un tipo de migrafa con aura poco frecuen-
te caracterizada por episodios de focalidad motora
durante los episodios de cefalea, a veces persistien-
do durante horas o dias tras la remision del dolor'?. El
diagnostico de la misma es clinico, pero exige la ex-
clusion de diagnosticos alternativos de modo que re-
quiere un estudio diagndstico exhaustivo. No existen
hallazgos en las pruebas complementarias caracteris-
ticos de esta entidad, no suelen existir hallazgos signi-
ficativos en pruebas de neuroimageny los estudios de
LCR pueden ser muy variables (desde anodinos, hasta
cierto grado de pleocitosis y proteinorraquia)®.

El HaNDLpuede incluirse en su diagnostico diferen-
cial cuando el aura motora es prolongada. Es una en-
tidad clinica rara, benigna y autolimitada caracteri-
zada por episodios de cefalea migranosa y déficits
neuroldgicos focales transitorios (sensitivos, moto-
res o del lenguajede mas de 4 horas) con pleocitosis
linfocitaria en LCR (>15 cel/mL) que repiten durante
un periodo habitualmente no superior a tres meses.
Su fisiopatologia no es del todo conocida, pero se ha
relacionado con depresion cortical propagada por
una enfermedad viral precedente o concurrente*. De
este modo, el HaNDL puede asemejarse a la MH. El
caso presentado, al début cumplia criterios diagnds-
ticos de HaNDL, no obstante, su evolucién recurrente
y persistente en el tiempo junto con el resultado ge-
nético con mutacion del gen CACNATA permitieron el
diagnostico final de Migrafia hemipléjica tipo 1.
Existen formas de MH esporéadicas (sin anteceden-
tes familiares) y formas familiares autosémicas do-
minantes. Entre los genes responsables de la MH se
incluye el gen CACNATA, que codifica para un canal
de calcio voltaje dependiente, cuyas mutaciones se
han relacionado con formas de MH esporadica (por
mutacion de novo) asi como MHF tipo 1. Curiosa-
mente, se han descrito casos de HaNDL que aseme-
jan a la MHF con anticuerpos dirigidos contra el CAC-
NATA, sin embargo no se han observado mutaciones
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del mismo en pacientes con HANDL®>®. Asi mismo se
han descrito casos de MH con pleocitosis linfocita-
ria en LCRE.

Puntos clave del caso clinico:

1. La cefalea con deficits neurolégicos asociados pre-
senta un diagnostico diferencial amplio

2. Ante un diagndstico inicial de HaNDL (con deficit
motor) debe realizarse un seguimiento evolutivo y si
persiste en el tiempo deben considerarse diagnosti-
cos alternativos entre los que se incluye la MH.

3. La migrafia hemipléjica puede presentar pleocitosis
linfocitaria

4. Elestudio genético puede ser Util para diagnostico de
MH esporadica.

5. La toxina botulinica puede ser una alternativa de tra-
tamiento eficaz en la MH.
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CASO CLINICO 44

Migrana o diseccion arterial: nadando en aguas turbulentas

Fernandez Pérez, L'*; Mufioz Garcia, A.A% Pérez Navarro, L'; Cardona Reyes, D'

Servicio de Neurologia, Complejo Hospitalario Universitario Insular Materno Infantil, Las Palmas de Gran Canaria.

"Meédico Residente de Neurologia.
2Facultativo Especialista de Area de Neurologra.
*Autora principal.

Objetivo del aprendizaje:

Comprender las caracteristicas de la cefalea atribui-
da a diseccién de la arteria vertebral y realizar una
busqueda activa de esta entidad en el diagnostico di-
ferencial de la migrafia, especialmente si se acompa-
fia de datos atipicos.

Resumen:

Se presenta caso de varon de 31 afios con cefalea
de debut hemicraneal derecha pulsatil de intensidad
moderada-severa asociada a alteraciones visuales
en hemicampo derecho, sono-fotofobia, nauseas, vo-
mitos, cortejo vegetativo y oscilopsias. Tuvo una du-
racion de 3 dias, sin recurrencias posteriores. Ante
cefalea de caracteristicas migrafiosas con aura no ti-
pica se solicita estudio de neuroimagen y neurovas-
cular, objetivandose un ictus isquémico subagudo de
territorio vertebro-basilar causado por una diseccién
de la arteria vertebral derecha.

Introduccion:

La migrafia es la segunda cefalea mas prevalente de
nuestro medio, con 4 millones de casos en Espafay
una importante causa de discapacidad en el mundo'.
El diagnostico de la migrafia es clinico?, aunque para
llegar al mismo se debe considerar que la cefalea no
se pueda explicar por otra causa. Se ha de sospechar
un diagndstico alternativo sobre todo en las migra-
fias con aura de primera aparicion tardia (> 40 afios),
que solo presenten sintomas negativos, o de crono-
logia muy prolongada o muy breve. Las guias clinicas
recomiendan actualmente que, ante un primer epi-
sodio de migrafia con aura, especialmente en auras
no tipicas, se realice un estudio de neuroimagen me-
diante TC craneo con contraste o resonancia mag-
nética. Entre las alternativas mas frecuentes a consi-
derar se encuentran el sindrome de vasoconstriccion

cerebral reversible, el sindrome de encefalopatia pos-
terior reversible y la diseccion arterial cervical.

Presentacion del caso clinico:

Anamnesis y exploracion fisica: Varon de 31 afos,
con hipertension arterial en tratamiento con Mani-
dipino. Destaca antecedente familiar de primer gra-
do por rama materna de migrafia. Consulta por un
cuadro que inicia hace un mes con cefalea en region
supraorbitaria derecha pulsatil de intensidad mode-
rada-grave de un minuto de duracion precedida de
alteracion visual en campo temporal de ojo derecho
como “imagen deslustrada’, sin otra sintomatologia
asociada, que resuelve con la toma de AINE y des-
canso. Nunca habia presentado una cefalea de es-
tas caracteristicas. Unas horas mas tarde presento
una cefalea hemicraneal derecha pulsatil asocia-
da a cervicalgia, fotofobia, sonofobia, nduseas, voé-
mitos, oscilopsia, cortejo vegetativo y sensacion de
disminucion de vision progresiva binocular en el he-
micampo derecho binocular (sin aparentes fenéme-
nos positivos). En Urgencias se constata hiperten-
sion arterial, con exploraciéon neurologica, pruebas
de laboratorio (hemograma, coagulacién y bioquimi-
ca basica) y neuroimagen mediante TC craneal ur-
gente dentro de la normalidad. Se administra anal-
gesia con desaparicién de la sintomatologia en <60
minutos y se orienta como posible migrafia con aura
visual, aunque sin cumplir criterios de la Internatio-
nal Classification of Headache Disorders (ICHD). En
los dias siguientes presenta dos nuevos episodios
similares que ceden con el reposo, en los dos dias si-
guientes, encontrandose asintomatico en el momen-
to de la consulta un mes mas tarde. Destaca que el
paciente previamente practicaba natacion, que ha-
bia abandonado durante meses hasta que la retomo
dias antes al inicio de la cefalea.
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Figura 1. Se observa lesion en regién posteroinferior de hemisferio cerebeloso derecho, hipointensa en T1 (A.) e hiperintensa en secuencias T2/
Flair (B.), que no restringe en la difusion (C. y D.) y no realza en secuencias contrastadas (E.), compatible con lesion isquémica subaguda.

La exploracion fisica general y neuroldgica general re-
sulta normal. Al reconocer la atipicidad del cuadro cli-
nico, se solicita estudio complementario preferente.
Pruebas complementarias:

- Resonancia Magnética (RM) de cerebro (Figura 1):
Se observa lesion en hemisferio cerebeloso derecho
compatible con lesion isquémica subaguda tardia de
territorio correspondiente a Arteria Cerebelosa Poste-
ro-Inferior (PICA) derecha.

- Angio-TC troncos supradrticos vy arterias cerebrales:
Se identifica arteria vertebral derecha filiforme en to-
do su recorrido hasta porcion V3 donde se encuentra
un segmento corto ocluido con repermeabilizacion a
nivel distal por colaterales, sugestiva de diseccion a ni-
velde V3. Resto de circulacion intracraneal, incluida
PICA derecha, con calibre conservado.

Diagndstico y tratamiento. Dado que se trata de
una cefalea con caracteristicas migrafiosas de de-
but, con datos clinicos atipicos, se solicita una re-
sonancia magnética cerebral preferente para des-
cartar causas secundarias, objetivandose la lesion
cerebelosa derecha previamente descrita sugestiva
de infarto subagudo del territorio de la arteria verte-
bral / PICA derecha, congruente con los hallazgos
en el Angio-TC de una oclusion por diseccién de la
arteria vertebral derecha.

Por lo tanto, concluimos que segun criterios de la

ICHD se trata de una Cefalea aguda atribuida a di-

seccion de la arteria vertebral, asociando un ictus

del territorio vertebrobasilar de etiologia inhabitual

(por una arteriopatia no arterioesclerética no infla-

matoria: diseccion de arteria vertebral derecha).

El tratamiento se centra en la prevencion secundaria

delictus causado por una diseccién arterial®, median-

te estatinas de alta potencia y antiagregacion en mo-

noterapia con acido acetilsalicilico, asi como el con-
trol estricto de los factores de riesgo vascular.

Evolucién: Desde la primera valoracion en consulta la
cefalea se habia resuelto, permaneciendo asintomati-
co tras mas de 6 meses. Al objetivarse la diseccion
de la arteria vertebral, considerando que se trata de un
varon joven con hipertension arterial no filiada, se de-
cidio ampliar estudio de despistaje de angiodisplasia
fioromuscular mediante TC de arterias renales, des-
cartandose esta entidad. Esto sugiere un origen meca-
nico de la diseccion, pudiendo relacionarlo con el inicio
de la practica de natacion segun describe el pacien-
te. Enlos TC de arterias cerebrales de control persiste
una estenosis significativa en el segmento V3 de la ar-
teria vertebral derecha en el drea previamente ocluida.

Discusion:

El diagndstico de la diseccion de la arteria vertebral es
complejo. La cefalea es el sintoma inicial en un 60-80 %
de los casos* de diseccion de la arteria vertebral, pu-
diendo incluso ser la Unica manifestacion en un 30-60 %
de estos segun las series. Se cree que el mecanismo
causante del dolor se relaciona con la dilatacion o la dis-
tencion de la arteria que produce la estimulacion de re-
ceptores nociceptivos. EL retraso diagndstico suele ser
de media unos 10 dias desde el inicio de la cefalea. Esto
sugiere que probablemente nos encontremos ante una
entidad infradiagnosticada. Por lo tanto, un algo nivel de
sospecha en el momento de presentacion de la cefalea
puede permitir su diagnostico precoz y evitar sus poten-
ciales consecuencias.

Entre sus principales caracteristicas se considera
una cefalea pulsatil persistente mas de 2 semanas
(aungue con gran variabilidad) en regién occipitocer-
vical ipsilateral a la lesion, de intensidad moderada a
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severa y con mala respuesta a tratamiento analgési-
co agudo. Suele empeorar con la flexion y rotacion de
la cabeza y aliviarse con la extension. Se ha observa-
do con mayor frecuencia en el sexo masculino y pue-
de acompafarse de nauseas, vomitos, fotofobia y so-
nofobia, sintomas habituales en la migrafia.

Este cuadro clinico parece claro con el hallazgo de
la diseccion de la arteria vertebral, pero su presen-
tacion clinica entrafia problemas ante la constela-
cion de entidades que pueden presentarse de forma
similar. Especialmente entrafia un problema a la ho-
ra de diferenciarlo de la migrafia y las cefaleas trigé-
mino-autonomicas. Ademas, en una proporcion nada
desdefiable (37,7 %)° la diseccion arterial se asocia al
antecedente de migrafia, siendo este mayor que en la
poblacion general.

Se ha descrito® que el inicio reciente y la persistencia
en el tiempo superior a 2 semanas son las dos “ban-
deras rojas” mas predictivas de una cefalea secun-
daria a la diseccion arterial. También la localizacion
ayuda a diferenciarla, teniendo la migrafia un predo-
minio hemicraneal frente a la tipicamente occipito-
cervical de la asociada a la diseccion arterial. Otros
sintomas como la presentacion del aura visual con
sintomas negativos (hemianopsia homonima dere-
cha), sin fendmenos positivos, estan bien estableci-
dos como sintomas que nos deben hacer sospechar
de cefalea secundaria.

Puntos clave del caso clinico:

1. La cefalea atribuida a diseccion de la arteria verte-
bral es una entidad infrecuente y probablemente in-
fradiagnosticada que puede manifestarse de forma
similar a cefaleas primarias como la migrafia y las
cefaleas trigeminoautonomicas.

2. Un alto nivel de sospecha y un diagndstico precoz
puede evitar graves consecuencias.

3. Ante una cefalea de inicio reciente y persistente >2
semanas de predominio occipitocervical unilateral
debemos sospechar una diseccion arterial vertebral.

4. En caso de un primer episodio de aura, especial-
mente con sintomas negativos, atipicos y/o prolon-
gados, obliga a completar el estudio con pruebas
de neuroimagen.
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