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HEMIPLEGICKA MIGRENA
P. Sobotka

Neurologicka klinika FN Plzen

Migréna se fadi mezi takzvané primdrni bolesti hlavy, cozZ znamend, Ze neni proje-
vem dalsiho jiného onemocnéni nebo intrakranidlniho strukturdlniho postiZeni. Jedna se
o opakujici se epizodické bolesti se stereotypnim klinickym obrazem a ¢asto zndmymi
provokacnimi faktory.

DELENT

Nejzdkadnéjsi déleni zahrnuje migrénu bez aury, kdy se jednd Cisté o bolest hlavy, kterd
je obvykle unilaterdlni, pulzujici, postupné nartstajici a pacienty referovand jako velmi sil-
nd a migrénu s aurou. Ta obvykle pfedchazi bolest hlavy a zahrnuje loZiskové neurologické
ptiznaky z mozkové klry nebo kmene (nejcastéji zrakové, senzitivni, poruchy feci atd.).

Specifika détskych migrén

U détskych pacientd je bolest hlavy Castéji oboustranné, obvykle lokalizovana frontal-
né ¢i tempordlné. Doba zdchvatu byva celkové kratsi a jsou vice vyjadieny doprovodné
pfiznaky. Ataky se u déti vyskytuji spiSe kolem poledne & odpoledne po $kole. Castym
problémem hlavné u mladsich pacientd je to, Ze pfiznaky neuméji dostate¢né dobie popsat
a z toho mohou plynout piipadné diagnostické obtize. Cast&ji neZ u dospélych pacientd
zaznamendavame provokacni faktory jako napf. blikavé svétlo, psychické podnéty, nedo-
statek spanku nebo stravovaci ndvyky.

HEMIPLEGICK A MIGRENA

Je definovana pfitomnosti motorické slabosti jako manifestace aury béhem ataky. Aura
je dana kortikdlnim Sifenim deprese, je to samopropagujici se vina neurondlni a gliové
depolarizace §ifici se napfi¢ mozkovou kurou s elektrickou inaktivitou neuront. Tato vina
je schopna aktivovat vldkna trigeminovaskuldrniho systému, kterd zodpovidaji za bolest
u migrény. Délime ji na formu familidrni a sporadickou. U familidrni formy se uplat-

nluje autozomdlné dominanti typ dédi¢nosti s vétsim vyskytem v Zenské populaci, kdy
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u nemocnych nachdzime alespon jednoho ptibuzného 1. nebo 2. stupné s aurou charakteru
motoric & acute; slabosti.

RozliSujeme 3 zdkladni typy: FHM 1, kterd zahrnuje mutaci CACNA1A genu na chro-
mozomu 19 a u které je Castd asociace s pfiznaky tzv. bazilarni migrény. Asi u 20 % rodin
s timto typem familidrni hemiplegické migrény nachazime progresivni mozeckovou ataxii.

FHM 2, u které prokazujeme mutaci ATP1A2 genu na chromozomu 1, 1é¢ba této mig-
rény je svizelnd a navic je Casto asociovand s riznymi typy epilepsie. A kone¢né FHM 3
asociovanou s mutaci SCN1A genu na chromozomu 2.

O sporadické formé hovoiime u pacientd, ktef{ jako prvni v rodin€ maji hemiplegickou
migrénu. Etiologicky se uplatiiuji genové de novo mutace ¢i dédi¢nost od asymptomatic-
kych rodica.

Klinicky obraz je stejny jak u formy familidrni, tak u formy sporadické. Zahrnuje ataku
bolesti hlavy s motorickou slabosti riizného stupné, ale kromé toho je dalsi pestra klinika
jako jiskrné skotomy, parestézie, meningismus, horecky, letargie, somnolence az koma
nebo zachvaty. V likvoru nachdzime pleocytozu. Symptomy trvaji hodiny az dny, vzicné
tydny a vétSinou dojde k plné tpraveé. Pouze vzacné tézka ataka rezultuje v poSkozeni
mozku, mozkovy infarkt, atrofii, kognitivni deficit ¢i smrt.

U jednotlivych pacientt je znacnd variabilita frekvence atak od nékolika za Zivot az
po 250 za rok. V priméru jsou uddvany 3 ataky ro¢né. Co se tykd zobrazovacich metod,
jsou obvykle normélni ndlezy na CT ¢i MR vySetienich, v malém procentu nachdzime kor-
tikdlni edém nebo meningedlni ¢i kortikalni enhancement kontralaterdlné s hemiparézou.

V diferencidlni diagnostice zvazujeme piedevsim jiné typy migrény, fokdlni epileptické
zachvaty, cévni mozkové prihody ¢i neuroinfekci.

TERAPIE

V akutni fazi preferujeme léky ze skupiny NSA, paracetamol, ASA, ndmelové alkaloidy
¢i intravenozni valprodt spolu s antiemetiky. Profylakticky se uplatiiuji stejné 1ékové sku-
piny jako u béZnych migrén — tedy tricyklicka antidepresiva, antiepileptika, betablokétory,
blokatory kalciovych kanélti ¢i magnézium. Narozdil od béZnych migrén se nedoporucuji

(s

triptany pro sviij vazokonstrikéni efekt a vyssi riziko CMP.

KAZUISTIKA

Chlapec J. §., 9 let

Rodinnd anamnéza: vyskyt migrény bez aury u nékolika prislusniki 2. a 3. stupné
(matka a sestra otce).

Anamnéza:

Normdln{ kolemporodni anamnéza, v dal$im vyvoji sledovan pro ADHD, expresivni
vyvojovou dysfazii, motorickou neobratnost, 2x febriln{ kiece ve 2 letech véku, opakované
tirazy — mozkové komoce a fraktury koncetin.
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EEG opakované abnormni ndlez nad pravou hemisférou ( mspecifické epileptiformni
GE).

Zpocatku pomysleno na fokdlni zdchvaty, MR mozku s normalnim ndlezem, brzy pte-
hodnoceno a chlapec sledovan v nasi poradné pro opakované migrény s motorickou aurou
(maximalné do 3 hodin), ¢i bez ni.

Zkousena profylaxe antiepileptiky (gabapentin), pro nezddouci G¢inky vysazeno mat-
kou po 2 dnech uzivani, ddle pacient jiZ bez prevence.

Od Iéta 2014 migrény kompenzované, kontrolni EEG 05/15 s ¢etnym vyskytem eilep-
tiformnich grafoelementti nad pravou hemisférou, klinicky chlapec nadale bez projevi
epilepsie.

25.7.2016 privezen ZZS do FN pro poruchu védomi s bolesti hlavy.

Anamnesticky od 24. 7. vecer bolesti hlavy s ndslednou poruchou hybnosti levostran-
nych koncetin, febrilie 39 °C, postupné od noci vyznamné spavy, nezvracel.

Vstupné na Détské klinice JIRP GCS 11, byl meningedlni, febrilni, bez kieci.

Vysetien neurologem, pomysleno na meningoencefalitidu, zajistén Ceftriaxonem a Her-
pesinem i. v. Doplnéno akutni MR mozku bez zndmek zanétlivého procesu intrakranidlné,
v likvoru mirn4 elevace bilkoviny (0,35 g/1), zavér z cytologie znél: navzdory oligocytéze
se nejednd o plné fyziologicky nédlez — zvySend aktivace lymfocytarni a monocytarni slozky
a pritomné granulocyty mozné t€Z reaktivné v rdmci jiného onemocnéni.

Laboratofe z krve bez patologie, kompletni mikrobiologicka a sérologicka vySetfeni
byla negativni v€etné autoimunitnich markeri. S odstupem 72 hodin dopInéné kontroln{
neurologické vysetieni, kdy v objektivnim ndlezu trvd somnolence a té¢zka spastickd hemi-
paréza vlevo, funkcné plegie.

Nadéle z neurol. pohledu zvazovana meningoencefalitida, na migrénu je pribéh
netypicky.

V kontinudlni EEG monitoraci hrubé abnormni graf pro zpomaleni zakladni{ aktivity
3-5 Hz, bez epileptiformnich grafoelementt. TentyZ den neurologem doporuceno kont-
rolnif MR mozku se zadvérem: ndlez podporuje dg. virové meningoencefalitidy pro zndmky
hypervaskularizace plen a misty pidlni postkontrastni nabarveni vice v pravé hemisfére.

Kontrolni likvor ov§em se zcela normalnim ndlezem ve vSech parametrech.

29.7. neurologem vyjadfeno podezfeni na komplikovanou formu migrény, doporuceno
zahdjeni podani Depakine i. v. v celkové denni ddvce 1200 mg + Dexamethazon v ddvce
16 mg/den. Herpesin a Ceftrixon vysazen.

Doporucend 1écba s vybornym efektem a promptnim zlepSenim stavu nemocného.

1. 8. 2016 prelozen na Neurologickou kliniku, v objektivnim néalezu pacient pii védo-
mi,negativisticky, stredné tézka levostrannd hemiparéza, plné realimentovan, preveden
na valprodt per os. Pro zpomalené PM tempo provedeno kontrolni EEG se zpomalenim
zakladni aktivity vice nad pravou hemisférou, bez ndlezu epileptiformnich grafoelementu.

10. 8. 2016 dimise s diagnézou v.s. familidrni hemiplegické migrény. Klinicky stav pii
dimisi pouze s lehkou levostrannou hemiparézou. Doporuceno pokracovat v rehabilitaci,
rezimovych opatienich a profylaktické 1écbé Depakine chrono 500 mg 2x denné.

18. 8. 2016 telefonuje matka, Ze chlapec 1écbu valprodtem nesnasi: chodi pry jako opi-
1y, je zmateny, ma ties. Dle matky stejné chovani jako pfi 1é¢bé gabapentinem v minulosti.
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19. 8. nabrdna laboratof- hladina VPA pfi doln{ hranici normy — 51,2 mg/1, klinicky stav
upraven do normy. Depakine vysazen, matka jakoukoliv jinou profylaxi odmita.

31.8.2016 kontrola v nasi ambulanci s normalnim neurologickym ndlezem, nadéle bez
bolesti hlavy, navrZeny jiné alternativy profylaxe mimo skupinu antiepileptik, ale rodice
naddle odmitaji.

6. 10. planovand rehospitalizace na Neurologické klinice, dle doplnéné anamnézy se
v rodiné vyskytuji pouze migrény bez aury. Kontrolni MR mozku bez patologickych zmén.

Nakonec matka souhlasi se zahdjenim profylaxe — Cinarizin 2x 25 mg tbl.

7.10. dimise, doporuceno genetické vysetfreni CACNA1A genu, diagnoza prehodnoce-
na na sporadickou formu hemiplegické migrény (SHM).

30. 11. provedeno genetické vySetieni- vysledek neni zatim k dispozici, na dalsi ambu-
lantni kontroly se jiZ chlapec nedostavil.

ZAVER

Tato kazuistika md poukdzat na diagnosticka dskali hemiplegickych migrén. I pfes
Casto dramaticky prubeh je prognoza dobré a vétSinou se jednd o onemocnéni s nizkou
frekvenci a plnou reverzibilitou zachvatd.

SOUHRN

Hemiplegickd migréna je velmi vzadcné onemocnéni s prevalenci 0,01 %. Jedna se
o prvni typ migrény s prokdzanym defektem genu na chromozomech 19,1 a 2. Klinicky
obraz zahrnuje typicky motorické postiZeni az charakteru plegie (dny aZ tydny). V terapii
se nedoporucuji triptany, prednost maji nespecifickd antimigrenika. U t€Zstho prib&hu one-
mocnéni je vhodna profylaktickd 1écba. V diferencidlni diagnostice zvazZujeme piedevsim
CMP, epileptické zachvaty, jiné migrény, neuroinfekce, ¢i vzacné;jsi klinické jednotky jako
CADASIL nebo MELAS.

Hemiplegic migraine
SUMMARY

Hemiplegic migraine is a very rare disease with a prevalence of 0.01%. This is the first
type of migraine with a proven gene defect in chromosomes 19.1 and 19.2. The clinical
picture typically includes motor impairment up to plegia (days to weeks). Triptans are
not recommended in therapy, non specific antimigraine medicaments are preferred. For
prolonged course of the disease, prophylactic treatment is recommended. In differential
diagnostics, we consider CMP, epileptic seizures, other types of migraines, neuroinfections,
or rarer clinical units such as CADASIL or MELAS.
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