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Sporadik hemiplejik migren

Sporadic hemiplegic migraine

Emrah AYTAC, Faruk PIRINCCIOGLU, Levent Ertugrul INAN

Ozet

S

Hemiplejik migren hemiparezinin eglik ettigi aurali migrenin 6zel bir seklidir ve etiyolojisi net olmayan nadir bir durumdur.

Bu olguda nadir gériilen sporadik hemiplejik migrenli (SHM) 39 yasinda kadin hastay: sunduk. Tekrarlayan bas agrilari, he-

miparezi ve fokal nérolojik defisit dykiisii olan hastaya anamnez, muayene bulgulari ve ileri goriintiileme yéntemleri ile SHM

tanist konularak ayirici tanilar1 gdzden gecirildi.

Anahtar sézcikler: Hemipleji; inme; migren.

Summary

Hemiplegic migraine, whose etiology is unclear, is a specific form of migraine with aura including hemiparesis. In this study, it was

aimed to present the case of a 39-year-old women, suffering from sporadic hemiplegic migraine. The patient suffered recurrent severe

headaches, and existing focal neurological symptoms, including alternant hemiparesis. On the basis of the history, thorough clinical

observation and numerous accessory investigations, a diagnosis of sporadic hemiplegic migraine was established. Differential diagnoses

of SHM were highlighted.
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Girig

Migrenin daha ciddi bir tipi oldugu kabul gormiis
hemiplejik migren, migrenin nadir goriilen bir for-
mudur.!"? Hemiplejik migrenin sporadik hemip-
lejik migren (SHM) ve familyal hemiplejik migren
(FHM) olmak tizere iki varyant vardir.®! Familyal
hemiplejik migren otozomal dominant gegisli nadir
bir subtiptir.””

Sporadik hemiplejik migrenin aksine FHM’nin
ailesel dykiisii ve 1. ve 19. kromozom tizerindeki
spesifik gen mutasyonlartyla iligkisi vardir. Oysaki
SHM nin ailesel baglantist olmay1p sadece 6zel nok-
ta mutasyonlar tespit edilmistir. Belirtileri vaskiiler

hastaliklar ile benzerlik gosteren FHM ve SHM ta-
nust koymak giictiir, bu belirtiler epilepsi, inme veya

santral sinir sistemi enfeksiyonlarinin disiindiirebi-
lir."% Bu olguda bas agrisi ve hemiparezi ile beraber
aile oykiistintin bulunmadigs nadir goriitnen SHM’li
bir olgu sunulacakur.

Olgu Sunumu

Otuz dokuz yasinda kadin hasta bas agrist sonrast
olan sol kol ve bacakta kuvvet kaybi sikayeti ile acil
servise miiracaat etti, hastanin siddetli olmayan bir
bas agrist ve gérme bulanikligi mevcuttu, nérolojik
muyanesinde sol iist-alt ekstremite motor muyane
+4\5 kas giiciinde, solda yiiz dahil hemihipostezi
mevcuttu, diger noérolojik muayene normal olarak
saptandi. Hastanin acil serviste gekilen bilgisayarli
beyin tomografisi ve diffuzyon manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) de akut bir patoloji saptanma-
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y1p, akut iskemik inme 6n tanstyla noroloji servisine
yaurildi. Hastadan alinan ayrinuli anamnezde bas
agrisinin 15 yildir var oldugu ve boyundan baglayip
goz etrafinda yogunlasugini tarifliyordu. Bas agrist
zonklayict karakterde ve beraberinde eslik eden fo-
to-fonofobi, mide bulanus: bulunuyormus, bas ag-
rilarinin stres, yorgunluk, uykusuzluk ile daha ¢ok
tetiklendigini ayda ortalama bir-iki kez bu sekilde
migrenoz bag agrisi oldugunu belirtti. Son bes yildir
bu bas agrilar sirasinda yaklasik 10 kez olan sol kol
ve bacakta gii¢ kayb: oldugunu ve bu gii¢ kaybinin
genelde bir giin devam edip kendiliginden gectigini
ifade etti. Aile hikayesi degerlendirildiginde ailede
benzer hastalik 6ykiisii olmadig1 6grenildi. Etiyolo-
jik aragtirmada hastaya ¢ekilen diffiizyon MRG nor-
mal olarak saptands, karotis ve vertebral arter renkli
dopplerde akim hizlart dogal, kardiyak eko normal
saptandi. Elektroensefalografi (EEG) sonucu zemin
aktivitesi dogal alfa ritmi olarak raporlandi. Vaskiilit
markirlari, antifosfolipit antikoru negatif bulundu.

Hastanin motor kuvvet kaybr 24 saat icinde spon-
tan diizelme gosterdi ve hastaya sporadik hemiple-
jik migren tanist konularak verapamil 240 mg/giin
baslandi. Hastadan bilimsel ¢alismalarda sunulmak
tizere imzali onami alindi ve hastanin {i¢ aylik izle-

Tartigma

Basin duyu ve agrisini tastyan trigeminal sinirin
oftalmik dali migren gibi primer bas agrilarinda
onemli rol oynamaktadir. Periferik duyarlilagma
sonucu trigeminovaskiiler sistemin aktivasyonu ve
menikslerde olusan nérojenik enflamasyon migren

Tablo 1. Sporadik hemiplejik migren tani kriterleri

AGRI1

patogenezinin temelini olusturur. Trigeminal siniri-
ni aktivasyonu bir yandan agri duyusunu trigeminal
gangliyondan beyin sapindaki ikinci sira néronlar
iceren trigeminal nukleus caudalise iletirken, bir
yandan da icerdigi noropeptitlerin (CGRE substan-
ce B NKA) perivaskiiler salinmasi ile vazodilatas-
yon, kan akim artist ve protein ekstravazasyonuna
yani norojenik enflamasyona neden olmaktadir. Bu
vazodilatasyon ve 6dem perivaskiiler trigeminal ak-
sonlarin daha fazla uyarilmasina ve daha fazla agr-
ya yol agmaktadir. Son yillarda beyin sapi, serebral
korteks gibi santral yapilarin agriy1 baslatabilecegine
dair kanitlar ortaya ¢ikmakreadir.”

Hemiplejik migren tekrarlayan degisen derecelerde
fokal giigsiizliik epizotlariyla karakterize nadir bir
aurali migren tipidir. Tahmini siklig1 %0.002 civa-
rindadir, aura siiresi bir saatten uzun 24 saatten kisa
stirer.® Hemiplejik migren tanist bir diglama tanist
olup hikaye temelinde rutin biyokimyasal, hemato-
lojik, EEG ve goriintiileme yontemleriyle tani ko-
nulur. Bizim hastamizda da yapilan degerlendirme-
ler normal olarak saptanmistir. Familyal ve sporadik
form olmak iizere iki formu vardir. Familyal formu
otozomal dominant gegis gosterir ve genetik mutas-
yon ozelligine gore iki ayri tipi vardir. Ilk subtipi;
19. kromozondaki CACNA1A geni nokta mutasyo-
nu sonucu olugur. Tkinci subtipi ise 1. kromozonda-
ki ATP 1A2 geninde bir mutasyon sonucu olugur.”

Sporadik hemiplejik migren aurali migrenin motor
kuvvetsizlikle birlikte olmasi ve aile ykiisiiniin ol-
mamasidir. Tant kriterleri familyal hemiplejik mig-
renle ayni olup farki aile dykiisiiniin olmamasidir

A- Bve Colcltlerini karsilayan en az iki atak

B- Tamamen geri dontsimli motor gli¢siizliik ve asagidaki maddelerden en az biri

1- Pozitif ve/veya negatif 6zellikleri iceren tamamen geri donlisimli gorsel semptomlar

2- Pozitif ve/veya negatif 6zellikleri iceren tamamen geri donustiimli duysal semptomlar

3-Tamamen geri donlistimli disfazik konusma bozuklugu

C- Asagidakilerden en az ikisi

1- Bir aura bulgusunun bes dakikadan daha fazla siirmesi veya farkli aura bicimlerinin toplam bes dakikadan fazla olmasi

2- Aura belirtisi =5 dakika ve <24 saat araliginda olmasi

3- Migren tanisi 1.1 migren kriterine gore konularak aurayi takiben 60 dakika icinde baslamasi

D- Birinci ve ikinci derece akrabalarinda bu bulgularin olmamasi

E- Baska bir hastalik ile agiklanmamasi
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Sporadik hemiplejik migren

(Tablo 1)." Temel bulgu tamamen geri déniislii
motor giigsiizliiktiir, bazen gorsel, duyusal ya da
disfazik aura ile de birlikte olabilir. Sporadik he-
miplejik migrende motor aura semptomlarinin var-
lig1 esastr. Diger sik aura belirtileri duyusal (%98),
gorsel (%91) ve afazik (%81) olarak ortaya ¢ikabilir.
Sporadik hemiplejik migren olan hastalarin %72
sinde baziler migren birlikeeligi olabilir.”

Hemiplejik migren ataklari ates, laterji, komfiizyon,
ataksi, hemianopsi, duyusal septomlar, epileptik ns-
betler ve biling kaybina neden olabilir. Atak bittigin-
de norolojik defisit genellikle tam olarak diizelmekle
birlikte bazen kalict olabilir. Hafif kafa travmasi yada
anjiyografiyle tetiklenebilir."”’ Ayrici tanida epilep-
si (Todd parazisi), gecici iskemik atak veya inme,
metabolik anormallikler (hiperkapni, hipoglisemi,
hiponatremi, hipokalsemi), karaciger yetersizligi ve
bobrek yetersizligi, antifosfolipid antikor sendromu
menenjit veya ensefalit diistintilmelidir.”’

Gorintiileme bulgularinda diffuzyon MRG DWI
ve ADC sekanslart normal veya hiperintens olabi-
lir, T1 ve T2 sekans goriintiileri normal veya T2
agirlikli goriintiilerde 6dem goriinebilir bu durum
vazojenik 6demin bir sonucu olarak ortaya ¢ikmak-
tadir. Anjiyografide artmis perfiizyon saptanabilir
fakat klinik bulgulart kétiilestirebileceginden dolay:
anjiyografide dikkatli olunmalidir."*'* Olgumuzun
diffuzyon MRG ve beyin BT sonuglari normal ola-
rak saptanmustir.

Tedavide akut dénemde asetaminofen ve NSAT ilac-
lar tercih edilebilir, triptan kullanimi tartigmali ol-
sada kontrendikedir. Atak siklig1 ayda iki veya daha
fazla olan hastalar i¢in proflaktik flunarizin, sodyum
valproat, lamotrijin, verapamil ve asetazolamid de-
nenebilir."?!

Hastamiza verapamil 240 mg/giin baslandi ve has-
tanin {i¢ aylik izleminde atak sikliginin azaldigr 6g-
renildi. Olgumuzda anamnez, MRG, EEG ve diger
etiyolojiye yonelik incelemeler ile iskemik inme,
gecici iskemik atak, todd parazisi, hematolojik has-
taliklar, suur kayb1 ve atesle seyreden ensefalit ekarte
edilmistir.
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Sonug¢

Sporadik hemiplejik migren epizodik ataklarla gi-
den nadir bir migren formudur. Hastaligin tanisinda
anamnez ve norolojik muayene ayrinulandirilmali-
dir. Esasen bir diglama tanist olan sporadik hemiple-
jik tanisini diistinmeden 6nce ayrintli goriintiileme
ve incelemelere ihtiyag vardir. Ozellikle geng hasta-
larda parezi ile birlikte bag agris1 varliginin sorgulan-
masi tantya ulasilmada ¢ok 6nemlidir.

Yazar(lar) ya da yaza ile ilgili bildirilen herhangi
bir ilgi cakismast (conflict of interest) yoktur.
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