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RESUMEN

Las cefaleas constituyen una causa frecuente de consulta en Pediatría, siendo la migraña el tipo más frecuente de las cefaleas primarias
en la infancia. La asociación entre cefalea y hemiplejía aguda en la infancia pudiera corresponder a múltiples etiologías debiéndose
considerar las de carácter hereditario. La migraña hemipléjica familiar se caracteriza por la presencia de crisis migrañosas con trastornos
motores deficitarios transitorios, afasia o alteraciones sensitivas o sensoriales. Se describe el caso de una adolescente femenina de 12
años de edad, con antecedentes familiares de migraña, historia de cefalea migrañosa de un año de evolución, que cumple con los criterios
establecidos por la Sociedad Internacional de Cefaleas de migraña hemipléjica familiar. El examen neurológico y los paraclínicos
complementarios fueron normales. Se realizó tratamiento con flunarizina e ibuprofeno con evolución satisfactoria.
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Familial Hemiplegic migraine 

SUMMARY

Headaches are a frequent cause of consultation in Pediatrics, migraine being the most common type of primary headaches in children.
The association between headache and acute hemiplegia in childhood may correspond to multiple etiologies, including those considered
as inherited. Familial hemiplegic migraine is characterized by the presence of migraine crisis with transient motor deficit disorders,
aphasia and sensitive or sensory disturbances. We describe the case of a 12 year-old girl with a family history of migraine, and migraine
headache of a year of evolution, which meets the criteria established by the International Headache Society of Familial Hemiplegic
Migraine. Neurological examination and the paraclinical studies were normal. She was treated with flunarizine and ibuprofen with
satisfactory outcome.
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INTRODUCCIÓN

La cefalea es el síndrome doloroso más frecuente en la
infancia y figura como uno de los principales motivos de
consulta al neuropediatra. En trabajos realizados en pobla-
ción pediátrica se encuentra que hasta 70-90% de los niños
han presentado un episodio de cefalea antes de los 15 años
(1). La migraña es el tipo más frecuente de cefalea primaria
en la infancia, su incidencia aumenta con la edad siendo más
frecuente en varones por debajo de los 12 años y en niñas por
encima de esta edad (2).

Por otra parte, la hemiplejía aguda infantil si bien ha sido
ligada con mayor frecuencia a etiología vascular, de acuerdo
a su comportamiento clínico ofrece una gama de diagnósti-

cos diferenciales que obligan un abordaje amplio no solo en
busca de etiología, sino de la prevención de recurrencia. La
migraña hemipléjica familiar (MHF1, OMIM 141500;
MHF2, OMIM 602481 y MHF3, OMIM 609634), son subti-
pos de migrañas con aura, con patrón de herencia autosómi-
co dominante, caracterizado por debilidad motora unilateral
junto con síntomas sensoriales, visuales y del lenguaje, que
afectan más frecuentemente al género femenino (3). En la
MHF, la hemiparesia es de larga duración y sobrepasa la du-
ración de la cefalea y debe existir un familiar en primer
grado con crisis idénticas (4), excepto en los casos de presen-
tación esporádica. Los estudios paraclínicos no deben mos-
trar alteración descartando otras causas de hemiplejia aguda.
Su curso es de buen pronóstico y su tratamiento ha sido exi-
toso con verapamilo, flunarizina y naloxona (5,6). El objeto
de este informe es reportar el caso de una adolescente feme-
nina con clínica e historia familiar de MHF, haciendo énfasis
es los aspectos clínicos y estudios paraclínicos complemen-
tarios que conllevaron al diagnóstico.

CASO CLÍNICO

Adolescente femenina de 12 años de edad, natural y pro-
cedente de Mérida, producto de tercer embarazo, obtenida a
las 38 semanas por cesárea segmentaria. El desarrollo psico-
motor fue normal, presentó adecuado rendimiento escolar.

89

MIGRAÑA HEMIPLÉJICA FAMILIAR. 



ARCHIVOS VENEZOLANOS DE PUERICULTURA Y PEDIATRÍA 2012; Vol 75 (3): 89-92   

Migraña hemipléjica familiar

Ingresó al Servicio de Emergencias Pediátricas por cuadro
clínico caracterizado por: hemiparesia derecha de aproxima-
damente cinco horas de evolución, cefalea hemicránea pul-
sátil con náuseas, diplopía y disartria. Al interrogatorio refie-
re episodios similares desde los 11 años de edad, posterior a
la menarquía, de tres a cuatro veces por mes y de más o
menos cinco a seis horas de duración, que limitan su desem-
peño social y escolar. La madre con crisis de hemiplejia iz-
quierda acompañada de cefalea hemicránea derecha de in-
tensidad moderada desde los 15 años de edad, sin causa apa-
rente y hermano materno con cefalea pulsátil bitemporal
acompañada de hipotonía en miembros superiores de tres
años de evolución. 

Al examen físico: peso: 48 kg, talla: 158 cm, frecuencia
cardíaca: 90 pm frecuencia respiratoria: 18 rpm, tensión ar-
terial: 95/70 mmHg, escala de coma de Glasgow 15/15 pun-
tos, las pupilas isocoricas normoreactivas, el fondo de ojo
normal y cardiopulmonar sin alteraciones. Reflejos osteoten-
dinosos: ++/++++ en sus cuatro extremidades, se apreció
disminución de la fuerza muscular en hemicuerpo derecho,
la marcha fue atáxica y el lenguaje disártrico. 

Paraclínicos complementarios: el electroencefalograma,
la tomografía axial computarizada de cráneo (Figura 1 y 2),
y la gasometría venosa fueron normales. Los anticuerpos an-
tifosfolípidos fueron negativos y el citoquímico de líquido
cefalorraquídeo normal.

El manejo analgésico fue con ketoprofeno a 2
mg/kg/dosis por vía endovenosa, presentando mejoría clíni-
ca satisfactoria sin secuelas neurológicas, posterior a 24
horas. Se egresa con tratamiento médico de flunarizina e ibu-
profeno y se ha realizado seguimiento por la consulta externa
del Servicio de Neurología Infantil con evolución clínica fa-
vorable y sin complicaciones.

DISCUSIÓN

En el abordaje de la hemiplejía infantil, se hace necesario
diferenciar entre una hemiplejía aguda, en la cual la debili-
dad es máxima en pocas horas y aquella de instauración cró-
nica y progresiva que se establece en el transcurso de días,
semanas o meses. El síndrome de hemiplejía aguda, fue des-
crito por primera vez en el siglo XIX, por un gran número de
autores, entre ellos Freud, bajo el término de encefalitis de
Marie-Stümpell (7). Sus características de aparición súbita y
curso rápido se relacionaba con una variada gama de etiolo-
gías, entre las cuales se destacan: la enfermedad cerebrovas-
cular, la patología paroxística (epilepsia, hemiplejía alternan-
te, migraña hemipléjica), los procesos infecciosos (encefali-
tis viral, meningitis bacteriana, síndrome de inmunodeficien-
cia adquirida, arteritis por granuloma tuberculoso) y el even-
to traumático (abuso, síndrome de sacudida brusca), entre los
más frecuentes (8).

La migraña es una cefalea primaria episódica definida
por sus características clínicas. Distinguimos entre la migra-
ña con aura o sin aura en función de los síntomas neurológi-
cos transitorios que preceden o acompañan a la cefalea (9).
En el caso presentado en este informe se considera a la he-
miplejía de aparición aguda, resolución clínica hasta ahora
sin secuelas, patrón recurrente, carácter episódico, que ade-
más se acompaña de cefalea de características vasculares
tipo migraña desencadenadas después de la menarquía y con
antecedentes familiares de episodios similares.

Ante las características clínicas expuestas podemos pen-
sar se trate de una migraña hemipléjica, clasificada por la
Sociedad Internacional de Cefaleas (10), como una forma de
migraña  complicada. La migraña hemipléjica es una varie-
dad infrecuente de migraña con aura, descrita inicialmente
por Clark, en 1910. Se clasifica en dos tipos teniendo en
cuenta la historia familiar, los pacientes que tienen al menos
un familiar en primero o segundo grado con auras que inclu-
yen debilidad motora tienen MHF y los que no lo tienen, pa-
decen de migraña hemipléjica esporádica (11).

La MHF se manifiesta con variable grado de compromiso
motor (hemiparesia, hemiplejía) durante los ataques, y por
una gran variedad de síntomas que se presentan de forma ais-
lada o combinada durante el aura: los trastornos visuales (he-
mianopsia, diplopía, escotomas), los trastornos sensitivos–
sensoriales (hemihipoestesia), los trastornos del habla (afa-
sia, disfasia), además de la apraxia, las convulsiones, la som-
nolencia, la fiebre, la confusión, y/o coma, sin ser la cefalea
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Figura 2. Electroencefalograma normal.

Figura 1. Tomografía Axial Computarizada Normal.
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el elemento predominante, especialmente durante la infan-
cia, muy coincidente con el caso en cuestión (12).

El aura es gradual con duración de 5-20 minutos, la defi-
ciencia motora (hemiparesia o hemiplejía) es de duración va-
riable pudiendo extenderse por horas o días. En ocasiones
persisten trastornos del lenguaje o del aprendizaje (atención,
memoria) por semanas o meses. En la MHF, los ataques de-
crecen en frecuencia e intensidad con la edad (13). La MHF
se presentó en la paciente de este reporte con un patrón de he-
rencia autosómico dominante, con afectados en todas las ge-
neraciones y de ambos sexos, aunque no se evidenció la tras-
misión varón-varón, hecho característico de este patrón de
herencia. (Figura 3). No contamos con estudios moleculares
en la paciente, por no estar disponibles en el país. Los estu-
dios genéticos describen que existe una alteración en los
genes que codifican las proteínas encargadas del transporte
iónico, clasificándola como una canalopatía. Sin embargo, los
estudios funcionales indican que la hiperexcitabilidad neuro-
nal tiene un papel fundamental en la patogénesis de la migra-
ña hemipléjica. Se han descrito tres subtipos de MHF: el tipo
1 es el más frecuente con 80% de los casos, se presenta con
remisión total de la clínica después del episodio agudo; el
subtipo 2 con persistencia de síntomas post ataque agudo,
cursa con deficiencia neurológica progresiva que incluye nis-
tagmus y ataxia, por tanto también afectación cerebelosa
(14). Se considera que el caso estudiado es MHF tipo 1, pues
aún en su corta edad, no existen ni en ella, ni en los otros
miembros de la familia déficits neurológicos fijos o progresi-
vos. Se ha reportado un tercer subtipo en tres familias euro-
peas, cuyos episodios estuvieron asociados con hallazgos va-
riables de nauseas, vómitos, fotofobia y fonofobia (15).

La MHF tipo 1, suele manifestarse principalmente en la
primera y segunda década de la vida como en la paciente des-
crita. Es episódica y su duración varía entre segundos y horas
tal como se describe en el caso. Se presume que antes de cada
episodio siempre existe un desencadenante (traumas, olores
fuertes, estrés, alimentos, etc.). En el presente caso, el desen-

cadenante de las crisis migrañosas fue la menarquia, al igual
que en su progenitora. Así mismo, está establecida la existen-
cia de antecedentes familiares en primer o segundo grado de
consanguinidad, para poder establecer el diagnóstico de MHF.
La paciente además del antecedente materno presentaba histo-
ria familiar de hermanos y tías maternas con clínica similar.

Se han citado como diagnósticos diferenciales de la
MHF, a las migrañas sin aura con y sin mutación en
CACNA1A, la migraña hemipléjica esporádica, los fenóme-
nos vasculares (las arteriopatías con infartos subcorticales y
leucoencefalopatía autosómica dominante, la telangiectasia
hemorrágica hereditaria, las malformaciones cavernosas fa-
miliares, la angiopatía amiloide cerebral hereditaria), el sín-
drome de cefalea transitoria y déficit neurológico con linfo-
citosis en el líquido cefalorraquídeo, los trastornos mitocon-
driales tipo MELAS o MERF, alteraciones metabólicas (di-
sionías, déficit de la ornitina transcarbamilasa y homocistei-
nuria), la epilepsia (parálisis de Todd), la hemiplejía alter-
nante de la infancia, las neuroinfecciones focales (meningi-
tis, encefalitis y abscesos), los episodios de Stock-like post
radioterapia, entre otros (16).

El pronóstico de la MHF es bueno, con recuperación
completa en horas o días. En este caso la paciente mantiene
un adecuado rendimiento escolar, al igual que la evolución
de su madre, hermano y tía materna. Por ser una entidad de
buen pronóstico, no amerita tratamiento profiláctico, a
menos que las crisis sean severas o se hagan muy frecuentes
(4 o más al año), como en el caso de la paciente. Lo ideal es
iniciar con medicamentos que actúen sobre la crisis migraño-
sa y las crisis convulsivas como el ácido valproico y el topi-
ramato; idealmente este último por su efecto potenciador in-
hibitorio del ácido gamma aminobutírico. En este caso no se
consideró necesario el uso de anticomiciales, ya que la clíni-
ca de la paciente no describía episodios convulsivos. Solo se
inició el tratamiento con flunarizina como vasodilatador pe-
riférico y cerebral al actuar como inhibidor de los canales de
calcio, teniendo en cuenta la fisiopatología de esta entidad

clínica en la cual existen mutaciones
que afectan los genes CACNAIA y
ATP1A2. Es importante resaltar que el
uso de simpaticomiméticos como los
derivados ergotamínicos y los triptófa-
nos están contraindicados por el alto
riesgo de vasoespasmo cerebral que
pueden derivar infartos cerebrales. Así
mismo, están contraindicados los beta-
bloqueantes por la tendencia a prolon-
gar el aura (17).
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Figura. 3. Genealogía. Las figuras rellenas representan los afectados, 
la paciente es señalada con la flecha. 
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