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Santrauka. Seiminé hemipleginé migrena (SHM) yra reta, autosominiu dominantiniu biidu
paveldima liga. Ji apibiidinama kaip migrena su aura, kurios metu gali atsirasti parezés. Nu-
statyta, kad SHM priezastis yra taskinés mutacijos dviejuose genuose - CACNAIA ir
ATP1A2. Sergantiesiems SHM, skirtingai nuo kity migrenos tipy, galimos atipinés atakos,
kai hemiparezés uzsitesia arba iSsivysto difuzinés encefalopatijos simptomai. Kai kuriems
pacientams stebimi smegenéliy pazeidimo pozymiai. Jie aprasyti tik turintiems mutacija
CACNA1A gene. Nesant anamnestiniy duomeny ar serganciyjy seimoje, sunkiy ataky su sa-
monés sutrikimu diferenciné diagnostika labai sunki.

Mes pateikiame klinikinj atvejj paciento, kuris serga SHM su smegenéliy pazeidimu. Li-
gonis atveztas i musy ligoning sunkios atakos metu psichomotoriskai sujaudintas, kars¢iuo-
jantis. Stebéti lengvi meninginiai simptomai. Hemiparezés nebuvo. Hospitalizacijos metu
apie hemipleginés migrenos priepuolius nebuvo Zinoma. Ligonis gydytas simptomiskai, taip
pat dél kars¢iavimo skirti antibiotikai. Buklei pageréjus, konstatuota ataksija vaikstant ir nis-
tagmas. Sveikdamas pacientas pateiké anamneze, i$ kurios paaiskéjo, kad jam nuo 13 mety
kartojasi migrenos atakos su aura, kurios metu biina regos ir kalbos sutrikimai bei hemipare-
z¢s, kartais lengvas samonés sumisimas. Ligonio motinai biidavo tokie patys priepuoliai, ji
blogai vaiksciojo ir turéjo nistagma. Senele taip pat vargino galvos skausmai.

Mes negaléjome atlikti genetiniy tyrimy, bet tai, kad pacientui, sergan¢iam SHM, yra pa-
stoviis smegenéliy pazeidimo poZymiai, leidzia spéti, kad jis serga 2 tipo SHM, o mutacija
Siuo atveju tikétina CACNA1A gene.

RaktaZodziai: seiminé hemipleginé migrena, CACNA1A genas, smegenéliy pazeidimas,
griztamoji encefalopatija.
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Migrena - tai daznas pirminiy galvos skausmuy tipas, dél ju
kencia 12-20% zmoniy. Epidemiologinés studijos irodé,
kad si liga yra didelé socialiné ir ekonominé problema, ja
sergantys zmonés bina nedarbingi per metus vidutiniskai
5,5 darbo dienos. JAV dél migrena serganciyjy nedarbin-
gumo praranda apie 1 milijarda doleriy kasmet [1]. Nepai-
sant dideliy migrenos gydymo ir darbingumo sumazéjimo
ar netekimo kasty, yra susiformavusi nuomoné, kad i$ es-
meés §i buklé néra sunki liga, tai daugiau paciento gyveni-
ma apsunkinantis, bet nepavojingas susirgimas. Dauguma
neurology ir kity specialybiy gydytojuy pritarty, kad migre-
nos diagnozé jiems asocijuojasi su galvos skausmais besi-
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skundzianciais ambulatorinés medicinos pagalbos gran-
dies pacientais. Jie kartais atvyksta i ligoniniy priémimo
skyrius uZsitgsus migrenos priepuoliui arba iSsivyscius
migreninei buiklei, bet tai nebtina gyvybei grésmingos situ-
acijos. Po atlikty neurovizualiniy tyrimy, atmetus kitas
galvos skausmy priezastis, pagalba paprastai suteikiama
priémimo skyriuje. Tuo tarpu atvykus sunkios biiklés ligo-
niui su sagmonés sutrikimu, esant neaiskiai diagnozei, kon-
sultuojantis neurologas diferencijuoja neuroinfekcijas,
galvos smegeny traumas, galvos smegeny kraujotakos su-
trikimus, epilepting biikle, intoksikacijas. Siuo atveju min-
tis apie migrena, kaip sunkios paciento buklés priezasti,
buty keistoka. Vis délto labai retais atvejais po daugelio at-
likty tyrimy gali paaiskéti, kad bitent vienas i$ migrenos
varianty ir yra ta priezastis, kuri salygojo gily ir uzsitgsusi
samonés sutrikima.

Migrena skiriama i du pagrindinius tipus: migreng su
aura ir migrena be auros. Migrena be auros (MBA) - tai kli-
nikinis sindromas, pasireiskiantis specifiniais galvos
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skausmais su juos lydinciais simptomais. Migrenos su aura
(MSA) metu pries prasidedant galvos skausmams arba jo
metu pasireiskia kompleksas neurologiniy Zidininiy simp-
tomy. Pagal paskutinius Tarptautinés galvos skausmy aso-
ciacijos (TGSA) patvirtintus kriterijus, tai gali bati ivairtis
jutiminiai pojuciai, regos sutrikimas ir kita, bet jei migre-
nos auros metu atsiranda praeinantys paralyziai, tada ski-
riama atskira migrenos forma - hemipleginé migrena
(HM), kuri gali bati sporadiné ir Seiminé [2].

Aiskinantis migrenos kilme, pastaruoju metu daug dé-
mesio skiriama genetiniams tyrimams. Genetinés epide-
miologinés studijos jrodé, kad serganc¢iojo MBA asmens
pirmos eilés giminai¢iams rizika sirgti MBA padidéja
1,9 karto, o MSA - 1,4 karto; tuo tarpu ligonio su MSA pir-
mos eilés giminaiciams rizika sirgti MSA padidéja 4 kar-
tus, bet nepadidéja MBA rizika. Nepaisant tirty jvairiy
migrenos paveldimumo varianty (autosominio dominanti-
nio su didesne rizika moterims, galimai susijusio su lytimi,
autosominio recesyvinio su 70% geno penetracija, polige-
ninio), dauguma studijy pateikia iSvadas, kad paveldimu-
mo tipas yra ivairus, néra surastas vienas genas. Vis délto
jei tipiskos MSA ir MBA metu aiskus paveldimumo tipas
nenustatytas, yra viena reta migrenos forma, kuri paveldi-
ma klasikiniu Mendelio autosominiu dominantiniu badu -
tai Seiminé hemipleginé migrena (SHM) [3]. Tiriant SHM
gauti genetiniai duomenys priskiriami didziausiems atra-
dimams galvos skausmy genetikoje, jie gali pakeisti supra-
tima apie migrenos patogeneze [4].

Seiminé hemipleginé migrena apibiidinama kaip mig-
rena su aura, kurios metu gali atsirasti parezés ir bent vie-
nam pirmos arba antros eilés serganc¢iojo giminaiciui yra
migrena su aura, kurios metu stebimos parezés. Hemiple-
ginés migrenos klinika aprasyta dar 1910 m. Siuo metu
TGSA pateikia tikslius SHM diagnostinius kriterijus:

A. Pacientui buvo bent 2 atakos, atitinkancios B ir C
kriterijus.

B. Auros metu stebéti griztamieji paralyziai su bent
vienu i$ $iy simptomy:

1. Griztamieji regos sutrikimai - pozityvis (mirgéji-
mas, Zybciojimas, zigzagai akyse) ir / ar negatyvis simpto-
mai (regos sutrikimas, skotomos).

2. Griztamieji jutiminiai simptomai - pozityvus (tirpi-
mai, daigymai ) ir / ar negatyvis (nejautra).

3. Grjztamieji kalbos sutrikimai (disfazijos).

C. Bent du i$ nurodyty:

1. Bent vienas auros simptomas vystosi palaipsniui il-
giau nei 5 minutes ir / ar skirtingi simptomai vystosi pa-
laipsniui daugiau nei 5 minutes.

2. Kiekvienas auros simptomas trunka ilgiau nei 5 mi-
nutes, bet trumpiau nei 24 valandas.

3. Migrenos be auros kriterijus atitinkantys galvos
skausmai prasideda per valanda nuo auros pradzios.

D. Bent vienam pirmos ar antros eilés giminaic¢iui yra
Siuos kriterijus atitinkantys priepuoliai.

Atkreiptinas démesys, kad kartais gali bati sunku at-
skirti galtinés pasilpima nuo nejautros [2].

Seiminé hemipleginé migrena yra genetiskai heteroge-
niska. 1996 m. nustatytos keturios mutacijos 19 chromoso-
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mos funkciniame CACNA 1A geno domene, kuris koduoja
nuo itampos priklausancio P/Q tipo kalcio kanalo o 1 sub-
vieneta neuronuose. 2003 m. iStirtas antras genas
(ATP1A2), susijes su SHM. Jis yra pirmoje chromosomo-
je ir koduoja Na/K pompos o 2 subvieneta [5]. Pagal Siuos
genetinius radinius skiriami du SHM potipiai: SHM 1 ir
SHM 2. SHM 1 atveju mutacija nustatoma CACNA 1A ge-
ne, o SHM 2 - ATP1A2.

Taip pat yra atvejy, kai SHM metu nenustatoma né vie-
na i$ iy mutacijy, todél manoma, kad turéty egzistuoti dar
bent treciasis lokusas.

Kliniskai skiriama tikroji Seiminé hemipleginé migre-
na, ji pasitaiko 80% Seimuy, ir Seiminé hemipleginé migre-
nasusmegenéliy pazeidimu - 20%. Mutacijos CACNA1A
gene nustatomos 50% atvejy ir visais atvejais esant smege-
néliy pazeidimui. Ducros ir kt. atliktame tyrime [6] apiben-
drinti klinikiniai pacienty su SHM ir jy §eimos nariy su mu-
tacija CACNAI1A gene simptomai. I$ viso istirtas 117 as-
104 i$ jy pasakojo apie hemipleginés migrenos atakas, o li-
ke buvo jy giminaiciai. I§ viso identifikuotos 9 taskinés
mutacijos CACNA 1A gene pacientams su SHM ir smege-
néliy pazeidimu, o dar 3 - sergantiesiems tikraja SHM.
Nustatyti sie klinikiniai SHM su mutacija CACNA1A ge-
ne ataky ypatumai:

1) hemiparezé niekuomet nebiina izoliuota, ji, nepri-
klausomai nuo sunkumo, visuomet siejasi su jutimy, kal-
bos ar regos sutrikimais. Dazniausiai kartu su hemipareze
biina jutimy sutrikimai (93 %); kalbos sutrikimas (disfazija
ar dizartrija) - 83 %; regos sutrikimai (scintiliuojanti skoto-
ma, hemianopsijos, nery§kus matymas) - 74 %;

2) lengvas samonés sumisimas ar somnolencija buvo
21% pacienty ataky metu;

3) abipusiai simptomai stebéti 35%;

4) disfazija nepriklausé nuo hemiparezés puseés.

42 % ligoniy (38-iems) dokumentuotos atipinés atakos,
kurios pasireiské uzsitesusia aura, trukusia iki 5 dieny, ar-
ba difuzinés encefalopatijos sindromu. Dauguma pacien-
ty, iSsivyscius difuzinés encefalopatijos sindromui, hospi-
talizuoti i intensyvios terapijos skyrius, jtariant meningo-
encefalita, nes kliniskai buvo konstatuotas samonés sumi-
§imas arba koma, kars¢iavimas iki 40° C, kai kuriems buvo
traukuliai. Si biiklé truko iki 6 savai¢iy, bet visiskai regre-
savo. 21 pacientui tokios sunkios atakos buvo pirmasis li-
gos simptomas, 10-¢iai jas iSprovokavo nesunki galvos
smegeny trauma, o dviems - angiografija. Sunkiy SHM
ataky klinikiniai simptomai pateikiami 1 lenteléje.

Pastoviis smegenéliy pazeidimo simptomai nustatyti
62 1§ 104 asmeny su hemipleginés migrenos atakomis, tarp
ju Seimos nariy taip pat stebéti smegenéliy pazeidimo
simptomai. Tuo tarpu kity neurologiniy simptomy nenu-
statyta. Dazniausiai stebétas nistagmas, reciau ataksija ei-
nant bei ataksija galiinése, retai - dizartrija. Ataksijos is-
reikstumas didéjo su amziumi, bet visi pacientai galéjo
vaikséioti patys. Tarp pacienty su SHM ir smegenéliy pa-
Zeidimu atipinés ir sunkesnés atakos buvo daznesnés negu
tarp serganciyjy tikraja SHM [6].
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1 lentelé. Klinikiniu simptomuy daZznumas sunkiu Seiminés hemipleginés migrenos ataky su samonés sutrikimu metu.

Simptomai As.lfl_enys (n= 38). A.tva}kos (n =59 .
skaicius (procentai) skaicius (procentai)
Somnolencija 14 (37) 20 (34)
Negili koma 14 (37) 18 (31)
Gili koma 6 (16) 10 (17)
Samonés sumisimas 22 (58) 27 (46)
Ryskus psichomotorinis sujaudinimas 5(13) 5()
Kompleksinés klausos ir regos haliucinacijos 4 (11) 5()
Uzsitesusi hemiplegija (> 6 valandy) 30 (79) 53 (90)
Uzsitesusi afazija (> 6 valandy) 23 (61) 25 (42)
Meningizmas 6 (16) 9 (15)
Karsciavimas (net iki 40° C) 18 (47) 32 (54)
Epilepsijos priepuoliai 3(8) 10 (17)

Pagal Ducros A ir kt. (2001)

Nepaisant Sios ligos retumo, vis délto galima rasti toki
pacienta, todél mes norime pateikti atveji, kai tik iSsiaiski-
nus, kad pacientas serga SHM, galéjome nustatyti tikslia
ligos diagnozg ir suprasti jo sunkios biklés priezast].

KLINIKINIS ATVEJIS

Ligonis 49 m. vyras sunkios biiklés skubos tvarka buvo at-
veztas greitosios medicinos pagalbos brigados i VUL San-
tariskiy kliniky Priémimo skyriy 2005 m. lapkricio 20 d.
14 valanda. Greitosios medicinos pagalbos gydytojas
diagnozavo bukle po traukuliy priepuoliy, nors jy nestebé-
jo, bet atvykes rado nekontaktiska, psichomotoriskai su-
jaudinta pacienta su nubrozdinimo Zymémis galiinése,
prie$ vezdamas suleido diazepamo i raumenis. Apzitréti
ligonj Priémimo skyriuje buvo sunku dél psichomotorinio
sujaudinimo, kontakto su juo nebuvo, jis blagkési. Trauku-
liy nestebéta. Veidas buvo simetriskas, visas galiines judi-
no vienodai aktyviai, aiSkiy pareziy nebuvo, sausgysliniai
refleksai simetriski, patologiniy refleksy nebuvo, menin-
giniai simptomai neryskis. Ant keliy ir alkiiniy matomos
nesenos nubrozdinimo zymés. Ligonis karsciuoja - tempe-
ratira - 38,3°C. Arterinis kraujo spaudimas -
140/80 mmHg. Sirdies veikla ritmiska, tachikardija
110 k/min.

Pacienta lydéjo zmona, kuri teigé, kad ligonis 1980 m.
turéjes galvos smegeny trauma su samonés netekimu ir
kaukolés luzimu, jis serga migrena, jam btina priepuoliai,
kai sutrinka kalba ir atsiranda vienos ar kitos kiino pusés
paralyziai, kurie praeina savaime per kelias valandas, lei-
dziant eufilino ir B grupés vitaminy. Lyg ir buvusi diagno-
zuota epilepsija, bet vaisty jis nevartojo. Si kartg, Zmonos
nuomone, prasidéjo toks pat priepuolis su kalbos sutriki-
mu - tai ivyko 2005 m. lapkric¢io 19 d. po piety, bet pacien-
tas ilgai neatsigavo, liko nekontaktiskas, neramus, naktj
blaskesi, vartési lovoje, buvo is jos iskrites, todél buvo is-
kviesta greitoji medicinos pagalba. Alkoholio ir jo suroga-
ty vartojima paciento Zmona neigé; apzitrint alkoholio
kvapas nebuvo jauciamas.

Ligonis dirba mokytoju amaty mokykloje, nejgalumas
nepripazintas.

Po apziiiros nustatyta preliminari meningoencefalito
diagnozg, taip pat diferencijuota nuo buklés po epilepsijos
priepuolio, neatmesta ir galima alkoholiné intoksikacija,
nors teigta, kad alkoholis nebuvo vartojamas.

Pacientas hospitalizuotas i Reanimacijos ir intensyvio-
sios terapijos skyriy, kur atlikus tyrimus nustatyta nedidelé
leukocitozé (leukocity - 14,8 x 10%1; is juy neutrofily -
84,1%, lazdeliniy - 6%; segmentuoty - 83 %, limfocity -
6%, monocity - 5%); kiek didesnis C- reaktyvinio baltymo
kiekis (12 mg/l, norma < 5 mg/l); alanininé transaminazg,
asparagininé transaminazé, Sarminé fosfatazé, kreatininas,
Slapalas, gliukozé, elektrolitai, kre$éjimo rodikliai, Sar-
my-ragsciy pusiausvyros rodikliai normalis. Prokalcito-
nino testas neigiamas (atlickamas itariant sepsi). Smegeny
skystis bespalvis, skaidrus, citozé kiek padidéjusi
(22/mm?; i$ ju 3 limfocitai, 19 neutrofily); baltymo kiekis
taip pat nezymiai padidéjes (0,52 g/l, norma
0,22-0,33 g/1).

Kritinés lastos rentgenograma - be patologiniy pakiti-
my. Vidaus organy sonoskopinis tyrimas be esminiy paki-
timy.

Galvos smegeny kompiuteriné tomografija (KT) atlik-
ta su ir be kontrasto, jos metu buvo matyti desinéje parieta-
linéje srityje kauliniai pakitimai po osteoplastinés kranio-
tomijos, netaisyklingos formos osteomaliacijos zona. Rys-
kiai iSpléstos smegenéliy bei kirmino vagos. ISvada: sme-
genéliy atrofija, encefalomaliacijos zona desinéje parieta-
linéje srityje (1 pav.).

Kadangi nebuvo aiskios diagnozés, pradétas sindromi-
nis gydymas infuzine terapija, vandens-elektrolity balanso
korekcija, skirta manitolio, kraujotaka gerinanciy medika-
menty ir antibiotiky, negalint atmesti infekcinio susirgimo,
bei karbamazepiny, negalint atmesti netraukulinés epilep-
sinés biklés.

Pacientas, gydant Intensyviosios terapijos skyriuje,
nustojo karsciuoti, traukuliy nebuvo, bet liko nekontaktis-
kas. Uzdegiminiai rodikliai neisryskéjo. Stabilios, bet sun-
kios biiklés perkeltas j Nervy ligy skyriy. Siame skyriuje
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1 pav. Galvos smegenu KT matoma encefalomaliacijos zona
desinéje parietalinéje srityje ir ryski smegenéliy atrofija

testas pradétas sindrominis gydymas, papildomai atlikta
encefalograma (EEG), kur stebéti bendriniai difuziniai
bioelektrinio aktyvumo pakitimai desinéje fronto-parie-
to-temporalinéje srityje (sulétéjes bioelektrinis aktyvu-
mas). Epilepsinis paroksizminis aktyvumas neuzZregist-
ruotas, todél nutrauktas gydymas karbamazepinu paneigus
netraukuling epilepting biikle. Atlikta magnetinio rezonan-
so tomografija, ieSkant encefalitiniy zidiniy, bet ji papildo-
mos informacijos nesuteiké, encefalitiniai zZidiniai neisrys-
kéjo, stebéti tie patys pakitimai, kaip ir KT - encefaloma-
liacijos zona desinéje parietalinéje srityje ir iSreikstos sme-
genéliy atrofijos pozymiai (2 pav.).

Transkranijinés doplerografijos metu duomeny, bi-
dingy intrakranijinéms stenozéms, arterioveninei malfor-
macijai, vazospazmui, nebuvo, bet nustatyta asimetriska
kraujotaka vidiniy smegeny arterijy baseinuose: kairé-
je > desinéje 24 %.

Paciento buiklé pamazu pradéjo geréti. 2005 m. lapkri-
¢io 25 d. (7-ta sirgimo diena) jis pasaké pirmuosius pavie-
nius ZodZius, iSsitrauké nazogastrinj zonda ir maitinamas
pradéjo valgyti, tapo daug ramesnis, apzitirint pastebétas
ryskus abipusis nistagmas (iki Siol apzitrai priesinosi, to-
dél nistagmo jvertinti nebuvo jmanoma). Lapkricio 27 d.
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2 pav. Galvos smegeny MRT matoma ta pati encefalomaliaci-
jos zona ir atrofiniai smegenéliy pakitimai

(9-ta sirgimo diena) ligonis pradéjo prasmingai atsakinéti |
paprastus klausimus, vykdyti nesudétingus paliepimus,
dar liko dezorientuotas laike ir vietoje, nepazino Zmonos.
Lapkricio 28 d. (10-ta sirgimo dieng) jau kalbéjo pats,
skundési, kad triksta zodziy, teigé, kad ,,atsibudo* lapkri-
¢io 26 d. (8-ta sirgimo diena). Pacientui pradéjus Snekéti
sakiniais, isryskéjo skanduota kalba, o pradéjus vaikscio-
ti - ataksiné eisena, nueiti iki tualeto reikéjo pagalbos. Li-
gonio bukleé toliau pamazu ger€jo, ir jis iSrasytas, likus ne-
Zymiai skanduotai kalbai ir ataksinei eisenai bei lengvai
motorinei afazijai (triko zodziy kalbant lietuviskai, bet
gimtaja rusy kalba snekéjo gerai) praéjus 15 dieny po hos-
pitalizacijos. Nistagmas nesumazéjo.

Gydymo metu buvo nuolatos tikslinta susirgimy anam-
nezé, renkant ja iS paciento, papildant jo Zmonai, taip pat
buvo pateikta keletas iSrasy i$ ligos istorijy. Paaiskéjo, kad
pacientui nuo 13 m. kartojasi epizodai, prasidedantys regé-
jimo sutrikimu vienoje akyje (dalies regos lauko iSkritimas
arba regos susilpnéjimas), tada jis eina i§ darbo namo, nes
Zino, kad bus priepuolis. Véliau pamazu sutrinka kalba (ne-
kalba, bet i$ dalies supranta) ir iSsivysto apie 20 min. trun-
kantis vienos arba kitos kiino pusés paralyzius. Paralyziui
praéjus, dar lieka kalbos sutrikimas, kuris gali trukti iki
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keliy valandy. Praéjus paralyziui, pastatytas ir vedamas
gali nueiti iki tualeto, nors nekalba. Kalbai atsistatant, atsi-
randa stipris galvos skausmai su pykinimu ir vémimu. To-
kie priepuoliai kartojasi 3-4 kartus per metus, jie gali buti
silpnesni - kai nutirpsta kuri nors kiino pusé, ir sunkesni -
kai puse paros pacientas nekalba, o Zmona ji slaugo - lei-
dzia eufilino ir B grupés vitaminy. Po sunkesniy priepuoliy
dar kuriam laikui lieka pablogéjusi eisena, bet vis délto pa-
cientas ir jo Zzmona teigia, kad véliau ataksija progresuoja.
Tokie priepuoliai yra buve ir paciento motinai, ji turéjo nis-
tagma ir blogai vaiksciojo. Paciento senele taip pat vargino
priepuoliniai galvos skausmai.

17 mety pacientas tirtas stacionare dél tinkamumo kari-
nei tarnybai, iSrasSe pazyméta, kad stebimas ryskus hori-
zontalus nistagmas, bet apie ataksija ir skanduota kalba ne-
uzsimenama. Taip pat patvirtinama, kad pirmas priepuolis
su hemipareze ivyko, kai jam buvo 13 mety. Tuo metu
diagnozuota, kad yra liekamieji reiSkiniai po persirgtos
neuroinfekcijos su ryskia neurologine simptomatika, pri-
pazintas netinkamas karinei tarnybai (neuroinfekcijos epi-
zodo pacientas neatsimena ir ja patvirtinanc¢iy dokumenty
néra).

21 mety misy ligonis patyré galvos smegeny trauma
(sportuojant nukrito Stanga ant galvos), bet iS pradziy sa-
mones prarades nebuvo. Jai sutrikus po pries tai buvusiy
stipriy galvos skausmy, nusilpus kairiosioms galtinéms,
atsiradus karsciavimui, hospitalizuotas i Infekcing ligoni-
n¢ po 4 dieny nuo traumos, itariant meningita. Kraniogra-
mose pastebéjus lizima, toliau gydytas Sv. Jokiibo (I tary-
binés klinikinés) ligoninés Neurochirurgijos skyriuje, kur
atliktos trys angiografijos ir trepanacija, bet intracerebri-
nés hematomos nerasta.

Ligoniui savaitg neatgaunant samonés (nuo traumos
praéjus apie 10 dieny) ir neregresuojant parezei, jis buvo
perkeltas | RKKL, itariant augli. Vél pakartota angiografi-
ja, auglio diagnozé nepatvirtinta. Atlikta EEG, kurioje ap-
raSoma, kad difuziskai pakitusio aktyvumo fone vyrauja
pakitimai desinéje parietokcipitalinéje srityje. Gydytas
konservatyviai 15 dieny, iSrasytas vaikstantis ir samonin-
gas, o diagnozé nustatyta po konsiliumo, manyta, kad pa-
cientui buvo sunki galvos smegeny trauma (kontiizija), ir
jis taip pat serga epilepsija.

Biidamas 30 mety pacientas vél hospitalizuotas i | TKL
Neurochirurgijos skyriy dél naktj atsiradusios desiniyjy
galiiniy parezés ir motorinés afazijos, atlikta kairés pusés
karotidiné angiografija - be pakitimy; juosmeniné punkci-
ja - taip pat be pakitimy. Parez¢ ir kalba atsistaté, nepazy-
mima, per kiek laiko, bet konstatuojama, kad liko lygsva-
ros sutrikimai, kurie buvo ir anksciau, ta¢iau nuo kada, ne-
aisku, nes pries 9 metus jie nebuvo aprasyti. Diagnozuota
trauminé smegeny liga, liekamyjy reiskiniy periodas,
simptominé epilepsija.

Véliau pacientas pas gydytojus nesilanké, iraSy ambu-
latorinéje korteléje néra, vaisty nuo epilepsijos nevartojo.

Iverting, kad pacientui yra hemipleginés migrenos kri-
terijus atitinkantys priepuoliai, Seiminé anamnez¢é (motina
ir senelé turéjo galvos skausmy priepuolius, motinos jie
buvo panasis i miisy paciento), diagnozavome Seiming he-

mipleging migrena su smegenéliy pazeidimu. Kadangi
neuroinfekcija, galvos smegeny trauma, epilepsija atmeté-
me, konstatavome, kad §j karta sunkios paciento buklés
priezastis taip pat buvo sunki, atipiné migrenos ataka, kuri
dar vadinama griZztamaja encefalopatija.

APTARIMAS

Sunkios atipinés atakos sergantiesiems SHM, nepaisant
visi§ko pasveikimo, sukelia daug diferencinés diagnosti-
kos problemy, ypac jei parezés trunka savaites ar vyrauja
traukulinis sindromas. Miisy pacientas jau anks¢iau savo
gyvenime gerokai buvo privertes pamastyti gydytojus - tai
dél anamnezéje buvusio galvos smegeny traumos epizodo.
Nepaisant to, kad tai buvo galvos smegeny kontiizija (KT
ir MRT yra matomas likes encefalomaliacijos zidinys), vis
tik i$ iSsaugoto ligos istorijos israso aisku, kad gyde neuro-
chirurgai negaléjo paaiskinti paciento buklés sunkumo
vien galvos smegeny trauma, o po konsiliumo nusprendé,
kad uzsitesusi samonés sutrikima sukélé epilepsija. [verti-
ne ligos eiga ir tuo metu atlikty tyrimy duomenis, manytu-
me, kad galvos smegeny trauma isprovokavo atiping he-
mipleginés migrenos ataka su griztamosios encefalopati-
jos sindromu. ISrase teigiama, kad pacientas hospitalizuo-
tas | Infekcing ligoning, itariant meningita, sunkios biklés,
be samonés, su gilia kaire hemipareze. Pries kelias dienas
trauma buvusi be sgmonés netekimo, po keliy dieny atsira-
do galvos skausmai, ir pacientas neteko samonés - t. y. bu-
vo ,,Sviesusis“ periodas po traumos, be to, tikétina, kad pa-
cientas karsciavo, nes greitosios medicinos pagalbos gy-
dytojas itaré meningita. Vis délto nepatvirtinti nei menin-
gitas, nei hematoma, kurios radimas paaiskinty sgmonés
sutrikimag po ,,Sviesaus® periodo, atlikus desinés pusés an-
giografija ir trepanacija bei juosmening punkcija. Kadangi
paciento buklé liko sunki, prasidéjo kamieniniai traukuliai
(?7) desinéje puséje, atlikta kairés pusés ir pakartota desinés
pusés angiografija, kurios vél nepatvirtino hematomos bu-
vimo (KT tyrimo pries 28 m. neturéta). Pacientas, liekant
samonés sutrikimui ir kairiajai hemiparezei, toliau tirtas
Kauno neurochirurgijos centre (Respublikiné Kauno klini-
kiné ligoniné). Ten atlikus jau 3-¢ia desinés pusés angiog-
rafija, auglio nenustatyta, be to, pacientui labai pageréjo:
traukuliai liovési, jis tapo samoningas, parezé regresavo.
Manome, kad galvos smegeny traumos iSprovokuotos ati-
pinés hemipleginés migrenos atakos metu atsiradusi samo-
nés sutrikima galéjo palaikyti kartotinai atlickamos an-
giografijos, kurios yra pripazintos paleidziamuoju atipiniy
SHM ataky veiksniu.

Nors tiksliy genetiniy tyrimy mes atlikti negaléjome,
jvertinus ligos klinika, atitikusia SHM diagnostinius krite-
rijus bei smegenéliy pazeidimo simptomus, kurie pagal
anamnezg¢ buvo ir paciento motinai (apie senel¢ duomeny
neturime), galima neabejotinai patvirtinti, kad misy pa-
cientas sirgo 1 tipo SHM, o genetiné mutacija yra
CACNAI1A gene.

Kodél pacientams, sergantiems SHM, stebimi smege-
néliy pazeidimo simptomai, vystosi jy degeneraciniai
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pakitimai, ilgai buvo neaiSku. Sunku patogenetiskai susieti
migrena, smegenéliy degeneracija, ilgalaikius samonés
sutrikimo epizodus, jei remsimés jprastiniu supratimu apie
migrena, kaip kraujagyslinio tipo galvos skausmus, o au-
ros metu atsirandanciy praeinanciy neurologiniy zidininiy
simptomy pagrindine priezastimi laikysime dél vazo-
konstrikcijos iSsivysciusia Zievés oligemija. Genetiniy at-
radimy gausa pastaraisiais metais ir ypa¢ membrany joni-
niy kanaléliy ligy grupés iSskyrimas (channelopathies) pa-
déjo suprasti, kas sieja kai kuriuos kliniskai labai nepana-
S$ius neurologinius susirgimus ir sindromus.

Dar 1996 m., iskart po to, kai buvo nustatyta, kad muta-
cijos CACNA1A gene sukelia SHM, identifikuotos dvi ki-
tos taskinés mutacijos tame paciame gene ligoniy, sergan-
¢iy 2 tipo epizodine ataksija (EA2) Seimose, taip pat irody-
ta, kad CAG trinukleotidy ekspansija, koduojanti poliglu-
tamino granding Sio geno karboksilinéje terminaléje, yra
6 tipo spinocerebeliarinés ataksijos (SCA6) su progresuo-
janc¢ia smegenéliy atrofija priezastis. Visos CACNA1A
geno mutacijos, susijusios su SHM, yra taskinés mutaci-
jos, bet funkciskai reiksmingose kalcio kanalo vietose [3].

Nervy sistemoje nuo itampos priklausantys kalcio ka-
nalai dalyvauja daugelio esminiy neurony funkcijai proce-
sy reguliacijoje. P/Q tipo nuo itampos priklausantys kalcio
kanalai lokalizuoti presinapsinéje membranoje, taip pat ju
yra ant somatodendritiniy membrany. Jie reguliuoja gluta-
mato ir kity neurotransmiteriy sekrecija, svarbis kai kuriy
neurony veikimo potencialo iniciacijai dendrituose, augi-
mo konuso ilgéjimui, geny ekspresijai. Sio tipo kalcio ka-
nalai turi didelg reikSme Zieviniy neurony dirglumo regu-
liacijoje, kiek galédami daro itaka Zievinei plintanciai dep-
resijai. P/Q tipo nuo jtampos priklausanciy kalcio kanaly
pazeidimas sukelia gilius neurony funkcijos sutrikimus
ivairiose nervy sistemos vietose [7].

Apie iy kanaly funkcinius efektus sukaupta nemazai
duomeny. P/Q tipo kalcio kanaly blokada pilkojoje me-
dziagoje, esancioje aplink smegeny vandentieki, palengvi-
na su triSakio nervo stimuliacija susijusi skausma, modifi-
kuodama skausminiy impulsy perdavima triSakio nervo
uodeguotojo branduolio neuronuose, kuriuos aktyvuoja
kietojo smegeny dangalo stimuliavimas. Sios srities P/Q ti-
po kalcio kanalai svarbiis trigeminalinés nocicepcijos mo-
duliacijoje, nes jie kontroliuoja tam tikry peptidy atsipalai-
davima is trigeminovaskuliniy aferenciy. Jy taip pat yra ir
smegeny kamieno branduoliuose, kurie dalyvauja centri-
néje nocicepcijos kontroléje. Sie duomenys jrodo, kad jie
svarblis migrenos patofiziologijoje [8].

P/Q tipo nuo itampos priklausantys kalcio kanalai yra
pagrindiniai smegenéliy Purkinje Iasteliy kalcio kanalai, ju
pazeidimas sukelia smegenéliy disfunkcija. Dichgans ir
kt., naudodami protono magneto rezonanso spektroskopi-
ja, tyré CACNA1A geno mutacija i§ SHM $eimy, turinéiy
asmeny metabolizmo pokycius smegenélése, taip pat pa-
rietalinés ir okcipitalinés skil¢iy zievéje, t. y. srityse, kurios
dalyvauja migreninés auros plitime. Jie nustaté Zenkly
N-acetil aspartato (neurony funkcijos Zymens) sumazéji-
ma, padidéjusi mioinozitolio (glijos lasteliy proliferacijos
Zymens) ir sumazéjusj glutamato kiekj smegenéliy kirmi-
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no srityje, bet iy metabolity kiekis parietalinéje ir okcipi-
talinéje Zievéje buvo normalus. Sie duomenys rodo, kad
mutave kalcio kanalai skirtinguose smegeny regionuose
turi skirtinga reiksme, t. y. esant Sio tipo mutacijai metabo-
liniai pokyc¢iai smegenyse stebimi tik smegenéliy kirmine.
Ypac svarbu tai, kad buvo nustatyta koreliacija tarp N-ace-
til aspartato lygmens sumazéjimo ir smegenéliy pazeidimo
simptomy isreikstumo [8, 9].

Yra prane$imy apie galvos smegeny neuropatologinio
tyrimo rezultatus sirgusiems SHM su smegenéliy pazeidi-
mu ir mutacija CACNA1A gene. Nustatomas Purkinje las-
teliy sunykimas santykinai isliekant granuliuotoms laste-
Iéms. Dantytasis ir apatinis alyvos branduoliai nepazei-
dziami [10].

Genetiniy tyrimy déka tokias kliniskai skirtingas ligas,
kaip SCA6, EA2 ir SHM, galima vertinti kaip alelines ka-
naléliy ligas. Kita vertus, yra duomeny, kad SHM ir SCA6
yrane tik alelinés ligos, bet i§ esmés ta pati liga su dideliais
fenotipiniais skirtumais. Alonso ir kt., iStyre 15 pacienty i$
gausios portugaly Seimos, kuriems buvo hemipleginés
migrenos atakos su / be smegenéliy pazeidimo simptomy
arba autosominiu dominantiniu biidu paveldima ataksija
be migrenos, nustaté ta pacia CACNA1A geno mutacija
(R583Q) [11]. Koh ir kt. apraso koréjieciy seima, kurios
kai kurie nariai sirgo SCA6, o kiti EA2. Jiems nenustatyta
taskiniy mutacijy, biidingy EA2, o visiems rastas pakites
CAG skaicius, todél galbiit ir EA2 yra vienas iS tos pacios
ligos, kaip ir SHM, fenotipiniy varianty [12].

Labai jvairi yra ir fenotipiné mutacijy CACNA 1A gene
iSraiska. 2000 m. antroji taskiné mutacija CACNA1A gene
(Y1385C) nustatyta berniukui, kuriam kartojosi sunkios
hemipleginés migrenos atakos su sgmonés sutrikimu, trau-
kuliais ir kars¢iavimu, trunkancios kelias paras. Ligonis
taip pat buvo protiskai atsilikes, turéjo smegenéliy ataksi-
ja, jam nustatyta smegenéliy ir desinés pusés galvos sme-
geny atrofija (nors ataky metu paralyZiaus pusés kisdavo)
[13]. Irodoma, kad sunki, kartais fataliska vélyvoji galvos
smegeny edema po nereikSmingos galvos traumos taip pat
susijusi su mutacija CACNA1A gene ir pasitaiko Seimose
su SHM. Kors ir kt., ityre 3 asmenis, iSgyvenusius po §ios
buklés, nustaté specifing mutacija (S218L) CACNAIA
gene. Du jy buvo kile i$ seimos su ryskia SHM, trecioji bu-
vo sporadine hemiplegine migrena sergancio paciento
dukté. S218L mutacija nerasta sveikiems jy $eimy nariams
ir didelei grupei kontroliniy asmeny [14]. Japony autoriai,
tirdami tris pacientus su SCA ir buvusiais neaiskiais samo-
nés netekimo epizodais, jiems patvirtino mutacijas
CACNALA, bet tik vienam jy hemipleginés migrenos ata-
kos [15].

Dazniausiai pasitaikanti CACNA1A geno taskiné mu-
tacija yra T666M, bet jos fenotipiné iSraiska taip pat néra
identisSka [14]. Asmenims su $ia mutacija, ypac jei jie turi
smegenéliy pazeidimo simptomus, yra didziausia hemip-
leginés migrenos su sunkiomis atakomis ir koma bei nis-
tagmo tikimybé [6].

Identifikuojamos vis naujos taskinés mutacijos
CACNALA gene [16], todél gali bati, kad ateityje pagau-
sés ir klinikiniy duomeny apie dél jy iSsivystancius neuro-
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loginius sutrikimus. Taip pat pasirodo vis nauji pranesimai
apie SHM su mutacija ATP1A2 gene: tiek klinikinés ap-
zvalgos [17], tiek aptinkamos naujos mutacijos [18].

Masy pacientui atliekant MRT ir KT tyrimus buvo ma-
tomi smegenéliy atrofijos pozymiai. Smegenéliy, ypac ju
kirmino srities atrofija, nustatoma ir kitiems Sia liga ser-
gantiems asmenims, be to, atrofijos laipsnis nekoreliuoja
su klinikiniais simptomais [19, 20].

Taigi rysys tarp SHM ir smegenéliy paZeidimo patvir-
tinamas genetiskai ir patologinio tyrimo metu.

Kyla abejoniy, ar i§ tikryjy, remiantis paskutiniais
moksliniy tyrimy duomenimis, reikéty vertinti SHM kaip
viena MSA varianty. Vis délto SHM klinikinis vaizdas api-
ma daugiau simptomy, ne tik galvos skausmus [8]. Yra is-
tirti dél genetiniy mutacijy atsirandantys pakitimai, kurie
salygoja stabilaus neurologinio pazeidimo (smegenéliy
ataksijos) vystymasi, taip pat galimos sunkios atakos, ne-
apsiribojancios galvos skausmais. Néra jrodymy, kad
CACNA1A genas yrasusijes su MBA ir MSA patogeneze.
Todél manoma, kad SHM grei¢iau priklauso simptominiy,
arba antriniy migreny grupei, kai migrenos kriterijus ati-
tinkancius galvos skausmy priepuolius sukelia kita prie-
Zastis, kaip, pavyzdziui, CADASIL ir MELAS atveju.
Taip pat nepasitvirtino hipotezé, kad CACNA1A geno
mutacijos yra pseudomigrenos su limfocitine pleocitoze
priezastis, nors yra tam tikry klinikiniy panasumy (epizo-
diné praeinanti neurologiné disfunkcija, angiogratija, kaip
paleidziamasis veiksnys) [21].

Ivertinus besikaupiancius klinikinius ir genetinius
duomenis, kurie rodo, kad SHM priklauso kanaléliy ligy
grupei, pradéta abejoti, ar migreninio tipo galvos skausmy
priepuolis Sios ligos metu sukeliamas kraujagysliniy me-
chanizmy. [prastiné migrenos su aura patogenezés hipote-
z¢& teigia, kad migrenos patogenezéje esminiai yra krauja-
gysliniai mechanizmai, kai iSemija dél vazospazmo suke-
lia auros simptomus, o véliau einanti vazodilatacija su
kraujagysliy skausmo receptoriy aktyvacija - galvos
skausmus. Sis modelis blogai paaiskina kai kuriuos su
SHM susijusius klinikinius fenomenus. Pastaruoju metu
tiriant SHM patogenetinius mechanizmus, pateikiama hi-
poteziy, kad pirminis yra neurony funkcijos sutrikimas, po
kurio eina galvos smegeny edema. Nagrinéjamas neuroge-
ninis ligos modelis, kai depoliarizuojantis neuroelektrinis
ar metabolinis stimulas sukelia plintancia depoliarizacijos
banga su asocijuota hiperoksija ir vazodilatacija. Biitent
genetikos laiméjimai tiriant SHM pirmiausia atkreipé dé-
mesi, kad esminis jos patogenezés veiksnys yra jony trans-
porto disfunkcija [4], tai véliau patvirtina ir neuroradiolo-
giniai tyrimai. Gutschalk ir kt., tyre pacienta su SHM sun-
kios atakos metu (uzsitesusi desiné hemiplegija ir afazija,
kuri truko daugiau nei 10 dieny), atlike magnetoencefalog-
rama, nustaté jos sulétéjima kairiajame pusrutulyje, Sie pa-
kitimai normalizavosi paraleliai su klinikiniu pageréjimu.
PET metu stebétas gliukozés hipometabolizmas kairiojo
pusrutulio frontobazalinéje Zievés zonoje, uodeguotajame
branduolyje ir pagumburyje. MRT su difuzijos-perfuzijos
tyrimu buvo normalus, jokiy zievés perfuzijos sutrikimy ar
vandens slankumo (water mobility) pakitimy viso epizodo

metu nenustatyta. Autoriy nuomone, Sie radiniai irodo, kad
uzsitesusio neurologinio deficito priezastis SHM metu yra
pirminé neurony disfunkcija [19]. Oberndorfer ir kt., atlike
MRT su difuzijos perfuzijos tyrimu ir vieno protono emisi-
jos tomografijos tyrimus pacientui HM atakos metu, taip
pat nenustaté difuzijos sutrikimy, bet stebéjo hipoperfuzi-
ja, kuri visiskai regresavo. Sie autoriai taip pat teigia, kad
net ilgai uztrukusi migrenos aura nesusijusi su smegeny
iSemija [22]. Butteriss ir kt. atlikty kartotiniy MRT tyrimy
metu nustaté galvos smegeny edema, intrakranijiniy krau-
jagysliy issiplétima ir sumazéjusia vandens difuzija kon-
tralateralinéje paralyziui puséje, kurie véliau visiskai re-
gresavo. Sumazejusi vandens difuzija isliko 3 savaites nuo
simptomy atsiradimo pradzios. Vandens difuzijos suma-
Z¢jimas jprastai atspindi iSemizuoto audinio Iasteliy pabur-
kimg dél ATF-azés siurblio sutrikimo, dél ko padidéja in-
tralastelinio skyscio kiekis. Tai ankstyvas infarkto Zymuo.
Kai kuriais atvejais, kaip veniniy sinusy trombozé ir SHM,
Sie poky¢iai visiSkai regresuoja, nepalikdami jokiy radio-
loginiy ar klinikiniy negriZtamo neurony pazeidimo pozy-
miy. Siuo atveju siiiloma hipotezé, kad difuzija sumazéja
dél nevisaverciy kalcio kanaly sutrikusio funkcionavimo,
uzsitesus neurony depoliarizacijai. Matyt depoliarizacija
palaiko padidéjes eksitatoriniy neurotransmiteriy issisky-
rimas, kurie aktyvuoja N-metil -D-aspartato receptorius.
Kadangi autoriy tirto paciento pakitimy apimtas plotas
smegenyse neatitiko jokios kraujagyslés maitinamos zo-
nos, o sumazeéjusi difuzija isliko net 3 savaites, todél jie
mano, kad zievés edema vystési ne dél iSeminiy mechaniz-
my, o jos priezastis buvo pirminis pac¢iy neurony pazeidi-
mas su antriniais kraujagysliniais pokyc¢iais, kas yra prie-
Singa tradicinei migrenos, kaip kraujagyslinio susirgimo,
hipotezei [23].

Remiantis neuroradiology ir eksperimentiniy migre-
nos modeliy tyrimy duomenimis, manoma, kad samonés
sutrikimo priezastis sunkaus hemipleginés migrenos prie-
puolio metu, sergant abiem SHM tipais, yra pirminé neuro-
ny disfunkcija dél kalcio kanaléliy funkcijos nevisavertis-
kumo. Kartu pateikiama duomeny, kad vystantis patologi-
niam procesui galima vélyvoji vazogeniné smegeny ede-
ma [13,24]. Vélyvoji smegeny edema sunky hemipleginés
migrenos priepuoli komplikuoja retai, bet tai yra gyvybei
pavojinga komplikacija, kuri taip pat prailgina pasveikima
po atakos [24]. Ja Siems pacientams gali provokuoti lengva
galvos smegeny trauma [10]. Vélyvosios smegeny edemos
patogenezé néra aiski, bet irodoma, kad viena i$ patogene-
tiniy grandziy yra hematoencefalinio barjero pralaidumo
padidéjimas. Dreier ir kt. atliko kiekybinius MRT tyrimus,
naudodami gadolinj pacientui sunkaus priepuolio, kuris
pasireiské galvos skausmais, afazija, desiniaja hemipare-
ze, kars¢iavimu, samonés sutrikimu, meninginiais reiski-
niais, metu. Jau po paros T1 rezimu stebétas smegeny dan-
galy ir Svelnus Zievés paryskéjimas kairéje puséje. Pacien-
to buiklei blogéjant (jam prireike dirbtinés plauciy ventilia-
cijos dél kvépavimo sutrikimo), isliko kairés pusés danga-
Iy paryskéjimas ir iSsivysté neryskus smegeny vagy pa-
brinkimas. 9-ta susirgimo diena T2 rezimu stebéta ryski
zievés edema be difuzijos koeficiento pakitimy. Pacientas
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pasveiko, o per 17 ménesiy iSnyko ir po atakos like neuro-
psichologiniai sutrikimai. Autoriy nuomone, galvos sme-
geny edemos vystymosi eiga irodo, kad ji nebuvo patoge-
netiné galvos skausmy ir hemiparezés priezastis. Tuo tarpu
pakitimai MRT jau po paros rodé, kad hematoencefalinio
barjero pralaidumas padidéjo. Atitinkamu metu eksperi-
mentiniuose migrenos modeliuose su gyviinais bitent ir
stebimas $is pralaidumo padidéjimas dél plintancios dep-
resijos. Autoriai pateikia versija, kad turintiems ATP1A2
mutacija, kuri buvo nustatyta Siam pacientui, sumazéja
plintancios depresijos fenomeno slenkstis (plintanti depre-
sija - tai uzsitgsusi membrany depoliarizacijos bukle) [24].
Eksperimentiniuose modeliuose patvirtinta, kad visos mu-
tacijos ATP1A2 gene labai sumazina Na+/K+ pompos
funkcija astrocituose [25, 26].

Ka biity galima pasialyti Sio tipo migrenai gydyti? Kal-
cio kanaléliy pazeidimas jos metu leisty tikétis jy blokados
veiksmingumo gydant §j susirgima. Jei hemipleginés mig-
renos atakos daznos, yra geras verapamilio veiksmingu-
mas retinant ataky daznj ir jas lengvinant net tais atvejais,
kai jprastiniai migrenos gydymui naudojami medikamen-
tai (amitriptilinas, propranololis, analgetikai, triptanai) ne-
veiksmingi. Skiriamos 120 mg dozés iki 3 karty per para.
Ataka gali sutrumpinti intraveniné verapamilio infuzija
(5 mg per 5 min.) [27]. Esant HM atakoms su koma ar sa-
monés sumisimu, Kkartais gali bati veiksmingas prevenci-
nis gydymas acetazolamidu 250 mg du kartus per diena
[28].

Kadangi tokios sunkios atakos su griztamosios encefa-
lopatijos sindromu gali biiti pirmas SHM pozymis, neais-
kiy samonés pritemimo atvejy metu, kai jokie tyrimai ne-
padeda tiksliai nustatyti susirgimo, vertéty patikslinti Sei-
ming anamnez¢ - gal yra serganc¢iyjy hemiplegine migrena
ar asmeny su smegenéliy pazeidimo simptomais. Jei yra
galimybe, rekomenduojama tikslinant diagnozg istirti pa-
cientus, kuriems kartojasi samonés sutrikimo epizodai su
hemiplegija, ieskant taskiniy mutacijy CACNA1A gene,
pirmiausia T666M.

Gauta: Priimta spaudai:
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A. Klimasauskiené

PROLONGED CONFUSION MAY DEVELOP IN
PATIENTS WITH FAMILIAL HEMIPLEGIC
MIGRAINE

Summary

Familial hemiplegic migraine (FHM) is a rare dominantly inher-
ited autosomal disorder characterised by migraine attacks pre-

ceded by transient hemiparesis. The missense mutations in two
genes, CACNAIA and ATP1A2, are responsible for FHM. In
contrast to other types of migraine FHM is characterised by atypi-
cal attacs with prolonged hemiplegia or signs of diffuse encepha-
lopathy. Some patients have permanent cerebellar impairment
signs. FHM with progressive cerebellar ataxia has been described
only in cases carrying CACNA1A mutations. In the absence of
familial history or anamnestic data the severe attacks with im-
pairment of consciousness may lead to major diagnostic difficul-
ties.

We report a patient with familial hemiplegic migraine proba-
bly type II with permanent cerebellar impairment signs. The pa-
tient was addmited to our hospital during severe long lasting at-
tack with fever, confusion, and mild meningeal signs. No
hemiparesis was observed. No anamnestic data was given at the
time of addmission. The patient was treated symptomaticaly in-
cluding antibiotics because of fever. After improving the gait
ataxia, disartria and nystagmus were noted. During the recovery
the anamnestic data was obtained: since 13 year old the patient
had migraine attacks preceded by visual disturbances, dysphasia
and hemiparesis, sometimes with mild impairment of conscious-
ness. His mother had attacks of the same type and nystagmus, her
gait was ataxic. His grandmother had strong headaches too.

We could not perform genetic studies but the the presence of
permanent cerebellar signs in patient with hemiplegic migraine
and familial history suggest that our patient was suffering from
familial hemiplegic migraine type II and mutation should by
present in this case in CACNAIA gene.

Keywords: familial hemiplegic migraine, CACNA1A gene,
cerebellar impairment, reccurent encefalopathy.
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