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MIGRANEA COM AFASIA
RELATO DE UMA FAMILIA

DANIEL BENZECRY ALMEIDA*, WALTER OLESCHKO ARRUDA **,
RICARDO RAMINA*, ARI ANTONIO PEDROZO*, SALMO RASKIN ***

RESUMO - Descrevemos uma familia brasileira na qual a mae e trés filhas apresentam episodios compativeis
com migranea, acompanhados por alteragdo no contetido da linguagem (afasia), sem paresias. Alguns aspectos
relativos a genética das migraneas séo revisados. Chamamos a atencéo para a necessidade de investigagéo genét
para saber se é uma variante das formas conhecidas de migranea, como a migranea hemiplégica familiar.
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Migraine with aphasia: report of a family

ABSTRACT - We describe a Brazilian family in which one female patient and her three daughters present a
clinical course compatible with migraine, preceded by language disorders (aphasia), without paresis. Several
aspects related to genetics of migraine are reviewed. We conclude that further genetical studies are necessary to
establish if these cases are different sources of weel-known migraine subtypes as the familial hemiplegic migraine.
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A migranea é uma entidade neuroldgica complexa caracterizada por um grupo de sinais e
sintomas, no qual geralmente predomina a cefaléia de forma paroxistica, que se repete a intervalos
variaveis, de localizac&o uni ou bilateral, de carater pulsatil ou latejante, frequentemente associada
a fendmenos vegetativos, tais como nauseas, vomitos, fotofobia e/ou fohofobia

Descrevemos uma familia na qual 4 membros sdo acometidos por uma forma de migranea
precedida por periodo de aura caracterizado por afasia motora.

RELATO DOS CASOS

Paciente 1 (Mae)Uma senhora de 47 anos de idade procurou nosso consultério, queixando-se que ha
aproximadamente 18 anos apresenta episédios de cefaléia que se iniciam sempre com sensacao definida comc
parestesias em membro superior direito e hemilingua direita e que, no decorrer de poucos minutos, passa a
estender-se para todo o dimidio direito. Enquanto isso vai acontecendo, comeca a aparecer dificuldade para
expressar-se verbalmente, ndo conseguindo nomear os objetos ou achar as palavras adequadas para a realizag.
de uma sentenga, passando a apresentar inclusive erros gramaticais nédo existentes em situagdes normais, sel
problemas com a articulagéo da palavra. Apos cerca de 10 a 15 minutos aparece cefaléia latejante bilateral,
acompanhada de nauseas, vomitos, fotofobia e fonofobia. Em nenhum momento aparecem sintomas motores,
tais como fragueza ou alteragéo na coordenacdo. Com este quadro, a paciente geralmente procura um local calmac
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e se possivel tenta dormir, ndo tomando normalmente henhum tipo de medicamento, preferindo os chas medicinais.
Apds cerca de 45 minutos, existe desaparecimento de todos estes sintomas, sem nenhum tipo de déficit posterior.
Tais crises vém se apresentando a intervalos irregulares, aparecendo cerca de uma crise a cada 6 meses.

A paciente refere que tem trés filhas e que todas elas apresentam quadro similar, ainda sem defini¢céo
diagndstica. O exame clinico e neurolégico foram normais. Submetida a exames de ressonéncia nuclear magnética
(RNM), eletrencefalografia (EEG) e testes bioquimicos e hormonais, todos com resultados normais.

Paciente 2 (12 filha)Paciente de 24 anos que refere crises de cefaléia ha aproximadamente 11 anos.
Inicia com parestesias na mao esquerda, associada a cefaléia hemicranica direita. Com o passar de poucos minutos
a sensacao parestésica comega a estender-se, passando a acometer a regido da orofaringe, hemilingua, hemiface
e membro inferior, a esquerda. Com isto, a cefaléia vai gradualmente ficando mais intensa. Apds alguns minutos
do inicio do quadro, comeca a apresentar afasia de expresséo, caracterizada por ndo conseguir achar as palavras
corretas, trocando-as. N&o apresenta quadro de vomitos ou outros comemorativos. A crise dura cerca de uma a
duas horas, reaparecendo com intervalos de cerca de uma crise a cada 6 meses. Nao refere qualquer paresia. Em
outras ocasifes, apresenta crises de cefaléia bilateral, pulsatil, acompanhada de nausea, vomitos, fotofobia e
fonofobia, cerca de duas vezes por semana, melhorando com isometepteno, durando até 3 horas caso nédo use
qualquer tipo de medicamento.

Exame clinico e neuroldgico normais. Realizou exame de tomografia computadorizada de cranio, EEG e
testes bioquimicos, que foram normais.

Paciente 3 (2filha). Paciente de 19 anos de idade, refere crises de cefaléia ha aproximadamente 5 anos,
iniciando com sensacao de peso holocraniano, acompanhado de parestesias em toda a lingua, dificuldade para
falar, trocando as palavras e ndo conseguindo ler, apesar de manter plena consciéncia dos fatos. O quadro de
afasia dura cerca de 40 a 50 minutos, e ocorre antes e durante a cefaléia. Esta Gltima € bilateral, em peso,
frequentemente acompanhada de nauseas, vomitos e fonofobia. Sem melhora com analgésicos anti-inflamatérios
ndo-hormonais. O quadro reaparece com frequéncia de um crise por més.

Exame fisico e neurol6gico sem anormalidades. EEG e testes bioquimicos normais.

Paciente 4 (3filha). Paciente de 15 anos, refere um Unico episddio até 0 momento, iniciado com parestesias
no membro superior direito e alteragdo no contetido da linguagem (afasia de expressdo), com capacidade de
compreensé&o normais. Durou cerca de 10 minutos, com resolugdo espontanea do quadro.

Exame fisico e neurolégico normais. Realizou RNM do crénio, EEG e testes bioquimicos, todos com
resultados normais.

DISCUSSAQ

A migranea ou enxaqueca constitui-se numa das principais causas de cefaléias na populacéo
geral, causando anualmente grande perda social e econdmica. Sua fisiopatogenia é alvo de estudo
em todo o mundo, parecendo que muitos fatores possam estar envolvidos.

Em 35% dos casos, as crises de cafaléia podem ser acompanhadas de uma fase em que aparecem
sintomas neuroldgicos localizatérios que caracterizam, sindromicamente, as migraneasom aura
Sao mais comumente representados por fendmenos visuais, tais como escotomas, fortificacfes e
hemianopsia, mas podem ser sensitivos, motores, mel#gis\), alteracdes de equilibrio e marcha,
olfatérios, auditivos, de humor. Distlrbios de linguagem, incluindo disartria e disfasia, séo descritos
também, com menor frequéncia.

O caréter genético da migranea é bem reconh&gidontudo o modo de heranga constitui
ainda um tdpico de controvérsia, sendo que varios modos de transmisséo genética tém sido propostos
e incluem formas autossémicas dominantes, autossdmicas recessivas ou mulifatdetasoge-
neidade genética é provavelmente a melhor explicagdo para a diversidade destas observacdes. De
fato, algumas formas mais raras de migranea, como a migranea hemiplégica familiar (MHF), ja
possuem um locus génico determinado, descrito em algumas familias.

Desde a primeira descri¢cdo de uma familia acometida por ataques de dor hemicranica associada
a hemiparesia, por Clarke, em 1914rias outras familias com diagnéstico de migranea hemiplégica
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familiar foram descritdsA idade de inicio varia de 5 a 30 anos, com predominio na juventude, e os
episodios sdo caracterizados pelo aparecimento de hemiparesia ou hemiplegia associada ou nao «
outros sintomas de aura tais como hemianopsia, embagamento visual, parestesias ou hipoestesic
unilateral, e disfasia. Estes sintomas geralmente duram de 30 a 60 minutos e s&o seguidos por intens:
cefaléia pulsatil que dura de horas a dias. Em crises mais severas, a hemiplegia pode associar-se :
febre, sonoléncia, confusdo mental ou mesmo coma, que podem durar de horas a dias, até semana:
Nestas familias um carater autossémico dominante de transmissao hereditaria parece estar inequi-
vocamente presente. Posteriormente foi mapeado o locus génico de algumas familias com MHF no
cromossomo 19 (19p18}. Contudo, heterogeneidade genética provavelmente ocorre dentro da
MHF, pois varias familias estudadas (50%) ndo possuem ligagdo com o cromossomo 19, mais
especificamente com o locus génico que codifica uma sub-unidade do canal de calcio voltagem-
dependente (CACNA1A) Por outro lado, diferentes mutagdes neste gen dao expressao a algumas
formas clinicas diversas de doengas neurolégicas denominadas canalopatias (ataxia cerebelar
episodica tipo 2, ataxia espinocerebelar SCA6)

Os sintomas motores constituem uma forma de aura na MHF. O quadro afasico dos membros
da familia aqui descrita pode ser considerado uma aura, que ocorre de forma sistematica e uniforme
e que corresponderia ao envolvimento de areas corticais do hemisfério cerebral esquerdo relacionadas
ao desenvolvimento de afasia motora, e em menor grau, afasia sensorial e fenbmenos sensitivos.
Distarbios da fala sdo menos comuns na migranea classsica e ocorrem em cerca de 20% dos
paciente¥. Muitas vezes néo € clara a distingéo do distUrbio de fala como disartria ou disfasia. Nos
pacientes aqui descritos observamos quadro bem caracterizado de disfasia/afasia, sem alteragac
motora (articulatdria) da fala. A Paciente 2 mostra como a localizacédo (lateralidade) da cefaléia
muitas vezes nado corresponde ao hemisfério ou regido cortical envolvido, como ja observado em
outras séries de pacierités A cefaléia pode ser bilateral ou ipsilateral aos fendmenos prodrémicos.

A familia aqui descrita pode ser considerada como tendo uma forma de migranea com aura
caracterizada pelo envolvimento predominante do hemisfério cerebral dominante na fase inicial. A
eventual descricdo de outras familias acometidas por esta forma peculiar de migranea com aura
reforcard a nogéo de que se trata de uma variante isolada de migranea com aura, que poderiamo.
denominar migranea afasica familial. Numa fase inicial, estudos para estabelecer se esta € uma
forma alélica ou néo relacionada ao gen CACNA, no cromossomo 19p13.1 deveréao ser conduzidos.
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