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Migrana con aura

DEFINICION

La migrana con aura puede definirse como:
“Entidad de prevalencia familiar consistente
en ataques recurrentes de dolor de cabeza,
muy variables en cuanto a su intensidad, fre-
cuencia y duracién, cominmente de locali-
zacion unilateral, usualmente asociados a nau-
seas y voémitos, y que estd precedida o
acompafiada del aura” (Headache Classification
Committee of the International Headache Society,
[HS). Anteriormente a la clasificacién de la
[HS en 1988, a este tipo de cefaleas se le deno-
minaba migrafa clasica.

El aura se define como: trastorno idiopa-
tico recurrente, que se manifiesta por crisis
con sintomas neurolégicos, inequivocamente
localizables en el cortex cerebral. Habitual-
mente se desarrollan en 5-20 minutos y sue-
len durar menos de 60 minutos.

INTRODUCCION

Se estima que al menos una de cada tres
personas experimenta algun tipo de cefalea
severa en alguna etapa de su vida. Es tan habi-
tual tener algun tipo de cefalea, que se ha lle-
gado a decir entre una amplia poblacién de
expertos, que quizds mereciera la pena reali-
zar una investigacion sobre los escasos suje-
tos que nunca han padecido dolores de cabe-
za. De la misma forma se conoce que, en las
primeras décadas de la vida, estos cuadros son
mucho mas frecuentes que en edades poste-
riores (Rufo-Campos. 1999). Y, como el resto
de las cefaleas, la migrafia con aura es un moti-
vo muy frecuente de consulta en la practica
pedidtrica, siendo necesario para no provocar
dificultades diagndsticas ni complicaciones en
su manejo, el conocer de forma exhaustiva
toda la semiologia clinica y las nociones tera-
péuticas basicas de las mismas (Rufo-Campos.
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2001). A pesar de la extensa gama de conoci-
mientos actuales, muchos de los procesos
migrafosos en la infancia se vuelven recu-
rrentes y no siempre su etiopatogenia esta
correctamente delimitada. Es por ello nece-
sario que el profesional haga un esfuerzo para
conocer todos los mecanismos que la puedan
desencadenar (Rufo-Campos y cols., 1996).

Hay ademas que recordar que, aunque el
grupo de pacientes en la edad infantil que sufre
algun tipo de cefaleas de forma periddica o
esporadica es muy significativo, el nimero de
los que solicitan ayuda médica al pediatra es
mucho mas reducido, ya que suele limitarse
a las formas algo mds severas, que tienen un
caracter recurrente o crénico. Encuestas rea-
lizadas por Lipton y cols., en 1994 demues-
tran que Unicamente consultan al médico o
pediatra generalista cada afo, entre el 15y
el 30% de aquellas personas que sufren algin
tipo de migrana activa, y que menos del 15%
son los que acuden a un neurélogo o a un
Neuropediatra.

La migrana con aura representa alrededor
del 20-30% de las migrafias infantiles (Sillan-
paa 1976, Mortimer y cols., 1992), aunque
han sido comunicadas frecuencias que osci-
lan entre el 10 y el 50% (Prensky 1976). En
un estudio colaborativo realizado en tres cen-
tros de nuestro pais, se hallé que un 21% de
los nifios con migrafa presentaban algun tipo
de aura (Candau y cols., 1999). La migrafia
con aura se inicia a edades mds tardias que la
migrana sin aura.

Al igual que ocurre con otros tipos de cefa-
leas, la migrafia con aura constituye un impor-
tante problema de salud publica, ya que es un
proceso que tiene una gran repercusion tanto
en el nifio que la padece, como en sus fami-
liares mas cercanos. Desde el punto de vista
econdmico, la migrafia constituye una impor-
tante carga social, ya que incide tanto en el
absentismo escolar de los nifios afectos, como
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en la pérdida laboral (al tener los padres que
quedarse en casa cuidando a sus hijos), y como
en el consumo sanitario de medicamentos.
Sélo en la estimacion de los gastos denomi-
nados como indirectos (pérdida de producti-
vidad laboral), existen trabajos publicados en
los EE.UU. (Lissovoy y Lazarus, 1994) que
alcanzan en la migrafia unos costos anuales
que oscilan entre 1,4 y 17,2 billones de déla-
res al afo.

DELIMITACION NOSOLOGICA
Y UBICACION ACTUAL

La migrana con aura se encuentra inmer-
sa dentro de un conjunto de sindromes que
se caracterizan de forma especial, por la pre-
sencia de algias recurrentes, que se localizan
en la extremidad craneal, y bajo las que no
subyace ninguna causa estructural reconoci-
ble. En este extenso grupo, al que se le ha
denominado como de cefaleas primarias se
agrupan cuatro grandes apartados: a) migra-
fias; b) cefaleas de tension; c) cefaleas diver-
sas sin causa estructural ligadas o no a facto-
res desencadenantes especificos, y ) aquellas
algias vasculares de la cara y hemicraneas paro-
xisticas. Se encuentran, pues, desde el punto
de vista semioldgico, enfrentadas con aque-
llos procesos dolorosos de la cabeza que son
secundarios a una causa organica bien esta-
blecida, y que por ello se denominan cefale-
as secundarias. Y asi como el diagnéstico de
las cefaleas secundarias reposa sobre la evi-
dencia directa o través de los exdmenes com-
plementarios especificos, de una determina-
da lesién estructural, tanto los criterios
diagndsticos como la clasificacion de las cefa-
leas primarias estdn basados en una detallada
anamnesis, en la que se determine la locali-
zacion del dolor, los aspectos cualitativos del
mismo, la duracién de la sensacién dolorosa,
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la existencia o no de signos especificos acom-
pafantes, y serd sobre todo necesario prestar
una especial atencién, a descartar cualquier
causa estructural causante del proceso dolo-
r0so.

En la edad pediétrica son mas frecuentes
las cefaleas primarias que las secundarias a
causas organicas, en una proporcion que suele
invertirse a partir de la segunda década de la
vida, hasta alcanzar una mayor importancia
cuando se llega a la cuarta década. Se cono-
ce que la migrafia con aura ocurre al menos
en un 3 al 5% en el ambito de la poblacion
infantil, y que esta incidencia va aumentando
con la edad de los pacientes (Guidetti, 1998)
hasta alcanzar una prevalencia entre los ado-
lescentes, que oscila entre el 10 y el 20% de
la poblacién con estas edades. Los mayores
picos de porcentaje se obtienen en coinci-
dencia con la entrada en el colegio (aproxi-
madamente a los 6 afios) y al inicio de la
pubertad (aproximadamente a los 12 afios).
Al principio, como en todas las migrafias, exis-
te una leve preponderancia de los nifios sobre
las ninas, que se iguala a partir de los 11 afios,
en que de forma progresiva se va invirtiendo
esta proporcion. Estudios de Stewart y cols
(1994), realizados en los EE.UU. mediante
encuestas familiares revelan que para la migra-
fla con aura hay un pico de incidencia maxi-
ma en varones de 6,6/1.000 habitantes/afio
a los cinco afios de edad, mientras que para
las mujeres, la mdxima incidencia de esta
migrana con aura se produce entre los 13y
14 afos, con 14,1 casos/1.000 habitantes/afio.

Una vez ubicada dentro de las cefaleas pri-
marias, el Comité de Clasificacion de la Inter-
national Headache Society (IHS) clasifica los
distintos subtipos de migrafa en funcion de
su cuadro clinico y de acuerdo con los con-
ceptos fisiopatoldgicos actuales (Tabla I). A
pesar de ello, existe una gran dificultad para
la utilizacién de cualquier clasificacion para
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TABLA I. CLASIFICACION
DE LAS MIGRANAS (IHS)

* Migrana sin aura

¢ Migrana con aura

* Migrana con aura tipica

*+ Migrana con aura prolongada

¢ Migrafa hemipléjica familiar

* Migrana basilar

¢ Aura migrafiosa sin cefalea

* Migrana con aura de comienzo agudo

* Migrana oftalmopléjica

¢ Migrana retiniana

¢ Sindromes periédicos de la infancia

+ Vértigo paroxistico benigno de la infancia

+ Hemiplejia alternante del nifio

+ Complicaciones de la migrania

¢ Estado migranoso

¢ Infarto migranoso

¢ Desordenes migranosos que no cumplen
completamente los criterios precedentes

el diagndstico de las migrafias en la préactica
clinica diaria. Y es que no existen marcadores
bioldgicos especificos para cada entidad, y los
exdmenes complementarios son habitualmente
normales, por lo que el diagndstico tiene que
basarse casi de forma exclusiva por la infor-
macién proporcionada por el paciente o sus
familiares.

Desde el punto de vista conceptual, podria-
mos decir que la migrafia con aura compren-
de todas las formas de migrafna que son pre-
cedidas por sintomas neuroldgicos originados
en el encéfalo o el tronco cerebral. Dentro de
la migrafa con aura, se ubican multiples cua-
dros clinicos que se clasifican en funcién de
la duracién del aura (migrafia con aura pro-
longada, migrafia con aura tipica, migrafia con
aura de comienzo agudo), de sus caracterfsti-
cas (donde se distingue la migrafia hemiplé-
jica familiar, o el aura migrafosa sin cefalea),
o dependiendo del territorio que afecte de
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forma preferente el aura (en este caso nos
encontramos por ejemplo con la migrana del
tronco basilar). En un ultimo apartado, se ha
reconocido un grupo mixto que incluye los
denominados sindromes periédicos infanti-
les, que como es bien conocido pueden ser
precursores 0 asociarse a la migrafia y/o a sus
complicaciones.

Existen dos entidades que por su fisiopa-
tologia y su distinta semiologia clinica, se des-
criben como formas independientes. Se trata
de la migrafa retiniana, cuyo origen podria
ubicarse en la retina y no en el encéfalo o el
tronco, y la migrafa oftalmopléjica que ha sido
reconocida como una forma independiente
por su posible origen periférico.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS
DE LA MIGRANA CON AURA

El aura es una parte del complejo sinto-
matico de la crisis de migrafia con aura suma-
mente interesante e intrigante, al que quizés
no se le ha prestado la atencién que merece.
Existe un largo debate, todavia no resuelto,
sobre la cuestién de si la migrafia con aura
y la migrafia sin aura son la misma enferme-
dad, o bien se trata de enfermedades distin-
tas (Rasmussen, 1995; Blau, 1995; Artigas-
Pallares y cols., 1999). Los estudios por
genética molecular demuestran que por lo
menos algin grupo de migrafias con aura son
enfermedades especificas con defectos gené-
ticos propios.

A pesar de que en 1986 se consensu6 den-
tro de la [HS la clasificacion y criterios diag-
noésticos para los trastornos con cefalea, neu-
ralgias craneales y dolor facial, persiste todavia
un cierto confusionismo terminoldgico, pues-
to que se ha denominado al fenémeno del aura
con los siguientes términos: migrafa cldsica,
migrafna oftdlmica, migrafia hemiparestésica,
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migrafia hemiparética, migrafia hemipléjica,
migrafa afésica, migrafia acompanada y migra-
na complicada. Teniendo en cuenta que todos
estos conceptos hacen referencia al aura migra-
flosa, es mejor dejar de utilizarlos.

Y, al igual que ocurre con otros tipos de
migrana, la ITHS ha propuesto unos determi-
nados criterios para realizar con exactitud el
diagnostico de migrafia con aura (Headache
Classification Committe of the International Hea-
dache Society, 1988) (Notice to Applicants,
1993), con lo que ha redefinido el dolor migra-
noso. Dichos criterios son los siguientes:

A. Al menos dos ataques que cumplan los cri-

terios de B.

B. Al menos tres de las siguientes caracteris-
ticas:

1. Uno o més sintomas reversibles de aura
que indican una disfuncién focal cor-
tical y/o de tronco cerebral.

2. Al menos un sintoma del aura se desa-
rrolla de forma gradual por més de 4
minutos o dos 0 mas sintomas que apa-
recen sucesivamente.

3. Los sintomas del aura no duran més de
60 minutos. Si ocurre més de un sin-
toma durante el aura se incrementa pro-
porcionalmente la duracién aceptada.

4. La cefalea sigue al aura con un inter-
valo inferior a 60 minutos.

C. Al menos una de las siguientes caracteris-
ticas:

1. La historia clinica, exploracion fisica y
exploracién neurolégica no sugieren
ningun trastorno de los especificados
en los apartados 5-11 de la clasifica-
cion de las cefaleas que realiza el Comi-
té de Clasificacion de la IHS**.

2. La historia clinica y/o exploracion fisi-
ca y/o exploracién neurolégica son
sugestivas de algun trastorno, pero éste
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se descarta por investigaciones com-
plementarias adecuadas.

3. Eltrastorno esté presente, pero los ata-
ques de migrafa no ocurren la prime-
ra vez en relacién temporal con dicho
trastorno.

LAS TEORIAS FISIOPATOLOGICAS
EN LA MIGRANA

Aunque todavia no esté claro lo que ocu-
rre y el porqué en la migrafia, han sido mul-
tiples las teorias que se han barajado en un
intento de explicar, con la mayor claridad posi-
ble, los factores fisiopatolégicos de la misma.
Tampoco existe ningtin estudio serio que sea
capaz de diferenciar lo que ocurre en el nifio
con lo que sucede en la edad adulta. Si suele
aceptarse el cardcter multifactorial, origen de
esta patologia.

Teoria vascular

Es quizés la més antigua, pues data del
ano 1660, cuando Thomas Willis expuso la
idea de que la migrafia podria estar ocasio-
nada por la vasodilataciéon dolorosa de los
vasos de la cabeza. Se consideraba que la vaso-
constriccién de los vasos intracraneales serfa
la responsable de los sintomas deficitarios que
ocurren durante el aura, mientras que el dolor

** Recordemos que los apartados 5-11 de la clasificacion
de las cefaleas de la IHS son:
1. Cefalea asociada a traumatismo craneal.
2. Cefalea asociada a trastornos vasculares.
3. Cefalea asociada a trastornos intracraneales de origen
no vascular.
4. Cefalea asociada a la ingesta de sustancias
0 a su supresion.
5. Cefalea asociada a infeccion no cefélica.
. Cefalea asociada a trastornos metabglicos.
7. Cefaleas o dolor facial asociados a alteraciones de
craneo, cuello, ojos, oidos, nariz, senos, dientes, boca,
u otras estructuras faciales y craneales.

[=2]
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estaria generado por la vasodilatacion, que
provocaria una activacion de las fibras nocio-
ceptivas de las arterias intracraneales en unién
de alteraciones de la neurotransmision. El
éxito de esta propuesta se vio reforzada con
los trabajos de Maier y Tzanck cuando obser-
varon que la ergotamina era capaz de abor-
tar, mediante un efecto vasoconstrictor, los
ataques de migrana. En los afios siguientes se
fue consolidando esta teoria, cuando al rea-
lizar estudios experimentales se sugirié que
el aura se deberia a procesos de isquemia cere-
bral, mientras que la cefalea seria conse-
cuencia de la vasodilatacién de las arterias
extracraneales, reversible con la vasocons-
triccion inducida por farmacos ergéticos. Por
ultimo se hipotetizé sobre la existencia de
uniones arteriovenosas que, al abrirse, toma-
rian sangre de los lechos capilares, provo-
cando la migrafia. (Rufo-Campos, 2001).

Teoria neurégena

Aunque en 1941 el neuropsicélogo de Har-
vard, Lashley, pens¢ en la posibilidad de que
la migrafia se desencadenara como conse-
cuencia de la existencia de ondas de excita-
cién que se propagaban a lo largo de la cor-
teza visual a 3mm por segundo, fue el fisidlogo
brasilenio Ledo quien en 1944 observa éste
fendmeno en animales de experimentacién y
lo llama “depresion propagada”, como posi-
ble fundamento del aura en la migrafa; con
ello, esta entidad tendrfa un origen neurogé-
nico a nivel de la corteza cerebral (citados por
Dalessio D], 1985). El fendmeno consistiria
en una depresion de la actividad cortical cere-
bral liberadora de potasio, precedida de una
onda de actividad metabdlica incrementada
(se multiplica la concentracion extracelular de
potasio, y aumenta el calcio, el cloro y el sodio
intracelular) que se desencadenaria por esti-
mulos experimentales. Trabajos posteriores

(Olesen J, 1987; Lauritzen M, 1987) mane-
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jando el flujo sanguineo cerebral regional
demuestran que se puede producir una dis-
minucién del mismo en humanos como con-
secuencia de una depresion propagada, ya que
la velocidad de propagacion es aproximada-
mente la misma. Del mismo modo, se pudo
observar que esta depresion se acompanaba
de un aumento extracelular del 4cido araqui-
dénico, y de una liberacion de glutamato.

Esta teoria neurogénica, sélo puede expli-
car la existencia de una migrafia con aura, ya
que en la migrafa sin aura no se han demos-
trado alteraciones del flujo sanguineo cerebral
regional. Cuando se inicia un ataque de migra-
fla con aura, se registra una hipoperfusion cor-
tical occipital, consistente en una disminucion
del 20-30% del flujo sanguineo cerebral regio-
nal. A la media hora del inicio, esta onda de
hipoperfusion que avanza a unos 2-3 mm por
minuto, alcanza la corteza sensitivo-motora,
recorriendo los surcos corticales y persistien-
do por un espacio de 4 a 6 horas hasta que
alcanza el 1ébulo frontal.

La teoria unificadora: teoria neurovascular
Surge tras la constatacion de que los
mecanismos anteriores no justifican todos
los fenémenos de las crisis de migrana. En
esta teoria el desencadenante inicial seria de
origen neuronal, aunque el proceso doloro-
so migrafoso tendria origen en los vasos san-
guineos extracerebrales, especialmente los
meningeos. En el ataque agudo de migrana
con aura, y coincidiendo con la misma, se
produciria en primer lugar un hipometabo-
lismo-hipoperfusién del hemisferio homo-
lateral al dolor, que generalmente se inicia
en las partes posteriores del mismo. Es posi-
ble que existan algunos factores externos,
que pudieran inducir la activacién de los
centros neurales del troncoencéfalo, como
son el locus ceruleus (donde se origina la
inervacion serotoninérgica encefalica) y los
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nucleos del rafe (lugar en el que se origina
la inervacion serotoninérgica encefélica), lo
que provocaria la activaciéon de las termina-
ciones sensitivas vasculares trigeminales. Tras
la activacién de estas terminales, se produ-
ce la liberacion de algunos neuropéptidos
vasoactivos, como la sustancia P, que se
encuentra relacionada con el gen de la cal-
citonina, mediante un reflejo axo-axonal.
Estas sustancias liberadas pueden dar lugar
a la denominada inflamacién neurdgena,
induciendo la vasodilatacién y posterior
extravasacion de proteinas plasmdticas. En
este momento, el paciente aprecia el tipico
dolor pulsatil, independientemente del esta-
do del flujo hemisférico. Las fibras del tri-
gémino activadas de forma patoldgica tras-
miten la informacién nociceptiva a través del
nucleo caudado hacia los ntcleos superio-
res, provocando por un lado el proceso infla-
matorio de los vasos sanguineos extracere-
brales, mediante la percepcién consciente
del dolor y, por otro, el desencadenamiento
del resto de la sintomatologia migrafosa,
mediante la activacién del centro del vomi-
to y otros centros vegetativos (Pascual ],
1993; Moskowitz MA, 1992; Bonvento G y
cols., 1991).

Ademés de en el tracto gastrointestinal, la
serotonina se encuentra en las plaquetas y en
el sistema nervioso central. Su accién neuro-
transmisora juega un importante papel en la
fisiopatologia de la migrana. Su accion en el
desencadenamiento del dolor migrafioso se basa
en las observaciones que las alteraciones de los
niveles de serotonina se producen durante la
migrafa. Se conoce que durante la crisis dis-
minuye la concentracién de serotonina en las
plaquetas y aumenta la concentracion de su
metabolito en orina, el dcido 5-hidroxiindola-
cético (5-HIAA). Se conoce, ademds, que la
administracion de serotonina intravenosa ali-
via las crisis de migrafa, mientras que la admi-
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nistracion de reserpina induce su aparicion. Los
farmacos antimigrafiosos interaccionan con los
receptores de serotonina.

TEORIAS FISIOPATOLOGICAS
ACTUALES DE LOS PRODROMOS,
EL AURA Y EL DOLOR

En un intento de aclarar lo que realmen-
te ocurre durante un ataque de migrafia,
actualmente se estd intentando separar cada
uno de sus componentes (prédromos, aura
y cefalea), explicando con detalle la fisiopa-
tologia de los mismos. Esta forma de actuar
ha llevado incluso a considerar que la migra-
fla con aura y la migrafa sin aura podrian
constituir una unica entidad fisiopatolégica.
La explicacion a la existencia de la migrana
sin aura seria la de ser sélo una expresion cli-
nica incompleta de la migrafia con aura.

Siendo posible desencadenar en cualquier
persona los acontecimientos relacionados con
la migrafa, se ha podido demostrar que exis-
te una susceptibilidad genética hereditaria,
que como resultado final comtn muestra un
bajo umbral excitatorio para que las neuronas
puedan ser activadas. Para explicar la enorme
variedad semioldgica en los diversos cuadros
clinicos en la migrafna, con la presencia o
ausencia de aura y diversos factores desen-
cadenantes, es necesario recurrir a la necesi-
dad de una herencia compleja poligénica con
una penetrancia variable.

Mediante técnicas de Doppler transcrane-
al se ha evidenciado que el cerebro de las per-
sonas con migrafia muestran una importante
hiperexcitabilidad, una reactividad exagerada
al CO;, un aumento de la perfusion cerebral
y una reactividad cerebrovascular anormal.
La inestabilidad de las membranas celulares ha
podido ser estudiada con resonancia magné-
tica espectroscépica, demostrandose la exis-
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tencia de niveles reducidos de fosfocreatina con
una baja relacion de fosforilizacion PCr/Pi.

Los prédromos

Hay que diferenciarlos claramente del aura,
y consisten en una variedad de sintomas neu-
rologicos (depresion, euforia, rigidez de cue-
llo, irritabilidad, disfuncién cognitiva, etc.),
signos sistémicos (anorexia, bulimia, fatiga) o
sintomas autonémicos (bostezos, sed, poliu-
ria, sensacién de frio, diaforesis, diarrea, etc.)
que aparecen en el 25-30% de los casos. Pue-
den ser no evolutivos cuando aparecen entre
las 6 y las 48 horas antes de que se desenca-
dene el ataque doloroso de la migrafa, o pro-
dromos evolutivos cuando acontecen dentro
de las 6 horas previas al episodio doloroso.
Por las caracteristicas de su semiologia clini-
ca, el origen de estos prédromos puede encon-
trarse en la region limbica e hipotaldmica.
Actualmente se propone al nucleo supra-
quiasmatico del hipotdlamo como posible mar-
capasso que actue sobre los nucleos del rafe y
del locus ceruleus.

El aura

Pasada la anterior fase prodrémica, se ini-
cia el aura. Hay que recordar que la IHS deli-
mita el concepto de aura a aquellos signos o
signo cerebrales que son reversibles (cortica-
les o del troncoencéfalo), que se inician de
forma gradual durante mas de cuatro minu-
tos, que duran menos de una hora, y que es
seguida por un episodio de cefalea en un tiem-
po inferior a una hora. En mas del 90% de los
casos el aura suele ser visual, especialmente
expresado como un escotoma paracentral de
bordes festoneados que se va expandiendo con
posterioridad en forma de media luna y que
se desplaza a una velocidad aproximada de
unos 2-3 mm por minuto. A veces, se acom-
pana de otros déficit sensitivos o motores, o
incluso de trastornos del lenguaje.
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Cuando se ha estudiado el aura en per-
sonas afectas de migrafias mediante técnicas
especiales, como la magnetoencefalografia, la
neuroimagen funcional y la retinotopia con
estimulacién visual, se ha podido demostrar
que existe una estrecha relacion entre el ciclo
de la depresion cortical propagada y el aura.
Desde el punto de vista fisiopatolégico hay
entonces una clara evidencia, de que la depre-
sién cortical propagada es un proceso neu-
ronal con manifestaciones vasculares secun-
darias, causante del aura en la migrana. En
un principio se produciria una hiperemia de
una duracion aproximada de 3 minutos,
seguida de una hipoperfusion que se man-
tiene sobre unas dos horas, con supresion de
la actividad visual, y propagacién de esta dis-
minucion del flujo a una velocidad aproxi-
mada de unos 3 mm por minuto hasta que se
detiene al alcanzar el surco parieto-occipital.
Las primeras dreas activadas en el aura son
las primeras en recuperarse. Hay que tener
en cuenta, que en estudios animales, tras esti-
mular de forma quimica o mecéanica la cor-
teza cerebral, se ha comprobado que la depre-
sién cortical propagada es una despolarizacion
gradual neuroglial en relacion con el pota-
sio y algunos aminodcidos excitadores que se
propaga a 2-5 mm por minuto. Es decir, pri-
mero se produce una activacién neuronal y
después una dilatacién vascular secundaria
con un incremento del flujo sanguineo, segui-
da de una onda de depresién de la actividad
neuronal acompanada de una oligohemia que
no llega a producir una isquemia. Todo esto
se produce de atrds hacia delante en la sus-
tancia gris, pero sin que se siga ningun terri-
torio vascular. Se sabe que el glutamato y el
aspartato son capaces de inducir esta depre-
sién propagada, mientras que los antagonis-
tas competitivos y no competitivos de los
receptores NMDA pueden bloquear este feno-
meno.



08 o e e

La siguiente cuestion en el inicio del aura
migrafiosa estaria relaciona con la investiga-
cion de todos aquellos factores que fueran
capaces de desencadenarla. Actualmente se
encuentran todavia en fase experimental las
siguientes teorias:

1. La presencia de niveles bajos de mag-
nesio. Esta teoria se basa en la demos-
tracion, en personas afectas de migrana,
de niveles bajos de magnesio en suero,
LCR, células sanguineas y saliva. La tasa
baja de magnesio puede producir una ina-
decuada apertura de los canales del cal-
cio, facilitando la liberacién de aminoé-
cidos excitadores mediante el aumento
del calcio intracelular. El posible aumen-
to del potasio extracelular puede facilitar
la aparicion de la depresion cortical pro-
pagada (Mauskop Ay cols., 1995). Los
bajos niveles de magnesio también han
sido relacionados con la vasoconstriccion,
el aumento de la serotonina y el aumen-
to de la agregacion plaquetaria.

2. Enfermedad de origen mitocondrial. Se
pensd en esta posibilidad, al relacionar
los importantes episodios migrafiosos que
se encontraban en el inicio del MELAS,
con el desarrollo de una migrana. Por otro
lado, autores japoneses han establecido
una relacién entre la migrafia y una muta-
cion en la region del DNA mitocondrial
que codifica la subunidad ND4 del com-
plejo I de la cadena respiratoria. Por ulti-
mo, se ha demostrado que al administrar
vitamina By en individuos con migrana
se reduce la sintomatologia migrafiosa en,
al menos un 50% de los casos. (Schoe-
nen J, 1998).

3. Importancia del 6xido nitrico. La cefa-
lea migrafiosa puede ser abortada o pre-
venida bien mediante los agentes que dis-
minuyen la liberacién de 6xido nitrico,
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como los triptanes, la metisergida o la
ciproheptadina, o bien reduciendo la acti-
vidad que tiene la sintetasa del 6xido nitri-
co, que la realizan aquellas sustancias que
bloquean los canales del calcio. Se ha
demostrado que un inhibidor inespecifi-
co de la sintetasa del ¢xido nitrico, el clor-
hidrato de l-metil-arginina, es muy eficaz
en el tratamiento de los episodios de
migrafia severos. (Ashina M y cols., 2000;

Lassen LH y cols.,1998).

En algunas familias con mutaciones cro-
mosomicas que codifican regiones de los cana-
les del calcio sensibles al voltaje, se ha podido
observar que sus accesos migrafiosos dolorosos
responden a los agentes bloqueantes inespeci-
ficos de los canales del calcio administrados de
forma profilactica, pues los antagonistas de los
canales del calcio reducen la sintesis de 6xido
nitrico (Felix R, 2000). Esta claro que, cuando
existe una alteracion genética de los canales del
calcio, se incrementa la sintesis de 6xido nitri-
co, y se induce la hiperexcitabilidad cortical y
el aura. Se eleva el potasio extracelular al deses-
tabilizarse las membranas neurogliales, con lo
que se inicia la depresion cortical propagada.
Quizas en un futuro no muy lejano, las migra-
fias pasen a integrar el extenso grupo de las cana-
lopatias (Schofield PR, 2001).

El dolor

El dolor en la migrana es autolimitado en
su duracién y con una evolucién remitente-
recurrente. Es posible que en la secuencia de
las alteraciones anatomofisioldgicas se sigan
unas determinadas directrices (Bernasconi A
y cols, 2001; Radta E 2000; Bousser MG,.2000;
Annequin D y cols.,2000):

En primer lugar, y activado por el 6xido
nitrico, se produciria una activacién del rafe
dorsal del tronco cerebral o del nucleo caudal
del trigémino, en el lado contrario al dolor.
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Posteriormente se produce una vasodila-
tacion meningea, como consecuencia de una
estimulacion antidrémica del sistema trigémi-
no-vascular, que por un lado produce una acti-
vacion de las terminales nerviosas sensoriales
trigeminales que van a transmitir los impulsos
nociceptivos al nuicleo caudal del tronco cere-
bral y, por otra, se van a liberar los péptidos
vasoactivos, con lo que se producen vasodila-
taciones y la inflamacién neurogénica.

Cuando el estimulo nervioso llega al com-
plejo trigémino-cervical, se intensifica el dolor
y aumenta la sensibilidad hacia los estimulos
extracraneales. Desde el nucleo del trigémino,
se envian las sefiales dolorosas hacia el tdlamo,
la corteza cerebral y los nucleos adyacentes del
tronco, inicidndose entonces todos los feno-
menos disautonémicos, nduseas y vomitos.

Casi todo el proceso se encuentra modu-
lado por receptores serotoninérgicos de varios
tipos cuya interacciéon dindmica aun no se
conoce del todo, tales como los receptores vaso-
constrictores, situados en el musculo liso de
los vasos meningeos, los receptores vasodila-
tadores localizados en el endotelio de los vasos
meningeos, los receptores inhibidores trige-
minales 5-HT1D que normalizan el calibre vas-
cular inhibiendo la actividad trigeminal, y los
receptores inhibitorios trigeminales 5-HT1F
de significado atin dudoso aunque con locali-
zacion y funciones semejantes a los anteriores.

De forma reciente, ha comenzado a tomar
interés la teoria de la inflamacién neurégena
secundaria a la activacion del sistema trigémi-
no-vascular, que es activado durante la migra-
fia produciendo una vasodilatacién y una infla-
macién aséptica de las meninges, que es lo que
condiciona el dolor migrafioso. Como epife-
némeno se produce una activacion plaqueta-
ria que es la que va a justificar los cambios en
los niveles de serotonina plaquetaria que se han
descrito, y la liberacion del péptido relaciona-
do con el gen de la calcitonina (PRGC), que
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parece ser un marcador de la activacion trige-
minal, y por tanto un marcador de la migrafa.

AURA TIPICA

El aura puede ser tipica o atipica. La tipi-
ca se identifica por alguna o algunas de las
siguientes manifestaciones: trastorno visual
homonimo, parestesia unilateral, debilidad uni-
lateral, afasia o dificultad para el lenguaje difi-
cil de clasificar. Los sintomas del aura tipica
pueden ocurrir de forma secuencial; es decir,
se inician con el fenémeno visual, se siguen de
la parestesia y/o debilidad, y terminan con el
trastorno del lenguaje. También cabe la posi-
bilidad de que se inicie en un lado y poste-
riormente se extienda al otro lado (Figura 1).

A diferencia del adulto, en el nifio resul-
ta dificil, muchas veces, obtener una infor-
macién precisa sobre las caracteristicas del
aura. Por ello puede ser de utilidad pedir que
el nino haga un dibujo del aura. Las figuras
2-5 son algunos ejemplos. La forma mas fre-
cuente de aura visual en la edad infantil es el
escotoma negativo. La tabla II muestra los dis-
tintos tipos de fenémeno visual que pueden
corresponder a auras visuales.

AURAS ATIPICAS

No siempre el aura responde a un patrén
caracteristico como el descrito. En estos casos
se denomina aura atipica. La tabla III mues-
tra los distintos tipos de aura atipica que pue-
den presentarse en el nifo.

MIGRANA CON AURA PROLONGADA

La migrana con aura prolongada se define
como una migrafia con uno o mas sintomas
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FIGURA 1. Crisis de migrana con aura tipica. Fotofo-
bia, fonofobia, dolor pulstil, escotoma, parestesia, afasia.
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FIGURA 3. Migrafia basilar (fotofobia, vértigo, cefalea).

FIGURA 5. Epilepsia occipital. Crisis visual.
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FIGURA 4. Macropsia. Sindrome de Alicia en el Pais de
las Maravillas.

de aura que duran més de 60 minutos y menos
de una semana. Estd claro que para conside-
rar como migrafiosa una sintomatologia neu-
rolégica tan prolongada, se requiere una neu-
roimagen normal y a ser posible una historia
previa de crisis de migrafa con aura. En caso
de no existir antecedentes claros, s6lo puede
aceptarse el diagnostico de aura migrafiosa
prolongada con ciertas reservas. También nos
puede referir un nifo que los sintomas visua-
les persisten de forma permanente o intermi-
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TABLA II. FENOMENOS VISUALES
DE AURA TIPICA

* Fosfenos

¢ Rizado, vibracion y ondulacion del campo
visual

* Espectros

* Escotoma centelleante

¢ Escotoma negativo

* Distorsiones visuales y alucinaciones

* Micropsia/macropsia/vision en zoom/oscilopsia
* Metamorfosis

* Palinopsis

+ Vision en mosaico/visién cinematogréfica

+ Simultagnosis

* Prosopognosis

tente durante semanas o meses. En esta extra-
fa situacion debe ser excluido minuciosamente
cualquier trastorno visual. En el caso de que
no tengamos otra explicacion, y se trate de un
paciente claramente migrafoso, algunos auto-
res consideran que se trata de un aura migra-
flosa con sintomas visuales persistentes (Liu
y cols., 1995). La migrafia con aura prolon-
gada ha sido denominada también migrafia
complicada y migrafia hemipléjica. Estos tér-
minos, actualmente deben evitarse para elu-
dir confusiones

MIGRANA HEMIPLE]JICA FAMILIAR

La migrafia hemipléjica familiar (MHF)
fue descrita en 1953 por Whitty. Es una enti-
dad bien definida en la que la crisis de migra-
na incluye hemiparesia. No debe confundir-
se la MHF con migranas con aura tipica en
las cuales la hemiparesia puede ser un sin-
toma habitual. En la MHF la hemiparesia es
de larga duracion, generalmente sobrepa-

TABLA III. MIGRANAS CON AURA ATIPICAS

* Migrana con aura prolongada

* Fenomeno visual positivo persistente
* Migrana hemipléjica familiar

* Migrana basilar

¢ Aura migraosa sin cefalea

* Migrana con aura de inicio agudo

* Sindrome de Alicia en el Pais de las Maravillas

sando la duracién de la cefalea. Puede durar
de algunas horas a varios dias. La herencia
es autosémica dominante, por lo tanto, debe
existir un familiar de primer grado con cri-
sis idénticas. En la mayoria de casos, la hemi-
paresia se acompana de otros sintomas como
parestesias, afasia, autoagnosia, trastornos
visuales, estado confusional e incluso coma.
La edad de inicio suele ser en la infancia, aun-
que puede oscilar entre los 5 y 30 anos. La
mayor parte de las crisis en un mismo pacien-
te acostumbran a ser similares y en un mismo
lado. En este tipo de migrana, al igual que
en migrafas con aura hemipléjica que no tie-
nen un carécter familiar, existe un riesgo de
infarto cerebral (Titus Albareda, 1990; Ment
y cols., 1980). Sin llegar al extremo de dejar
secuelas de carécter isquémico, es frecuen-
te hallar alteraciones en forma de lentifica-
cion del trazado EEG en el lado contralate-
ral a la hemiplejia; e incluso en algunos casos
pueden aparecer manifestaciones en la neu-
roimagen (Ricalde, 1993). En 1993, se loca-
1iz6 el locus genético responsable en el cro-
mosoma 19 (Joutel y cols., 1993). Sin
embargo, posteriormente fueron descritas
familias con MHF con mutacién en el cro-
mosoma 1 (Gardner 1997). Esta por diluci-
dar si el fenotipo de la MHF19 y la MHF1 es
el mismo, o existen diferencias entre ambos
trastornos.
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MIGRANA BASILAR

La migrania basilar es una migrafia con aura
cuyos sintomas se originan en el tronco cere-
bral o en ambos I6bulos occipitales. Las mani-
festaciones que pueden aparecer son: sinto-
mas visuales en ambos ojos, disartria, vértigo,
tinnitus, hipoacusia, visién doble, ataxia, pares-
tesias bilaterales, paresias bilaterales y dis-
minucion del nivel de conciencia (Figura 3).
De acuerdo con los criterios diagndsticos de
la IHS se requieren por lo menos dos de los
citados sintomas. A ello se anade la cefalea
migrafiosa con su cortejo sintomatico de vomi-
tos, fotofobia, y demés manifestaciones. Los
sintomas pueden ser muy alarmantes, y no es
extrafio que despierten la sospecha de pato-
logia severa del sistema nervioso, incluidos
los procesos expansivos.

Dentro de la migrana basilar se incluyen
algunas formas de migrafia que merecen cier-
ta atencion.

Uno de ellos es el sindrome de amnesia
transitoria global. Se caracteriza por un inicio
subito de incapacidad para retener nueva infor-
macién y amnesia retrégrada de variable alcan-
ce. Si bien puede existir un cierto grado de
confusion, en los casos mas tipicos, las fun-
ciones cognitivas, asi como el recuerdo inme-
diato y la memoria remota, estdn preservados.
La recuperacion espontanea tras algunas horas
es la evolucién mas habitual (Steinmetz, 1972).
Se considera que es debida a una isquemia
limitada al hipocampo y parahipocampo, un
area irrigada por las ramas del sistema verte-
brobasilar, cuya integridad se considera nece-
saria para el procesamiento y mantenimien-
to de la memoria (Barbizet, 1963). Aunque es
un cuadro mas propio de pacientes de edad
avanzada ha sido también descrito en nifios
(Jensen, 1980). Los episodios de amnesia tran-
sitoria global han sido interpretados tanto
como manifestaciones de migrafia (Caplan y
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cols., 1981; Olivarius y Jensen, 1979) como
también de epilepsia temporal (Deisenham-
mer, 1981). Dentro de las migrafias, la amne-
sia transitoria global se ha relacionado con
la migrafa basilar, por la zona que se consi-
dera debe estar afectada (Amit y cols., 1986);
y por presentar los pacientes descritos con
amnesia transitoria global, concomitantemente,
otros episodios tipicos de migrafia basilar.

Otra forma peculiar de migrana basilar es
la migrafia confusional, que fue descrita por
Bickerstaff (Bickerstaff, 1961) en 1961. Este
autor describid a 8 pacientes que en el curso
de un episodio de migrafa basilar presenta-
ron alteraciones del estado de conciencia. Esta
alteracion es de inicio lento y precedida de
sintomas tipicos de migrana basilar. La alte-
racién de la conciencia se atribuye a una isque-
mia transitoria de la formacion reticular en el
tronco cerebral.

Los casos publicados que encajan en esta
descripcién pueden dividirse en dos grupos:

1. El primero incluye a pacientes que desa-
rrollan las crisis del migrafa asociadas a sin-
tomas transitorios de cerebelo y tronco cere-
bral. La alteracién de la conciencia consiste
en pérdida breve de conciencia (Lapkin y
Golden, 1978; Swanson y Vick, 1978) o un
estado letdrgico o estuporoso que puede
durar de horas a dias (Lee y Lance, 1977;
Lapkin y cols., 1977; Hockaday, 1979).

2. El segundo grupo incluye pacientes que
han presentado crisis de migrafa sin sig-
nos focales. La alteracion de la concien-
cia consiste en un estado de confusion y
agitacion que dura de minutos a horas y
suele terminar en un suefio profundo, sin
que el paciente recuerde el episodio (Gas-
con y Barlow, 1970; Emery, 1977; Ehyai y
Fenichel, 1978). En algunos casos, el EEG
ictal muestra una lentificacion (Tinuper y
cols.,1985). En este segundo grupo, los
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estudios EEG han orientado més hacia una
disfuncién hemisférica que a un edema de
tronco cerebral; por tanto en estos casos
deberian ser incluidos dentro de las migra-
flas hemipléjicas (Feely y cols., 1982), tal
como ya se ha sefialado anteriormente.

La migrana basilar no debe confundirse
con el vértigo paroxistico benigno. Este tras-
torno suele tener un inicio mas precoz, entre
el primer afno y los cuatro afos. Se presenta
como una crisis brusca que puede durar de
segundos a unos pocos minutos, durante los
cuales el nifio se queda parado y manifiesta
verbalmente que la habitacién o los objetos
dan vueltas. El vértigo puede asociarse a nis-
tagmus, ataxia o sintomas neurovegetativos.
El estado de conciencia nunca se altera. Los
episodios de vértigo tienden a ser muy fre-
cuentes durante los primeros meses después
del inicio; pero siempre son de rapida recu-
peracion y con una normalidad absoluta inter-
critica. Los exdmenes neurorradiologicos, ORL
y EEG son normales.

El vértigo de la migrana basilar suele ser
de inicio mds tardio entre los 5-9 anos, per-
siste hasta la pubertad, y se acompana de otros
sintomas migranosos. La duracion del vérti-
go en la migrafa basilar es més prolongada.

El aura migranosa puede presentarse sin
cefalea, con lo cual estaremos ante fenéme-
nos neurolégicos transitorios que ocurren de
forma aislada. Esta situacion ha sido poco
referida para la poblacion infantil; sin embar-
go, no es infrecuente, y su conocimiento debe
permitir esclarecer situaciones de dificil inter-
pretacion (Shevell, 1996). Previamente a la
publicacion de la clasificacion y criterios diag-
nosticos para las cefaleas, neuralgias cranea-
les y dolor facial de la [HS, existia un cierto
confusionismo terminolégico con respecto
a este trastorno. Las denominaciones que se
utilizaban eran las de migrafa acefélgica o
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equivalentes migrafosos, términos que se con-
sideraban intercambiables. Bajo este concep-
to se incluian problemas de distinta natura-
leza, para referirse a cualquier fenémeno
migrafoso que ocurria sin cefalea migrafo-
sa. De este modo, podia considerarse como
migrafa toda disfuncién transitoria, episédi-
ca y recurrente en cualquier érgano (Robert
y Kunke, 1986). En este sentido, se hablaba
de migrafia abdominal (Lundberg, 1975),
migrafia cardiaca (Leon-Sotomayor, 1974),
migrafia pélvica, migrafia psiquica, sindrome
periddico, vémitos ciclicos, dolor abdominal
recurrente y ataques biliares. En un sentido
maés estricto se consideraba también migrafa
acefalgica o equivalente migrafioso, el feno-
meno neuroldgico asociado al aura cuando
ésta no era seguida de cefalea y, por lo tanto,
no respondjia al patrén tipico de migrafa cla-
sica (término que se utilizaba para referirse a
la migrafia con aura). Estd claro que se meti-
an en un mismo cajoén procesos de natura-
leza muy distinta, sobre todo si te tiene en
cuenta que la llamada migrafia abdominal y
demds migranas viscerales, en modo alguno,
pueden ser consideradas como aura. La cla-
sificacion de la IHS por lo tanto elimina los
términos migrafa acefédlgica y equivalente
migrafoso; ademds de otros todavia més con-
fusos como variante migranosa. En su lugar,
establece un cuadro bastante bien definido
como es el aura migrafosa sin cefalea, y otro
mdés ambiguo, como el de sindromes perio-
dicos que pueden ser precursores o asocia-
dos con migrana. Sobre este ultimo grupo, en
el cual se incluirian la migrafia abdominal,
vémitos ciclicos y sindromes periddicos, se
afirma en la clasificacion de la IHS, que no es
posible proponer criterios para delimitar un
grupo de trastornos que son heterogéneos y
mal definidos, y para los cuales es dificil que
se avance en el progreso de su conocimien-
to mientras no se puedan obtener marcado-
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res. El aura migrafosa sin cefalea, por el con-
trario, es un fenémeno que se define por los
mismos criterios establecidos para la migra-
fla con aura, pero con la condicién de que no
exista dolor de cabeza. Los sintomas suelen
ser visuales y son los tipicos de la migrafa
con aura, con la misma duracion y el mismo
curso evolutivo. Las parestesias, la disartria y
la afasia también pueden estar presentes. Sin
embargo, en estos casos es muy importante
descartar mediante neuroimagen trastornos
vasculares, como el sindrome de Moya-Moya,
encefalopatias mitocondriales y la esclerosis
multiple.

Un trastorno que merece especial atencion,
tanto por su frecuencia como porque plantea
problemas diagndsticos, es la migrafia desen-
cadenada por traumas leves. Existen argu-
mentos muy convincentes para atribuir, en
muchos casos, a un episodio migrafoso la sin-
tomatologia de cefalea y vomitos que suele apa-
recer después de un traumatismo craneal. Pero
también se considera como migrafa con aura
la presentacion de sintomas neuroldgicos, gene-
ralmente muy alarmantes, acompafados o no
de cefalea, que pueden aparecer tras un inter-
valo libre, en un traumatismo leve. Las mani-
festaciones neuroldgicas observadas pueden
ser: hemiparesia, ceguera, ataxia o estado con-
fusional. Cualquiera de estos sintomas puede
tener una duracién que puede llegar a 3 dias.
Suele existir lentificacion y a veces asimetria
en el EEG. Excepto en los estados confusio-
nales, existe un buen estado de conciencia. El
mecanismo fisiopatolégico que interviene es
el fenémeno de depresion propagada cortical,
que en este caso se iniciaria por un traumatis-
mo. Si bien los individuos migrafiosos son més
propensos a sufrir episodios de este tipo, no
es absolutamente necesario que exista una his-
toria de migrafia anterior para invocar este
mecanismo como causante del cuadro neu-
rolégico (Haas y Lourie 1988).
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SINDROME DE ALICIA EN EL PAIS
DE LAS MARAVILLAS

En el contexto de un aura tipica los sinto-
mas mas relevantes pueden ser la metamorfo-
sis, la micropsia y la macropsia; o cualquier com-
binacion de ellos (Figura 4). En estos casos se
suele aplicar el nombre de sindrome de Alicia
en el Pais de las Maravillas. Posiblemente este
tipo de aura no constituya un sindrome espe-
cifico, sino que se trata simplemente de una
variedad mas, dentro del amplio espectro de
distorsiones perceptivas que ocurren en el aura.

Manifestaciones muy similares a este tipo
de aura migrafiosa han sido descritas duran-
te el curso de algunas enfermedades viricas,
tales como la mononucleosis infecciosa (Jen-
son, 2000), la varicela (Soriani y cols.,1998) e
infecciones por coxsackie (Wang y cols.,1996).

Estudios con potenciales evocados visua-
les han revelado que durante el episodio apa-
recen potenciales de gran amplitud en la P100-
N145, los cuales desaparecen totalmente al
remitir el aura. Este fenémeno se ha observa-
do tanto en las formas primarias o migrafo-
sas de sindrome de Alicia en el Pais de las
Maravillas, como en las formas secundarias,
sugiriendo una base fisiopatolégica comun

(Lahat y cols.,1999).

FENOMENOS SIMILARES AL AURA
MIGRANOSA

El aura es un fendmeno de tal polimorfis-
mo que facilmente puede ser confundida con
otros trastornos. Ello obliga a ser muy cauto
y muy meticuloso en la recogida de la infor-
macion para considerar como aura manifes-
taciones neuroldgicas que pueden obedecer a
otras causas. En la tabla [V se exponen los tras-
tornos que mds se pueden confundir con un
aura migranosa.
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TABLA IV, FENOMENOQS SIMILARES
AL AURA MIGRANOSA

¢ Aura epiléptica

¢ Crisis occipitales

¢ Alucinaciones hipnagdgicas
+ Sindrome de Moya-moya

+ Vértigo paroxistico benigno
+ MELAS

¢ Hemiplejia alternante

* Infarto migrafoso

Con respecto al aura epiléptica raramente
se debe plantear la duda, puesto que el aura
epiléptica se sigue de una crisis, dificilmente
confundible con un ataque de migrana. Por
otra parte, el aura epiléptica suele ser breve,
se puede medir en segundos, en tanto que el
aura migranosa puede durar minutos. Por lo
que se refiere al ataque epiléptico, su duracién
se puede estimar en minutos; en cambio el
ataque migranoso dura varias horas. Ademds,
el aura migrafiosa tiene un curso lentamente
progresivo, mientras que el aura epiléptica
suele ser brusca.

Las crisis del 16bulo occipital se caracteri-
zan por una amplia variedad de percepciones
visuales que pueden ser similares a un aura
migrafiosa. Como elemento de confusion adi-
cional, las crisis occipitales se acompafian de
cefalea y vomitos. Los datos clinicos mas tti-
les para diferenciar ambos procesos consisten
en: 1. la duracién del aura superior a 5 minu-
tos favorece el diagndstico de migrana; 2. las
crisis visuales de la epilepsia occipital son pre-
ferentemente multicoloreadas y de forma cir-
cular o esférica (Figura 5), en contraposicion
al aura migrafiosa que suele ser lineal y pre-
dominantemente en blanco y negro (Pana-
yiotopoulos 1994). El EEG intercritico puede
ser poco util, pues en la migrafa con aura
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puede haber descargas occipitales, incluso epi-
leptiformes (Beaumanoir y Jekiel, 1987). Un
sindrome epiléptico con crisis occipitales, pro-
pio de la infancia, es la epilepsia benigna de
la infancia con puntas ondas occipitales, des-
crita por Gastaut en 1982.

Las alucinaciones hipnagdgicas son expe-
riencias sensoriales (visuales, auditivas, tacti-
les, olfativas y gustativas) que ocurren al ini-
cio o al final del suefio. Generalmente tienen
un cardcter alucinatorio que puede ser expli-
cado como un suefio que se desarrolla en un
entorno real, y con el nifio consciente de que
estd despierto. La coincidencia con el suefio
marca la diferencia con el aura migrafiosa.

En el aura hemipléjica debe tomarse en
consideracion la posibilidad de una enferme-
dad vascular. En estos casos la enfermedad de
Moya-moya, estenosis del segmento supracli-
noideo de la cardtida interna, debe ser exclui-
da mediante una resonancia magnética (RM)
con Gadolinio, en el caso de que la RM con-
vencional sea normal.

El vértigo paroxistico benigno del lactan-
te puede simular la migrafia basilar, pero tiene
unas caracteristicas clinicas, descritas ante-
riormente en este capitulo, que permiten dife-
renciar ambos procesos.

E1 MELAS (sindrome de encefalopatia mito-
condrial con acidosis l4ctica) puede cursar con
episodios similares a migrafa o infarto de regio-
nes cerebrales posteriores (Pavlakis y cols.,
1984). Por ello bastantes pacientes con este
sindrome han sido considerados como migra-
fiosos durante muchos afos. En el MELAS, los
sintomas “migranosos” suelen ser prolongados
y pueden estar asociados a estatus de crisis par-
ciales. Otra diferencia entre la migrana y el
MELAS consiste en que en este ultimo apare-
ce, después de los primeros afios, un retardo
del crecimiento, debilidad muscular, sintomas
piramidales, extrapiramidales y cerebelosos.
Ademés, puede desarrollarse ceguera cortical.
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La hemiplejia alternante es una rara enfer-
medad, de inicio en la infancia, que se carac-
teriza por episodios de inicio brusco de hemi-
plejia que afecta de forma alternativa a uno u
otro lado. Puede durar de horas a dias y se
acompana de sintomas disténicos. Durante la
crisis el nifio se siente mal y presenta sinto-
mas neurovegetativos. Es un trastorno de curso
progresivo, de inicio antes de los 18 meses, y
que evoluciona dejando un trastorno motor
estatico, retardo mental y discinesias. La flu-
narazina se ha mostrado eficaz en el control
de las crisis (Casaer y Azou 1984). Inicial-
mente se consideraba como una forma de
“migrafia complicada” (Verret y Steels 1971)
; sin embargo, en la clasificacion de la THS
ya se hace notar que su naturaleza no esta
clara. Durante un periodo de tiempo puede
confundirse con un migrafa con aura hemi-
pléjica o con una migrafia hemipléjica fami-
liar; sin embargo, en estos casos, el curso no
es progresivo, ni se asocia a distonia o retar-
do mental.

M. Rufo Campos y cols.

El infarto migrafioso es una opcién que
puede darse en pacientes que padecen migra-
flas con aura, aunque el riesgo es muy bajo.
De acuerdo con los criterios de la IHS se acep-
ta este diagndstico cuando después de un epi-
sodio tipico de migrafa con aura, el pacien-
te no se ha recuperado a los 7 dias, o si se ha
recuperado antes, la neuroimagen muestra un
infarto cerebral. Debe tratarse de un paciente
que haya presentado previamente otros epi-
sodios de migrafa con aura. También es nece-
sario que mediante los estudios adecuados se
hayan excluido otras causas de infarto. Si bien
estd clara la relacion entre infarto y migrafia
con aura, no se puede hacer la misma afir-
macion para la migrana sin aura. Es preciso
distinguir tres categorias de distinta naturale-
za con respecto a la relacién entre infarto y
migrana: 1. infarto cerebral de otra causa que
coexista con migrana; 2. infarto cerebral de
otra causa pero que se presenta con signos que
simulan una migrana, y 3. infarto cerebral en
el curso de una crisis tipica de migrafa.
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Resumen

El aura se define como: trastorno idiopdtico recurrente, que se manifiesta por cri-
sis con sintomas neurolégicos, inequivocamente localizables en el cértex cerebral.

La fisiopatologia de la migrana con aura debe explicar los distintos estadios de los
episodios. Por ello se deben propone mecanismos fisiopatolégicos para los prodromos,
el aura y la cefalea. Los prodromos estan probablemente vinculados a una disfuncion
transitoria del nucleo supraquiasmético del hipotadlamo, como posible marcapasos que
actue sobre los nucleos del rafe y del locus cerdleus. El aura se genera por una depresion
cortical propagada que, partiendo de la cértex occipital, se extiende como una mancha
de aceite, hasta involucrar dreas motoras, sensitivas y de lenguaje. El dolor viene gene-
rado por una alteracion en el sistema trigémino-vascular.

El aura puede ser tipica y atipica. El aura tipica se identifica por alguna o algunas
de las siguientes manifestaciones: trastorno visual homénimo, parestesia unilateral,
debilidad unilateral, afasia o dificultad para el lenguaje dificil de clasificar. Los sinto-
mas del aura tipica pueden ocurrir de forma secuencial; es decir, se inician con el fené-
meno visual, se siguen de la parestesia y/o debilidad, y terminan con el trastorno del
lenguaje. También cabe la posibilidad de que se inicie en un lado y posteriormente se
extienda al otro lado. Cuando no se cumplen estas caracteristicas se habla de aura ati-
pica. El aura atipica puede ser: aura prolongada, fenémeno visual positivo persisten-
te, migrafia hemipléjica familiar, migrafa basilar, aura migrafosa sin cefalea y migra-
fla con aura de inicio agudo.

Existen algunos fendmenos cuyas caracteristicas pueden simular el aura, pero res-
pecto a los cuales es preciso establecer un diagnéstico diferencial. Estos fenémenos son:
aura epiléptica, crisis occipitales, alucinaciones hipnagégicas, sindrome de Moya-moya,
vértigo paroxistico benigno, MELAS, hemiplejia alternante e infarto migranoso
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