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OZET

Migren tanisi olan ve son bir yil icinde iki kez hemiparezi ve afazinin eslik ettigi ataklar geciren 37 yasindaki kadin hasta 10 gtin én-
ce baslayan bas agrisi, konusamama ve sag tarafta gticstizllik sikayeti ile basvurdugu merkezde konversiyon bozuklugu tanisi alarak
taburcu edilmis. Ardi ardina gecirdigi jeneralize tonik klonik nébetlerle acil servise basvuran hastamizin beyin manyetik rezonans gé-
rtintlilemede sol serebral hemisferde 6dem ve sol orta serebral arterde ciddi spazm gdzlendi. Hastanin ayrintili anamnezi ve aile hika-
yesi ile familyal hemiplejik migren tanisi distindildd. Tedavisinde kalsiyum kanal blokeri ve antiepileptik kullanilan hastanin yaklasik bir
ay sonraki manyetik rezonans gortinttilemelerinde édem geriledi ve hastanin semptomlari tamamen dtizeldi. Klinigimizde familyal he-
miplejik migren tanisi alan bu olgunun ilging &zellikler tasiyan klinik ve gértinttileme bulgulari bu nadir gértilen tabloyu animsatmak
amaci ile gézden gecirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Hemiplejik migren, beyin édemi.

ABSTRACT
Hemiplegic Migraine: A Case Report

Akcay Oviing Ozén, Mehmet Murat Siimer

Department of Neurology, Mesa Hospital, Ankara, Turkey

A 37-years-old female was admitted to another clinic with a 10-day history of headache, right hemiparesis and aphasia, and was di-
agnosed as conversion disorder. She was admitted to our emergency room for repeated tonic-clonic convulsions. She had a history
of migraine and two attacks characterized by hemiparesis and aphasia during the last year. Left-sided cerebral edema and vasospasm
of the left middle cerebral artery were observed in imaging studies. A detailed clinical and family history led us to diagnose this ca-
se as hemiplegic migraine. Calcium channel blocker and antiepileptic treatment was started and her symptoms disappeared comple-
tely. Magnetic resonance imaging repeated one month later showed regression of the edema. The interesting clinical and imaging
findings of this patient diagnosed as hemiplegic migraine are reported because of its rare occurrence.
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GiRiS

Hemiplejik migren geri déndstimlti motor guigstizltk
aurasini takiben ortaya cikan orta veya siddetli bas agrisi-
dir. Familyal hemiplejik migren otozomal dominant gegisli
nadir bir subtipidir. Bazi hastalarda progresif serebellar
disfonksiyon ve nébetler gortilebilir. Hemisferik serebral
6dem ve kortikal tutulum hemiplejik migren olgularinda
nadiren gérilen ciddi bir komplikasyondur.

Gorsel aurayl takiben afazi, hemiparezi ve bas agrisi
gelisen ve yaklasik 10 guin sonra epileptik nébetlerin tab-
loya eklendigi bu olgumuz sol hemisferdeki kortikal 6dem
ve afazisinin haftalarca stirmesi, ayrica sol orta serebral ar-
terde (OSA) gelisen vazospazm ve tedavi stireci agisindan
da ilging dzellikler tasimaktadir.

OLGU

Otuz yedi yasinda kadin hasta, iki saat icinde iki kez
olan kasilmalar ve biling kaybi nedeniyle acil servise getiril-
di. Bu biling kaybi ve kasilmalar ambulansta ve acil servis-
te de tekrarlamisti. Toplam bes kez ardi ardina jeneralize
tonik klonik nébet gecirdigi dustintilen hastanin ilk muaye-
nesinde hasta postiktal konflizyondaydi. Yakinlarindan ali-
nan anamneze gore yaklasik 10 gtin énce karanlik gérme,
arkasindan baslayan bag agrisi ve konusamama, sag taraf-
ta guicsuizltik ve yurtiyememe sikayetlerinin gelismis oldu-
gu, basvurduklari merkezde cekilen beyin manyetik rezo-
nans gdrtinttileme (MRG)'sinin normal oldugu &grenildi.
Karanlik gérme ve bas agrisinin ne kadar strdtgu konu-
sunda net bilgi alinamadi. Konversiyon bozuklugu olabile-
cegi dustintlerek psikiyatri béltimtine refere edilmis ve an-
tipsikotik tedavi baslanmisti.

Acil serviste MRG'si ¢ekilen hastanin FLAIR sekansinda
belirgin sol serebral hemisferde korteks, arka talamik ntik-
leus ve amigdala-hipokampusta édem ve her iki sentrum
semiovalede nonspesifik gliotik lezyonlar saptandi. Solda
Ozellikle frontopariyetal konveksitede belirgin olarak kor-
teksin diftiz 6demli oldugu ve T2 sinyalinin arttigr gordlddi.
Diftizyon MRG'leri normaldi. Kraniyal MR anjiyo inceleme-
sinde sol OSA'nin trifurkasyona kadar olan kesiminde ¢ap-
ta daralma gézlendi ve bu daralma mevcut ddeme bag-
landi (Resim 1-3). Saptanan &dem ve arteryel spazmin
semptomlardan ne kadar stire sonra ortaya ¢iktigi anlasi-
lamadi. Cuinku ilk basvurduklari merkezde MR anjiyografi
tetkiki yapilmamisti. Elektroensefalografisinde zemin akti-
vitesine zaman zaman karisan teta frekansinda dalgalar
ve sol hemisferde hafif voltaj stipresyonu gézlendi. Aktif
epileptiform aktivite yoktu. Status epileptikus tanisiyla yo-
Jun bakima yatinlarak fenitoin inflizyonu yapildi. idame
antiepileptik tedavi olarak levatirasetam 2 x 250 mg bas-
lanip 2 x 500 mg‘a ¢ikildi. Hastanin postiktal konftizyon
déneminden sonra yapilan nérolojik muayenesinde afazi
ve sag nazolabial olukta siliklik mevcuttu. Sag Ust ekstre-
mite gicti 4/5 diizeyindeydi. Oz gecmisinde hastanin yak-

Resim 2. FLAIR sekansinda sol frontopariyetal konveksitede be-
lirgin yaygin édemle uyumlu sinyal artisi.

lasik 15 yildir, ayda iki-tic kez bas agrisi ataklari oldugu ve
bu ataklarin bazisinda gdrsel auralarin eslik ettigi, gorsel
auralarin yaklasik 20 dakika stird(igu, bas agrilarinin yarim
nisi almig, diizensiz ilag kullanimi olmustu. Yaklasik bir yil
Once de bir glin stiren ates, konusamama ve tek tarafli
gligstizluk sikayeti ile baska bir merkeze basvurulmus ve
acil cekilen tomografisi normal olarak degerlendirilmisti.
Aile hikayesi degerlendirildiginde erkek kardesinde de ka-
ranlik gérme ile beraber sag tarafinda uyusma, gicstzIuk,
arkasindan da sag hemikraniyada gelisen hafif agri ile ka-
rakterize ataklarin oldugu 6grenildi. Bu ataklarla, tekrarla-
yan gecici iskemik atak tanisi almis ve antikoagtile edilmis-
ti. Antikoagtilan tedavi altinda da bu ataklarin devam etti-
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Resim 3. Sol orta serebral arter trifurkasyonda gézlenen spazm.

Resim 4. Bir hafta sonraki kontrol MRG.

gi 6grenildi. Yapilan kraniyal gértnttlemelerinin hicbirin-
de infarkt bulgusu yoktu. Gegici iskemik atak gecirmesine
neden olabilecek etyoloji de saptanmamisti. Annesinde de
genclik dénemlerinde siddetli bas agrilari ve tam olarak
hatirlayamadigr tek tarafli gticsuizltik gelistigi ancak uzun
stiredir béyle atak yasamadigi égrenildi. Oz gecmisi ve ai-
le hikayesi ile hastada familyal hemiplejik migren 6n tani-
si ddstindldu. Verapamil 240 mg/guin baslandi. Hastanin
yaptirilan kan sayimi, elektrolitler, CK dtzeyi, antintikleer
antikorlar, antikardiyolipin antikorlari, protein S, C ve an-
titrombin I, romatoid faktér, vitamin B1z' homosistein
dizeyi, tiroid stimtile edici hormon degerleri, laktat ve pi-
rtivat degerleri normaldi. Karotis ultrasonografi ve ekokar-
diyografisi normal olarak degerlendirildi. Hasta yakinlari

kabul etmediginden lomber ponksiyon (LP) yapilamadi. ilk
MRG'den bir hafta sonra tekrar edilen MRG'lerinde édem
ve sol OSA'daki 6zellikle de temporal ve pariyetal dal ori-
jinlerindeki spazm sebat ediyordu (Resim 4). Yatisi boyun-
ca anlamasi giderek daha iyi olmakla beraber iki-ti¢ kelime
cikarma disinda konusmada dtizelme olmayan ve nébetle-
ri tekrarlamayan hasta ayaktan takibi yapilmak tzere ta-
burcu edildi. Poliklinik kontrollerinde konusmasinin gide-
rek dlizelme gésterdigi ve yaklasik bir ay sonraki kontrol
MRG'sinde sol kortikal édemin regrese oldugu geriledigi
gdzlendi. Sonraki kontrollerinde de levatirasetamin kendi-
sinde yan etki yaptidi ve kullanmak istemedigini belirtme-
sinden sonra valproat 1000 mg/guin’e gecildi. Basvurudan
alti ay sonraki kontroltinde konusmasi ve anlamasi tama-
men dtzelmisti. Verapamil 240 mg/gtin ve valproat 1000
mg/gun ile son alti ay icinde sadece bir kez aurasiz mig-
ren ataginin oldugu &grenildi.

TARTISMA

Hemiplejik migren tekrarlayan degisen derecelerde fo-
kal gligstizltik epizotlari ile karakterize nadir bir aurali mig-
ren tipidir. Hemiplejik migren tanisi bir dislama tanisi olup,
hikaye temelinde rutin biyokimyasal, hematolojik, LP ve
goriintlleme yéntemleri ile konulur. Familyal ve sporadik
form olmak tzere iki formu vardir. Familyal formu otozo-
mal dominant gegis g0sterir ve genetik mutasyon &zelligi-
ne gore iki ayn tipi vardir. ilk subtip; 19. kromozomdaki
CACNATA geni nokta mutasyonu sonucu olusur. Ikinci
subtipi ise; 1. kromozomdaki ATP1A2 geninde bir mutas-
yon sonucu olusur (1). Hemisferik serebral 6dem ve korti-
kal tutulum ise cok nadir gortilen bir komplikasyon olup
CACNATA, ATP1A2 ve SLCT1A3 teki mutasyonlarin neden
oldugu hemiplejik migren ile iliskilendirilmistir (2,3).
SCN1A"daki mutasyonlarin neden oldugu familyal hemip-
lejik migren tip 3'te kortikal 6dem gosterilmemistir (4). Bu
olgumuzda aile &ykdsu oldugundan familyal form duisu-
nulmekle birlikte genetik ¢alisma yaptirilamamistir.

Hemiplejik migren ataklar ates, letarji, konftizyon,
ataksi, hemianopsi, duyusal semptomlar, epileptik nébet-
ler ve bilin¢ kaybina neden olabilir. Atak bittiginde nérolo-
jik defisit genellikle tam olarak dtizelmekle birlikte bazen
kalici olabilir. Ataklar genellikle 20 yasindan énce baslar.
Hafif kafa travmasi ya da anjiyografi ile tetiklenebilir. Ayi-
rici tanida iskemik inme mutlaka dustintlmelidir. Olgu-
muzda MRG, hikaye ve etyolojiye yonelik tetkikler ile iske-
mik inme ve mitokondriyal hastaliklar ekarte edilmistir. Yi-
ne gegici fokal norolojik defisitler ve bas agrisinin birlikte
seyrettigi antifosfolipid antikor sendromu arastiriimals,
Ozellikle suur kaybi ve atesle seyreden ataklarda ensefalit
ekarte edilmelidir.

Migren patogenezi uzun suredir sir olmakla beraber
en son gecerli teori Leao'nun yayilan depresyonudur. Nor-
mal aktivitenin depresyonunu néronal hiperekstabilite ta-
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kip etmekte ve bu da basladidi yerden yavasca yayilmak-
tadir. Kortikal yayillan depresyon trigeminal ntkleus ka-
udalisi aktive etmektedir. Trigeminal ve parasempatik sis-
tem ekstraserebral sirkilasyonda &zellikle meningeal ar-
terde dilatasyona neden olarak bas agrisini ortaya ¢ikar-
maktadir. Bazi hemiplejik migren olgularinda bizim olgu-
muzda da oldugu gibi hiperperflizyon asamasinda elde
edilen T2 adirlikli beyin MRG kesitlerinde hemiparezi
kontrlateralinde yaygin kortikal sisme ve 6dem gdzlenebil-
mektedir. Hemiplejik migren olgularinda nadiren gdzle-
nen hemisferik ddemin etyopatogenezi hala kesin olarak
bilinmemekle beraber bazi teoriler ileri strdlmdstir. He-
misferik 6demin 6zellikle kortikal olmasi, 6dem patogene-
zinde yayilan depresyon teorisinin altta yatan mekanizma
olabilecegini akla getirmistir. Yayilan depresyonun kan be-
yin bariyerini acabilecedi, bu durumun da serum protein
ekstravazasyonuna yol agip vazojenik édemle sonuglana-
bilecedi belirtilmistir (2). Etkilenen bolgeler tek bir vaskd-
ler alan olmayip T1 adirlikli gértinttilerde de kontrastlan-
mamaktadir. Azalmis diftizyon varligi ise uzun srebilir ki
kortikal 6dem uzamis néronal depolarizasyondan kaynak-
lanmaktadir ve iskemik orijinli degildir (3).

Bildirilen diger olgularda ortak &zellik olarak MR anjiyo
goriintllemelerinde hemipareziye kontrlateral intrakrani-
yal damarlarda dilatasyon saptanmistir (5-7). Bu olguda
ise sol orta serebral arterin trifurkasyona kadar olan kesi-
minde capta daralma dikkati ¢cekmis ve iki glin sonraki
kontrol MR anjiyoda da 6zellikle temporal ve pariyetal dal
orijinlerindeki ciddi daralmanin sebat ettigi gdzlenmistir.
Hastamizda spazmin nedeni olarak 6dem olabilecegi du-
stintildd ve spazm ¢6zlllip 6dem azalana kadar hastanin
afazisi inatgl bir sekilde devam etti. OSA'daki spazmin re-
versibl serebral vazokonstriiksiyon sendromu (RSVS) ile de
aciklanabilecegi dustintildd. RSVS subaraknoid kanama di-
sinda migren, g6k giriltlsu bas agrisi gibi primer bas ag-
rilari, postpartum dénem, serebral travma ve vazokonst-
ruktif ilag kullanimi gibi durumlarda gézlenebilir. MRG
normal olabilir ya da iskemik, hemorajik infarkt alanlari
g6zlenebilir. Spazm daha ¢ok multifokal olarak gézlenir
(8). Glinler ya da aylar icinde dtzelebilir. Bizim olgumuz-
da ise kortikal 6dem daha 6n plandaydi ve iskemik ya da
hemorajik infarkt alanlar saptanmadi. Spazm ise sadece
OSA'da, fokal olarak mevcuttu.

Bu olgudaki diger ilgin¢ bir nokta da hastanin hemip-
lejik migren ataginin baslamasindan yaklasik bir hafta son-
ra 24 saat icinde bes kez tekrarlayan epileptik nébetlerle
acilimize gelmesidir. Epileptik nébetlerin hemiplejik mig-
rende gortlebilecedi bildiriimekle birlikte daha 6nce bildi-
rilen olgularda bu kadar sik araliklarla jeneralize tonik klo-
nik nébet gegiren olguya rastlanmamistir. Hemiplejik mig-
rende gortlebilen epileptik ndbetlerin patogenezi hakkin-
da kesin bir bilgi olmamasina ragmen migren ve epilepsi-
nin birlikte gérilme olasiliginin yuksek oldugu bilinmekte-

dir. Aurali hatta aurasiz migren ataklarinin epilepsi nébet-
lerini tetikleyebilecedi bildirilmistir (9). Migren ve epilepsi
iliskisi ile ilgili 6ne stirtilen hipotezlerden birisi, artan beyin
uyarilabilirliginin hem migren hem de epilepsi riskini artira-
rak komorbiditeden sorumlu olabilecegidir. Beynin uyarila-
bilirligindeki degisikliklere, beyinde magnezyum dtzeyle-
rindeki azalma ve ndrotransmitter sistemlerindeki bozul-
ma zemin hazirlayabilir (10). Bu olguda konversiyon bo-
zuklugu dustintlerek baslanan antipsikotik ilacin hastada
nébet esigini duslrlp statusa girmesini kolaylastirmis ol-
masl muhtemeldir. Status epileptikus etyolojisinde rold
olabilecek olan elektrolit imbalansi ve diger olasi nedenler
hastamizda saptanmamistir. Postiktal dénemde de sereb-
ral 6dem gortilebilmekle beraber postiktal demin daha
fokal oldugu bilinmektedir. Hastanin MRG'sindeki arka ta-
lamik ntikleuslar ve amigdala-hipokampustaki 6demin né-
bete ait olabilecegi duslintlmustuir.

Hastanin tedavisinde kullandigimiz verapamil daha én-
ce de Horowitz ve arkadaslari tarafindan diger tedavilere
direncli bir familyal, t¢ sporadik olmak tizere dért hemip-
lejik migren tedavisinde kullanilmis, fayda saglandidi bildi-
rilmistir (11,12). Verapamil parenteral uygulandiktan son-
ra saatler icerisinde dlizelme gézlenmis, sonrasinda oral
olarak 2 x 120 mg dozunda devam edilerek atak sayisin-
da belirgin diisme saglanmistir.

Familyal hemiplejik migren epizodik ataklarla giden na-
dir bir migren formudur. Ayrintili anamnez &zellikle de ai-
le hikayesinin dikkatli alinmasi taniya ulasmada ¢ok fayda-
lidir. Bizim olgumuzda g&zlenen hemisferik 6dem, epilep-
tik nGbetler ve uzamis afazi dénemi gibi ilging 6zellikler ile
hemiplejik migren ataklarinin klinik ve goértinttilemede ¢ok
farkli 6zellikler sergileyebilecedi, nérolojik defisitlerin uzun
stire sebat edebilecedi ve hatta kalici olabilecegi akilda tu-
tulmali, uygun profilaktik tedavi bir an énce baslanmalidir.
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