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Hemiplgiaalternantedel lactante

F. Mulas?, P. Smeyers?, P. Barbero?, |. Pitarch? R.P. Veasco®

ALTERNATING HEMIPLEGIA IN YOUNG BABIES

Summary. This paper review the state of the art of alternating hemiplegia of childhood. This entity isa rare neurologic disorder of
infancy characterize by transient hemi plegic spells shifting from one side to another, and occasionally affecting to both hemispheres
at the sametime. Usually start before 18 months, many cases exhibit neonatal symptoms related with the disorder. Early symptom+
atology include abnormal ocular movements, mainly nystagmus, and tonic or dystonic attacks generally beginning before 6 months
of age. These symptoms are frequently misdiagnosis as epilepsy. Typical hemiplegic fits which disappeared when infant felt adeep
appeared by 12 monthsof age. Diagnosisison clinical basisafter excluding any other causesof fluctuating and transitory hemiplegic
attacks. Complementary investigations, such as e ectroencephalograms, TAC, MRI, angiographic MRI, CFSare strictly normal.
Cerebral SPECT show controversial abnormalitiesin some studies. We perform SPECT study in a alert 12 months old girl during
aninterictal period resulting in a non significant asymmetry, with lesser perfusion inleft frontal-basal and anterior temporal gyrus.
Nevertheless, we observed an striking hyperperfusion in middle occipital area. Treatment is symptomatic with flunarizine. Our
patient experiencea dramatic decreasein frequency, duration and severity of hemiplegic attacks. [ REV NEUROL 2002; 34: 157-62]
Key words. Alternating hemiplegia of childhood. Flunarizine. SPECT.

INTRODUCCION

Lahemiplejiaaternantede lactanteesunaenfermedaddefisiopato-
logiatodaviainciertay dedificil encuadredentrodelapatologia
neuropediétrica. Mientrasqueal gunosautoreslaincluyendentro
delostrastornosneurol 4gicosparoxisticosdeorigennoepil éptico
[1], paraotrosescl asificabledentrodel asenfermedadesdeorigen
vascular [2]. Estadiscusi éntodaviasecomplicamassi considera-
mosque, a sintomaprincepsquedanombreaestetrastorno— os
ataquesagudosdehemipl g iatransitoriaqueafectanaunouotro
hemisferiodeformaalternante—, enocasionesseleasociantam-
biéncrisisepil épticas, sinconstituirlomascaracteristicodel cuadro.
Encualquier caso, estaentidad hapermanecido desdesuspri-
merasdescripcionesrel acionadaconlamigrafia[ 3-5] . Dehecho,
losprimerosocho casospublicadosenlaliteraturapor Verrety
Stedleen 1971 fuerondefinidoscomo padecedoresdeunamigrafia
complicadadeinicio muy precoz, enlalactancia[5]. A éstale
siguieronlostrabajosdeGoldeny French[4], cuyosocho casos
tambiénfueronconsideradoscomomigrafiasbasilaresdel | actante,
ylosdoscasosdeHockaday [ 3], que, estudiadosenel conjuntode
132 casosdemigrafiasbasilaresinfantil es, destacabanpor sumal
prondsti corespectoaneurodesarrolloy secuel asneurol 6gicas. Fueron
Krakelogy Aicardi quienes, enunarticul opublicadoen 1980, dife-
renciaronlahemipl e iaalternantede lactantedeotrostiposdehemi-
plgia, asi comodelamigrafiabasilar, pueslaconsideraroncomouna
entidadbiendefini day separadadel asenfermedadesmencionadas,
y conellosefialaronloscriteriosparasudiagnéstico[ 6].
Clinicamente, sedefinecomolasucesi dndeepisodiosrepe-
tidosdehemipl g iaqueafectanalternativamenteaun hemicuer-
po, sondeiniciopreferentementeantesdel os18 meses, durande
minutosavariosdias, einclusopuedendejar tetrapl §icodurante
untiempoal lactante, si antesdequeseacabeunepisodiocomien-
zaotroosi éstosocurrendemanerasimulténea[7]. Ladescrip-
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cionclinicaincluye, ademasdeestosataquespl §jicos, otrasma-
nifestacionesparoxisti caspresentespracti camenteentodosl os
nifios diagnosticados de este trastorno y que son, ademas, de
apariciénmasprecoz. Consistenenataquesténicos, ataquesdis-
ténicos, movimientosocul aresanormal esy trastornosautonémi-
cos. El hecho dequeestossintomasprecedanalaclinicatipica
provocaenbastantesocasionesunretraso enel diagndsticoque
angustiaacusadamenteal ospadres. Por |otanto, esmuy impor-
tanteconocer estaentidady suformainicial depresentaciénpara
noconfundirlaconuntrastornoepiléptico, debidoalaineficacia
gquemuestranlosfarmacosantiepilépticosenel control deestos
ataques, que no son de origen epiléptico. No obstante, yase
menciond con anterioridad que en algunos casos se observan
ademéscrisisquesi tienenunorigen epil éptico. Segunalgunos
autores, hastaun50% del oscasospueden presentar crisi sepil ép-
ti cas, especi al mentedeti pocl 6nico, einclusoestado epil épti co.

Conosindesarrollodeunsindromeepil éptico, €l prondsticode
estosnifiosnodejadeser pocoesperanzador, yaquee déficitcogni -
tivo(degradovariable)y el retrasomotor, confrecuenciadeaparicion
conjuntacontrastornosdel movimiento, esténs emprepresentes[8].

FISIOPATOLOGIAYETIOLOGIA

El proceso subyacenteal aaparicidndel asintomatol ogiatipica
deestetrastorno sedesconocepor el momento.

Debidoal aincidenciaaumentadadeantecedentesfamiliares
demigrafaenlafamiliadeestosnifios, encontradapor ciertos
autoresensusprimerasseries[9,10], y aguecuando estosnifios
crecensuel enquejarsedecefal eadurantelascrisisdehemiplejia
[11], selesupusoinicialmenteunorigenvascul ar semejanteal a
fisiopatol ogiadelamigrafia. Setratariadeun procesoisquémico
comoel quesubyaceal infartomigrafioso. Noobstante, lacons-
tantenormalidaddel asexpl oracionesdeneuroimagen[12] pare-
cedescartar estahipotesis. Variosautoreshan encontrado una
hipoperfusiondifusacerebral intercriticaenlatomografiacom-
putarizadapor emisiondefotontnico(SPECT) cerebral [13-15].
ParaNezu et al [13], ello sugiere la existencia de un proceso
primariosubyacentecuyoorigendesconocemosy queprovoca-
rialasintomatol ogiaresidual lentamenteprogresiva[13].

Sehaintentadobuscar al gunaanomal iametabdlicaresponsable
delaclinicatipicay el deterioroevol utivoposterior. Enalginpacien-
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tesehadetectadohiperamonemiadurantea gunosataqueshemipl &
jicos[11]. Pero en estoscasos sehan descartado trastornosenlas
enzimasdel ciclodelaurea, porloquesetratadehallazgosanecdd-
ticos. Algunosautoreshaninvestigadolaposibilidaddeunorigen
mitocondrial. Arnoldetal [ 16], sobrelabasedelosresultadosde
resonanciamagnéti ca(RM ) espectroscopi caenmusculogemeloque
mostrabaal teraci onessemejantesal ospaci entesconcitopatiasmi-
tocondrial es, pensaronenunaalteracionenestedmbito. Estudiosen
el mismosentidopracti cadosenotrasseriesnoencuentranal teracio-
nesqueapoyenlahipétesi sdeunaalteracidnmitocondrial [12,17].
Kyriakidesetal [ 18] practicaronanalisismorfol 4gicoy cuantifica
ciondelasenzimasdelacadenarespiratoriamitocondrial enuna
muestradebi opsiamuscul ary noencontrarontampocoanomalias.

Sehanpublicadoa gunoscasosfamiliaresquepodrianindicarla
exigtenciadefactoreshereditarios, entreell oslaimplicaciondea gun
genconcretoenestoscasos, todaviasindefinir. Sehanpublicado
casosdeherenciadominante[ 17], perosonmuy raros[ 8], asi como
deherenciaautosdmicarecesiva[19]. Noobstante, lamayoriason
casosesporadicosy ellohahecho sospechar quesetratariadeun
sindromeheterogéneocondiversasposi bilidadesetiol 6gicas[19].

Por tltimo, sehasugeridoquel osataquespl §icospodrian ser
unamanifestacion atipi cadeepilepsia, apesar deno encontrar
anormalidadesparoxisticasenlosel ectroencefal ogramas. Estahi-
potesissebasaenel patrondealteraciondel flujomedianteexplo-
racioncriticaeintercriticacon SPECT cerebra y queresultasuper-
ponibleal ospatronesobteni dosdurantel ascrisisdeepilepsia, es
decir, hiperperfusionicta del hemisferiocontralateral a miembro
hemiplgicoy perfusionsimétricadeamboshemisferiosenel pe-
riodointerictal [20]. Noobstante, otrosautoresrefierend hallazgo
opuesto: unahipoperfusiénictal contralateral al ladohemiplgjico
[19,21], seguidadeunahiperperfusidntraslacrisis[21]. Algunos
autoreshanargumentadoquel avariabilidaddel oshallazgosenel
estudiodeSPECT cerebral podriadeberseal momentodelaexplo-
racion, yaquepodrianexistir cambiosduranteel mismoepisodio
criticooinclusoque, al realizarlaexploraciénel nifiosequedara
dormido demaneraquecedierael ataguey seconfundieranlos
resultadosdel estudio, queyanoseriacritico, sinointercritico[12].
Noobstante, engeneral,lamayoriadel osautorespiensanenun
origendiferenteal del fendbmeno epileptdégenoparaexplicarlas
crisisdehemiplejia, aunquepudieratratarsedeunaenfermedad
guecompartieraconlaepilepsiael hechodetenerimplicadosdis-
tintoscanal esionicos.

MANIFESTACIONESCLINICAS

Quizalomasintriganteeinteresantedeestaenfermedad, cuya
etiologiatodaviadesconocemos, seasuparticul ar riquezadesin-
tomatol ogianeurol 6gicay suabigarradaevolucién, lacual ha
provocadoquealolargodel tiemposeleatribuyeraunorigen
vascular, desmielinizante, epil épticoometabolico[20,22].
Todoslosautorescoincidenendestacar quelosataquesplé-
jicos no son el sintoma de comienzo [1,2], aunque eslo que
caracterizaal aentidady permitesudiagnostico. Sinembargo, los
primerossintomassoninespecificosy pueden aparecer tanpre-
cozmentequeyasemanifiestanenlaépocaneonatal (Tablal).En
losprimerosmesesdevidaaparecenlossintomasprecocesque
precedenalaapariciondelascrisishemipléjicasenel 80%de
nifios [11] y consisten en crisis paroxisticas no epilépticas
(Tablall).Por Gltimo, aparecen| osepi sodioshemipl&icoshacia
los12 mesesen el 80% deloscasosdescritos. Enesemomento
escuandosehaceevidenteconfrecuencial aexistenciaderetraso
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Tablal. Sintomas neonatales.

Hipotonia

Hiperexcitabilidad

Dificultades en la succién o en la deglucion

Movimientos anormales de los ojos

Episodios apneicos

Tabla Ill. Sintomas establecidos.

Crisis de hemiplejia alternante

Retraso mental

Retraso motor

Coreoatetosis

Ataxia

Tablall. Sintomas precoces.

Crisis disténicas

Crisis tonicas

Crisis de nistagmo horizontal tipo pendular

Crisis de estrabismo

Fenémenosautonémicos

Cuadros de disnea paroxistica

Distermia

psicomotory laaparicién progresivadetrastornosdel movimien-
todetipoataxiay coreoatetosis(Tabla lll).

Mikati et al [8] dividen el curso clinico en trasfases: una
primerafasedominadapor |osmovimientosanormal esdeojosy
losepisodiosdistoni cos; lasegunda, por lascrisishemipl gicasy
laregresionpsicomotriz,y latercera, caracterizadapor el retraso
persistenteenel desarrolloy déficitfijosneurol 6gicos. Laedad
decomienzodelosprimerossintomasvariaentre0-54 meses,y
lomashabitual esqueel inicioseproduzcaantesdel os18 meses,
en especial en el primer afio deviday preferentementeenlos
primeros seismeses. Cercadel 50% delos casostienen un co-
mienzoneonatal, y losprimerossintomasson: hi potonia, hiper-
excitabilidad, dificultadesenladegluci6noenlasucci6n, movi-
mientosanormal esde ojoso episodiosdeapneainexplicables
guelleganarequeririntubaciony ventilaci énasistidadurante
periodos de 24-48 horas. Posteriormente, entre|os 4-6 meses
aparecen|asprimerasmanifestacionesparoxisticasenformade
crisistonicas, distonicasy nistagmo. Muchasvecesserealizaun
diagnéstico de epilepsia. A partir delos 12 meses 0 antes se
inicianlascrisishemipl§jicascaracteristicas.

Conintencidnexpositivaesditil dividirlossintomascaracte-
risticosdel trastorno, parasu descripciéndetallada, enmanifes-
tacionesparoxisticasy manifestacionesnoparoxisticas.

Manifestacionesparoxisticas

Setratadeataquesrecurrentesquea menosseproducenconuna
periodicidaddeunoodospor semana. A veces, lafrecuenciaexacta
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Tabla V. Diagnéstico diferencial con otras causas de hemiplejia alternante.
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Tabla V. Criterios diagnosticos.

Hemiplejia alternante familiar benigna nocturna de la infancia

Comienzo anterior a los 18 meses

Epilepsia

Crisis inhibitorias

Parélisis de Todd postictal

Migrafia

Migrafia hemipléjica

Migrafia basilar

Alteraciones vasculares

Malformaciones arteriovenosas

Numerosos émbolos de origen cardiaco

Telangiectasia hereditaria hemorragica
(enfermedad de Rendu-Osler-Weber)

Trastornos de la coagulacién sanguinea o que causen hiperviscosidad

Trombocitopenia

Homocistinuria

Metabolopatias

Enfermedadesmitocondriales

MELAS/MERRF

Encefalopatiade Leigh

Deficiencia de piruvato deshidrogenasa

Alteraciones de enzimas del ciclo de la urea

Ornitina transcarbamilasa

Formas intermitentes de acudirias orgénicas y de aminoacidopatias

Discinesias paroxisticas

Coreoatetosis paroxistica no cinesogénica

Discinesia o distonia cinesogénica atipica

Torticolis paroxistico del lactante

Enfermedades desmielinizantes

Esclerosis multiple

Encefalomielitis aguda diseminada

Ataxia cerebelosa paroxistica y mioquimia

resultadificil deobtener si noesatravésdeunaminuciosaobser-
vacién, yagqueamenudol osepi sodi oscortosseagrupanenracimos
ylosepisodiosprol ongadossoninterrumpi dospor brevesperiodos
derecuperacionparcial ototal . L asmanifestacionesparoxisticas
tiendenadisminuir einclusoadesaparecer conlaedad, alrededor
delos5-7 afios, especi almentel ascrisi sparoxisti casinespecificas
(t6ni cas, di stdnicas, ni stagmi cas, estrabi cas) einclusolashemipl &
jicas, aungqueéstasno suel en desaparecer compl etamente.

Suelenexistirfactoresprecipitantes[11] entodaslascrisis,
sobretodolafatigay ciertoscondicionantesemocional es(enfa-
do, excitacion). Tambiénlaexploracionmédica, laluzbrillante,
cambiosdetemperatura, y aguafriao caliente se han descrito
comoprecipitantes[12].

REV NEUROL 2002; 34 (2): 157-162

Ataques recurrentes de hemiplejia que afecta alternativamente a ambos
hemicuerpos

Otros ataques paroxisticos relacionados o no con los ataques hemipléjicos

Toénicos

Disténicos

Oculares (nistagmo, estrabismo)

Distermia

Otras crisis autonémicas (apnea)

Ataques hemipléjicos solapados o simultaneos que producen tetraplejia

Desaparicion de los ataques pléjicos con el suefio y reaparicion a los 10
minutos tras el despertar

Retraso del desarrollo mental y motor, secuelas neurologicas de tipo ataxia,
distonia y coreoatetosis

Exclusién de otros trastornos que causen crisis de hemiplejia recurrente

Crisisténicasydistonicas

Son, junto alos movimientos anormales ocul ares, unade las
manifestacionesprecocesmasfrecuentes|8]. Pueden presentarse
enlaépocaneonatal y con frecuenciaaparecen antesdelos4
mesesdevida[ 7]. Consi sten en episodiosderigidezdeunhemi-
cuerpo conextensi én deextremi dades, avecesacompariadosde
untemblor vibratoriorapidoy ladesviacion delacabezay la
miradaal lado af ectado. Duranteestascrisisnohay pérdidade
concienciay esfrecuentequeaparezcanjuntoconllantoy pali-
dez. Estosdatosayudanal diagnosticodiferencial concrisisepi-
|épticas. Si las crisisténicas af ectan aambos hemicuerpos, se
produceunatorsi éndelaespal daen opistétonoscondesviacion
haciaarribadelamirada, acompafiado deunestado deagitacion.
Nosuelendurar masdeunosminutos[12].

Movimientosocul aresanormales

Sonel sintomaprecozmasespecifico. Enalgunasseriesaparecenen
el 25%del oscasosenlaépocaneonatal [ 23] . Enunpaci entediag-
nosticadoennuestrohospital aparecieronalas15horasdevida. Lo
mascaracteristicoeslaaparicion deun nistagmoparoxisticoque
puedeser monocular obiocular. Esdetipo pendul ar horizontal o
vertical, peronodeti poocul ogiro. Puedeaparecer ais adooacom-
pafiar alascrisisdehemiplejia. Puedeser esporadicoorepetirsea
diario. Sudlediagnosti carseerréneamentecomocrisi sepil éptica.
Sehandescritotambién crisisdeestrabismo paroxistico, que,
enrealidad, correspondenaunaparesiainternuclear unilateral
oftalmopl§jicatransitoria[23].
Crisishemiplgjicas
Como sehaindicado, esel fendbmeno paroxistico quedebeestar
presentepararealizar undiagnostico. Como suaparicionsuel eser
méstardiaqueel restodemanifestaci onesparoxisticas, € diagnés-
ticoseretrasay esmuy dificil realizarloantesdel primer afio, época
enguelascrisishemipl §icassehacenpatentes| 1]. Unaveziniciadas
vansustituyendoprogresivamenteal restodel osataquesparoxisti-
cosi nespecificos,y,amedidaquesufrecuenciaaumenta, disminuye
|apresentacion de estos Ultimos hasta desaparecer. Lascrisisde
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hemipl g iapueden ser bruscasoprogresar enminutos. Tantolafre-
cuenciacomoladuracidndel osataquesesmuy variable. Lamayoria
deloscasosdescritostienena menosunacrisispor semana, pero
inclusopuedenpresentarseadiarioy repetirseenel mismodia. Su
duracién puedeser breve(deunosminutosaunahora) o muy pro-
longada(devariashorasavariosd iasoinclusosemanas). Lapara
lisissuel e ser detipo flaccido, aunque en algunos casos se han
descritosintomaspiramidal es. Suel eexistirunpredominiobra-
quia y unrespeto delamusculaturafacial . Es caracteristicala
fluctuaciondeladebilidad duranteel episodiohemipléicoy exis-
tenrecuperacionesespontaneasbrevesdurantelascrisismaspro-
longadas. El nivel deconcienciapermanecehabitua mentenormal .
Sinembargo, puedeexistir somnolencia, irritabilidadollanto, como
s el lactantesintieradol or omol estia. Confrecuencia, enel hemi-
cuerpopl§icoseobservanalteraci onesvasomotorascomoenroje-
cimiento, palidez, frialldad odiaforesis. Tambiénesmuy frecuente
guel osepisodiospl §icossesol apenenel tiempooquepasende
unhemicuerpoaotro conrapidez, deformaqued lactantequeda
tetrapl §ico. Enalgunoscasosl osepisodiossonbil ateral esdesdesu
comienzo. Enestecaso, d uranteel episodioseproduceunaimpor-
tantealteraciondel estadogeneral y del nivel deconciencia.

Tantolahemiplejiacomolatetraplejiadesaparecenconel
suefioy reaparecenal 0s10-20minutostrasel despertar [12]. Este
esundatoclinicodeextremaimportancia, muy constantey carac-
teristicodeestaenfermedady queayudaal diagndsticodiferen-
cial conotrasentidades.

Crisisautonémicas

Sehandescritocrisisdeapneay crisisdehipotermiaodehiperter-
mia. Uncasotratadoennuestrohospital presentdcrisisdeapnea
rel acionadasonoconhemiplgia, deentresegundoshastal-3mi-
nutosdeduracién, y defrecuenciadiariadesdel os6 mesesdeedad.

Epilepsa

L apresenciadecrisi sepil épticasnoesundato propiodeestaenfer-
medad, pero pueden aparecer entred resto demanifestacionespa-
roxisticas. Laincidenciavariaenlasdistintasseriesentreel 18%[ 8]
y e 50%] 1]. Estadltimacifrapodriasobredimensionarlaincidencia
deepilepsiaenestoscasos, yaqueconfrecuenciael diagnésticode
crisisepilépticaeshechopor historiaclini cay nopor observacion
directa. Lascrisissuelenaparecer aidladaso, aveces, seguir auna
crisisdehemiplgjia[7,24]; puedenser generalizadasoparcialesde
tipoclénicoy, enocasi ones, seshandescrito estadosepil épticos.

Manifestacionesnoparoxisticas
Retrasodel desarrollointelectual

Todoslospacientespresentanretrasomental enmayor omenor
grado. Sehan descrito casoshorderlineconbuenaintegracion
escolary pacientesenquenoexisteni siquieradesarrollocomu-
nicativodel lenguaje. Ciertosautoresconcedenimportanciaala
aparicion precoz desintomatol ogiay especialmentealapresen-
ciamuy tempranadelascrisisdehemiplejiacomomarcadoresde
peor prondsticoneurocognitivo[ 8]. Nosehaaclaradosi existeun
retraso congénitooésteesadquirido, progresivoy relacionado
conlascrisisdehemiplgjia. Laimpresiéndeal gunosautoreses
guesetratadeunretrasoadquiridoduranteel primery segundo
anosdelavida, queluegosevuelveestable[12].

Retrasodel desarrollomotor

El retrasodehabilidadesmotoraseslanorma. Engeneral , seadquiere
lamarchatardiamentey enalgunoscasoshay ausenciadeéstao
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desaparecetrasl arepeticidndeepisodiosdehemipl g ia. El control
motor finoessiempreanormal . El tono muscul ar estadisminuido.

Coreoatetosis

Esunsintomaresidual presenteencasi todosl oscasosparaBour-
geoisetal [12] y enel 50%del oscasosparaMikati etal [8]. Esta
variaciénpodriajustificarseporlasdiferenciasenel tiempode
seguimiento, que es muy prolongado, 24 afos, en laseriede
Bourgeoiset al; porlotanto, setratariadepacientesmasevolu-
cionados. L osmovimientoscoreoatetdsi cosaf ectanamiembros,
troncoy cara, y serelacionan con posturasdisténicasy movi-
mientosdetorsién. Suinicioestardioenlaevolucion, entrelos
2-5afostrasel iniciodelosprimerossintomas.

Ataxia

Esunsintomaquetambiénestapresenteencasi todosl oscasosde
laserie de Bourgeoiset al [12], pero que afectaa 68% de los
pacientesenladeMikati etal [ 8], probablementepor lasmismas

razonesargumentadasparal acoreoatetosi s. Sueval uaci dnesdifi-
cil, yaqueinterfiereconlosmovimientosanormal esy lahipotonia

ESTUDIOSDIAGNOSTICOSCOMPLEMENTARIOS

En estaenfermedad | o caracteristico eslanegatividad decasi
todoslosestudiospracticados.

L osestudi osel ectroencefal ografi cosdurantel osataquesparo-
xisticosténi cosohemipl &ji cossonreiteradamentenormal es.Nose
hacomuni cadoninglincasoconactividadepileptiformecorrel acio-
nadaconestosepisodios. Unicamentecuandoseasociaunsindrome
epilépti copuedenobtenersedl ectroencefa ogramaspatol dgicos.Las
crisisepilépticassondetipoclénicoy puedendiferenciarsedelos
ataquesnoepilépticos. Sehadescritoenlasrespuestascorticalesuna
alteraciondel ospotencia esevocadossomatosensoriales, tantoen
latenciacomoamplitud, enperiodosinterictal es[ 15,25].

L osestudiosdeneuroimagen (tomografiaaxial computariza-
da—TAC-craneal, RM cerebral, angiografiapor RM cerebral y
RM espectroscopica) son siempre normales en las series mas
ampliaspublicadas[7,8,12].

El estudiodeliquidocefal orraquideoy losestudi oshioquimi-
cosmetabdlicosresultantambiénnormal es.

V ariosestudioshansefial adoal teracionesen|aSPECT cerebral.
Noexisteunacuerdototal respectoaloshallazgosencontrados.
Algunosautoreshablandehipoperfusionenel hemisferiocontrala
teral a miembroparalizadoenlaSPECT critica[21] y,sinembargo,
otroshalanunahiperperfusioncritical 14]. Algunosautorescoinci-
denal describir hipoperfusi6nenlafaseintercritica; yaseafocal en
el hemisferioderecho[15], yaseadifusa[13]. Sehasefialado que
estasdiscrepanciaspodrian deberseaqueel estudioserealizaen
distintasfasesen|asdiferentesseries. | nclusoaunqueseaunaexpl o-
racionenlafasecriticapodrianexistir variacionessegins nosen-
contramosproximosal comienzoocercanosal fina delacrisis.

Nuestraexperienciaenunapacientede 12 mesessometidaa
exploraciéncon SPECT cerebral envigiliay enfaseintercriticadio
comoresultadounaasimetriadeflujo, conligeramenor perfusion
en el &reafrontobasal y giro temporal anterior izquierdo. Estos
hallazgosnopudieronval orarsecomoanormal es, yaquefisiol gi-
camentepuedeexistirunligeropredominiodeflujoenel hemisfe-
riodominante. Sinembargo, llamdlaatencionenlaexploracidnla
hi perperfusiéndel areamediaoccipital , cuyosi gnificadodescono-
cemos(Figura). Enel momentodelaexploracion, lapacientese-
guiatratamientoconécidoval proico, clonacepamy piridoxina.

REV NEUROL 2002; 34(2): 157-162



IX CONGRESOANUAL DELA AINP.CANALOPATIAS

Figura. Exploracion de SPECT cerebral practicada a un lactante de 12 meses en vigilia y fase intercritica. a) Cortes coronales; b) Cortes sagitales; c)
Cortes transversales oblicuos. Obsérvese en la tercera imagen la asimetria con menor flujo en el area frontobasal y giro temporal anterior izquierdo.
Destaca la llamativa hiperperfusion en la regién occipital.

DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Setratadeunaenti dad quecarecedeunmarcador especifico, por
loquesudiagndsticodebebasarseencriteriosclinicos, lanega-
tividaddeotrasexploracionescomplementariasy larealizacion
deundiagndsticodiferencial correctodeotrasentidadesquecur-
senconcrisisdehemiplejiarecidivantes(Tabla V).

Laprimeraentidaddelaquedebemosdediferenciar estetras-
tornoesdeunaformabenignadehemipl gjiaaternantede |actante,
descritaendoshermanosen 1994 por Andermannet a . Estaenti-
dad, denominadapor | osautorescomo hemipl g iaalternantefami-
liar benignanocturnadelainfancia, secaracterizapor laaparicion
deatagueshemipl §jicos, Uinicamentenocturnos, quecedenconel
suefioy quetienenbuen prondstico. Noseacompafiaderetrasoen
€l desarroll oy enestecasosi existenabundantesantecedentesde
migrafiaenlafamilia. A diferenciadelahemiplejiaalternantedel
lactantecl ésica, enestaenfermedad noseproducenotrostiposde
crisis, datofundamental parael diagnosticodiferencial [ 26].

Si conalgunaentidadesmuy facil confundir estetrastornoes
conlaepilepsia. Confrecuenciaestoscasossediagnosticancomo
epilepsiasrefractariasatratamiento, especialmenteal iniciodel
trastorno, cuandotodavianohanaparecidolascrisisdehemiplejia

Lamigrafiahemipl§icaserelacionatambiénconlahemiple-
jiaepisodica; sinembargo, esraroqueempi eceantesdel os2afios
y noproducedeteriorointelectual.

Otrogrupodeentidadesconlasqueresultafacil laconfusiénson
lasenfermedadesmitocondria es, especid mentelal actoacidosiscon
episodiosstroke-like, quetambiéncursaconhemiplgiadternantey
deterioroneurol dgico. El diagnésticodiferencial secentraenlas
imagenesdealteraci dndelasefia por RM ylosestudi oshioquimicos
El cursosuel eserinclusomasgraveenlasenfermedadesmitocon-
drides. Detodasformas, todavianosehadescartadototal menteque
lahemiplgiaalternantedel lactantenotengaunorigenmitocondrial.

Esnecesarialadiferenciacidn con cual quier causadeorigen
vascular, yaseapor malformaci ondel &rbol vascularopor ateracion
delacomposiciéndelasangre, queorigineunestado dehipercoa
gulabilidad, &l cual puedaobstruirtransitoriamenteel flujosangui-
neo, seresuel vadespuésy délugar al osatagueshemipl &icos.

Por lotanto, puesto queel diagndsticoesclinicoy por exclu-
sién, hay querecoger unadetalladahistoriaclinicaenlaque, a
menos, secumplanloscriteriosqueaparecenenlatablaV .

TRATAMIENTO
Lahemiplejiaaternantedel lactanteesuntrastornocrénicoque
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carecetodaviadetratamiento curativo. Sehan ensayado gran
numero defarmacosantiepil épticosy esraroel pacientequeno
sehasometido adichasmedicacionesal iniciodelaenfermedad.
Suuso, sinembargo, solosejustificariasi existieraunsindrome
epil épticoqueacompafiaraal ahemiplejiaalternante, yaquese
hanmostradoineficacesenlosatagueshemipljicos.
Existeunanimidad en laliteraturaal considerar que, por €l
momento, €l Unicotratamientovélidoeslaadministraciondeflu-
naricina, sustanciaque, aunquenoparecemodificar significativa-
menteel prondsticoalargoplazo[8], si consiguereducirladura-
ciéneintensidaddelascrisishemipléjicasenalgunasseries[12],
einclusolafrecuenciaenotras| 8]. L aflunaricinaesunbloqueante
selectivodeloscanal esdecal cio, utilizadacon profusioncomo
antimigrafioso por supapel profilacticoenel vasoespasmobasilar
ydecarétidasinternas[27]. Ladosi srecomendadaesde5-10mg
endosisunicanocturna. L aeficaciadeestefarmacovariaseginlas
distintasseries. Losprimerosensayosfrenteaplacebo confluna-
ricinafueronlosde Casaer [28], enlosque el 90% delosnifios
presentabanunarepuestafavorable. Noobstante, seobservaron
algunasrecaidas, hecho queredujolabuenarespuestainicial a
porcentajesmenores. ParaMikati et al, el 78% desuspacientes
mostraronreducciéndelafrecuenciadeataqueshemiplgicos[8].
Enun pacientenuestrotambiénobservamosreducciondel afre-
cuenciadelacrisis, asi comodesuintensidady duracién. Aunque
enunprincipiosecomunicéque, ademésdd control del osataques
hemipl icos, mejorabael desarrollo psicomotor[29,30], parece
gueel farmaco puedetener unefectopositivosobreel deterioro
neurol égico, peronosobree deteriorocognitivo[11]. Noobstante,
el mecanismoexactodeaccidnenlahemiplgiaalternantesedes-
conoce. Estudioscon potencialessomatosensorialesy SPECT ce-
rebral antesy despuésdel tratami ento muestranunanormalizacién
delasalteracionestraslaadministraciondeflunaricina[ 15]; pero
sedesconoces estosresultadossuponenunbeneficioenlaevolu-
ciénalargoplazo. Porlotanto, peseal asesperanzasquedespertd
el usoinicial delaflunaricina, seconsideraqueestecompuestono
dejadeejercer unefecto puramentesintomatico.
Lahemiplegjiaalternanteesuntrastornorarodel | actante, de
incidenciano determinadaconexactitud, queseconfundeensus
primerasetapascon|aepilepsia. Sumal prondsticohaceobliga-
toriosuconocimientoparapoder redlizar, al menos, untratamien-
tosintomati coqueabraunaesperanzaal ospadres.
Esnecesariollevar acaboestudiosfis opatol 6gi cosenseriesgran-
descone findedeterminar suetiol ogiay poder desarrol lar tratamien-
toseficacesquefrenend deterioroquesufrenal argopl azoestosnifios.
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HEMIPLEJIA ALTERNANTE DEL LACTANTE

Resumen. Introduccion. El presente trabajo es una revision de la
hemiplgjia alternante del lactante, una enfermedad poco frecuente
que provoca crisis de hemiplgjia transitorias que pueden afectar in-
distintamente a uno u otro hemicuerpo, eincluso aambosa un tiem-
po. Seiniciaantesdelos 18 mesesy en muchos casosya se presentan
sintomas neonatal es. Los sintomas clinicos precoces incluyen movi-
mientosocul aresanormal es, sobretodo nistagmusy crisisdisténicas
0 ténicas, presentes general mente antes de los 6 meses. Estos sinto-
mas provocan una facil confusioninicial con un trastorno epiléptico.
Antes del afio seinician |os caracteristicos ataques hemiplgicos, que
desaparecen con € suefio. El diagndstico es clinico y de exclusion.
Las pruebas complementarias, entre ellas €l electroencefalograma,
TAC, RM, RM angiogréficay examen de LCR son normales. Se han
descrito anormalidades controvertidasenla SPECT cerebral . Desa-
rrollo. En un caso estudiado por nosotrosen vigilia, en una nifia de
12 mesesy en faseintercritica, encontramos asimetria en la perfu-
sion cerebral, con menor flujo frontobasal y en giro temporal ante-
rior izquierdo no significativo. Sn embargo, fue destacable una hi-
perperfusion en &rea media occipital. El tratamiento es sintomético
con flunaricina. En nuestro caso produjo una drastica disminucion
en la frecuencia, duracion e intensidad de los ataques hemipléicos.
[REV NEUROL 2002; 34: 157-62]

Palabras clave. Flunaricina. Hemiplgjia alternante del lactante.
SPECT cerebral.
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HEMIPLEGIA ALTERNADA DO LACTANTE

Resumo. Introdugdo. O presentetrabalho é umarevisao dahemiple-
gia alternada do lactente. Uma patologia pouco frequente que pro-
voca crises de hemiplegia transitéria, podendo afectar indistinta-
mente um ou outro hemicorpo, inclusive ambos ao mesmo tempo.
Teminicio antes dos 18 meses e em muitos casos ja se apresentam
sintomas neonatais. Os sintomas clinicos precoces incluem movi-
mentosocul aresanormais, sobretudo nistagmo ecrisesdistoni casou
ténicas, presentes habitualmente antes dos 6 meses. Estes sintomas
provocam uma confusdo inicial facil com perturbacéo epiléptica.
Antes do ano de idade iniciam-se os caracteristicos ataques
hemiplégicos, que desaparecem com o sono. O diagnéstico é clinico
e de exclusdo. Os exames complementares, que incluem el ectroence-
falograma, TAC, RM, RM angiografica e exame do LCR, sdo nor-
mais. Foramdescritasanomalias controversasno SPECT cerebral.
Desenvolvimento. Num caso estudado por nés numa menina de 12
meses em estado de alerta, durante uma fase intercritica, encontra-
mos assimetria da perfusdo cerebral, com menor fluxo fronto-basal
e na circunvolucdo temporal anterior esquerda ndo significativo.
Contudo, destacou-se uma hi per-perfusio daareamédia occipital . O
tratamento é sintomatico com flunarizina. No nosso caso produziu
uma diminui¢do dréastica da frequéncia, duragéo e intensidade dos
ataques hemiplégicos. [REV NEUROL 2002; 34: 157-62]

Palavras chave. Flunarizina. Hemiplegia alternada do lactante.
SPECT cerebral.
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