.. Enxaqueca Hemiplégica (HM)

— Este documento é uma traducéo das recomendacgdes Francesas elaboradas pelos Drs. Anne Ducros
e Gaéle Come, revista e publicada pela Orphanet em 2010.

— Alguns dos procedimentos mencionados, em particular os tratamentos farmacolégicos, podem nao
estar validados no pais onde exerce.

Sinénimos:

Enxaqueca com aura motora

Definicao:

» Enxaqueca Hemiplégica (HM) é uma variante rara de enxagueca com aparecimento de aura motora (a
enxaqueca é acompanhada por uma fraqueza muscular transitéria). Com base no historial familiar & possivel
diferenciar a enxaqueca hemiplégica familiar (FHM), onde pelo menos um familiar em 1° ou 2° grau do
doente sofre da mesma condi¢@o; da enxagueca hemiplégica esporadica (SHM), onde mais ninguém na
familia é afectado.

» Durante uma crise tipica de HM verifica-se um défice motor que se faz sempre acompanhar de pelo
menos outro sinal de aura, sendo 0s mais comuns problemas sensoriais, visuais e ao nivel da fala. Sintomas
ditos "basilares" sao também comuns: vertigens, instabilidade e zumbidos.

» Crises graves de HM podem surgir tanto na FHM como na SHM e caracterizam-se por um défice motor
prolongado, confusdo ou coma, febre e crises epilépticas.

» Entre crises consecutivas de HM, 80% a 90% dos doentes séo assintomaticos. Em 10% a 20% dos casos o
quadro clinico pode incluir sinais cerebelares permanentes (nistagmo, ataxia, disartria) e, mais raramente,
epilepsia e deficiéncia intelectual.
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Recomendacdes de cuidados pré-hospitalares de emergéncia
Aplicaveis a doentes com Enxagueca Hemiplégica

» enxaqueca com aura motora, HM
» pode surgir como:
B enxaqueca hemiplégica familiar, FHM

B enxaqueca hemiplégica esporadica, SHM

» enxaqueca acompanhada por aura caracterizada por défice motor associada a pelo menos mais um sintoma
(como problemas visuais/sensoriais, afasia, vertigens, zumbidos)

» crises graves: défice motor prolongado, hipertermia (por vezes intensa), confusdo, coma com complicacGes
inerentes (agitacéo, risco de aspiragéo, faléncia respiratéria), crises epilépticas, estado de mal epiléptico

» pequeno traumatismo na cabeca ou situacdes de stress podem despoletar uma crise

P tratamento para crises:
B paracetamol
B anti-inflamatérios ndo esteréides (cetoprofeno, aspirina)
B neurolépticos antieméticos (metoclopramida)

» tratamento de base (diario):

B agentes anti-epilépticos eficazes para prevenir a enxaqueca com aura (topiramato, valproato de sddio,
lamotrigina)

B outros tratamentos anti-enxaqueca (blogqueadores beta, antagonistas do calcio, antidepressivos triciclicos)

— excluir hipoglicemia
— naauséncia de um diagnéstico definitivo, procurar causas vasculares ou infecciosas

ndo existe tratamento eficiente para aura
ndo administrar triptanos
ndo administrar nimodipina (causa exacerbacdo da aura durante uma crise)

nao existem contra-indicacbes na administragdo dos anestésicos habituais

v Vv Vv Vv Vv

orientacdo dependendo da gravidade: Servicos de Urgéncia e Trauma com observagdo por neurologia nas
crises tipicas; Servicos de Cuidados Intensivos ou de reanimacao nas crises graves

» Por favor visite a pagina: www.orpha.net e escreva o nome da doenca. Na pagina do sumario clique em
“centros especializados” na tabela a direita, de seguida seleccione “Portugal” no campo “Pais” na pagina dos
centros especializados.
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Recomendac®Oes para os servigcos de urgéncia hospitalares

> Crises Tipicas de HM

> Crises Graves de HM

1. Crises Tipicas de HM
» Medidas de diagnéstico em urgéncia:
Diagnoéstico por eliminagao - apenas possivel em consulta
B Historial: o diagndstico s6 pode ser feito caso o doente:
— tenha conhecimento da sua doenca e/ou
— consiga relatar com clareza o inicio de pelo menos uma crise identica
— seja capaz de falar (no caso de ser uma crianga e/ou ter afasia: consultar um familiar préximo)

— 0 processo de diagnéstico é facilitado se o doente possuir um cartdo identificativo como ilustrado no

Anexo 1
B Descricdo de uma crise:

— normalmente, a aura comeca por comprometer a visdo, comprometendo de seguida aspectos
sensoriais como parestesia unilateral ascendente que se pode estender até a face.

— seguem-se problemas na fala e défice motor (sendo que a hemiparesia € mais comum que a
hemiplegia).

— défices neurolégicos podem durar entre 10 minutos até varias horas.

— dores de cabeca surgem durante ou apdés o défice sendo muitas vezes acompanhadas por
nausea, vomito, fotofobia e fonofobia.

B Medidas imediatas: testar e tratar a hipoglicemia (diagnéstico diferencial)

B Nos Servigos de Urgéncia:
— confirmar o diagnéstico de HM re-consultando o doente e/ou os seus familiares préximos.
— guando confirmado um diagnostico de HM n&o h& necessidade de realizar mais investigagao.
— isolar o doente num local escuro e calmo.

» Tratamento imediato
B Aura:
— nenhum tratamento se mostrou genuinamente eficaz. E melhor deixar os doentes a descansar
num local calmo até recuperarem do défice.

— Algumas publicagdes e com numero de casos reduzido, sugerem que existe uma melhoria na aura
apos administracdo intranasal de cetamina ou de naloxona endovenosa.

B Tratar as dores de cabega o mais rapido possivel a fim de diminuir a dor: aplicavel também durante a
aura, no caso de a dor de cabeca ainda nao ter surgido
— anti-inflamatérios ndo esterodides (cetoprofeno 150mg) via oral, ou aspirina 1g.
— em casos de nausea grave: cetoprofeno 100mg e metoclopramida 10mg, por via rectal.

— se ja se verificar uma dor de cabecga intensa acompanhada por vomitos: infusdo endovenosa
de: Pen‘algan® (paracetamol) 1g e metoclopramida 10mg.
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2. Crises graves de HM

» Medidas de diagnéstico em urgéncia:

B Muito dificil de diagnosticar, mesmo em casos de doentes que se saiba que sofram de FHM ou SHM.

B Procurar outras causas vasculares ou infecciosas (investigacao adicional). Esta parte € essencial.

B Critérios de gravidade e complicacdes:

Coma profundo

Faléncia respiratéria

Hipertermia (onde as temperaturas podem atingir os 41°C)

Défice neurolégico total: hemiplegia, mutismo, problemas de degluticao

Confuséo major, com agitacdo e alucinacdes

Vomito (risco de aspiracéo)

Crises epilépticas e, por vezes, estado de mal epiléptico - parcial ou generalizado

B Exames de urgéncia:

Investigag@es clinicas (de accdo imediata e, posteriormente, regulares)
® Nivel de consciéncia: escala de Glasgow (podendo ter uma pontuagéo téo reduzida como 3)

e Monitorizagcdo cardiorespiratoria: frequéncia respiratoria, saturagcdo, pulso e PA, auscultacao
pulmonar (obstrugéo ou aspiracéo)

e Temperatura: hipertermia, onde as temperaturas podem atingir os 41°C

e Extensé&o do défice: hemiplegia, mutismo, problemas de degluticao

investigacdes complementares a clinica: estas permitem o diagnéstico diferencial e o rastreio de
factores que potencializem crises graves de HM (ver tabela)

e Exames imediatos: excluir hipoglicemia (diagnéstico diferencial)

e Andlises laboratoriais ao sangue e urina: glucose plasmética, electrélitos, hemograma,
proteina C-reactiva, testes de fungcdo hepética, calcemia, teste com tiras reagentes para a
urina, procurar por substancias téxicas quer no sangue quer na urina

e Imagem cerebral: no minimo realizar um exame de TC simples; a RM com contraste é uma
melhor opcéo

e Puncao lombar em casos de febre: a realizar depois dos exames imagiolégicos
e Raio-X toracico (quando existe febre e/ou dificuldades respiratérias)
e Electrocardiograma (ECG)

e Electroencefalograma (EEG) quando ha suspeita de crises epilépticas ou confuséo, procurando
por estado de mal epiléptico ndo convulsivo

» Medidas terapéuticas imediatas

O tratamento é inteiramente sintomético:

Tubo nasogastrico

Cateter venoso periférico

Aura: nenhum tratamento se provou eficaz

Hipertermia: Perfalgan® (paracetamol) e.v. 1g, a cada 8 horas

Dores de cabeca: Perfalgan® (paracetamol) e.v. com metoclopramida no caso de se verificar

nausea, acompanhar por vezes com cetoprofeno 100mg a cada 12 horas

B Crises epilépticas e estado de mal epiléptico: agentes anti-epilépticos orais e/ou e.v. Administrar o
mesmo tratamento aplicado noutras crises epilépticas.
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> Onde?

B Crises tipicas: transportar até ao Servico de Urgéncia mais proximo. Manter sob observacdo até a
recuperacao do défice neurolégico concedendo posteriormente alta médica.

B Crises graves sem faléncia respiratoria: transportar até ao Servico de Urgéncia mais préximo e admitir
o doente no Servico de Cuidados Continuados do Departamento de Neurologia

B Crises graves com faléncia respiratéria: transportar até ao Servico de Urgéncia (“equipa de
Emergéncia”) e admitir o doente no Servico de Cuidados Intensivos

» Quando? O mais rapido possivel

» Como? Para crises graves com febre, confusdo, coma, faléncia respiratéria: ECG, oxigénio, cateter
venoso periférico

» Evitar angiografias que facam uso de uma linha para injeccdo de iodo: qualquer angiografia (coronéria,
cerebral) pode despoletar uma crise grave com coma e, por isso, deve de ser evitada. Na falta de um
procedimento alternativo, o doente deve ser monitorizado durante 24 horas apés a intervencdo para se
detectarem sintomas de uma crise grave

» Triptanos: sdo contra-indicados apesar de alguns autores defenderem a sua eficacia e seguranga no alivio
das dores de cabeca durante uma crise de HM. Nunca podem ser usados durante a aura (tipica ou
prolongada)

» Nimodipina: pode exacerbar a aura prolongada durante uma crise grave

» NA&o ha quaisquer contra-indicacdes associadas a HM.

» Evitar factores que potencializem crises de HM (tipica ou grave): "stress" e traumatismos cranianos, mesmo
gue de pequena gravidade

» Prevencdo da trombose venosa profunda: heparina de baixo peso molecular (HBPM) até recuperacéo da
mobilidade

Alimentacédo por sonda nasogastrica até o doente conseguir deglutir normalmente
Défice motor: fisioterapia diaria assim que possivel; continuar depois da alta médica

Afasia: terapia da fala assim que possivel; continuar depois da alta médica

v Vv Vv Vv

Cuidados adicionais: posicionamento, mobilizacdo, cuidados nos pontos de contacto

— Em teoria é possivel, contudo é muito improvavel que esta doenca progrida até ao ponto de causar
(7] morte cerebral no doente

— Adoagéo é viavel mesmo no caso de morte cerebral (ex.: depois de um AVC)

» Por favor visite a pagina: www.orpha.net e escreva o nome da doenca. Na pagina do sumario cligue em
“centros especializados” na tabela a direita, de seguida seleccione “Portugal” no campo “Pais” na pagina dos
centros especializados.
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» Ducros A. Familial and sporadic hemiplegic migraine. Rev Neurol (Paris). 2008 Mar; 164(3):216-24. Epub 2008
Mar 11

1. Carto identificativo fornecido aos doentes

Cartdo de doente — Enxaqueca Hemiplégica

Apelido (s):
Nome:
Data de nascimento:

Pessoa a quem se deve avisar (familiar, amigo): Telef. Movel:
Tratamento habitual:

Neurologista: Telefone:

Sou doente de enxaqueca hemiplégica. Durante uma crise, tenho transtornos de motricidade (paralisia de um ou
varios membros), da sensibilidade (dorméncia, insensibilidade de um ou varios membros), da fala e da viséo.
Estes transtornos neurolégicos podem durar desde varios minutos até varias horas. Sdo seguidos de dores de
cabega com nauseas e vomitos.

Se nao tenho capacidade de me mover, falar ou se perdi a consciéncia: avise o0 112 (nimero de emergéncia) para
me levarem para o servi¢o de urgéncia mais proximo.

2. Tabela

Resultados dos exames complementares durante uma crise grave de FHM/SHM

- Durante a crise: cérebro normal ou edema cerebral com tumefaccdo
cortical

- Check-up passadas algumas semanas: parénquima cerebral normal (sem
TC/RM sequelas)

- Por vezes (<15%) atrofia cerebral, afectando predominantemente a por¢éo
anterior do verme, deixando o tronco cerebral intacto (anomalia permanente,
tanto durante as crises como entre elas)

- Ondas lentas difusas predominantemente no hemisfério contralateral ao
EEG défice; por vezes ponta-onda periddica ou disritmia.
- Anomalias que podem durar semanas depois de uma crise grave.

- Normal ou apresentando meningite linfocitica asséptica (12-290/mm?®), por
vezes de formulagédo mista ou predominantemente polinuclear

LCR - Conteldo proteico ligeiramente aumentado no LCR (até 1 g/L)

- Niveis de glucose do LCR normais

- Liquido estéril (culturas negativas)

Doppler transcraniano - Aceleracao generalizada ou localizada das velocidades intracranianas

Estas recomendacdes foram elaboradas em colaboragéo com o Dr. Anne Ducros do Centro de Tratamento de
Urgéncia para Dores de Cabeca e com o Centro de Referéncia para Doencas Vasculares Raras do Sistema
Nervoso Central e da Retina (CERVCO), HospitalLariboisiére, Paris; e com o Dr. Gaéle Comte, SAMU-69 Lyon.
Data de realizacdo: 21 de Maio de 2010

Traducgdo: Orphanet Portugal

Data de traducéo: 30 de Julho de 2014
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