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Familiarni hemiplegicka migréna (FHM) je vzacné autozomalné dominantni hereditarni onemocnéni. Jde o prvni typ migrény s aurou,
kde byl prokazan geneticky defekt na chromozomu 19 (FHM 1), vzacnéji na chromozomu 1 (FHM 2) a chromozomu 2 (FHM 3). V typickém
obraze musi byt kromé migrenézni cefaley pfitomno motorické oslabeni a stejné postizeni nejméné u 1 pfibuzného. Motorické postizeni
muze byt charakteru az hemiplegie a mulize pfetrvavat fadu dnt i tydnd. V 1é¢bé se nedoporucuji triptany pro jejich mohutny vazokon-

strik¢ni efekt, pfednost se dava nespecifickym antimigrenikiim. U tézsiho pribéhu je vhodna profylaxe, obdobna s Ié¢bou migrény
vzacnéjsi dédi¢na onemocnéni typu MELAS a CADASIL. Sporadickd hemiplegickd migréna ma stejny klinicky obraz, lisi se negativni
rodinnou anamnézou.

V zévéru jsou priloZzeny 2 kazuistiky: rodina s familiarni hemiplegickou migrénou a pfipad zeny se sporadickou hemiplegickou migrénou
se zdlraznénim diagnostickych uskali tohoto onemocnéni.

I kdyz onemocnéni HM ma vétsinou dobrou progndzu s nizkou frekvenci a plnou reverzibilitou zachvat, mohou nékteré prolongované
zachvaty znamenat pro pacienty znac¢ny dyskomfort. Mutace genu ovliviuji uvoliiovani excita¢nich aminokyselin a serotoninovych
neurotransmitert. Poznatky z oblasti molekularni genetiky (napf. DNA analyza) mohou v budoucnu pfispét k zavedeni G¢innéjsi a spe-
cifi¢téjsi lécby, nez je tomu doposud.

Klic¢ova slova: familiarni hemiplegicka migréna, sporadicka hemiplegicka migréna, migréna s aurou, autozomalné dominantni dédic-
nost, mutace genu, chromozom.

Familial hemiplegic migraine

Familial hemiplegic migraine (FHM) is a rare autosomal dominant hereditary disease. It is the first type of migraine with aura in which
a genetic defect on chromosome 19 (FHM 1) or, more rarely, on chromosome 1 (FHM 2) and chromosome 2 (FHM 3) has been shown.
In addition to migraine headache, a typical presentation includes the presence of motor weakness and an identical impairment in at
least one relative. The motor impairment may even be hemiplegic in nature and last for days or even weeks. Triptans are not recommen-
ded in the treatment for their potent vasoconstrictive effect; nonspecific antimigraine drugs are preferred. When the course is more
severe, prophylaxis similar to that in the treatment of migraine with aura is appropriate. The differential diagnosis must distinguish
other types of migraine, strokes, focal epileptic seizures and some rare hereditary diseases such as MELAS and CADASIL. Sporadic
hemiplegic migraine has the same clinical presentation except for a negative family history.

Also included are two case reports: a family with familial hemiplegic migraine and a case of a woman with sporadic hemiplegic migraine
with an emphasis placed on the diagnostic pitfalls of this disease.

Even though the prognosis of HM is mostly good with a low frequency and full reversibility of the attacks, some prolonged attacks may be
associated with considerable discomfort for the patients. Mutations of the gene affect the release of excitatory amino acids and serotonin
neurotransmitters. Knowledge from the field of molecular genetics (e.g. DNA analysis) may, in the future, contribute to introducing a more
effective and specific treatment than the one used so far.

Key words: familial hemiplegic migraine, sporadic hemiplegic migraine, migraine with aura, autosomal dominant inheritance,
gene mutation, chromosome.
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Seznam zkratek

AG - angiografie

ATP1A2 — gen, jehoZ mutace podmiruje FHM 2

CACNATA - gen, jehoZz mutace podmiriuje
FHM 1

CADASIL — cerebral autosomal dominant arte-
riopathy with subcortical infarkt and leuko-
encephalopathy

CMP — cévni mozkova piihoda

COM - cévni onemocnéni mozku

CT - pocitacovéa tomografie

DNA — deoxyribonukleové kyselina

EA2 - epizodicka ataxie typ 2

EEG - elektroencefalografie

FHM — familidrni hemiplegicka migréna

HHT - hereditarni hemoragicka teleangiektazie

IHS — international Headache Society

JIP — jednotka intenzivni péce

MA — migréna s aurou

MELAS — mitochondrial encephalomyopathy with
lactic acidosis and stroke-like episodes

MI = migrendzni infarkt

MO - migréna bez aury

MR-DWI - MRI difuze (magnetic resonance — dif-
fusion weighted imaging)

MRI — magneticka rezonance

P-MRI - perfuzni MRI

SCAG6 - spinocerebelldrni ataxie typ 6
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SCN1A - gen, jehoZ mutace podminuje FHM 3

SHM - sporadicka hemiplegickd migréna

SPECT - jednofotonova emisni vypocetni to-
mografie

Familiarni hemiplegicka migréna
(FHM)

Dle Mezinarodni klasifikace bolesti hlavy
IHS (2004) ji fadime jako podskupinu (1.2.4)
Migrény s aurou.

1. Migréna
1.1 Migréna bez aury



1.2 Migréna s aurou

1.2.4 Familidrni hemiplegickd migréna

1.3 Periodické syndromy v détském véku
predchdzejici migrénu

1.4 RetindIni migréna

1.5 Komplikace migrény

1.6 Pravdépodobnd migréna

Definice FHM

Migréna s aurou vcéetné motorické slabosti
anejméné 1 pribuzny v prvnim nebo druhém
pokolenf se stejnym postizenim.

Dg. kritéria:
(Headache Classification Subcommittee of
the International Headache Society, 2004):
A. Nejméné 2 ataky splnujici kritéria B a C
B. Aura sestavajici z pIné reverzibilni motorické
slabosti a nejméné jedné z nasledujicich:

1. pIné reverzibilni zrakové symptomy
(pozitivni napf. blikajici, tfepotava
svétla, zéblesky, skvrny, fortifikace,
nebo negativni: vypadky zorného pole,
skotomy)

2. plné reverzibilni senzorické symptomy
(pozitivni — bodavé nebo negativni —
hypestezie)

3. plné reverzibilni poruchy feci, dysfazie

C. Nejméné dvé z nasledujicich:

1. nejméné jeden pfiznak aury rozvijejicf
se béhem 5 a vice minut a/nebo rdzné
symptomy aury, nasledujici béhem 5 ¢i
vice minut

2. kazdy pfiznak aury trvd od 5 minut do
24 hodin

3. bolest hlavy splauje kritéria b—d mig-
rény bez aury zacinajici béhem aury
nebo nasledujici auru v prbéhu 60
minut:

b) Zichvatbolestihlavy, trvajici neléceny
4-72h
Q) je provdzen nejméné 2 z nasledu-
jicich charakteristik:
1. unilaterdInf
2. pulzujici
3. stfedni ¢isilné intenzity
4. zhorsuje se béznou fyzickou
aktivitou veetné prochazky nebo
chlize do schodd.
d) je provdzen nejméné jednim z nasle-
dujicich pfiznakd:
1. nauzea a/nebo zvraceni
2. fotofobie a fonofobie
D. Nejméné 1 pfibuzny v 1. nebo 2. pokolenf{
trpf zachvaty stejného typu
E. Neprokazalo se jiné onemocnéni ¢i pficina

Popis

Prvni popis FHM podal pfed 100 lety
J. M. Clark (1910). FHM je autozomalné domi-
nantni, geneticky heterogenni forma migrény
saurou s velkou variabilitou. Pacienti mohou
mit ataky ,nehemiplegické” typické MO ¢i MA
(Haan et al., 1997), frekventni byvaji zejména
senzorické (parestezie a hypestezie na strané
hemiparézy), zrakové (neostré vidéni, zablesky,
fortifikace, skotomy ¢i hemianopsie) a dysfazie
(afézie nebo dysartrie). AZ u 70% pacientl byvaji
pfiznaky bazilarni migrény (Ducros, 2008).

U FHM musi byt pfitomna motorickd au-
ra. Je charakterizovanad motorickym deficitem
rzného stupné (od hemiparézy az po Uplnou
hemiplegii) a rdzného trvani, ¢asto déle nez
obvyklych 60 minut. Viyskytuji se tézké zachva-
ty s prolongovanou motorickou aurou, trvajicf
i nékolik dnli az tydn(. Pestry obraz zachvatu
FHM m{Ze dopliovat febrilnf stav, meningizmus,
epileptické zachvaty, drop ataky, charakteristické
jsou poruchy védomi (zmatenost, somnolence
az kéma), zejm. v détstvi (Terwindt et al,, 1998;
Chabriat et al., 2000). Perzistujici porucha pozor-
nosti a paméti muaze trvat tydny az mésice (Kors
etal, 2003). V likvoru nachazime pleocytézu.

Po priznacich aury se rozviji jednostranna
pulzujici bolest hlavy. Loziskové priznaky mo-
hou pretrvévat i po odeznéni migrény po fadu
hodin idni (Whitty, 1953), dokonce az tydny.
A naopak: bolest hlavy mize pfedchazet auru,
nebo muze i chybét. Rozvoj hemiparézy je pak
prekotny a stav imituje mozkovy infarkt (Whitty,
1986). Tento priibéh muze prindset vazny dia-
gnosticky problém, pacienti s tézkym zachva-
tem jsou nezfidka smérovani na JIP, akutn{ CT
¢&i MRI mozku, vyjimecné mohou byt omylem
trombolyzovani.

U vétsiny pacientl jsou pfiznaky aury asocio-
vany. Vsichni pacienti méli kromé hemiparézy
parestezie, 88 % zrakovou auru a 44 % poruchy
feci (Bradshaw et Parsons, 1965). Motoricka sla-
bost trvala méné nez 1h u 58% souboru, 1-3h
u14%,3-24hu12%aldenaz1tydenu16%
pacientd. Syndrom se mUze ménit v zavislosti
na rdznych zivotnich obdobich. Pacienti s FHM
v adolescenci se mohou vyvinout v MA v do-
spélosti a MO v pozdéjsim veku (Stewart et al,
1994). Bolest hlavy muze byt nej¢astéji kontra-
lateralni (47 %), generalizovana (29 %) nebo ipsi-
laterdIni (22 %) k hemiparéze. Pfed stanovenim
diagnézy mélo 17 % pacientd 1 ataku, 37% 2
az 6 a46% 7 a vice atak (Bradshaw et Parsons,
1965). Dlouhodobé epizody byvaji sdruzeny
s vyraznéjsf slabosti az hemiplegif a maji sklon
k castéjsSim rekurencim. Interiktdlné se mtze
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ve 20-30% vyskytovat permanentni mozeckova
symptomatika (nystagmus, ataxie, dysartrie)
(Ducros et al., 1999).

Prevalence HM

Danska studie (Thomsen et al,, 2002) udava
prevalenci HM 0,01% s pomérem muzl a Zen
1:3 a stejnou prevalenci familidrni a sporadické
formy. Stejné Gdaje udava A. Ducros (2008).

Provokace je stejna jako u migrény s aurou,
napf. nékteré pokrmy, viing, cvicenti, stres, navic
je popisovén vliv opakovanych udert do hlavy
(fotbal) nebo cerebréini angiografie (Chabriat
etal, 2000).

Manifestace FHM je vétSinou ¢asnéjsi nez
u typické migrény, za¢ind v 1. ¢i 2. dekddé, podle
Ducros et al,, (2001) v 11,7 r. Frekvence zachvatd
velmi kolisé od kazdodenni (vyjimecné) po mé-
né nez 5 zachvatd za Zivot.

Prognédza

Progndza je dobrd, hemiplegie je pIné rever-
zibilni, frekvence zachvatd je velmi nizka a s vé-
kem jesté klesa. Mozkové infarkty a umrti jsou
fidkou komplikaci hemiplegické migrény. Kazdé
dité z postizenych rodin ma 50% pravdépodob-
nost zdédéni genové mutace, coz by mohlo
zavedeni prenatélniho testovani odhalit.

Neuroradiologické zobrazovaci metody (CT,
MRI, AG) jsou u FHM negativni.

V nékterych rodinach s FHM 1 je popsana
atrofie vermis mozecku (Battistini et al,, 1999),
vzacné ¢i spise vyjimecné byly zachyceny zmé-
ny MR diftize v dlsledku cytotoxického edému
v prabéhu tézké prolongované ataky FHM1),
obvykle kontralateralné k hemiparéze (Chabriat
etal, 2000; Vahedi et al,, 2000). Jednadvacetilety
muz, trpici od 3 let na FHM, byl v zadchvatu
vysetfen MR difuzi, perfuzni MRl a SPECTem:
2.den (somnolence a pravostrannd hemiplegie)
byla normalni MR-DWI, zatimco P-MRI a SPECT
odhalily hyperperfuzi. 9. den (pfitomna lehka
hemiparéza) zachyceny jesté mirné zmény.
VySetfen( 24. den jiz bylo normalni (Oberndorfer
etal, 2004).

Nejnovejsi genetické vyzkumy umoznuji
preciznéjsi definici FHM nez v minulosti. Byly
identifikovény 3 specifické genetické podtypy.

Nejcastéjsi forma (55% dle Silbersteina
a Liptona, 1996) FHM 1 je zpUsobena mutaci
genu CACNATA na chromozomu 19 (locus p 13)
(Joutel et al, 1993; 1994; Ophoff, 1994). Ukazuje
se, 7ze FHM 1 ma velmi casto asociaci pfiznakd
migrény bazilarniho typu a bolest hlavy je prak-
ticky vzdy pfitomna. Béhem ataky FHM mohou
byt poruchy védomi (aZ po kéma), febrilie, CSF
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pleocytéza a zmatenost. Ataky FHM 1 mohou
byt provokovany Urazy hlavy, nékdy i banainimi
(Kors et al,, 2001). Priblizné u 20% rodin s FHM 1
nachazime chronickou progresivni mozeckovou
ataxii, permanentné je pozorovan nystagmus
a cerebellarni pfiznaky (Ophoff et al,, 1996).

U FHM 2 se vyskytuje mutace ATP1A2 genu
na chromozomu 1 (vazba na locus g21-g23)
(Marconi et al., 2003). FHM 2 je ¢asto asociovana
s nejrdznéjsimi typy epilepsie a jako takovd i ne-
uspésné lécena (DeFusco et al., 2003).

Jako posledni byl objeven jesté tfeti typ
FHM 3, kde se Ucast na migréné pfiznava genu
SCNTA na chromozomu 2 (v locu g24). (Dichgans
etal, 2005). Oterino et al. (2007) to potvrdil na sou-
boru 564 pacientl ze 124 postizenych rodin.

Diferencialni diagnéza

Diferencialni diagnéza zahrnuje jednak jiné
typy migrény, cévni mozkové prihody, fokalnf
epileptické zachvaty, homocystinurii, MELAS,
EA2, SCA6, CADASIL, HHT.

Migréna bez aury: rozliseni obvykle nedé-
|& problém, zachvaty migrény bez aury spliujf
kritéria Mezinarodni klasifikace bolesti hlavy IHS
(2004), predevsim se v3ak lisf absenci aury zej-
ména hemiparézy.

Migréna s aurou: zachvaty se zrakovou a sen-
zitivni aurou a pfipady bazildrni migrény mohou
nékdy znamenat jisty problém v diferencidini dia-
gnostice, nicméné chybi motoricky defekt.

Sporadickd hemiplegickd migréna (SHM): od-
liseni se opird o negativni rodinnou anamnézu
hemiplegické migrény. Epidemiologické studie
prokazuji, ze mé pfiblizné podobnou prevalenci
jako pfipady FHM. Diagnosticka kritéria jsou jinak
totozna, nektefi rodinni prislusnici mohou mit
migrénu s aurou. De Vries et al. (2007) provedl
u 39 pacientll se SHM vysetfeni na viechny tfi
geny a nasel 1 mutaci genu CACNATA (FHM 1),
5 mutaci ATP1A2 (FHM 2) a 1 polymorfii genu
SCN1A (FHM 3). Thomsen et al,, (2008) zjistovali
na souboru 105 pacientt se SHM v danské popu-
laci pfitomnost mutace genu CACNATA a ATP1A2.
Nalezli 4 pacienty s DNA mutaci genu CACNATA
a stejny pocet u genu ATP1A2. Sporadické pripady
vzdy vyzaduji neuroradiologické vysetfenia dalst
metody k vyloucent jiné pficiny. LP je nezbytna
k vyloucenf pseudomigrény s tranzitorni neuro-
logickou symptomatikou a lymfocytarni pleocy-
tézou (Goméz-Aranda et al., 1997).

Migrendzni infarkt (M) mize byt diferen-
covan na zakladé CT ¢i MRI prikazu infarktu
od plné reverzibilnf prolongované migrény (MA
¢i FHM) (Marchioni et al.,, 1995). U tézkych atak
FHM, které napodobuji masivniinfarkt a. cerebri

media, nezfidka prokdzeme rozséhly edém he-
misféry a tézkou EEG abnormitou. Tyto zmény
viak zpravidla odezni po nékolika tydnech s pl-
nou upravou (Whitty, 1953; Joutel at al., 1993).
Vjiném pifpadé ukazal PET difuzni metabolickou
depresi s relativni pleiocytézou v likvoru, jedi-
necny piiklad tézké neurondlni dysfunkce. MRI
difuze zobrazila rozséhlou restrikci difuze v bilé
hmoté levé hemisféry béhem prolongované
ataky s pravostrannou hemiplegii a hemianopsif.
Abnormality na MR-DWI kompletné vymizely
9. den a pacient se plné uzdravil do 3 tydna
(Soman et al,, 1999). Tento tranzientni pokles
difuze (DWI) je velmi odlisny od té, kterd je po-
zorovana pfi iktu, je zfejmé zplsobena abnor-
malnim energetickym metabolizmem postizené
hemisféry béhem ataky. Tyto pfipady sved¢ipro
to, Ze u migrény bez cerebralniho infarktu mdze
vzniknout velmi prolongovany deficit a ze ¢aso-
vy limit 7 dni dle kritérif Klasifikace IHS (Headache
Classification Subcommittee of the International
Headache Society, 2004) je prilis kratky.

Hemiplegie

Mdze byt pfitomna u mozkového infarktu
nebo krvécen, tranzitorni ischemické ataky, par-
cidInich epileptickych zachvatd s elementarni
motorickou symptomatologii, s Toddovou he-
miparézou. Rozhodujici roli hraje prikaz deficitu
v radiodiagnostickych metodach a negativni
anamneéza.

Pozitivni rodinnd anamnéza pro FHM a pr0-
kaz infarktu v zobrazovacich vysetfenich mlu-
vi pro moznost dédi¢nych onemocnéni jako
MELAS, EA2, SCA6, CADASIL a HHT.

CACNA1A mutace

MELAS (mitochondrial
encephalomyopathy with lactic acidosis
and stroke-like episodes syndrome)
Mitochondridlni DNA je exkluzivni bunécny
transmiter. U mnoha rodin migrenikd se jako pfi-
¢ina onemocnéni predpokladd mitochondridlnf
dysfunkce. VSichni pacienti s MELAS trpéli migré-
nou. MELAS je multisystémova mitochondridlnf
porucha, zpUsobenad mutaci mitochondridlni DNA,
typicky zacinajici ve véku 2 a7 10 let. Nejcastéjsf
dvodni pfiznaky jsou generalizované tonicko-
klonické zachvaty, anorexie a opakujici se bolesti
hlavy se zvracenim. Zachvaty se ¢asto kombinujf
se stroke-like epizodami tranzitorni hemiparézy
nebo korové slepoty, které mohou byt asociovany
se stavy alterace védomi. Dochazi k rekurencim
a ke kumulaci rezidudlnich pfiznakC stroke-like
epizod ve smyslu prohlubujiciho se motorického
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postizent, zrakovych, sluchovych a kognitivnich
poruch, ¢asto jiz v obdobf adolescence.

Geneticky pfibuzna onemocnéni
Dva jiné fenotypy jsou asociovéany s odlisny-
mi typy mutaci CACNATA: EA2 a SCA6.

Epizodicka ataxie typ 2 (EA2)

Jde také o autozomdlné dominantnf
onemocnéni, charakterizované obcasnymi
migrendznimi zachvaty a zdchvaty ataxie,
trvani 15 minut az nékolika hodin nebo dni,
provokace mUze byt emocni nebo fyzicky
stres, alkohol, kdva. InteriktéIné je pfitomen
nystagmus. Popisovan terapeuticky efekt ace-
tazolamidu.

Spinocerebellarni ataxie typ 6 (SCA6)

S pozdneé zacinajicl progresivni ataxif asocio-
vanou s expanzi. Nékteff pacienti s SCA6 mohou
mit migrénu.

CADASIL (Cerebral autosomal dominant
arteriopathy with subcortical infarcts
and leukoencephalopathy)

Je to cévni onemocnéni mozku, jez bylo
zmapovano na chromozomu 19 u dvou ne-
pfibuznych francouzskych rodin (Tournier-
Lasserve et al,, 1993), a prokdzédno u nékoli-
ka stovek rodin ve svété (Joutel et al., 1996).
Dédi¢nost je autozomalné dominantni, vice
nez 90 % pacientld ma mutaci genu NOTCH3.
Onemocneénf sestava z fady rekurentnich fo-
kdlnich cerebralnich deficitl, za¢ina ve stred-
nim véku, vede ¢asto k demenci, rezidudlnim
motorickym defektim a pseudobulbérni para-
lyze. Migrendzni ataky s aurou se vyskytujf
ve 30% a poruchy nalad ve 20%. Vétsina z pfi-
hod jsou klasické lakunarni infarkty. Na MRI
se nachazi abnormity se zvysenim T2 signdlu
v bilé hmoté a hypointenzni loziska v T1 ob-
raze, pfipominajici drobné infarkty v hloubi
bilé hmoty a bazdlnich ganglii Joutel et al,
1996). FHM se od CADASILu lisf ¢asnéjsim za-
¢atkem, benignf prognézou a normalnim MRI
nalezem.

Hereditarni hemoragicka
teleangiektazie (HHT)

Manifestuje se vyskytem mnohocetnych ar-
teriovendznich malformaci. Drobné malformace
nebo teleangiektdzie ¢asto prasknou a pacienti
krvaci po nezdvaznych poranénich. Manifestace
onemocnéni byva kolem 12. roku véku spontén-
ni opakovanou epistaxi. Rozsahlé A-V malforma-
ce se projevuji zdvaznym krvacenim do mozku,



plic nebo zazZivaciho traktu. Migréna s aurou je
referovdna u 50% postizenych. Dédi¢nost je
autozomalné dominantni.

SCN1TA mutace

Pfibuzna zéchvatové onemocnéni od jed-
noduchych febrilnich kfe¢i po generalizované
epilepsie s febrilnfimi zachvaty, Dravet(v syn-
drom, juvenilni myoklonicka epilepsie. Obvykle
jsou tato onemocnéni spojena s progresivn{
demenci. Pfibuzné fenotypy jsou pozorovany
u myoklonicko-astatické epilepsie, infantilnich
spazmU a Lennox-Gastautova syndromu.

Lécba

V akutni 1é¢bé se doporucuji nespecificka
antimigrenika (paracetamolové a kompozitni
analgetika, antirevmatika). Opatrnosti je zapotiebi
pii pouzitl vazokonstrikénich lékd, nebot zvysujf
riziko cévni mozkové pfihody, Ducros (2008) po-
vazuje triptany pifmo za kontraindikované.

Profylaxe

U frekventnich atak jsou doporucovany
standardnf profylaktické skupiny, bézné v 1é¢-
bé migrény s aurou (tricyklickd antidepresiva,
betablokatory, blokatory kalciovych kanald).
Ve svétle novych patofyziologickych pohledd
se zda slibné uzitf antiepileptik, pfedevsim topi-
ramatu a valproatl. Off-label se v [é¢bé doporu-
Cuje acetazolamid (Diamox) (Koch et al.,, 2010).
Neuropeptid calcitonin gene related peptide
(CGRP) podany v infuzi, neplsobil u pacientd
s FHM hypersenzitivitu, charakteristickou u paci-
entl s MA. MdZe to znamenat, Ze patofyziologic-
ké pochody u FHM probihaji odlisné od béznych
typd migrény a nabizi se otdzka, zda se CGRP
antagonisté mohou uUc¢inné zaclenit do lécby
FHM (Hansen et al.,, 2008).

Kazuistika l.
Familiarni hemiplegicka migréna

Zena *1930

Nejstarsi Zijici postizeny ¢len rodiny. RA: matka
(*1901 11982) trpéla FHM.

Nejmladsi ze 3 sourozencd: bratr *1921 ne-
mél migrénu, sestra (*1924 t2008) trpéla na FHM,
do 50 rokd s velmi ¢astymi zachvaty (vice jak
jednou za meésic), pak sporadicky. Osobnf ana-
mnéza: vdova, dlichodce, byvaly kufdk, hyper-
tenze, chronickd ICHS se syndromem anginy
pectoris, 1992 pro fibrilaci sini s bradykardif za-
veden kardiostimulator, 1998 reimplantace. 1998
plicni embolie. 2004 zjistén meningeom mozku
parasagitalné vpravo frontélné, neurochirurg do-

porucil konzervativni postup. NO: prvni zachvat
FHM v 9 letech s hemiparézou, hemihypestezif
a alteracf védom( blize nespecifikovanou, trvajici
11 dni. Vysetrenf likvoru a EEG v normé. Druhy z3-
chvat ve 14 letech, frekvence zachvatd postupné
narUstala, posledniroky cca 1x za 14-60 dni, pfi
zachvatu uzivala ergotamin. Stfidal se u ni dvojf
typ zachvatu:
a) aura typu hemianopické poruchy zorného
pole ¢i hemiparestezif trvani cca 2 hod
s naslednou pravostrannou hemiparézou
s mirnéjsim prabéhem a lehkou smisenou
fatickou poruchou, odeznénim do 1 hodiny,
zatimco levostranna hemikranie pretrvavala
i vice dnf,
b) slevostrannou hemiplegii, které mély tézsi
prabéh veetné prolongovanych pravostran-
nych hemikranif s vomitem.

Regiondlnim centrem pro diagnostiku
a lé¢bu bolesti hlavy byla zachycena za hospi-
talizace na 1.interni klinice FN u sv. Anny v Brné,
kam byla pfijata zac¢atkem brezna 2006 pro sus-
pekt na cévni mozkovou pfihodu. Doplnénim
objektivni anamnézy uzavieno neurologickym
konzilidfem jako ataka FHM se smisenou fatic-
kou poruchou, pravostrannou hemiparézou,
motorickym neklidem a migrendzni cefaleou.
Nasazen topiramat, pfi zachvatu ponechén
ergotamin. CT mozku s prlkazem mozkové
a mozeckové atrofie. Dva roky byla bez zachva-
tu, jen 2Xx popsana zrakova aura. Dalsi zachvaty
zacatkem brezna 2008 a koncem prosince 2008.
Druhéd hospitalizace na 1. neurologické klinice
na prelomu 2008/2009 pro kolapsovy stav
s bezvédomim, lehkou smisenou fatickou po-
ruchu a naslednou pravostrannou hemiparézu.
Od 2. dne bez fatické poruchy, pfi propustént
pretrvavala frustni pravostranna hemiparéza,
CT bez prtkazu ischemie. Treti hospitalizace
od konce ledna 2009 pro den trvajici pravo-
stranné hemikranie, zhorseni komunikace
a hybnosti, tentokrat levostrannych koncetin.
Na CT prokdzan hemoragicky transformovany
infarkt v povodi a. cerebri media vpravo s leh-
kym pretlakem stfedocarovych struktur doleva,
sonografické vysetfeni bez hemodynamicky
vyznamné stendzy. Propusténa s téZ3i dysartrif
a levostrannou hemiparézou stfredné tézkého
stupné. Etiologicky se nejspise jednalo o moz-
kovy infarkt aterotrombotické etiologie, dif. dg.
migréndzni infarkt. V soucasnosti pacientka
umisténa v LDN, imobilni, s levostrannou hemi-
parézou tézkého stupné, Wernicke Mannovou
kontrakturou a inkontinenci. Zachvat FHM
se neopakoval.

Prehledové ¢ldnky

Zena * 1954, dcera

Prvni zachvat probéhl v péti letech, (migréna
s hemiparézou), pfedchdzel Uraz hlavy na sanich.
Druhy zachvat v 11 letech za vecerniho osvét-
leni v Pafizi, v Uvodu zavraté, bezvédoml, tézky
zachvat migrény s hemiparézou. Frekvence nynf
X za 1-2 roky, oboustranna tepava bolest hlavy,
porucha soustredéni, afézie, hemiparéza stfidavé
lokalizace. Posledni zachvat meéla v dubnu t. r.
s levostrannou hemiparézou, cca 1x mési¢né
mivéa zachvaty MO slabsf az stfedni intenzity.
Lécba: Topiramat, Ergotamin.

Muz * 1973, |. vnuk

LeSendf, zdravy. Zachvaty od 4 let,
do 16 let sporadicky jen 3x, dal3f silny zachvat
mél ve 20 letech, kromé migrény a pravostran-
né hemiparézy 3 dny bezvédomi, hospitalizo-
van v Tisnové, CT a likvor negativni. Nyni frek-
vence 1X ro¢né, napf. jako fidi¢ kamionu pfi
fizeni nemohl PDK ovladdat pedaly. Poslednf
zachvat v Unoru/2008, migréna (trestila mu
hlava), smisena afazie, pravostranna hemiparé-
za a hemihypestézie. Jako provokacni faktor
udava pocit uvolnéni po pfedchozim vypéti.
V z&chvatech uzival Ergotamin, nékdy bez me-
dikace. Profylaxi nema.

Muz *1992, 3. vhuk

Ucen, alegie na pyl, jinak zdrav. Od 15 let
celkem 5 zachvatl migrény s aurou (s parestézie-
mi PHK a zrakovou aurou vcetné hemianopsie),
posledni v Unoru 2009. Motorickou auru nikdy
nemél.

Diskuze

Autor popisuje rodinu s vyskytem FHM.
Nejmeéné 5 pfimych pifbuznych (4 Zeny a 1 muz)
ve 4 generacich byli postizeni typicky probiha-
jicimi z&chvaty hemikranif s az nékolikadennf
hemiplegif, afazil a poruchou védomi. Babicka
trpéla od 9 let typickymi zachvaty FHM s t&Zkymi
plné reverzibilnimi poruchami hybnosti a fedi,
v 79 letech se bohuZel dostavila komplikace
ve smyslu ischemické CMP s trvalym postize-
nim. Na zéchvaty FHM trpf ijeji dcera a vnuk,
anamnesticky stejnym onemocnénim trpéli
i jeji matka a sestra. Vsichni postizeni ¢lenové
rodiny byli podrobeni dostupnym vysetfovacim
metoddm a nebyla neprokazéna jind pficina
tranzitornich pfiznakd. V akutnf 1é¢bé byl po-
nechén ergotamin, v profylaktické 1é¢bé jsme
zvolili topiramat.

Tretf vnuk se zatim |é¢i s migrénou s aurou.
Zdaiu néjdojde k rozvoji FHM, nelze vzhledem
k véku a rodinné anamnéze vyloucit.
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Prehledové cldnky

Kazuistika Il.
Sporadicka hemiplegicka migréna

Zena *1932

Rodinnad anamnéza bezvyznamna, bez
vyskytu migrény. Déchodce, dfive Ufednice.
Predchorobf: hypertenze, hyperlipidemie, ICHS,
stp. klinicky néemém IM spodnf stény. Od 15 rokd
zachvaty migrény bez aury, od 33 let v Uvodu
migrény iporucha feci (anomie), zrakova
aura (mzitky) a stfidavé pravostrannd nebo
levostrannd homonymni hemianopsie, velmi
zfidka, celkem asi 5%, i pfechodné ochrnutf
pravé ruky. Od kvétna 2007 opakované bolest
hlavy trvajici cely den, asi za hodinu po zacétku
expresivni fatickd porucha, lehkd centréini
paréza PHK a porucha zraku na pravé poloviné
zorného pole charakteru vinéni, pfiznaky aury
mizf béhem 20 minut.

Zacatkem cervna 2007 s témito pfiznaky
pfijata poprvé na 1. neurologickou kliniku FN
u sv. Anny, naméfena hypertenze 200/100 mm/
Hg, provedeno akutni CT mozku nativné: leh¢i
mozeckova atrofie, elongovanéjsi a. basilaris,
drobné hypodenzniloZisko v bazalnich gangliich
vlevo v rdmci starsi ischemie, difuzni mozkova
atrofie, CTAG bez patologie. Sonografické
vysetfeni magistralnich tepen (extrakranidlni
duplexnf i transkranidlni vysetfeni) bez stendz
v karotickém i vertebrobazildrnim fecisti, EEG
bez specifické aktivity. Klinicky rychle regredujici
porucha fe¢i aparéza PHK. MRI mozku
koncem zafi 2007: vicecetnd hyperintenzni
loZiska oboustranné v centrum semiovale,
kortikosubkortikdlné a paraventrikularne v.s.
v ramci postischemicko-degenerativnich zmén.
Leh¢i difuzni mozkové atrofie, na MR AG je patrna
elongovanéjsi a. basilaris. V centru pro diagnostiku
a lécbu bolesti hlavy uzavieno jako sporadicka
hemiplegickd migréna. Zachvat se neopakoval
do poloviny cervence 2008, kdy byl ndhly vznik
poruchy feci charakteru globéini afézie, postupné
rozvoj centralni monoparézy PHK lehkého
stupné, psychomotoricky neklid. Podruhé
hospitalizovana, provedena akutné CT, CTAG
a sonografie magistralnich tepen s negativnim
nalezem. Pro pretrvavéani neurologického deficitu
a pritomnost rizikovych faktord COM podanaii.v.
trombolyza v ddvce 70mg Actilyse. Postupna
regrese aury do 48 hodin.

Dalsi hospitalizace koncem listopadu 2008
av poloviné ledna 2010 pro daldi zachvaty.
V Uvodu popsan zachvat migrény bez aury,
postupné lehkd pravostrannd hemiparéza
a lehka smisena fatickd porucha s prevahou
percepcniho deficitu, parcidlni amnézie

na 2.zachvatovy den. Za dva dny po opakované
infuzi s manitolem a metamizolem Ustup cefaley,
nejdéle pfetrvavala frustni paréza PHK.

CT mozku (5. v poradi): starsi ischemické
zmeény v oblasti bazalnich ganglii, prostornéjsi
komorovy systém v rédmci mozkové atrofie,
leukodystrofické zmény periventrikuldrné. CT
AG bez zfetelnych zmén.

MRI'mozku v poloviné dubna 2009 (2. v po-
radi): mensi loziskové ischemie v levém caput
ncl. caudati, centrum semiovale vice vpravo
a splyvavé ischemicko-degenerativnizmény bilé
hmoty paraventrikuldrné i kortikosubkortikalné
oboustranné. Leukodystrofické zmeény. Difuzni
mozkova atrofie. MR AG neprokazuje napad-
néjsi patologické zmény. Vrchol a. basilaris je
ponékud Sirsi.

Extrakranidlni sonografické vysetreni
magistralnich tepen a transkranialni doppler
v poloviné ledna 2010: normalni nalez.

Zé&chvaty SHM plvodné s frekvenci X mési¢ne,
v zari 2008 profylakticky nasazen topiramat.
Po vyddvkovéani topiramatu snizena zfetelné
frekvence zachvatd (5 zachvat(/19 mésict), pfi
atace zkousen nimodipin s Ataralginem.

Diskuze

Sedmdesatiosmileta zena s cetnymi rizikovymi
faktory COM, v letech 2007 az 2010 byla celkem
4x hospitalizovana na 1. neurologickeé klinice FN
u sv.Anny pro alarmujici loZiskovy deficit, provazeny
migrendzni cefaleou. LoZiskovy ndlez byl vzdy
plné reverzibilni, opakované provedend pomocna
vysetreni (CT, CT AG, UZ, EEG, MRI) neprokazala
zévaznéjsiloziskové cerebralni postizent.V jednom
piipadé byl pribéh natolik sugestivni, Ze stav byl
povazovan za akutni tromboticky iktus a pfelécen
podanim i.v. trombolyzy. V popredf loZiskovych
pfiznaky, tedy piiznakd aury, dominuje prakticky
vzdy té7kd fatickd porucha, kterd znemoznuje
odebranf spravnych anamnestickych udajd, méné
vyjadreny zrakové pfiznaky a motorické postizent,
které ojedinéle bylo az charakteru hemiplegie,
vetsinou ale byva pfftomna jen monoparéza PHK
leh¢iho stupné. Onemocnéni zacalo v 15 letech
typickymi zachvaty migrény bez aury, teprve
ve 33 letech se objevily prvni loZiskové projevy
aury a a7 ve staff byla témto projeviim vénovana
ze strany |ékafll patficnd pozornost. Bylo to patrne
proto, Ze pacientka byla pfivezena v zachvatu
v ramci cerebrovaskuldrniho programu na nasi
kliniku. V diferencialni diagnostice bylo proto
nejdfive zvazovéano cévni onemocnéni mozku,
teprve s doplnénim anamnézy a vyhodnoceni
prdbéhu jsme se utvrdili v zavéru, zejde
0 SHM. Ndlez leh¢ich ischemickych zmén na CT

Neurologie pro praxi | 2010; 11(6) | www.neurologiepropraxi.cz

i MRI ma charakter starsich zmén a nebyla
prokazana souvislost se zdchvaty SHM, se kterymi
byla pacientka akutné hospitalizovana. Vzhledem
k rizikovym faktordm COM a veéku pacientky je
mozné, ze kromé zachvatl SHM mohlo dojit
nezavisle na téchto ik opakovanym drobnym
subklinickym mozkovym infarktim. Je znamo,
Ze pacienti s migrénu a zejména s migrénou
s aurou, v¢etné hemiplegické, maji vyssi riziko
vzniku mozkového infarktu nez bézna populace.
Migrendzni infarkt pfi nasich hospitalizacich
zachycen nebyl.

Lécba HM je kontroverzni vzhledem
k prevazujicimu fokalnimu postizeni prova-
zenému vazokonstrikci v urcitych oblastech
mozkové klry a jen nevyznamné migrendzni
bolesti hlavy, provdzené vazodilataci. Proto
jsme po nedostatecném efektu frovatriptanu
upustili od dalsiho podavanim triptand, které
by mohly naopak fokalIni pfiznaky zhorsit, a volili
jsme podani nimodipinu s kombinovanym
analgetikem. V profylaxi se zd4d podani topi-
ramatu jako pfinosné.

Zavér

Familidrni hemiplegickd migréna je vzacné
autozomalné dominantni hereditarni onemoc-
néni. Jde o prvni typ migrény s aurou s proka-
zanym genetickym defektem na chromozomu
19 (FHM 1), vzécnéji na chromozomu 1 (FHM 2)
a chromozomu 2 (FHM 3).

V typickém obraze musf byt kromé mig-
rendzni cefaley pfitomno motorické oslabenf
a stejné postizeni nejméné u jednoho piibuz-
ného. Motorické postizeni mUze byt charakteru
az hemiplegie a mlze pretrvavat fadu dnd i tyd-
nd. Prevalence onemocnéni je 0,01 %. V lé¢bé
se nedoporucuji triptany pro jejich mohutny
vazokonstrikeni efekt, pfednost se dava nespe-
cifickym antimigrenikim. U tézsiho pribéhu je
vhodna profylaxe, obdobné s Ié¢bou migrény
s aurou. V diferencidlni diagnostice je tfeba od-
lisit jiné typy migrény, cévni mozkové pfihody,
fokdInf epileptické zachvaty a nékterd vzacnéjsi
dédi¢nd onemocnéni typu MELAS a CADASIL.
Odlisit zdvaznd onemocnéni nelze bez akutnich
neuroradiologickych zobrazovacich metod.

Sporadicka hemiplegicka migréna ma stejny
klinicky obraz i pfiblizné podobnou prevalenci.
Odlisenf se opird o negativnirodinnou anamné-
zu hemiplegické migrény.

V zavéru priloZzeny 2 kazuistiky: rodina s fa-
milidrni hemiplegickou migrénou, dolozenou
ve 4 generacich, a pfipad Zeny se sporadickou
hemiplegickou migrénou se zdlraznénim dia-
gnostickych Uskalf tohoto onemocnént.



I kdyZ onemocnéni HM ma vétsinou dobrou
prognoézu s nizkou frekvencia plnou reverzibilitou
zachvatd, mohou nékteré prolongované zachvaty
znamenat pro pacienty vyznamny dyskomfort.
Mutace genu ovliviuji uvolrhovéani excitacnich
aminokyselin a serotoninovych neurotransmiterd.
Poznatky z oblasti molekuldrni genetiky (napf.
DNA analyza) mohou v budoucnu pfispét k za-
veden{ Ucinnéjsi a specifictejsi 1écby, nez je tomu
doposud. Dalsi moznosti mlze prinést prenatalnf
testovani s casnym zachytem onemocnént.

Podporeno vyzkumnym zdmérem
MSM 0021622404.
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