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Resumen La cefalea con déficits neurologicos transitorios con pleocitosis linfocitaria en el
liquido cefalorraquideo (HaNDL) es una entidad poco frecuente y de etiologia desconocida
caracterizada por episodios de cefalea intensa, déficits neurologicos transitorios recurrentes
durante 3 meses y pleocitosis linfocitaria.

Presentamos el caso de una nifa de 14 afos con cefalea y vomitos de 4 dias de evolucion,
asociando posteriormente confusion, disminucion de conciencia, afasia, paresia facial perifé-
rica, ataxia y febricula durante 24 h. El analisis del LCR mostré pleocitosis (110 leucocitos/ml)
y proteinorraquia (87 mg/dl). El electroencefalograma mostraba enlentecimiento generalizado
en el momento agudo y posteriormente actividad lenta focalizada izquierda. En los siguientes
2 meses presenté 7 nuevos episodios de cefalea migrafiosa permaneciendo asintomatica des-
pués.

Es el primer caso pediatrico de HaNDL que se presenta como agitacion y/o estado confusional.
Esta entidad debe incluirse en el diagndstico diferencial ante cuadros de cefalea y alteracion
de conciencia para evitar tratamientos prolongados o pruebas invasivas innecesarias.
© 2013 Asociacion Espaiiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaia, S.L. Todos los derechos
reservados.

Confusion as a presentation symptom of pseudomigraine with pleocytosis in a
paediatric patient

Abstract Transient headache and neurological deficits with cerebrospinal fluid lymphocytic
pleocytosis (Handl) syndrome is a rare condition of unknown origin that is characterized by
episodes of severe headache, transient neurological deficits that recur over less than 3 months,
and lymphocytic pleocytosis in CSF.

We report the case of a 14 year-old girl who presented with headache and vomiting that lasted
4 days, later combined with a clinical presentation of confusion, with a decrease in the level of
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consciousness, aphasia, peripheral facial paralysis, ataxia and fever for 24 hours. CSF analysis

Confusional
syndrome;

Agitation;
Electroencephalogram

showed pleocytosis (110 cells/ml) and proteinorrachia (87 mg/dl). Electroencephalogram in the
acute time showed generalized slowing, and later a focal slowing in the left hemisphere. She
suffered 7 episodes of migraine (severe headache and vomiting) in the following two months,
remaining asymptomatic thereafter.

This is the first pediatric case published in the literature that presents with an agitated and/or
confused state. This condition must be considered in the differential diagnosis of patients with
headache and acute altered level of consciousness, in order to avoid prolonged treatments or

unnecessary invasive testing.

© 2013 Asociacion Espaiola de Pediatria. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El sindrome de cefalea con déficits neurologicos transito-
rios y pleocitosis linfocitaria en el liquido cefalorraquideo
(Headache and Neurologic Deficits with CSF Lymphocyto-
sisfHaNDL]) o pseudomigrafna con pleocitosis linfocitaria
es una entidad neuroldgica descrita simultaneamente por
Swanson y Marti-Massé en 1980. Aun siendo una entidad
poco frecuente, cada vez se identifican mas casos en la
literatura médica'. Se caracteriza por episodios de cefalea
intensa acompanados de déficits neuroldgicos transitorios y
pleocitosis en el liquido cefalorraquideo (LCR) durante un
periodo menor de 3 meses. El paciente permanece asintoma-
tico entre los episodios. En el electroencefalograma (EEG)
es frecuente encontrar ritmos lentos focales no epileptifor-
mes. Los estudios de neuroimagen convencionales y el resto
de estudios etioldgicos suelen ser normales. No es una enti-
dad infrecuente en la edad pediatrica’>. Asi lo recoge la
International Classification of Headache Disorders (ICHD)
en 2004*, donde se describen los criterios diagndsticos de
HaNDL (tabla 1).

Los déficits neuroldgicos asociados suelen ser secunda-
rios a una afectacion cortical, siendo los mas frecuentes
los de sintomatologia sensitiva (78%), afasia (66%), sinto-
matologia motora (56%) y sintomatologia visual (18%)°. La
afectacion basilar es rara, solo presente en un 6% de los casos
en los que suelen presentar sintomas de vértigo, alteracion
oculomotora, ataxia y alteracién de la conciencia®.

Tabla 1 Criterios diagnodsticos

A. Episodios de cefalea moderada o intensa de horas de
duracion que se resuelven completamente y cumplen los
criterios Cy D

B. Pleocitosis de LCR de predominio linfocitario (> 15
cél/ml) y neuroimagen normal, cultivo de LCR normal y
otros test etiologicos normales

C. Los episodios de cefalea estan acompanados o se siguen
en un corto periodo por déficit neurologico transitorio y
comienzan en estrecha relacion temporal con el
desarrollo de pleocitosis de LCR

D. Episodios de cefalea y déficits neurologicos recurrentes
en un tiempo inferior a 3 meses

Criterios diagnosticos de la International Classification of
Headache Disorders, 21 edicion, propuestos por la Sociedad
Internacional de Cefaleas (IHS)>.

Presentamos el caso de una paciente en la que el sintoma
principal de HaNDL fue el estado confusional.

Caso clinico

Nifa de 14 afos sin cefaleas previas, con antecedente fami-
liar de madre migranosa, que acude al servicio de urgencias
de nuestro centro por un cuadro de cefalea intensa que le
limita la realizacion de las actividades de su vida habitual y
vomitos de 4 dias de evolucion. En las ultimas 4 h, tras un
episodio vital estresante, la paciente refiere disminucion de
la agudeza visual del ojo izquierdo y febricula. En la explora-
cion inicial llama la atencion un estado confusional (Glasgow
11/15), agitacion y afasia expresiva junto con hipoestesia
del hemicuerpo derecho, paresia facial periférica derechay
ataxia (marcha con aumento de la base de sustentacion).

Se realizd analitica de sangre que incluyé hemograma,
funcion renal, amonio, funcion hepatica, ionograma, glu-
cemia y reactantes de fase aguda que fueron normales; al
igual que la determinacion de toxicos en orina que fue nega-
tiva. La resonancia craneal (RM) no mostré ninguna lesion.
Se realizo puncion lumbar, donde se objetivo una presion de
apertura de 6 cm de H,0, 110 leucocitos/ml (85% mononu-
cleares), leve proteinorraquia (87 mg/dl) con glucosa normal
y bandas oligoclonales negativas.

Ingresé en nuestro centro recibiendo inicialmente
tratamiento con aciclovir intravenoso (30mg/kg/dia) y
ceftriaxona intravenosa (80 mg/kg/dia). Se determinaron
serologias de citomegalovirus, virus Epstein Barr, virus her-
pes simple 1 y 2, virus del sarampion, de parotiditis,
Rickettsia conorii, Brucella melitensis, Mycoplasma pneu-
moniae y Borrelia burgdorferi, asi como cultivo de bacterias
en el LCR y determinacion mediante reaccion en cadena de
la polimerasa (PCR) en el LCR de virus herpes simple 1y
2, enterovirus y determinacion de anticuerpos en el LCR de
Borrelia burgdorferi que resultaron negativos, por lo que se
retir6 el tratamiento antimicrobiano.

A las 24 h desaparecieron los déficits neurologicos; desde
las 36 h la paciente permanecio afebril y la cefalea persistio
hasta el séptimo dia.

Se volvid a repetir la puncion lumbar al sexto dia
hallando 250 leucocitos/ml (90% mononucleares) con glu-
cosa y proteinorraquia (152 md/dl). La pleocitosis de LCR
fue disminuyendo; a los 29 dias una nueva puncion lumbar
mostré 90 leucocitos/ml (90% mononucleares) con proteinas
y glucosa normales. Se volvid a repetir una resonancia con
contraste a los 7 dias que no mostré ninguna lesion.
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Figura 1

Se realiz6 un EEG de vigilia mientras la paciente pre-
sentaba los déficits neuroldgicos, en el que se apreciaba
una actividad de fondo lenta generalizada sin elementos
epileptiformes (fig. 1). Los electroencefalogramas que se
realizaron posteriormente los dias 5, 22 y 36 mostraron
enlentecimiento (brotes de ondas delta) localizado en el
hemisferio izquierdo (fig. 2). A los 3 meses el trazado del
EEG se normalizo.

A A
i T AP AN, WA b S rrmmal

. ~ pa ~
'M,.Nfr i T U -\._‘.,\“ i o8 q; o

WO

1 I diaad sl nuls Aol A Al A
v A ‘-"mm.)\ Ak N AN AL A L A S MG o Py N s Al o
1 oo A / el

EEG en el momento agudo (dia 1 del cuadro) que muestra enlentecimiento generalizado.

Se inici6 tratamiento con flunaricina (10mg noctur-
nos) durante 3 meses, a pesar de lo cual durante
2 meses la paciente presenté 7 episodios de hipoestesia
del hemicuerpo derecho de 20min de duracion, seguidas
de cefalea intensa pulsatil bitemporal y nauseas. Poste-
riormente la paciente no ha vuelto a presentar nuevos
episodios de cefalea ni déficits neuroldgicos (9 meses de
seguimiento).
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EEG en el momento intercritico (dia 22 del cuadro) que muestra enlentecimiento localizado en hemisferio izquierdo.
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Discusioén

Nuestra paciente cumple los criterios de HaNDL descritos por
ICHD. A pesar de los Gltimos estudios de neuroimagen publi-
cados, en los que se encuentran imagenes de hipoperfusion
transitorias mediante TAC o RM de perfusion en el momento
agudo del cuadro, el diagndstico de HaNDL sigue siendo por
exclusion’8,

Por tanto, ante un cuadro de cefalea que asocia con-
fusion y agitacion debemos plantearnos un diagnostico
diferencial que incluya intoxicaciones, alteraciones metabo-
licas, meningoencefalitis, cuadros de isquemia del sistema
nervioso central, cuadros psiquiatricos, asi como entida-
des mas infrecuentes como encefalopatias paraneoplasicas,
encefalopatias autoinmunes, encefalomielitis aguda disemi-
nada, estatus epiléptico no convulsivo, vasculitis, migrana
basilar o migrafa hemipléjica. Inicialmente en nuestra
paciente decidimos tratar empiricamente con aciclovir y
ceftriaxona ante una posible infeccion del sistema ner-
vioso central por Borrelia burgdorferi o virus herpes
simple. Posteriormente la rapida resolucion de los défi-
cits neurologicos, el estudio etioldgico infeccioso negativo
junto con la presencia de pleocitosis en el LCR y alte-
raciones focales en el EEG nos llevd al diagnostico de
HaNDL, por lo que se retir6 el tratamiento antimicro-
biano.

La alteracion de la conciencia es un sintoma infrecuente
en el HaNDL, lo que dificulta aln mas el diagndstico en
estos casos. Solo se han descrito 8 pacientes previamente
que cursaron con confusion y/o agitacion en el contexto
de un cuadro de HaNDL’-"3. Esta es la paciente mas joven de
todos ellos; previamente solo habia sido descrito en adul-
tos.

La etiologia del HaNDL es desconocida, habiéndose pro-
puesto una hipétesis de etiologia infecciosa', vascular'>'®,
autoinmune o secundaria a canalopatias'’. Actualmente la
teoria mas aceptada es que este proceso sea secunda-
rio a una activacion del sistema inmune por un proceso
infeccioso/inflamatorio que activaria el sistema trigémino-
vascular, lo cual a su vez provocaria la aparicion de sintomas
neurologicos focales mediante un mecanismo similar al
de disfuncion neuronal propagada de las migrafas con
aura'®.

ELl EEG en el momento agudo del cuadro mostré un enlen-
tecimiento generalizado del trazado de base, lo que es
comparable a otros episodios de migrafa con alteracion
de la conciencia o migrana hemipléjica familiar'®, lo que
apoya una probable fisiopatologia com(n con la migrana?®.
Posteriormente el trazado de EEG mostro el enlenteci-
miento focal tipico de HaNDL hasta su normalizacion a los
3 meses de iniciado el cuadro. En ninguno de los casos
de cuadros de HaNDL que se presenten con sintomas de
confusion publicados previamente se describen alteracio-
nes generalizadas como en nuestra paciente, seguramente
por no haber sido realizados en el momento agudo del cua-
dro.

A pesar de ser un cuadro infrecuente, el diagnostico
de HaNDL en un paciente que presente cefalea y un
cuadro confusional puede evitarle el inicio de tratamien-
tos antimicrobianos prolongados o con potenciales efectos
secundarios como la medicacion trombolitica (por sospecha
de accidente isquémico).
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