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Resumen El sindrome de cefalea y déficit neurolégico transitorio con pleocitosis en el liquido cefalorraquideo
o pseudomigrafia con sintomas neurolégicos temporarios y pleocitosis linfocitica (HaNLD), es un
cuadro de cefaleas recurrentes, déficit neurolégico reversible y pleocitosis linfocitaria en el liquido cefalorraquideo
(LCR), de duracién variable y resolucion espontanea. Si bien se han propuesto multiples mecanismos
etiopatogénicos (vascular, infeccioso, inmunolégico y alteracién de los canales de calcio), su etiologia es adn
desconocida. Describimos el caso de una mujer de 28 afios de edad, con episodios recurrentes de migrafia con
pleocitosis, sindrome confusional y déficit neuroldgico transitorio, con remision clinica dentro de los dos meses.
Si bien la etiologia sigue siendo desconocida. Presentamos los diagndsticos diferenciales a tener en cuenta
ante este sindrome.
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Abstract Pseudomigraine with pleocytosis. The syndrome of transient headache and neurological deficits
with cerebrospinal fluid lymphocytosis or pseudomigraine with temporary neurological symptoms and
lymphocytic pleocytosis (HaNDL) is a syndrome consisting of recurrent headaches, reversible neurological defi-
cit, lymphocytic pleocytosis in cerebrospinal fluid (CSF), variable duration over time and spontaneous resolution.
Although several etiopathogenic mechanisms have been suggested (vascular, infectous, immunological and cal-
cium channelopthy), its etiology remains unknown. We describe a 28 year old female, with recurrent migraine
with pleocytosis, confusional syndrome and transient neurological deficit. The clinical remission was achieved

within two months. Although its etiology remains unknown the differential diagnosis is discussed in order to keep
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in mind this syndrome.
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La cefalea con déficit neuroldgico transitorio y linfo-
citosis en el liquido cefalorraquideo (HaNDL)?, anterior-
mente conocida como pseudo-migrafia con déficit neuro-
I6gico transitorio y pleocitosis, es un sindrome poco fre-
cuente, de etiologia desconocida, autolimitado en el tiem-
po y de resolucion espontanea en general en un tiempo
menor a tres meses?.

Este cuadro fue inicialmente descrito, de modo inde-
pendiente y simultaneo, en la década de 1980 por
Swansony col.®* en EE.UU. y Marti-Masoé y col.* en Espa-
fla. Las primeras series de casos publicados formalmen-
te corresponden a la de Bartleson y col en 1981°y la de
Marti-Masoé y col. en 1984°¢. Desde entonces se han in-
formado casos aislados o pequefias series de casos, sien-
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do hasta el presente la casuistica mas extensa la referi-
da por Goméz-Aranda y col., en el norte y sur de Espa-
fia, con 50 pacientes’, no habiéndose descrito en nues-
tro pais casos similares.

Recientemente la Clasificacion Internacional de Ce-
faleas, segunda edicion, en su punto 7.8 describe las
caracteristicas especificas de esta rara entidad* (Tablal).
La cefalea suele ser moderada a grave y se asocia a un
defecto neurolégico transitorio (promedio de duracion de
5 horas) y a la presencia de linfocitosis (10-760 células /
mm?) e hiperproteinorraquia en el liquido cefalorra-quideo
(LCR), describiéndose ocasionalmente fiebre. Los exa-
menes bacteriolégicos, virologicos, micolégicos e inmu-
nolégicos del LCR son negativos, siendo los estudios por
imagenes normales. El electroencefalograma (EEG) pue-
de mostrar la presencia de ritmos lentos focales. Los
episodios suelen ser recurrentes, con intervalos intercri-
ticos libres de sintomas y una duracion total inferior a los
tres meses. El defecto neurolégico puede ser variable
en cada episodio, presentdndose con mayor frecuencia
sintomas sensitivos, afasia y alteraciones motoras®. El
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TABLA 1.— HaNDL o pseudomigrafia con pleocitosis debe
sospecharse en pacientes preferentemente varones,
alrededor de la tercera y cuarta década de la vida, con
antecedentes 0 no de migrafia familiar o personal que
retnan los siguientes criterios?

Criterios diagnésticos

A. Episodios de cefalea moderada a grave de horas de
duracion antes de su resolucion completa y que cumplen
los puntos C y D.

B. Liquido cefalorraquideo (LCR) con pleocitosis a pre-
dominio linfocitario (>15 células/pl); neuroimagenes,
cultivo de LCR y otras pruebas etioldgicas normales o
negativas.

C. Los episodios de cefalea se acompafan o son seguidos
de defectos neurolégicos transitorios, estableciéndose una
estrecha relacion temporal con el desarrollo de pleocitosis
en el LCR.

D. Los episodios de cefalea y defecto neurolégico pueden
recidivar, presentando resolucién total de los episodios
recurrentes en menos de tres meses.

desarrollo de un sindrome confusional es excepcional,
describiéndose hasta el presente un Unico caso de
HaNDL con sindrome confusional y agitacion concomi-
tante®.

Presentamos una paciente con criterios diagndsticos
consistentes para HaNDL con sindrome confusional y de-
fecto motor y revisamos sus diagnésticos diferenciales.

Caso clinico

Se presenta una paciente mujer de 28 afios previamente
sana, con antecedentes de alergia a las sulfonamidas. Ingreso
a nuestro servicio por cefalea de intensidad moderada a gra-
ve en el contexto de un sindrome confusional, con somno-
lencia y vémitos de inicio 24 horas antes de su admisién. Al
ingreso se constaté un Gnico registro febril de 37.9 °C. El exa-
men inicial mostré6 una paciente confusa con tendencia al
suefio, sin signos focales ni meningeos, con cefalea mode-
rada. En el término de una hora desarrollé afasia mixta y
hemiparesia facio-braquio-crural derecha. Se le practicé una
resonancia cerebral (RM) con y sin gadolinio, incluyendo di-
fusion y angiografia por resonancia de arterias (ARM) extra
e intracraneanas. Este estudio no evidencio lesiones agudas,
describiéndose exclusivamente irregularidades inespecificas
de la sefial de flujo de la arteria cerebral media izquierda y
la presencia de sinusopatia esfenoidal. EI hemograma, el
hepatograma, el colagenograma y la serologia para HIV, fue-
ron normales o negativos. Se realiz6 examen de LCR que evi-
denci6 aspecto cristal de roca, hiperproteinorraquia (100 mg/
dl), con glucorraquia y lactico dehidrogenasa normales; el
recuento celular fue de 320 cel/mm?® a predominio linfocitario.
Los examenes microbiolégicos del LCR y sangre fueron ne-
gativos. Se realiz6 un EEG que mostro ritmos lentos focales
en el hemisferio izquierdo. Se administré tratamiento empiri-
co con ceftriaxona, aciclovir y esteroides. Los sintomas re-
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virtieron en forma completa en el término de 12 horas desde
el comienzo de los signos focales (afasia-hemiparesia). El tra-
tamiento con aciclovir y esteroides se prolongé por 2 dias.
A los 7 dias presenté nuevo episodio de cefalea aislado;
nuevos examenes complementarios mostraron en el LCR: 135
cel /mm? (linfo-monocitosis) e hiperproteinorraquia (106 mg/
dl), con glucorraquia y cloruros normales. La RM cerebral y
la ARM con tiempos arteriales y venosos fueron normales. La
paciente evolucion6 favorablemente, sin tratamiento. Dos se-
manas después repitié cefalea acompafiada nuevamente por
un sindrome confusional y hemiparesia derecha. Los estudios
por imagenes incluyendo angiografia digital fueron normales,
el LCR mostré 2 cel/mm?® y proteinas aumentadas (221 mg/
dl) con el resto de los examenes de LCR normales. Nueva-
mente se observo la remision espontanea del cuadro. A par-
tir del segundo mes de evolucién no se objetivaron nuevos
episodios durante el periodo de seguimiento (7 meses).

Discusion

El presente caso reune los criterios establecidos en la
segunda edicion de la Clasificacion Internacional de Ce-
faleas para HaNDL*: cefalea con defecto neuroldgico tran-
sitorio, recurrente, autolimitado y linfocitosis en el LCR.

Sin embargo, como fuera definido por Barroso y col.?,
debe tenerse en cuenta que el diagnéstico de este sin-
drome se realiza por exclusion, siendo necesario des-
cartar otras entidades.

Entre sus diagndsticos diferenciales se han conside-
rado causas infecciosas, inmunomediadas y/o tumorales,
incluyéndose entre otras: la enfermedad de Lyme, infec-
ciones por micoplasma, neurobrucelosis, neurosifilis, me-
ningitis por virus HIV, citomegalovirus, meningitis de
Mollaret, vasculitis, aracnoiditis neoplasica o granuloma-
tosa, la migrafia con aura prolongada, el sindrome de
migrafia-coma recurrente con edema focal, leucocitosis
y ataxia cerebelosa progresiva y la migrafia-hemipléjica
familiart® 1,

Como ya fuera mencionado, HaNDL es una entidad
benigna, autolimitada, cuyo mecanismo fisiopatogénico
permanece desconocido. La ocurrencia de cefalea llevo
a postular una correlacion fisiopatogénica entre el HaNDL
y la migrafia. Al igual que en la migrafia con aura, se
evidencié en el SPECT de los pacientes con HaNDL una
reduccion del flujo en las areas comprometidas, con re-
cuperacion durante la etapa de remision clinica, feno-
meno conocido como depresién difusa (spreading-de-
presion)*2.

Por su parte, la presencia de sintomas paroxisticos,
transitorios, recurrentes, sugirio la posibilidad de una
canalopatia similar a la migrafia hemipléjica familiar, no
identificandose en la actualidad mutaciones en el gen
correspondiente (gen CACNA1A)®=.

Otra hipétesis sugiere la activacion del sistema inmu-
ne, secundaria a una infeccion viral reciente, que podria
generar anticuerpos anti-neuronales o contra antigenos
vasculares (¢ vasculitis?)®.
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Estas hipétesis permiten explicar el empleo de aciclovir
y esteroides en muchos de los casos referidos en la lite-
ratura, tal como se procedié en nuestra paciente.

Creemos relevante destacar la ocurrencia de una en-
tidad poco frecuente con un cuadro de presentacion no
habitual (sindrome confusional) que en general afecta a
individuos jévenes y puede inducir a errores en el pro-
néstico y evolucion de estos pacientes. Por lo tanto, su-
gerimos incluir a esta entidad entre los diagnosticos dife-
renciales de las cefaleas con defecto neuroldgico transi-
torio y recurrente.
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Es seguramente digno de atencion cuan diferentes son las ideas de crueldad que se tienen en
cada pais. Un Ingles, por ejemplo, exclamara tal vez; contra la barbarie de las corridas de toros,
comparadas con el noble divertimiento de la rifia de gallos, combate de tejones, &c. Pero su horror
ilustrado no excederia del disgusto que un joven de la América del Sur manifest6 al presenciar una
rifia a pufiadas entre dos jovenes en Hyde Park, rodeados y achuchados por una multitud, de lo que
el titul6 barbaros bien vestidos. Asi pues, hace reir observar la facilidad y complacencia con que los
pueblos se acusan unos & otros de crueldades, sin tomarse la pena de echar una ojeada sobre las

costumbres de su pais.

John Miller

Memorias del General Miller [William (Guillermo) Miller 1795-1861]. Escritas por John Miller (1829).
Traducidas al castellano por el general Torrijos. 22 Ed. Buenos Aires: Emecé, 1997. Capitulo XVI.
Descripcion de Lima, sus inmediaciones, edificios, costumbres y divertimientos. p 357.
Grafia original conservada.



