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• La presenza di emiparesi durante un attacco emicranico è 

stata inizialmente descritta nel 1910 (Clarke, BMJ)

• Si tratta di una malattia rara. Due studi di popolazione 

condotti in Danimarca indicano una prevalenza dello 

0.002% e dello 0.003% rispettivamente per la forma 

sporadica e per quella familiare (Thomsen et al., Brain 

2002; Thomsen et al., Neurology 2003)
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Russel and Ducros, Lancet Neurol 2011

L’emicrania emiplegica puó anche far parte del fenotipo associate a 

mutazioni del gene PRRT2. Tuttavia, In questi casi il gene PRRT2 agisce 

come disease-modifying gene nel contensto di una malattia 

fondamentalmente poligenica (Pelzer et al., Neurology 2018)



FISIOPATOLOGIA

• CACNA1A: mutazioni gain-of-function associate a 

aumentato ingresso di Ca++ nelle cellule e aumentato 

rilascio di neurotrasmettitori (glutamato).

• ATP1A2: mutazioni loss-of-function della pompa Na+/K+ 

con ridotto reuptake di potassio e glutamato da parte delle 

cellule gliali.

• SCN1A: disfunzione degli interneuroni inibitori.

• Nelle forme sporadiche sono state descritte mutazioni del 

CACNA1A (SHM1) e dell’ATP1A2 (SHM2)
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CARATTERISTICHE CLINICHE

Russel and Ducros, Lancet Neurol 2011



Nell’emicrania emiplegica, rispetto 

all’emicrania con aura:

• i sintomi dell’aura (anche quelli 

non motori) durano piú a 

lungo

• vi è una maggior prevalenza di 

sintomi «negativi»

• I disturbi troncoencefalici sono 

piú frequenti



• L’attacco di emicrania emiplegica puó essere associato a un 

disturbo di coscienza che puó arrivare fino a un vero stato 

di coma e durare anche diversi giorni

• L’attacco puó associarsi a crisi epilettiche (anche a un vero 

stato di male)

• Atassia cerebellare, epilessia e ritardo mentale possono 

essere presenti anche nelle fasi intercritiche





Paziente con SHM1 (interictale)

1 anno 8 anni



Paziente con SHM2 (ictale)



Eom et al., 2012





Bambino vs. adulto

• Rapporto femmine:maschi

1:1 nella casistica pediatrica, molto piú alto negli adulti. Il 

rapporto è particolarmente alto nelle forme non associate 

a mutazione genica (6:1, Hiekkala et al., 2018), piuttosto 

che in quelle monogeniche (2.5:1, Thomsen et al., 2002)

• La prevalenza di auree non motorie (visiva, sensitiva, 

afasia) è piú bassa che negli adulti



Settembre 2008

Bambino di 2 anni ricoverato per uno stato di male autonomico, caratterizzato da mancata 

responsività, con ipotonia, pallore, deviazione dello sguardo a sn, con intermittenza della 

condizione e responsività. Un EEG critico effettuato presso altra sede mostrava anomalie 

centro-temporo-occipitali destre, interrotto dopo somministazione di diazepam e

lorazepam.

Eric è già stato ricoverato presso il nostro reparto un anno fa per un episodio analogo e 

ritardo delle acquisizioni. Ha effettuato in quell'occasione una RM encefalo risultata nella 

norma.

In un recente ricovero presso la NPI dell'Università la Sapienza di Roma e dimesso con 

diagnosi di atassia cerebellare di ndd. ha effettuato : dosaggio alfa feto proteina, GAA, Cr/Crn, 

ac.organici urinari, cupruria, ceruloplasmina, cupremia, SPOT acil carnitina e biotinidasi, 

tuttora in corso di refertazione. Ripeteva inoltre RM encefalo che ha

evidenzato, a confronto con il precedente esame, un'iniziale atrofia cerebellare sia vermiana 

che emisferica
ESAME OBIETTIVO

Esame obiettivo neurologico: nulla a carico dei nervi cranici per quanto esplorabili; 

controllo del tronco solo per qualche secondo, non raggiunta la posizione eretta; presenza di 

tremore posturale

DIAGNOSI ALLA DIMISSIONE

stato epilettico autonomico in bambino con atrofia cerebellare ad

eziologia non determinata. Dosaggio coenzima Q10 in corso

E.C.



Bambino con atassia congenita e atrofia cerebellare progressiva; 

presenta ritardo cognitivo. Seguito al Policlinico Umberto I. Già 

ricoverato in passato nel nostro reparto per uno stato autonomico. Nel 

corso degli anni ha presentato degli episodi di perdita di contatto 

prolungata associata a movimenti degli occhi verso l'alto. Ha eseguito 

studi metabolici risultati negativi.

E' venuto a ricovero perché, in seguito a febbre, ha presentato per 2-3 

giorni uno stato di sonnolenza, cui è seguita una paresi dell'emisoma di 

sn. E' stato trasferito quindi dall'Ospedale di Genzano al nostro 

Ospedale. All'inizio dell'episodio il bambino ha riferito cefalea intensa.

Viene riferito che il bambino soffre di episodi di mal di testa. Il padre 

soffre di emicrania.

Giugno 2014

ESAME OBIETTIVO

Emiplegia facio-brachio-crurale sn, sonnolenza.

DIAGNOSI DI DIMISSIONE

Emiplegia facio-brachio-crurale sinistra in bambino con atassia congenita, 

atrofia cerebellare progressiva e ritardo

mentale. Sospetta emicrania emiplegica di tipo 1

E.C.



• Mutazione de novo CACNA1A, SHM1

E.C.



Bambino di 5 anni già osservato 3 mesi fa per convulsioni febbrili ed alterazioni all'EEG. Ha 

presentato un'altra crisi febbrile a luglio descritta come assenza. Da circa 9 mesi riferisce 

soprattutto al mattino come uno "stimolo", un "solletico", senza chiaro corrispettivo clinico 

salvo un sollevamento delle spalle osservato ieri.

Nel sonno la mamma ha trovato qualche giorno fa il bambino con molta saliva sul cuscino.

EEG ripetuto anche ieri con qualche anomalia irritativa diffusa.

Settembre 2013

Seguito in passato per convulsioni febbrili. Già eseguite 2 TC cranio e 1 RM 

encefalo all'età di 2 anni per episodio di afasia non meglio specificata dopo 

varicella.

In data 20-1-14 in corso di temperatura febbrile elevata (39,3°C), al risveglio, 

riscontro di emiparesi destra e afasia.

Dubbio episodio critico (successivamente non confermato), per cui effettuata 

somministrazione di Benzodiazepine presso altra sede.

Effettuata TC cerebrale in urgenza nella norma.

Febbraio 2014

Esame obiettivo: All'arrivo presso il nostro PS il bambino si presentava in condizioni 

generali scadenti, stato di agitazione, emiparesi destra con afasia. Temperatura 

38.9°C.

A.C.



RM encefalo (21/1): In emisfero sinistro in sede prevalentemente corticale in 

regione temporo -insulo-parietale si apprezzano minute e diffuse alterazioni di 

segnale che appaiono iperintense in DWI e ipointense nella mappa ADC .

Le stesse alterazioni non sono apprezzabili nelle sequenze di base nè si 

impregnano dopo somministrazione di MDC .

Annotazioni: reperti descritti sono indicativi di edema citossico in sede corticale 

temporo-insulo-parietale, la cui natura non è di univoca interpretazione; la storia 

clinica e i sintomi in atto non consentono di escludere una patologia su base

infettiva. Utile controllo RM a distanza in relazione all'evoluzione clinica.

RM encefalo (28/1): Al controllo odierno, confrontato con il precedente 21-01-2014 

si apprezza parziale risoluzione dei reperti precedentemente descritti. Permane 

attualmente a sinistra aspetto rigonfio dei giri corticali in sede parietale posteriore al 

vertice che appaiono sfumatamente iperintensi in FLAIR e che mostrano limitata 

restrizione della diffusività nelle

immagini in diffusione. Nella stessa sede, dopo somministrazione di mdc, si 

apprezza minima impregnazione del rivestimento piale meningeo. 

DIAGNOSI DI DIMISSIONE

Emiparesi destra ed afasia sintomatiche acute

Sospetta vasculite

Febbre

A.C.



19/03/2014 20:25

DIAGNOSI: vasculite

PROCEDURA: Angiografia cerebrale.Esame eseguito per via femorale destra 

con cateterismo selettivo delle arterie

carotidi interne e dell'arteria vertebrale di sinistra (4F).Regolare rappresentazione 

e distribuzione dellavascolarizzazione cerebrale di entrambi gli emisferi. Non 

alterazioni steno-ostruttive né malformazioni arterovenose.

Regolare pervietà del sistema venoso profondo. Non complicanze immediate.

A.C.



A gennaio 2014 in corso di febbre (39,3°C) al risveglio, riscontro di emiparesi 

destra ed afasia. All'EEG anomalie lente subcontinue fronto-temporali a sinistra. 

Effettuata TC cerebrale in urgenza nella norma, alla RM encefalo evidenza di

edema citotossico corticale temporo-insulo-parietale a sinistra. Completa 

risoluzione del quadro clinico e radiologico dopo circa 1 mese in seguito a terapia 

steroidea. Nel sospetto di vasculite iniziata terapia con Aspirinetta ed effettuati

Angiografia e studio autoimmunità risultati nella norma

Il 27-9-14 trasferito da altro Ospedale per aver presentato episodio analogo, in 

corso di rialzo termico dopo aver effettuato RM encefalo di controllo (nei limiti), dal 

lato sinistro. Effettuata TC cerebrale nella norma.

Settembre 2014

ESAME OBIETTIVO

All'arrivo presso nostro DEA pz confuso e disfasico, emiparesi brachio-crurale 

sinistra. Non deficit a carico dei nervi

cranici per quanto esplorabili.

Alla dimissione EON nella norma.

RM encefalo (28/9): normale (artefatti da movimento)!

DIAGNOSI DI DIMISSIONE

Emicrania emiplegica (studio genetico in corso)

A.C.



• Mutazione de novo ATP1A2, SHM2

A.C.



Primo attacco di emicrania emiplegica o stroke?

• La presenza e persistenza di un normale riflesso plantare cutaneo depone a favore di HM



• L’emicrania costituisce un fattore di rischio 

per stroke?



In acuto

Dopo 10 giorni



• L’emicrania costituisce un fattore di rischio 

per la patologia ischemica di vari organi



In conclusione:

• L’emicrania emiplegica può essere difficile da diagnosticare, 

soprattutto nelle forme sporadiche e in caso di primo 

attacco

• La diagnosi differenziale del primo attacco di emicrania 

emiplegica con lo stroke non è banale e può portare a 

trattamenti terapeutici errati

• La coesistenza di sintomi neurologici diversi (epilessia, 

atassia cerebellare) nelle forme monogeniche di emicrania 

emiplegica a esordio precoce può indirizzare la diagnosi 

verso patologie metaboliche o genetiche di tipo diverso

• La RM encefalo non è sempre di aiuto, in quanto il quadro 

di neuroimmagine in acuto può essere sovrapponibile a 

quello dell’ischemia cerebrale


