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Resumen

Se presenta el caso de un paciente de 32 afios, con historia
de cefaleas de 10 afios de evolucion, que consulta al Servicio
de Emergencias por cuadro subagudo de cefalea, asoci6
aura visual y parestesia en ambos miembros superiores.
Sumado a esto, en la puncién lumbar se documentd
hipertensién endocraneal y pleocitosis linfocitaria. En el
proceso diagndstico se realizaron estudios que excluyen
causas estructurales, vasculares, inflamatorias e infecciosas.
De forma paralela, se le brindé tratamiento sintomatico,
durante el mismo presenté resolucién clinica y a nivel de
LCR control. El diagnéstico de sindrome de Headache
and  Neurological Deficits with cerebrospinalfluid
Lymphocytosis (HaNDL) se realizé restrospectivamente.

Este sindrome es poco frecuente o subdiagnosticado. En
general, cursa con un buen prondstico, a diferencia de sus
diagndsticos diferenciales. La comprension e identificacion
adecuadasdeestaentidad evitacomplicacionesiatrogénicas.
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Abstract

A male of 32 years, without any previous diagnosed
disease, asked for attention at the Emergency Room
because of headache. In addition, he had visual aura,
numbness of both arms, and a cerebrospinal fluid
analysis that showed: intracranial hypertension
and lymphocytic pleocystosis. Additional studies
were performed in order to exclude: structural,
vascular, inflammatory, infectious causes. He
received symptomatic treatment, showing clinical
and cerebrospinal fluid analysis showing resolution.
Therefore, in retrospective HaNDL syndrome is
diagnosed.

This entity is uncommon or underdiagnosed,
meanwhile, it has a good prognosis in comparison
with its differential diagnosis. An appropriate
comprehension and identification of it would avoid
iatrogenic lesions.

Key words
HaNDL, migraine, headache,
lymphocytic pleocytosis.
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Caso Clinico

Se presenté el caso de un masculino, caucdsico, de
32 anos, con antecedente de cefaleas durante los
ultimos 10 afos. El paciente consulté al Servicio
de Emergencias por cefalea. Durante la entrevista
describié las cefaleas previas con una intensidad
9/10, de caracteristicas: punzante, hemicraneal
derecha, intermitente, con duracién de 2-3 minutosy
resolucién espontanea. Sin embargo, en esta ocasion
la cefalea continu6 siendo de alta intensidad, la
duracién alcanzd las 2 horasyasocié nduseas, vomitos
y fosfenos. No presenté nexo epidemioldgico con
cuadros de virosis, ni antecedentes heredofamiliares
de migrana. Los signos vitales en ese momento
estaban dentro de los pardmetros esperables, no se
documentd fiebre ni signos meningeos. En aquella
oportunidad, se le suministré analgésicos y se
mantuvo en observacién hasta que la cefalea resolvié.
Pocas horas después del egreso, reconsulté por
recurrencia de sintomas, con empeoramiento de los
fosfenos, también sumé parestesias en extremidades
superiores. En esta ocasién fue valorado por un
neurélogo que reporté un fondo de ojo normal y
una tomograffa axial computarizada sin datos de
lesiones a nivel vascular, encefdlico o de sistema
ventricular. Se realizé una puncién lumbar, en la que
se documenté datos de hipertensién endocraneal y
pleocitosis linfocitaria en el liquido cefalorraquideo.
Debido a los hallazgos, el paciente fue hospitalizado
para completar valoracion.

Durantelaestancia hospitalaria se realizé tamizaje por
meningitis linfocitaria (viral, fingica, micobacterias,
colagenopatias), y se descarté trombosis venosa por
el hallazgo de hipertensién endocraneana. No se
documenté anomalias en el liquido cefalorraquideo,
serologias virales, panel de inmunologia, hemograma,
biomarcadores ni en el panel inflamatorio (PCR,
VES, ANA, ANCA, complemento). No obstante, se
documenté leucocitosis transitoria de predominio
linfocitario. El panel metabdlico (renal, hepatico/
coagulacion, electrolitos) no mostré anormalidades.
Los estudios de imdgenes se ampliaron con una
Resonancia Magnética Nuclear (RMN) que descarté
procesos inflamatorios o trombosis de senos venosos.

Debido a que los sintomas del paciente no
evolucionaron a una alteracién del estado de
conciencia se decidié observar e iniciar manejo
sintomdtico (Amitriptilina 10mg horas suefio e
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Indometacina 1 tableta/12h). El paciente presentd
resolucién clinica y se dio de alta con seguimiento
ambulatorio. Ante la exclusién de otras patologias, el
comportamiento clinico y los pardmetros basales y
de control del LCR (Tabla I) se realizé el diagndstico

de sindrome de HaNDL.

m Tabla I. Resultados del liquido cefalorraquideo al
ingreso y en control de consulta externa.

Caracteristicas del liquido ce-
. falorraqui
Parametro SoNgdiico0
Al ingreso Cita control
(12/7/2015) (18/8/2015)
D . .. | Claro, incoloro, | Claro, incoloro,
eseripeton) coagulos no coagulos
L it %?g:;ﬁg/ln;;n; Conteo 2/mm3
eucocitos . . ° | Diferencial N/A
linfocitos
Eritrocit ?D??et:eoniiz/ln;?; Conteo 0/mm3
ritrocitos . ° | Diferencial N/A
crenocitos
Proteinas 80 mg/dl 59 mg/dl
64 mg/dl
Glucorraquia| (plasmatica 117 55 mg/dl
mg/dl)
Tincion No se observan | No se observan
Gram icroorganismos | microorganismos
. . No se observan | No se observan
Tinta china | _. . . .
microorganismos| microorganismos
Presionde | .. . 1.0 No se consignd
apertura en expediente.
VDRL no
VDRL no reactivo, cultivos
reactivo, cultivos negativos.
Otros negativos. Globulinas
Globulinas negativas. Ziehl
negativas Neelsen LCR
negativo

Fuente:Expediente médico, Hospital Rafael Angel Calderon Guardia.
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Definicion y criterios diagndsticos

La Sociedad Internacional de Cefaleas (International
Headache Society, IHS), la define como: “Episodios de
cefalea de tipo migrarioso (tipicamente entre uno y doce)
de varias horas de duracion, acompanados de déficits
neuroldgicos entre los que se incluyen hemiparestesia,
hemiparesia o disfasia, pero que rara vez presentan
sintomas visuales positivos. Hay pleocitosis linfocitaria.
La resolucion es espontdnea en un plazo de tres
meses.”(1,2,3) Esta entidad se caracteriza por ser un
diagnostico de exclusién (Tabla IIT)

Los primeros casos fueron identificados en 1980 por
Bartleson et al. y Marti-Massé simultaneamente.
Ha recibido nombres como: “Sindrome migrafoso
con pleocitosis en el liquido cefalorraquideo (LCR)”
y “Sindrome de pseudomigrafia con sintomas
neurolégicos y pleocitosis linfocitaria” (1)

El cuadro clinico mas frecuente corresponde a una
afasia motora con sintomas sensitivos y motores en
el hemicuerpo derecho. En 1997, Gdmez-Aranda et
al. realizaron una revisién de 50 casos en Espaia. Las
principales manifestaciones clinicas fueron sensitivas
seguidas de afasia. (Tabla II). Ademads, el andlisis
de LCR mostré pleocitosis, hiperproteinorraquia y
bandas oligoclonales negativas. Las pruebas de RMN
y angiografia cerebral no mostraron datos relevantes;
el electroencefalograma (EEG) se encontré alterado
en el 71% de los casos, siendo el hallazgo mas
frecuente un enlentecimiento unilateral del patrén
basal congruente con la clinica. Se realizé un SPECT
cerebral a tres pacientes y se observé en todos los
casos datos de hipoperfusion cerebral que normalizé
dias después.(1,4,5)

Epidemiologia

La incidencia es de 0,2 casos/100 000 personas/afio.®
Es mds frecuente en varones (2-3:1) de 15-40 afios de
edad (68%), sin embargo, se ha descrito en pacientes
mas jovenes. Aproximadamente sélo el 26% de los
pacientes tienen antecedente de migrana.(4,6,7)

Etiologia

Respecto a la etiologia no existe un consenso
definitivo. En cuanto a la informacién obtenida por
métodos no invasivos como Doppler transcraneal de
la arteria cerebral media y el electroencefalograma
se plantea un fenémeno vasculitico de caracter
autoinmune, posiblemente mediado por reaccién
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cruzada de anticuerpos generados ante un
proceso infeccioso previo. No obstante, el cardcter
autolimitado de la entidad sugiere una condicién
preexistente en relacién a una enfermedad de
trasfondo genético (teoria en relacién a canalopatia).
Asi las dos vertientes tedricas exploran condiciones
tanto ambientales como genéticas.(2,4,6,9-12)

m Tabla II. Criterios diagndsticos de la sociedad
internacional de cefaleas. (3)

Episodios de cefalea de tipo migrafioso que
cumplen los criterios By C.

Las dos caracteristicas siguientes:

1. Se presenta junto con o de manera poste-
rior al inicio de al menos uno de los déficits
neurolégicos transitorios siguientes, con una
B [duraciéon de més de 4 horas: hemiparestesia,
disfasia, hemiparesia.

2. Se asocia a pleocitosis linfocitaria del LCR
(>15 leucocitos/ul), con estudios etiolégicos
negativos.

La causalidad queda demostrada mediante
uno o ambos de los siguientes:

1. La cefalea y los déficits neurologicos
transitorios se desarrollan o empeoran
significativamente en relacién temporal con
C |la pleocitosis linfocitica, o ha conducido a su
diagnostico

2. La cefalea y los déficits neuroldgicos
transitorios han mejorado de manera
significativa simultdneamente con la mejoria
de la pleocitosis linfocitica del LCR.

Sin mejor explicacién por otro diagnéstico de

D |12 1cHp 1.

Fuente: Clasificacion Internacional de Cefaleas.
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m Tabla III. Caracteristicas clinicas y gabinete. (2,4,6, 10,13,14)

Presentacion Subita de intensidad moderada a severa, pulsatil u opresiva.

Promedio de crisis por paciente es de tres, sin embargo, pueden llegar a sufrir

Patron hasta 12. Asintomatico entre crisis.

Topografia Bilateral (60% de los casos) o hemicaraneana (contralateral al déficit focal)

Sensitivos (78%): Parestesias. Desde la extremidad superior progresivamente
a la cara y la lengua. Lenguaje (66%): Afasia motoray afasia global. Motores
(42%). Constitucionales (50%); nauseas y vomitos, 25% fiebre.

Sintomas asociados
(durante o después)

Duracién de los Cefalea: 1 hora a 1 semana (promedio de 19h).
episodios Déficit neuroldgico: 5 minutos a 3 dias.
Evolucidn Autolimitado (3 meses), recurrente (crénico recidiva).

Proceso infeccioso viral (33%) (diarrea, tos, malestar general) incluso 3

Desencadenante . ,
semanas antes del inicio de los sintomas.
Presién de entrada: Encuentra elevada en el 50% de los casos
LCR Celularidad: Pleocitosis (10-760 células/mm?), predominio linfocitario,

Proteinorraquia: Normal o elevada (96% de los casos)

Glucorraquia normal .

Imagenes (TAC,

RMN, angioografia) Se emplean para excluir otras entidades.

EEG:Durantecrisisenel 72% delos pacientesenlentecimiento focal, enlasareas
congruentes con la sintomatologia del paciente. En periodos asintomaticos
es normal. (9,12,14) La tomografia computarizada de emisién monofoténica:
Estudios funcionales | Hipoperfusiéon cerebral focal transitoria en regiones congruentes con la
clinica.

Silos estudios se realizan en el segundo dia posterior al evento se encuentran
normales.(4,9)

Fuente: (2) Archives of Neuropsychiatry, Syndrome of Headache Accompanied with Transient Neurologic
Deficits and Cerebrospinal Fluid Lymphocytosis. (4) Rev de Neurol, Sindrome de cefalea y déficits
neurolégicos transitorios con linfocitosis en liquido cefalorraquideo asociado a papiledema. (6) Curr Pain
Headache Rep, Pseudomigraine with lymphocytic pleocytosis. (10) Intern Med ], Case of syndrome of
headache with neurological deficits and cerebrospinal fluid lymphocytosis (HaNDL) with focal slowing on
electroencephalogram. (13) N Z Med ], HaNDL syndrome: transient headache and neurological deficits
with cerebrospinal fluid lymphocytosis. (14) Intern Med, Neurological Deficits with Cerebrospinal Fluid
Lymphocytosis: HaNDL.
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Diagnéstico

Elsindrome de HaNDL es un diagnéstico de exclusion,
su diagndstico diferencial es amplio e incluye
patologias infeccionas, autoinmunes y neopldsicas
(TablaIV).Segtin Marcel et al., distinguirlo de eventos
isquémicos, crisis convulsivas y meningoencefalitis
constituye el primer paso en el abordaje de los
pacientes; por ejemplo, diferenciarlo de eventos
vasculares cerebrales (EVC) es especialmente
importante debido al riesgo de hemorragia asociado
a trombdlisis.(7)

Tratamiento

No hay ninguna terapia especifica. Valenca et
al. sugieren neuroproteccién con magnesio y
nimodipina empiricamente. En los casos en los que se
ha encontrado un aumento de la presion intracraneal
se han utilizado corticosteroides, acetazolamida,
bloqueadores beta adrenérgicos y bloqueadores de
canales de calcio. (2,9)

m Tabla IV. Diagnésticos diferenciales. (2,5,6,7,14)
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Prondstico

Usualmente  los  pacientes se  recuperan
satisfactoriamente, sin secuelas. Sin embargo, en 1998
se describié un caso de hipertensiéon endocraneana
como complicacién durante la fase de recuperacion
de las crisis en un paciente masculino de 37 afnos.(2,8)

Conclusiones

El sindrome de HaNDL es una patologia rara y
probablemente subdiagnosticada que representa un
reto diagndstico para el clinico, principalmente por
su evolucioén errdtica y los hallazgos bioquimicos,
imagenoldgicos y electrofisiolégicos.

Su curso es autolimitado y benigno, sin embargo, no
en todos los casos la recuperacién es 6ptima, siendo
la hipertensién endocraneana una complicacion
observada.

Dado que esta entidad es poco frecuente y su
diagnostico puede retrasarse segun la severidad y
presentacion clinica, se podria tener un subregistro
de los mismos en nuestro pais. La otra implicacién es
que ante banderas rojas o de focalizacién neurolégica
se pueda “sobretratar” a estos pacientes con los
riesgos que esto implica.

m Cefaleasunilaterales: Sd de Tolosa-Hunt, neuralgia
trigeminal, cefaleas  trigeminoautonémicas,
migrafia con aura, Herpes Zoster y diseccién
carotidea.

Neoplasia supratentorial

Meningoencefalitis 0 meningitis.

Epilepsia.

Aracnoiditis granulomatosa o neoplasica.
Neurobrucelosis, Neurosifilis, Neuroborreliosis.
Sindrome de leucoencefalopatia posterior
reversible.

Encefalopatia hipertensiva.

m Evento vascular cerebral, isquemia cerebral
transitoria.

m Vasculitis.

m Migrana familiar hemipléjica

m Lupus

m Enfermedad de Lyme

m Encefalitis.

m Vasoconstriccion cerebral reversible

nal Fluid Lymphocytosis: HaNDL.

Fuente: (2) Archives of Neuropsychiatry, Syndrome of Headache Accompanied with Transient Neurologic
Deficits and Cerebrospinal Fluid Lymphocytosis. (5) Rev de Neurol. Pseudomigrana con pleocitosis en
el liquido cefalorraquideo o sindrome de cefalea y déficit neurolégicos transitorios con pleocitosis en el
liquido cefalorraquideo. (6) Curr Pain Headache Rep, Pseudomigraine with lymphocytic pleocytosis. (7)
The Syndrome of Headache with Neurologic Deficits and Cerebrospinal Fluid Lymphocytosis Mimicking
Acute Ischemic Stroke. ] Stroke Cerebrovasc Dis. (14) Intern Med, Neurological Deficits with Cerebrospi-
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