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Aura sin migrafa o sindrome de Alicia en el Pais de las
Maravillas. Caso clinico pediatrico
Aura without migraine or Alice in Wonderland syndrome.

Pediatric clinical case
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RESUMEN

Lamigrafia con aura en pacientes pedidtricos es reportada con
frecuencia; el aura tipica sin migrafia, en raras ocasiones, y el
aura persistente asociada al denominado sindrome de Alicia
en el Pafs de las Maravillas, excepcionalmente.

El objetivo de este reporte es presentar un caso clinico
correspondiente a la tltima variedad mencionada. Se trata
de una paciente de 6 afios de edad, quien tuvo, al menos, dos
episodios con estas caracteristicas antes de presentar un cuadro
clinico completo de aura y, consecutivamente, cefalea con
mas frecuencia. Los estudios complementarios practicados de
manera sistemadtica a la paciente fueron normales, con mejoria
clinica con el tratamiento convencional.

Se debe sospechar el sindrome en todo paciente que se
presente con las caracteristicas descritas a fin de aproximarse al
diagnéstico de aurasin migrafia, descartar patologfas orgénicas
o de otra naturaleza e instaurar la terapéutica adecuada.
Palabras clave: migrafia con aura, nifio, sindrome de Alicia en el
Pais de las Maravillas.

ABSTRACT

Migraine with aura in children is often reported, typical aura
without headache is reported sometimes, but persistent aura
and Alice in Wonderland syndrome is exceptionally reported.
We present a case corresponding to the last one mentioned
in a 6-year-old patient who had at least two episodes with
the typical characteristics of aura without migraine before
developing more frequently the complete clinical picture
of aura and subsequently headache. The complementary
studies systematically done to the patient were normal and
she improved with conventional therapy.
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It is important to emphasize that the syndrome should
be suspected in any patient who presents the described
manifestations in order to approach to the diagnosis of aura
withoutmigraine, to discard either organic pathology oranother
cause and to indicate adequate therapeutic measures.
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INTRODUCCION

La migrafia es una cefalea primaria, sin causa
aparente,’ que afecta alrededor del 5-10 % de
los nifios.?” De acuerdo con la Clasificacién
Internacional de Cefaleas (International
Classification of Headache Disorders; ICHD 111, por
sus siglas en inglés),® la migrana se clasifica, a
grandes rasgos, en migrafia con aura o sin aura,
pero esta entidad no siempre se manifiesta de
forma clara y puede aparecer, en muy pocos
casos, en forma de aura aislada como tnico
sintoma y presentarse como el denominado
sindrome de Alicia en el Pais de las Maravillas,’
lo cual dificulta su diagnéstico, al que se llega
por exclusién tras descartar otras causas de
organicidad.

El objetivo es presentar y discutir un caso
clinico y aportar detalles del aura sin migrafia o
sindrome de Alicia en el Pais de las Maravillas,
asf como la dindmica necesaria para una
aproximacién diagnostica.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 6 afios de edad,
controlada en consultas externas de Oftalmologia
por hipermetropia y astigmatismo, quien acudié
a Urgencias de Pediatria por presentar visién en
blanco y negro, de una hora de evolucién, sin otra
clinica asociada. Los padres negaron la presencia
de fiebre, sin clinica catarral ni gastrointestinal, y
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la exploracién fisica y neurolégica fue normal en
todo momento.

La nifia refirié que vefa solo en blanco y
negro, y que no era capaz de apreciar el color de
las cosas, pero no presentaba otras alteraciones
ni de la forma ni del tamafio de los objetos.
Aunque expresé miedo, los padres no percibieron
sensacién de terror y, por la edad de la paciente,
no se precisé si presentaba distorsién de la
imagen corporal. Los padres comentaron que esto
ya le habia ocurrido en otra ocasién, pero, dado
que el cuadro habia desaparecido en pocas horas,
le habian restado importancia.

Este nuevo episodio tuvo una duracién de 5
horas, con recuperacién completa posterior y sin
ningtn otro sintoma asociado. Especificamente,
no se acompaiié de cefalea ni antes de la alteraciéon
visual, ni durante ella, ni en las horas siguientes.

Ademas, el rendimiento escolar de la paciente
era bueno, no tenfa antecedentes de convulsiones
ni tomaba ninguna medicacién de base. Como
antecedentes personales de interés, se destacaba
que, a los 2 afios, habia tenido un traumatismo
craneoencefélico leve, que no habia requerido
internacién, y que, en ocasiones, presentaba dolor
de cabeza de localizacion en la region temporal,
que se resolvia de forma espontdnea, durmiendo
o con la administracién de una dosis terapéutica
de paracetamol. Dicho dolor aparecia antes de
los exdmenes escolares, no ocurria durante las
vacaciones ni interferia en su actividad habitual y
no presentaba signos de alerta que sugirieran una
patologia orgdnica cerebral.

Como antecedente familiar de interés, referian
que la madre era migrafosa.

Las pruebas complementarias realizadas de
fondo de ojo, electroencefalograma, tomografia
axial computarizada de crdneo, resonancia
magnética cerebral fueron normales, y la serologfa
para citomegalovirus, virus de Epstein-Barr y
varicela fue negativa.

A los 2 meses de este cuadro, mientras se
encontraba en seguimiento y en estudio en
la consulta externa, presento, de nuevo, un
episodio de visién en blanco y negro, seguido,
a los 30 minutos, de cefalea de localizacién
frontal, pulsatil, de unas 6 horas de duracién,
acompafiada de fotofobia, fonofobia y nduseas,
que se resolvio tras el reposo en dectbito en un
ambiente tranquilo y con la administracién de
una dosis terapéutica de ibuprofeno por via oral.

A partir de este episodio, la nifia ha presentado
cefalea de caracteristicas migrafiosas en otras
ocasiones (1-2 episodios al mes), no siempre

acompafiada de alteracién visual, de predominio
vespertino, con normalidad clinica, neurolégica y
oftalmoldgica entre los episodios.

DISCUSION

La prevalencia de aura en la migrafa en
pediatria es variable y oscila entre el 10 % y el 30
%,” segtin los criterios diagnosticos que se utilicen.
La variedad de aura aislada o acefaldlgica es una
forma poco frecuente en la poblacién adulta y
excepcional en pediatria.®’

Se define aura como la aparicién de uno o
mds sintomas visuales, sensitivos o difdsicos, de
cardcter reversible, que ocurren de forma gradual
alo largo de 5 a 20 minutos previos a la crisis de
cefalea y desaparecen en menos de 60 minutos.®

Entre los sintomas visuales, se pueden
encontrar hallazgos positivos (lineas, manchas,
luces centelleantes, etc.) y/o negativos (visiéon
borrosa, escotomas, etc.), distorsiones del
tamarfio (micropsias, macropsias) y de la forma
(metamorfopsias). Entre los sensitivos, puede
haber sintomas positivos (parestesias) y/o
negativos (hipoestesias).*®

En general, en la bibliografia sobre aura
migrafiosa presentada como sindrome de Alicia
en el Pais de las Maravillas sin cefalea asociada,
la frecuencia cae al 0,57 %.°

Este sindrome fue descrito preliminarmente
como manifestaciéon por Lippman en 19521
y, luego, en 1955, por Todd,' quien le dio el
nombre de sindrome de Alicia en el Pais de las
Maravillas en honor a Charles Dodgson, autor de
esta novela escrita bajo el pseudénimo de Lewis
Carroll. Dodgson sufria de migrafias, y, quizds,
este sindrome lo habria inspirado a escribir
esta novela y reflejar algunas alteraciones en la
percepcién de los personajes.

El sindrome se define como un cuadro
complejo que se caracteriza por alteraciones de la
percepcién visual, como alteraciones de la forma
de los objetos (metamorfopsia), del tamafio, del
color, de la orientacién espacial (teleopsia), de la
imagen corporal (macro- y microsomatognosia),
sensacion de visién invertida, incapacidad
para reconocer caras (prosopagnosia), pérdida
de visién estereoscépica, sensacién de tener
dos cuerpos que pueden ir acompafiados de
episodios de desrealizacién, despersonalizaciéon
y alteracion de la percepcion del tiempo. El
paciente es consciente de la naturaleza irreal de
su percepcion.'?

En lo referente a la etiologfa," cldsicamente,
se ha asociado a la migrafia’*'® y a la epilepsia,
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aunque también a otras causas de lesion cerebral
(aneurismas, tumores), infecciones virales,
sobre todo, por virus de Epstein-Barr, aunque
también por otros, como citomegalovirus,
varicela zéster, coxsackie e influenza, fdrmacos
(montelukast, topiramato, risperidona, clomifeno,
antidepresivos y drogas, como dcido lisérgico,
éxtasis y marihuana).'*®

En la etiologfa migrafiosa, como en nuestro
caso, por lo general, hay antecedentes familiares,
principalmente, en la madre, y también
personales. El sindrome suele preceder a la
migrafia y presentarse como aura, aunque no
siempre seguido de cefalea.’®'s

En la etiologia epiléptica, se debe hacer
un diagndstico diferencial con crisis focales
occipitales. Se diferencian de la migrafia en que la
epilepsia occipital dura apenas unos segundos y
se manifiesta en forma de circulos y esferas y con
alteracion del color de los objetos.?

Ante un paciente con sospecha de sindrome
de Alicia en el Pais de las Maravillas, se debe
actuar como en cualquier proceso de diagndstico
médico, con la anamnesis, la exploracién fisica
y el estudio complementario en funcién de la
sospecha clinica.'*

En primer lugar, se debe indagar sobre lo
que le ocurre al paciente y desde cudndo,"
investigar los sintomas asociados, si se acompafa
de sintomas infecciosos sugestivos de cuadros
fundamentalmente de naturaleza viral por los
agentes ya mencionados y solicitar la serologfa
pertinente.’>

Se deben investigar datos sugestivos de
alteraciones de la refraccién o patologia ocular
a través de una interconsulta oftalmolégica y
datos de epilepsia mediante la realizacién de una
electroencefalograffa.

En los antecedentes personales y familiares,
se debe enfocar la btisqueda en crisis epilépticas,
migrafias, consumo de fairmacos y drogas. Si, tras
completar la evaluacién del paciente, no queda
clara la etiologfa del proceso,’*"* es conveniente
pedir una prueba de imdgenes para descartar
la patologia orgdnica (tumores, hemorragias,
infartos, etc.).

Conocer el sindrome de Alicia en el Pafs de
las Maravillas'!* y su relacién con distintas

patologias, por ejemplo, la migrafia, como en el
caso presentado, contribuird a manejar de forma
adecuada a estos pacientes y limitar las pruebas
complementarias en funcién de la sospecha
clinica. Ante un paciente con sintomatologia
como la descrita, se debe tener presente su posible
relacién con una migrafa, la cual puede aparecer
como manifestacién aislada o como aura tinica no
siempre seguida de cefalea.” ®
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