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Resumo

Crises epilépticas estdo entre as doengas neuroldgicas graves mais frequentes da infancia. Crise epiléptica é um
evento transitério, paroxistico e involuntario, que se manifesta por sinais e sintomas motores, sensitivos, sensoriais,
autondmicos, psiquicos, com ou sem alteragdo da consciéncia, provocada por atividade neuronal sincrona e excessiva
no tecido cerebral. Epilepsia é uma doencga cerebral caracterizada por (a) pelo menos duas crises epilépticas ndo
provocadas ou duas crises reflexas ocorrendo com um intervalo minimo de 24 horas; ou (b) uma crise epiléptica
ou uma crise reflexa e risco de uma nova crise estimado em pelo menos 60%; ou (c) diagndstico de uma sindrome
epiléptica. Este artigo tem o objetivo de revisar os principais aspectos diagndsticos e terapéuticos das mais frequentes
sindromes epilépticas da infancia e adolescéncia.

Abstract

Epileptic seizures are among the most frequent severe childhood neurological diseases and are defined as a transient,
paroxysmal and involuntary event manifested by motor, sensory, autonomic and psychic signs, with or without
alteration of consciousness, caused by synchronous and excessive neuronal activity in brain. Epilepsy is a brain disease
characterized by (a) at least two unprovoked epileptic seizures or two reflex seizure at a minimum interval of 24 hours;
or (b) an epileptic seizure or reflex seizure and risk of a new event estimated at least 60%; or (c) diagnosis of an epileptic
syndrome. This article aims to review the main diagnoses and therapeutics of the most frequent epilepsy syndromes
of the childhood and adolescence.

! Doutor, Médico do Departamento de Neurologia Pediatrica e Laboratério de Epilepsia do Hospital Pequeno Principe, Curitiba, PR, Brasil.

Endereco para correspondéncia:

Mariana Mundin da Rocha.

Departamento de Neurologia Pediatrica do Hospital Pequeno Principe. Rua Maua, n° 719, Apartamento 202. Torre A. Bairro Alto da Gldria. Curitiba. Parana.

Brasil. CEP: 80030-200.

Residéncia Pediatrica 2018;8(supl 1):56-63.

DOI: 10.25060/residpediatr-2018.v8s1-10

56



Crises convulsivas sdo relatadas em sociedades antigas
ha mais de 5.000 anos. Antes e durante a Era Cristd, convulsdes
eram atribuidas a possessGes demoniacas, castigos divinos
ou resultado da influéncia de astros celestes, como relatado
nos Evangelhos Biblicos segundo Mateus, Marcos e Lucas.
Hipdcrates, no capitulo “Sobre a Enfermidade Sagrada” de
sua obra “Corpus Hippocraticun” contesta a crenca de que a
epilepsia fosse decorrente de for¢as magicas, sendo pioneiro
em relacionar convulsdes as alteragdes do funcionamento
cerebral®.

Durante a histdria antiga, as mais diversas abordagens
terapéuticas foram utilizadas, incluindo oragGes, exorcismos,
castigos fisicos, infusdes de ervas, sangria e até mesmo a
trepanacdo craniana. O primeiro tratamento “cientifico” de
gue se tem noticia teria sido proposto por Charles Locock,
em 1857, o qual, imaginando que as convulsdes estariam
relacionadas ao “excesso de sexualidade feminina”, propos
um tratamento com um potente antiafrodisiaco denominado
brometo de potéssio®.

O primeiro farmaco antiepiléptico (FAE) realmente
eficaz e produzido em larga escala, o fenobarbital, seria
sintetizado somente em 1902 e comercializado a partir de
1912, substituindo definitivamente os brometos. Nas décadas
seguintes uma série de outros FAE foram desenvolvidos,
permitindo significativo aperfeicoamento no tratamento da
epilepsial.

O presente artigo tem por objetivo realizar uma
atualizacdo objetiva quanto ao diagndstico e tratamento das
principais sindromes epiléticas da infancia e adolescéncia.

Ndo hd uma definicdo Unica e universalmente aceita
para “epilepsia”, sendo um conceito que tem sofrido alteragdes
nos ultimos anos, acompanhando a constante evolugdo
da neurociéncia. Crise epiléptica pode ser definida como
um evento transitdrio, paroxistico e involuntario, que se
manifesta por sinais e sintomas motores, sensitivos, sensoriais,
autondmicos, psiquicos, com ou sem alteragao da consciéncia,
decorrente de atividade neuronal sincrona e excessiva no
tecido cerebral®.

Crises epilépticas podem ser classificadas como
“provocadas ou sintomaticas agudas” quando temporalmente
relacionadas a uma condigdo que, de forma transitdria, alterou
o funcionamento cerebral, como hemorragia, isquemia,
infeccdo, alteragdo metabdlica ou abstinéncia aguda. Crises
epilépticas classificadas como “provocadas” nao devem ser
consideradas, a priori, epilepsia, ja que o fator desencadeante
é de natureza transitoria.

Por outro lado, crises epilépticas “ndo provocadas” sao
aquelas que ocorrem na auséncia de um fator precipitante
imediato, tornando possivel a utilizagdo do conceito “epilepsia”.
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Crises inicialmente classificadas como “provocadas” podem
decorrer de lesGes cerebrais que tornardao o individuo
propenso a apresentar crises “ndo provocadas” no futuro?3,

Desde 2014, uma defini¢do operacional para epilepsia
vem sendo utilizada por sua praticidade: “Epilepsia é uma
doenca cerebral caracterizada por (a) pelo menos duas crises
epilépticas ndo provocadas ou duas crises reflexas ocorrendo
com um intervalo minimo de 24 horas; ou (b) uma crise
epiléptica ou uma crise reflexa e risco de uma nova crise
estimado em pelo menos 60%; ou (c) diagndstico de uma
sindrome epilépticad.

Os critérios de risco de 60% de recorréncia e o inicio
do tratamento apds a segunda crise foram adotados com base
em um importante estudo publicado ha quase 20 anos que
demonstrou que apds a primeira crise ndo provocada o risco
maximo de recorréncia atingia 40% em cinco anos, que apds a
segunda crise ndo provocada este risco atingia 87% e que apds
a terceira crise o risco de recorréncia tornava-se invariavel®.

Quanto ao tempo de tratamento, a epilepsia é
considerada “resolvida” quando as crises sdo relacionadas
a determinada faixa etaria que foi superada ou em todos os
pacientes ha mais de 10 anos sem recorréncia de crise e que
estejam ha pelo menos 5 anos sem uso continuo e regular
de FAE3.

N3do ha dados confidveis a respeito da incidéncia e
prevaléncia da epilepsia no Brasil. Além disso, as dimens&es
continentais de nosso pais provocam variagoes epidemioldgicas
significativas entre as regiGes. Entre 2 e 3% das pessoas terdao
diagndstico de epilepsia em algum momento da vida e a
prevaléncia de epilepsia estimada no Brasil varia entre 10 a
15:1.000%.

Descrita por Rett e Teubel, em 1964, corresponde a
uma sindrome rara, autossémica dominante, devido a mutacédo
de genes relacionados aos canais de potdssio voltagem-
dependentes, classificada entre as epilepsias e sindromes
epilépticas generalizadas idiopaticas. As crises iniciam entre
o segundo e terceiro dias de vida, sendo semiologicamente
classificadas como clonicas, tonicas focais ou generalizadas,
apneias e crises com fen6menos autonémicos. O exame
neurolégico é normal em praticamente todas as criancgas,
embora discreto atraso motor possa ser identificado no
primeiro e segundo anos de vida®~.

O eletroencefalograma (EEG) apresenta achados
inespecificos, podendo ser normal ou apresentar paroxismos
epileptogénicos com morfologia de espicula e espicula-onda
generalizadas. A ressonancia nuclear magnética do encéfalo
(RNM-E) é parte obrigatdria da investigacdo neuroldgica e ndo
demonstra alteragdes significativas®>.

O tratamento medicamentoso deve ser realizado com
fenobarbital, valproato de sddio ou divalproato de sédio, por
curto periodo de tempo, devendo ser descontinuado apds,
aproximadamente, 6 meses'®.



Também denominada crise convulsiva idiopatica
benigna do neonato ou crises do quinto dia, foi descrita por
Dehan, em 1977, considerada uma sindrome epiléptica rara
e classificada entre as epilepsias e sindromes epilépticas
generalizadas idiopaticas. A primeira crise ocorre entre o
quarto e o sexto dias de vida, sendo classificadas como
crises cldnicas focais e apneias acompanhadas ou ndo de
fendmenos autondmicos. Ha casos de recorréncia frequente
e evolugdo com estado de mal epiléptico (EME) neonatal. O
exame neuroldgico é normal na maioria dos pacientes, embora
alguns possam evoluir com discreta hipotonia nos primeiros
anos de vida®®.

O EEG pode ser normal, mas ao redor de 60% dos
pacientes apresentam um padrao theta pontiagudo alternante
e descontinuo (théta pointu alternant), ora sincrono ora
assincrono e com carater monomorfico. Paroxismos com
morfologia agudizada podem ser observados em topografias
variadas. RNM-E deve ser realizada para afastar a possibilidade
de lesdes estruturais, mas nao demonstra alteragdes
significativas®>.

O tratamento medicamentoso deve ser realizado com
fenobarbital, valproato de sédio ou divalproato de sddio, podendo
ser necessaria politerapia em casos de mais dificil controle®>.

Também denominada sindrome de Aicardi, foi descrita
em 1978 por Aicardi e Goutieres e estd classificada entre as
epilepsias e sindromes epilépticas generalizadas sintomaticas.
Considerada uma sindrome epiléptica rara, tem incidéncia
desconhecida e afeta ambos os sexos e todas as ragas®.

Clinicamente, é definida por crises epilépticas de inicio
precoce (primeiras horas ou dias de vida), semiologicamente
classificadas como mioclénicas fragmentadas (focais) ou
macicas (envolvendo membros e eixo axial). Sdo descritas,
também, crises clonicas focais, parciais simples, ténicas,
espasmos epilépticos e crises com fendmenos autonémicos.

As crises costumam ser frequentes, podendo evoluir
com EME. O exame neuroldgico é alterado, havendo
consistente atraso do desenvolvimento neuropsicomotor
(DNPM). A etiologia é variada, ocorrendo sempre na presenca
de lesGes cerebrais graves e podendo estar associada a
hiperglicinemia ndo cetdtica ou outros erros inatos do
metabolismo®®,

O EEG apresenta desorganizagdo e alentecimento da
atividade de base e o classico padrdo de surto-supressao,
sendo os surtos constituidos por descargas polimorficas de
espicula, poliespicula e onda aguda mescladas por ondas lentas
generalizadas. Liquido cefalorraquidiano deve ser coletado
para dosagem de glicina®®.

O progndstico é desfavoravel, ha elevada morbidade
neuroldgica e a mortalidade é estimada em 50% ao final
do primeiro ano de vida. Os resultados terapéuticos sdo
desanimadores, habitualmente evoluindo com epilepsia
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multifocal de dificil controle. Os FAE utilizados sdo o fenobarbital,
valproato de sédio, topiramato e benzodiazepinicos, embora
ACTH e corticoides orais possam ser indicados. Os FAE nao
parecem ndo alterar a evolugdo desfavoravel da sindrome?®,

Também denominada sindrome de Ohtahara, foi
descrita em 1976 por Ohtahara e colaboradores e estd
classificada entre as epilepsias e sindromes epilépticas
generalizadas sintomaticas ILAE, 1989). Clinicamente,
caracteriza-se por crises iniciadas nos primeiros meses de vida,
destacando-se crises tonicas focais, posturais ou generalizadas
e podendo se associar a crises clonicas focais, parciais simples e
espasmos epilépticos. Crises mioclonicas nao estdo presentes,
o que deve ser utilizado no estabelecimento do diagnéstico
diferencial com a sindrome de Aicardi**’.

A etiologia é variada, podendo decorrer de disturbios
do desenvolvimento cortical, agenesia do corpo caloso e lesGes
isquémicas extensas. O exame neurolégico é alterado e ha
severo comprometimento do DNPM. A morbidade neurolégica
é elevada e a mortalidade pode atingir 50% ao final do primeiro
ano de vida. Aproximadamente, metade dos pacientes evoluira
com sindrome de West e, uma parcela menor, com sindrome
de Lennox-Gastaut®>7,

O EEG apresenta desorganizagdo da atividade de base
e padrao de surto-supressdo, com frequente evolugdo para
descargas polimérficas multifocais (ondas agudas, espicula,
poliespicula, espicula-onda e poliespicula-onda), hipsarritmia
e ritmo recrutante epiléptico’.

Os resultados terapéuticos sdo desanimadores,
com frequente evolugdo para epilepsia refratdria. Os FAE
habitualmente indicados sdo o fenobarbital, valproato de
sodio, topiramato e benzodiazepinicos. Em casos especificos,
ACTH pode reduzir a frequéncia e intensidade das crises®”.

Descrita em 1841 na revista Lancet, por W. J. West
em seu proéprio filho, corresponde a encefalopatia epiléptica
mais frequente do primeiro ano de vida, sendo definida pela
classica triade: (a) crises epilépticas de espasmos; (b) atraso do
DNPM e (c) padrdo de hipsarritmia no EEG*®. Ha predominio no
sexo masculino, com incidéncia variando entre 1,4 e 2,5% das
epilepsias dainfincia e entre 2 e 3,5 em 10.000 nascidos vivos®.

A etiologia é variada e pode ser determinada em até
75% dos casos, destacando-se lesdes cerebrais decorrentes
de asfixia perinatal, malformacGes cerebrais, altera¢des do
desenvolvimento cortical e complexo esclerose tuberosa. O
progndstico é reservado, havendo severo atraso do DNPM e
deterioro cognitivo em 95% das criangas. Uma das principais
hipdteses fisiopatogénicas relaciona os espasmos na sindrome
de West a um aumento na liberacdo do neuropeptidio-CRH
(corticotrofina) no sistema limbico e em regiGes do tronco
encefélico*.
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O EEG demonstra o cldssico padrdo interictal de
hipsarritmia, caracterizado por atividade de base alentecida
e desorganizada, com descargas polimérficas de onda aguda,
espicula, poliespicula, espicula-onda e poliespicula-onda
mescladas por ondas lentas de elevada amplitude (acima de
200 microvolts), sendo marcante a auséncia de concordancia
de fase nos surtos de descargas e a ativagdo durante as fases
iniciais do sono NREM®°,

S3o descritos cinco padrdes variantes da hipsarritmia: (a)
hipsarritmia com aumento da sincronizagao inter-hemisférica,
(b) hipsarritmia assimétrica, (c) hipsarritmia com anormalidades
focais consistentes, (d) hipsarritmia com episddios de atenuagdo
de voltagem generalizada e (e) hipsarritmia com atividade lenta
bilateral de elevada voltagem e assincrona. A RNM-E auxilia na
definicdo etioldgica da sindrome?.

O tratamento desta sindrome talvez seja um dos
aspectos mais discutidos na neurologia pediatrica ha muitos
anos. Desde 1958, quando Sorel e Dusausy descreveram
resultados satisfatérios com o uso de ACTH, este hormoénio
vem sendo utilizado no tratamento da sindrome de West.
Efeitos colaterais como aumento da pressdo arterial,
osteoporose, imunossupressdo transitdria e alterages de
resposta adrenocortical podem limitar seu uso em algumas
criangas®. Diversos estudos relatam eficacia de corticoides
orais, como a prednisona, sendo considerado uma alternativa
ao ACTH. O risco de recorréncia das crises apds a suspensdo
do corticoide oral é significativamente superior ao ACTH1%,

Vigabatrina é considerada FAE de primeira linha,
particularmente nos casos secundarios a complexo esclerose
tuberosa. Embora o risco de perda visual concéntrica
limite sua indicagdo em alguns casos, a vigabatrina é
bem tolerada por praticamente todos os pacientes. Acido
valproico e benzodiazepinicos podem ser indicados em
casos especificos. Em pacientes refratdrios as medicagGes
habituais, podem ser indicados topiramato, lamotrigina,
imunoglobulinas endovenosas e dieta cetogénica. Nas criangas
com lesdo cerebral focal e estrita correlagdo eletrografica
e de neuroimagem, procedimentos cirurgicos podem ser
considerados®*,

O progndstico é reservado, com elevada morbidade
neuroldgica e mortalidade estimada em torno de 5% nos
primeiros dois anos de vida. Diagndstico precoce esta
relacionado a melhor evolugdo, particularmente quando o
tratamento medicamentoso € instituido no primeiro més apds
o inicio dos espasmos’*2,

Descrita por Gastaut e colaboradores em 1966, a
sindrome de Lennox-Gastaut (SLG) esta classificada entre as
epilepsias e sindromes epilépticas generalizadas sintomaticas,
sendo mais frequente no sexo masculino. A etiologia é
estrutural ou metabdlica na maioria dos pacientes, embora
sejam relatados casos criptogénicos de menor morbidade
neuroldgical*>4,
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A SLG é definida clinicamente pela triade: crises
atonicas, tonicas e auséncia atipica. Em fases mais avangadas
é comum a presenca de crises parciais complexas, parciais
simples e crises tonico-clonica generalizadas (CTCG). As
crises tém inicio antes dos 8 anos de idade, com pico entre
3 e 4 anos. Dois tergos dos pacientes apresentardao EME ndo
convulsivo de auséncia atipica em algum momento e metade
dos pacientes apresentara “crises de queda” (drop attacks)
com mioclonia macica seguida de crise tonica generalizada.
Severo comprometimento do DNPM, cognitivo e intelectual é a
regra, além da associagdo com disturbios do comportamento,
hiperatividade, agitacdo psicomotora e impulsividade.
Comorbidade com transtorno do espectro autista é frequente
e o diagndstico diferencial deve ser estabelecido com as
sindromes de West, Dravet, Doose e epilepsia parcial benigna
atipica (sindrome pseudo-Lennox)1315,

O EEG apresenta as cldssicas descargas de espicula-onda
lenta (com frequéncia inferior a 3 Hz), generalizadas, ocorrendo
em uma atividade de base moderada a acentuadamente
desorganizada e alentecida. O registro do ritmo recrutante
epiléptico generalizado (surto de atividade rapida com
frequéncia de 10 a 20 Hz, de média amplitude) é frequente
durante o sono. Devido a elevada intensidade das descargas
e a intensa desorganizagao eletrografica, a distingao entre o
tragado interictal e ictal pode ser impossivel*3*>,

A RNM-E complementa a investigacdo etioldgica, sendo
os achados radioldgicos muito variados, incluindo lesGes
estruturais decorrentes de hipodxia perinatal, malformagdes
cerebrais, displasias e disturbios de migragdo neuronal.
RNM-E de alta resolugdo é capaz de identificar pequenas
displasias em pacientes com SLG previamente classificados
como criptogénicos, bem como a tomografia por emissdo de
pésitrons (PET-scan) pode identificar dreas de hipometabolismo
em pacientes com RNM-E normal®618,

O tratamento geralmente nao resulta em controle
satisfatdrio das crises e a evolugdo com EME t6nico ou de auséncia
atipica é comum. Carbamazepina e fenitoina podem exacerbar
crises de auséncia atipica e mioclonicas, havendo relatos de
EME miocl6nico induzido por estes FAE. Valproato de sddio,
divalproato de sédio, benzodiazepinicos, lamotrigina, topiramato
e rufinamida sdo indicados, geralmente sendo necessaria
politerapia. Levetiracetam pode ser utilizado em associagdo a
outros FAE. Procedimentos cirdrgicos paliativos como cirurgias
desconectivas, calosotomia e utilizagdo de estimulador do nervo
vago (terapia VNS) podem ser Uteis em pacientes refratarios.
Resseccdes corticais focais sdo indicadas em casos especificos
e criteriosamente selecionados. Capacetes protetores podem
reduzir o risco de traumatismos cranianos®*:28,

Também denominada sindrome da epilepsia-afasia, foi
descrita por Landau e Kleffner em 1957 e é considerada uma
sindrome epiléptica pouco frequente. O diagndstico ocorre
entre 3 e 7 anos de idade e ha predominio no sexo masculino.



A etiologia ndo é totalmente conhecida, sendo possivel
identificar lesGes na estrutura cerebral, como malformacgdes
do desenvolvimento cortical e lesGes decorrentes de
traumatismos ou infecgGes centrais. Parece haver participagdo
genética em uma parcela menor dos casos™%%,

Crises epilépticas ndo sao critério obrigatdrio para o
diagndstico da SLK, embora estejam presentes em até 80% dos
casos. Em metade dos pacientes, a crise convulsiva antecede a
afasia. As crises sao ativadas pelo sono NREM, predominando
crises parciais, CTCG, auséncias atipicas e, mais raramente,
mioclonias epilépticas. A epilepsia tem evolugdo heterogénea,
podendo ser de facil controle ou evoluir com refratariedade.
Afasia receptiva estd presente em todos os pacientes e sua
causa ndo é totalmente conhecida.

Alteragbes funcionais decorrentes da presenca de
descargas epileptogénicas nas redes neuronais responsaveis
pela linguagem falada sdo identificadas como causa direta dos
disturbios do comportamento verbal. A atividade epiléptica
intensa no lobo temporal esquerdo parece contribuir para o
estabelecimento de uma encefalopatia hipometabdlica, que se
manifestaria por alteragées no comportamento verbal e social.

Contudo, mesmo apds o desaparecimento das
descargas temporais, a maior parte das criangas segue afasica.
A afasia receptiva é seguida, apds um pequeno intervalo de
tempo, por afasia de expressdo e mutismo. Disturbios do
comportamento e transtorno do espectro autista ocorrem em
praticamente 80% destes pacientes e costumam perdurar por
toda a vidat1%20-22,

O EEG registra descargas de onda aguda nas regides
temporais, com ocasional predominio a esquerda. Descargas
extratemporais também podem estar presentes e uma
parte significativa destes pacientes apresenta espicula-onda
continua durante o sono, o que agrava a morbidade neurologia.
A RNM-E pode ser normal, apresentar achados inespecificos
como atrofia cerebral ou alteragGes estruturais especificas
como malformagbes do desenvolvimento cortical e lesGes
destrutivast-?*22,

O tratamento farmacolégico, embora geralmente
conduza ao controle das crises epilépticas, parece nao alterar
o comportamento verbal e social. ACTH e corticoides orais sdo
eficazes em alguns pacientes. Valproato de sddio, divalproato
de sddio, topiramato e benzodiazepinicos podem auxiliar
na terapia de antiepiléptica de manutengdo. Etossuximida
é indicada em casos de crises de auséncia refratdria.
Levetiracetam pode ser utilizado em associagdo. Fenobarbital
e fenitoina sdo contraindicados devido relatos de agravamento
das crises e EME. O envolvimento de 4rea eloquente impede
a realizagdo de procedimentos cirurgicos visando ressec¢do
cortical. Cirurgias paliativas como a transecg¢do subpial
multipla de Frank Morrell podem ser indicadas em casos
selecionados®**2,

Também denominada epilepsia miocl6nica severa da
infancia ou epilepsia mioclénica grave do lactente, foi descrita
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por Charlotte Dravet em 1978, corresponde a uma sindrome
epiléptica rara, com discreto predominio no sexo masculino
e etiologia genética®. As crises iniciam no primeiro ano de
vida e semiologicamente sdo classificadas como clonicas,
comprometendo metade do corpo e podendo evoluir para
CTCG, com ou sem febre. Posteriormente, associam-se
crises mioclonicas generalizadas ou fragmentadas, tonicas,
CTCG e auséncias atipicas, geralmente tendo febre como
gatilho. A epilepsia tem comportamento refratario e é
acompanhada por estagnacao e regressao do DNPM, disturbio
do comportamento, hiperatividade, impulsividade e transtorno
do espectro autistal?.

O EEG cursa com alteragOes progressivas, podendo ser
normal nas fases iniciais. Evolutivamente, ha desorganizagao e
alentecimento da atividade de base e, em metade dos casos,
surgimento de ritmo teta sincrono, com frequénciade 4 a 5
Hz, nas regides central e parietal.

Descargas de espicula, espicula-onda, poliespicula
e poliespicula-onda sdo registradas ora em projecao
generalizadora ora com padrdo multifocal. A RNM-E
é normal na maioria dos pacientes, podendo haver
alteragOes inespecificas como atrofia cerebral. Esclerose
medial temporal estd presente em 2 a 70% dos pacientes.
Ao redor de 75% dos pacientes apresentam mutac¢do no
gene SCN1A, que codifica a subunidade alfa-1 dos canais
de sodiot#:24,

O tratamento é desanimador e raramente conduz a um
controle satisfatério e duradouro das crises. Por se tratar de
uma sindrome epiléptica com crises polimdrficas, a escolha
dos FAE deve ser dirigida aos tipos de crises predominantes.
Fenobarbital, valproato de sédio, divalrpoato de sddio,
benzodiazepinicos, topiramato, etossuximida e zonizamida
podem ser utilizados. Carbamazepina, fenitoina e lamotrigina
devem ser evitados, devido a relatos de agravamento
das crises. Associacdo de valproato de sddio, stiripentol e
clobazam parece ser efetiva em uma parcela significativa
destes pacientes. Casos refratdrios podem se beneficiar de
dieta cetogénical?.

Também denominada epilepsia miocléno-astatica,
foi descrita por Herman Doose, em 1970, estd classificada
entre as sindromes epilépticas generalizadas criptogénicas ou
sintomaticas, sendo frequente o polimorfismo de crises. Sua
incidéncia é estimada em 1 caso para cada 10.000 nascidos
vivos, correspondendo a 1 a 2% de todas as epilepsias iniciadas
na infancia. E mais comum no sexo masculino, exceto quando
as crises iniciam antes de 1 ano, quando entdo a incidéncia
torna-se igual entre os géneros?.

Embora o diagndstico seja baseado na presenca de
crises mioclonicas, sdo descritas CTCG, tbnicas, atbnicas e
auséncias atipicas. Em 94% dos pacientes as crises iniciam
nos primeiros 5 anos de vida. As criangas apresentam DNPM
inicialmente normal, havendo deterioracdo cognitiva e
comportamental na evolugdo. O diagndstico diferencial com

Residéncia Pediatrica 2018;8(supl 1):56-63.



a SLG pode ser feito observando que na sindrome de Doose
as criancgas sdo neurologicamente sauddveis antes do inicio
das crises e ha intenso predominio de crises mioclonicas?.

O EEG é inicialmente normal, mas precocemente
surge alentecimento e desorganizagao da atividade de base e
descargas polimorficas generalizadas com acentuagdes focais.
Surtos de descargas de espicula-onda lenta com frequéncia
de 2 a 2,5 Hz podem ser registrados no periodo interictal.
Em parte dos pacientes, é possivel identificar o “ritmo do
Doose”, constituido por atividade teta, monomorfica, de
média amplitude e com projecdo nas regides parietais
bilateralmente®52,

O tratamento deve incluir FAE de maior espectro,
como o valproato de sddio, divalproato de sédio, topiramato,
lamotrigina e benzodiazepinicos. Ha relatos de bons
resultados com etossuximida, levetiracetam, primidona,
ACTH, corticoides orais e acetazolamida. Dieta cetogénica é
reservada aos casos refratarios. O progndstico é muito variavel,
havendo desde casos com remissdo completa dos sintomas
e controle das crises, até evolugGes com crises refratarias e
severo comprometimento do DNPM. Episddios de EME com
crises ténico-vibratérias e EME mioclGnico sugerem pior
progndstico? %,

A epilepsia parcial benigna com paroxismos
centrotemporais ou epilepsia rolandica apresenta discreto
predominio no sexo masculino e forte predisposi¢do genética.
Sua incidéncia anual é estimada em 45:100.000, sendo uma
das mais frequentes epilepsias da infancia?3°. Trata-se de
uma epilepsia idade-relacionada, com crises iniciando entre
7 e 10 anos, estereotipadas e semiologicamente caraterizadas
por alteracGes sensitivas (parestesia) em lingua e labios,
seguidas por salivagdo intensa, alterac¢do da fala, clonias faciais,
desvio lateral da cabeca e dos olhos, e aumento de tonus
muscular em membro superior e inferior ipsilateral ao desvio
conjugado do olhar. Pode haver generalizagdo com CTCG.
As crises predominam durante o sono, podem iniciar com
emissdo vocalica, grunhidos ou grito e tém duracdo inferior
a 3 minutos?*3°,

O EEG registra atividade de base normal e descargas
de onda aguda projetadas nas regides central, temporal e
parietal ora a direita ora a esquerda. Quando as descargas sdo
frequentes durante o sono, pode ocorrer pseudoalentecimento
focal. ARNM-E é sempre normal®3°,

O tratamento costuma conduzir ao controle satisfatério
das crises e os FAE podem ser descontinuado na adolescéncia.
Os farmacos de primeira escolha sdo carbamazepina e
oxcarbazepina, embora outros FAE como levetiracetam,
topiramato e lamotrigina possam ter eficacia semelhante.
Nos pacientes com recorréncias noturnas frequentes,
benzodiazepinicos sdo uma opgdo?*31,
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Também denominada epilepsia occipital benigna da
infancia de inicio precoce, é uma sindrome idade-relacionada,
ocorre em ambos os sexos, apresenta forte componente
genético e é a segunda epilepsia parcial benigna mais frequente
dainfancia. As crises sdo pouco frequentes e muitos pacientes
apresentardo somente um evento durante toda a vida. O
exame neuroldgico é normal e ndo ha comprometimento do
DNPM1,32,33.

As crises epilépticas tem inicio ao redor dos 5 anos de
idade e sdao semiologicamente caracterizadas por alteragdes
comportamentais, irritabilidade, agressividade, seguidas de
fenédmenos autondémicos, palidez cutdnea, cianose labial,
nausea, vomito e desvio dos olhos e da cabega de forma
conjugada. AlteragGes visuais tipicas do lobo occipital podem
estar presentes, além de amaurose ictal. As crises podem
apresentar curta duragdo ou evoluir com EME tipo parcial®.

O EEG registra atividade de base normal e a presenga de
descargas de onda aguda na regido occipital, embora possam
ser observadas descargas em outras topografias. Um tergo
destas criangas apresenta EEG normal. A RNM-E deve ser
realizada para afastar lesGes estruturais em cértex posterior
e deve ser normal nesta sindrome3233.

Por apresentar risco baixo de recorréncia de crises,
o uso de FAE deve ser criteriosamente ponderado. Quando
optado por tratamento continuo, indicar carbamazepina
ou oxcarbazepina, embora fenobarbital, valproato de
sodio e topiramato possivelmente apresentem eficacia
semelhante’3233,

Também denominada epilepsia occipital benigna
da infancia de inicio tardio, é considerada uma sindrome
rara, idade-relacionada, afeta ambos os sexos e tem forte
componente genético?. As crises sdo semiologicamente
caracterizadas por alucinagdes visuais elementares, com
pontos coloridos ou brilhantes, formas geométricas coloridas,
pontos ou circulos negros, que se movimentam de forma
anarquica. Amaurose ictal, desvio dos olhos, fechamento
palpebral forcado e piscamentos podem ocorrer menos
frequentemente. Evolugdo para CTCG é relativamente comum,
assim como cefaleia holocraniana de forte intensidade?.

O EEG apresenta atividade de base normal e descargas
de onda aguda em cértex posterior, predominando nas
regides occipitais ora a direita ora a esquerda. Sdo descritos
ritmos rapidos na faixa beta em coértex posterior. ARNM-E
deve ser realizada para afastar lesGes estruturais, devendo
ser normal®.

Os FAE indicados sdo carbamazepina ou oxcarbazepina,
embora topiramato, valproato de sddio e levetiracetam
apresentem eficacia semelhante. O progndstico costuma ser
favoravel, com remissdo completa das crises apds 2 a 4 anos*>>.



A epilepsia auséncia da infancia (EAIl) esta classificada
entre as epilepsias generalizadas idiopaticas, sendo a epilepsia
genética generalizada mais frequente da infancia. Embora
acometa ambos os sexos, € mais frequente no feminino,
tem forte componente genético e ocorre em criangas
neurologicamente higidas. As crises de auséncia tém inicio ao
redor de 6 a 8 anos e caracterizam-se por comprometimento
abrupto e completo da consciéncia, com duragdo de poucos
segundos. A crise termina com recuperag¢dao completa
e abrupta da consciéncia. Sdo reconhecidos sete tipos
distintos de crises de auséncia tipica: (a) crise de auséncia
com prometimento da consciéncia, (b) crise de auséncia
com componente clonico discreto, (c) crise de auséncia com
componente atoénico, (d) crise de auséncia com componente
tonico, (e) crise de auséncia com automatismos, (f) crise de
auséncia com fenémenos autonémicos e (g) formas mistas
(associagdo de manifestagdes ictais anteriormente descritas).
Importante ressaltar que criangas com diagndstico de EAl
podem evoluir com crises mioclénicas e CTCG*3¢,

O EEG que demonstra um padrao tipico de descargas
de espicula-onda generalizada com frequéncia de 3 a 4
Hz. O registro deve apresentar atividade de base normal,
podendo ocorrer OIRDA (atividade delta ritmica intermitente
em regibes occipitais), que é considerado um marcador
eletrografico de melhor prognéstico. ARNM-E ndo demonstra
anormaldiades’?®,

Os FAE geralmente levam ao controle completo das
auséncias, estando indicados valproato de sédio, divalproato
de sddio, etossuximida ou lamotrigina. Em casos refratarios,
a associagdo de benzodiazepinicos pode ser necessaria“*’.

Descrita em 1957 por Janz e Christian, a epilepsia
mioclonica juvenil (EMJ) esta classificada entre as epilepsias
e sindromes epilépticas generalizadas idiopaticas idade-
relacionadas, sendo considerada a sindrome epiléptica
generalizada de natureza genética mais frequente da
adolescéncia, com incidéncia anual entre 0,5 e 6,3:100.000.
Ocorre em individuos neurologicamente higidos e compromete
ambos os sexos, com predominio no feminino33,

As crises tém inicio ao redor de 14 a 16 anos, sendo
caracterizadas por mioclonias bilaterais, simétricas, ocorrendo
de formaisolada ou em salvas e predominando nos membros
superiores. As crises mioclonicas predominam ao despertar e
nas primeiras horas da manha e sao ativadas pela privagdo de
sono, ingestdo de bebidas alcdolicas, fadiga fisica e disturbios
emocionais. As crises mioclonicas podem ser acompanhadas
por CTCG (em 90% dos casos) e crises de auséncia (em 15% dos
casos). Como as mioclonias sdo muito breves, ndo ha alteracdo
do nivel de consciéncia e estas podem ser desencadeadas por
estimulos luminosos (epilepsia fotossensivel)38-4°,
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O EEG registra atividade de base normal e descargas
de espicula, espicula-onda, poliespicula e poliespicula-
onda generalizadas e com acentuagdo em cértex anterior.
O achado de espiculas focais ou multifocais durante o
sono é habitual nas epilepsias generalizadas idiopaticas.
Prova de fotostimulagdo é obrigatdria durante o EEG, uma
vez que praticamente metade dos pacientes apresenta
fotossensibilidade3&4°,

Orientag¢Oes detalhadas a respeito dos fatores
desencadeantes sdo consideradas parte essencial do
tratamento. Os principais FAE indicados sdo valproato de
sédio, divalproato de sddio e lamotrigina. Clonazepam é eficaz,
mas deve ser considerado farmaco de adigdo. Topiramato e
zonizamida podem ser utilizados apds falha dos farmacos
de primeira linha. Carbamazepina, oxcarbazepina, fenitoina,
vigabatrina e gabapentina podem provocar EME mioclénico
e de auséncial?°4,

A sindrome de Rasmussen (SR) foi descrita em 1958
por Rasmussen, Olszewski e Lloyd-Smith, sendo caracterizada
por crises epilépticas parciais refratarias, hemiparesia e
comprometimento intelectual de carater progressivo®. As
crises tém inicio durante a infancia e sdo semiologicamente
classificadas como parciais complexas e parciais simples
(clonicas), podendo evoluir com CTCG. EME focal pode ocorrer
em até 20% destes pacientes. A etiologia e fisiopatologia da
SR é parcialmente conhecida, havendo participagdo de fatores
relacionados a resposta imunoldgica®.

Osachados do EEG variam durante a evolugao dadoencga,
podendo ser normal nas fases iniciais. Progressivamente, a
atividade de base torna-se assimétrica, sendo o hemisfério
cerebral afetado caracterizado por atividade de base
alentecida, desorganizada e deprimida. O registro interictal
é marcado pela presenga de descargas de onda aguda focais
ou multifocais com franco predominio hemisférico. A REM-E
demonstra atrofia cerebral hemisférica, mais proeminente
nas regides temporais e insulares. A espectroscopia por
ressonancia magnética pode demonstrar redugdo relativa do
marcador neuronal N-acetil-aspartato (NAA) no hemisfério
comprometido®*2,

O tratamento é desanimador e ndo costuma interromper
a grave evolugdo da doenga. Embora possam ser indicadas
altas doses de esteroides, imunoglobulinas, interferon, ACTH
e plasmaferese, a deterioragdo cognitiva, mental, intelectual
e motora é a regra. FAE tradicionais e aqueles mais recentes
também ndo se mostram eficazes. O tratamento cirurgico
deve ser indicado precocemente, com o objetivo de preservar
o estado neuroldgico da crianga, sendo o mais realizada a
hemisferectomia funcional. A transecg¢do subpial multipla de
Frank Morrell é uma alternativa quando ha envolvimento de
areas eloquentes™*2.
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