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92 Escola Latino-Americana de Verdo em Epilepsia (LASSE) é uma atividade da International League Against
Epilepsy (ILAE) e da Academia Latino-Americana de Epilepsia (ALADE) com o apoio da Liga Brasileira de

Epilepsia (LBE).

Com inicio em 2002, as Escolas de Verdo em Epilepsia, organizadas pela ILAE, tém se tornado uma referéncia
como experiéncia didatica. Inaugurada com o tépico Epilepsia ao longo da vida, que forneceu as bases para
compreender os demais temas, a nona edicdo da LASSE, realizada em Guarulhos, entre 22 de fevereiro e 3 de
marco de 2015, abordou o tema de comorbidades em epilepsia. Este foi um dos tépicos do dia inaugural “Epilepsia

em criangas”.
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Epidemiologia

Na populacédo geral, a incidéncia de epilepsia na infancia
é bastante variavel, com taxas entre 20 e 375 casos/100
mil habitantes, com niveis mais elevados no primeiro ano
de vida, havendo um decréscimo com o passar dos anos
da infancia até a adolescéncia'?. Prevaléncias maiores
sao descritas em pacientes nascidos em paises em de-
senvolvimento e em populacdes rurais®. Destes, 70% a
80% dos casos evoluem para remissao das crises e 20%
a 30% dos casos sdo considerados formas graves®. Es-
tudos realizados nos Ultimos 20 anos tém demonstrado
gue a taxa de recorréncia apds uma crise isolada na in-
fancia é de 23% a 71%. Em um estudo realizado por
Stroink et al.#, analisaram-se 850 individuos com idades
entre um més e 16 anos que apresentaram crises epilép-
ticas Unicas ou estado de mal epiléptico (EME) isolado.
Eles foram acompanhados por um periodo minimo de
dois anos e a taxa de recorréncia global foi de 40% em
seis meses, 46% em um ano e 54% em dois anos. As
varidveis correlacionadas com maior taxa de recorréncia
foram presenca de etiologia provavelmente sintomatica
(recorréncia de 74%), paroxismos epileptiformes ao ele-
troencefalograma (EEG) logo apds a crise (recorréncia
de 71%) e anormalidades a tomografia de crénio (recor-
réncia de 75%).

A importancia da classificacao sindrémica

A classificacao sindrémica é fundamental para a progra-
macao terapéutica e o estabelecimento do prognéstico

nas epilepsias da infancia®. No entanto, a aplicacdo de
classificacoes de sindromes epilépticas, quando se con-
sidera o grupo pediatrico, nem sempre é facil®. Algumas
cursam com progndstico bastante favoravel, enquanto
outras, com crises refratarias. A definicdo entre uma sin-
drome de bom progndstico e uma de progndstico mais
reservado nem sempre € possivel logo apés a primeira
crise, mas é fundamental para definir a terapéutica mais
agressiva e realizar aconselhamento familiar.

Sao de evolucao bastante favoravel na infancia as epi-
lepsias benignas da infancia (EBIs), também chamadas
de epilepsias autolimitadas, e a epilepsia auséncia da
infancia (EAI). Ja outras, como a sindrome de Doose,
tém progndstico menos favoravel, podendo cursar com
retardo mental leve a acentuado. Algumas sindromes
configuram encefalopatias epilépticas. Com a progres-
sdo da idade, as epilepsias do lobo temporal e outras
formas focais da doenca passam a ser identificadas em
um numero cada vez maior de casos.

Encefalopatias epilépticas

Formalmente reconhecido em 20067, o conceito de
encefalopatia epiléptica compreende a nocdo de que
a atividade epileptiforme por si pode contribuir para
0 comprometimento cognitivo e comportamental pro-
gressivo e grave, além do esperado pela patologia sub-
jacente, e que este pode piorar com o tempo. Essa
deterioracado pode ser global ou mais seletiva e ocorre
sob a forma de um espectro de gravidade. Embora algu-
mas sindromes sejam frequentemente referidas como
encefalopatias epilépticas, os efeitos encefalopaticos
das crises epilépticas e das epilepsias podem ser asso-
ciados a qualquer tipo de epilepsia®.

Consequéncias da epilepsia em criancas

As sindromes epilépticas iniciadas na infancia podem
provocar sequelas neuroldgicas graves, dependendo



de sua evolucdo clinica. Trabalhos recentes tém evi-
denciado que mesmo os casos com evolucdo favora-
vel expdem o paciente a sequelas sociais, quando se
consideram anos de escolaridade e capacitacbes pro-
fissional e pessoal®. Os principais fatores correlaciona-
dos com pior prognéstico das epilepsias iniciadas na
infancia sdo inicio precoce das crises, anormalidades
ao exame neurolégico, crises parciais complexas ou cri-
ses com generalizacdo secundaria, presenca de espas-
mos infantis, etiologia sintomatica, elevada frequéncia
de crises desde o inicio do quadro, histéria de EME e
ndo controle das crises apds o inicio do tratamento
com o primeiro farmaco antiepiléptico (FAE)™'3. Ainda,
aproximadamente 40% dos casos que nao apresentam
controle das crises no primeiro ano de tratamento nao
entram em remissao a longo prazo'.

Epilepsias focais autolimitadas da infancia

As epilepsias autolimitadas ou idiopaticas da infancia
tém como principal caracteristica a evolucao benigna,
mesmo que por um periodo da sua evolugdo cursem
com crises frequentes. A maioria dos pacientes evolui
sem sequelas neurolégicas ou cognitivas e o tratamen-
to de escolha sera a carbamazepina ou oxcarbazepina
para as epilepsias focais e o acido valproico para as
epilepsias generalizadas. A descricdo das crises asso-
ciada ao padrao eletrografico geralmente é suficiente
para estabelecer o diagnéstico, sendo dispensaveis os
exames de neurcimagem na maioria dos pacientes. As
sindromes mais importantes sdo apresentadas a seguir.

Epilepsia benigna da infancia com pontas rolandicas

Trata-se do tipo mais comum de epilepsia focal idiopati-
ca, podendo corresponder a até 20% das epilepsias da
infancia’®. O inicio das crises ocorre geralmente entre 2
e 13 anos, com pico por volta dos 9 anos, havendo um
discreto predominio no sexo masculino'®. As crises ocor-
rem em criancas previamente higidas, sendo caracteriza-
das por sintomas sensitivos e/ou motores que envolvem
a face, lingua, labios e orofaringe, com intensa sialorreia,
podendo evoluir para uma crise unilateral tonica, clonica
ou tbnico-clonica, com alternancia entre os dimidios’®.
As crises ocorrem predominantemente durante o sono,
seja noturno ou diurno, ou logo apds o despertar'’. Ge-
ralmente sao de facil controle medicamentoso, embora
21% dos pacientes apresentem crises didrias em alguns
periodos da sua evolucéo clinica'.

O EEG evidencia atividade de base normal e paroxis-
mos epileptiformes com um padrao caracteristico (Fi-
gura 1), com pontas de amplitude elevada, bifasicas
ou trifasicas, localizadas ou multifocais em localizacéo
rolandica, ativadas pelo sono, podendo ocorrer de for-
ma agrupada’s.

As crises e as anormalidades do EEG tendem a desa-
parecer na adolescéncia. O diagnéstico se baseia em
critérios clinicos e EEG, sendo dispensaveis estudos de

Figura 1. Descargas centrotemporais durante o sono
em EEG de paciente com epilepsia roldndica.

neuroimagem estrutural. Estes podem ser indicados a
pacientes com crises mais frequentes ou em que haja
duvida diagndstica'®.

O tratamento medicamentoso nem sempre é necessa-
rio. Todos os pacientes evoluem com remissdao comple-
ta das crises'®'’, Familiares e pacientes devem ser in-
formados da evolucao favoravel, encorajando a crianca
a ter uma vida normal.

Epilepsia benigna da infancia com pontas occipitais -
Forma precoce (tipo Panayiotopoulos)

E a segunda forma mais frequente de EBI na crianca,
sendo também a mais precoce. As crises ocorrem en-
tre 2 e 8 anos, com pico aos 5 anos, durante o sono,
sendo caracterizadas por palidez, sudorese, cianose,
desvio tonico do olhar e vémitos, evoluindo para hemi-
generalizacdo ou generalizacdo tonico-clénica secunda-
ria. Mais raramente ocorrem alucinacoes visuais'’. As
crises podem durar segundos a uma hora'®.

O EEG evidencia atividade de base normal e descargas
de complexos de ponta-onda na regiao occipital (Figura
2), com envolvimento ainda das regides mediotempo-
rais ou frontais, que podem ser blogqueadas pela aber-
tura ocular.

Epilepsia benigna da infancia com pontas occipitais -
Forma tardia (tipo Gastaut)

Forma mais rara do que a anterior, tem idade de inicio
entre 2 e 17 anos, com pico entre 7 e 9 anos. As ma-
nifestacdes clinicas mais comuns sao auras visuais, se-
guidas ou nao de hemigeneralizacdo ou generalizacao.
As crises geralmente ocorrem em vigilia. Os sintomas
visuais mais comuns sao hemianopsias, seguidas por
perda parcial ou total da visdo; fosfenos ou alucinacées
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Figura 2. Descargas de ponta-onda occipital na forma
precoce (tipo Panayiotopoulos).

visuais elementares; alucinacdes visuais complexas;
ilusdes visuais, como palinopsia, micropsia, macropsia
e metamorfosopsia; visdao de pontos coloridos, luses
piscando, circulos ou pequenos animais?°.

O EEG e o tratamento sdo semelhantes aos da forma
precoce de EBI e dois tercos dos casos tém remissao
das crises até os 16 anos.

Epilepsias generalizadas idiopaticas (genéticas) na
infancia

A EAI é a sindrome de epilepsia generalizada idiopatica
(EGI) mais frequente na infancia. Caracteriza-se pela
ocorréncia de crises do tipo auséncia tipica, com ca-
racteristicas clinicas e eletrograficas bem definidas. No
entanto, as manifestacoes clinicas podem ser bastante
varidveis de um paciente para outro e a perda fugaz da
consciéncia pode ser o Unico sintoma. A Liga Interna-
cional Contra a Epilepsia (ILAE) reconhece atualmente
quatro formas distintas: a forma classica com crises
do tipo auséncia tipica, crises do tipo auséncia miocl6-
nica, crises de auséncia tipica fantasmas e auséncias
com mioclonias palpebrais®’:2',

A coexisténcia de auséncia infantil e EBI tem sido
descrita, podendo sugerir fisiopatologia relacionada
as duas sindromes, possivelmente com base genética
em comum?2, O tratamento de escolha é o 4cido val-
proico, a lamotrigina, o topiramato ou o levetiracetam.
As crises podem ser agravadas particularmente com o
uso de carbamazepina ou oxcarbazepina. Fenitoina, ga-
bapentina e tiagabina também podem piorar as crises,
devendo-se evita-las?324,

Epilepsia auséncia da infancia

A EAI classica tem pico de incidéncia entre os 6 e 7
anos de idade, mais frequente no sexo feminino. As

crises inicialmente sdao muito frequentes (picnolepsia),
ocorrendo diversas vezes ao dia, mas de curta duracao
(ao redor de dez segundos). Clinicamente, observam-se
piscamentos palpebrais, com perda fugaz da conscién-
cia. Componentes clénico, atdnico e tOnico discretos
podem estar associados. Outros sintomas como au-
tomatismos gestuais e sintomas autonémicos, como
hiperemia perioral, midriase, piloerecao, salivacao e in-
continéncia urinéria, sdo menos frequentes?®. O apren-
dizado escolar pode ser prejudicado em até 20% dos
casos, em razdo da elevada frequéncia de crises?®.

O EEG evidencia descargas do tipo complexos pon-
ta-onda 3 Hz, generalizadas e sincronas (Figura 3).
Assimetria inter-hemisférica pode ocorrer com trata-
mento, havendo alternancia entre os lados. Conside-
rando-se esses achados, alguns autores sugerem que
as crises do tipo auséncia podem nao ser essencial-
mente generalizadas, e, sim, secundarias ao envolvi-
mento de redes corticais seletivas, incluindo a regiao
orbitofrontal e a frontomesial?%27:28,

Sindrome de auséncias com mioclonias
palpebrais ou sindrome de Jeavons

A sindrome de auséncias com mioclonias palpebrais
(sindrome de Jeavons) contribui para 9% dos casos
de EGI. As crises se manifestam com mioclonias pal-
pebrais marcadas. Crises tOnico-clénicas generaliza-
das (TCGs) sao frequentemente observadas. O inicio
das crises € um pouco mais tardio, ha predominio no
sexo feminino e um ndmero maior de criancas evolui
com atraso cognitivo?®2°, Alguns autores néo conside-
ram a ocorréncia de auséncias com mioclonias palpe-
brais como uma sindrome especifica®®. O EEG eviden-
cia descargas do tipo complexos polipontas-onda 3-6
Hz que podem ser precedidas por surtos de descargas
nas regioes occipitais. Ativacao com o fechamento
ocular foi descrita por alguns autores®®, generalizadas
e sincronas, podendo, com o tratamento, surgir algum
grau de assimetria, com alternancia entre os lados.
O prognéstico em relacdo ao controle das crises é
variavel.

Epilepsia com auséncias mioclonicas

A epilepsia com auséncias mioclonicas é uma sindrome
relativamente rara, com predominio no sexo masculino,
sendo familiar em 20% dos casos. A idade de inicio é
entre os 11 meses e 12 anos, com pico aos 7 anos, ocor-
rendo algum grau de retardo mental em até 45% dos
casos. As auséncias mioclonicas sdo crises de auséncia
com fendmeno mioclonico ritmico, bilateral, associado a
descargas eletrograficas sincronas com complexos pon-
ta-onda 3 Hz. A contracdo muscular envolve a muscu-
latura facial e proximal dos membros superiores®. As
crises duram de 10 a 60 segundos, ocorrendo diversas
vezes ao dia. O progndstico é ruim, sendo as crises ge-
ralmente refratarias ao tratamento medicamentoso’®.
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Figura 3. Complexos de ponta-onda 3 Hz
generalizados e sincronos.

Sindrome de Doose

Incluida entre as EGIs®, a sindrome de Doose ou epilep-
sia mioclono-astatica foi descrita por Doose em 197032,
Tem idade de inicio geralmente entre 2 e 5 anos, com
pico de incidéncia aos 3 anos, ocorrendo em criancas
previamente higidas. A heranca é poligénica e pode ha-
ver ocorréncia familiar em até 37% dos casos*®. As cri-
ses sdo mioclonicas, astaticas ou mioclono-astaticas,
levando a quedas com traumas de repeticdo. Outros
tipos de crises como as crises de auséncia, crises ato-
nicas e crises TCGs frequentemente estao presentes.
Alguns pacientes apresentam EME de repeticdo, com
crises sutis que se manifestam por torpor ou apatia,
mioclonias irregulares e quedas sutis da cabeca.

Ao EEG, observam-se atividade teta monomérfica (4 a 7
Hz) localizada nas regioes centroparietais e descargas do
tipo complexo ponta-onda (2 a 3 Hz) ou poliponta-onda.
A resposta fotoparoxistica é comumente encontrada.

O progndstico é bastante varidvel, sendo de pior evo-
lucdo em pacientes com retardo mental prévio, fre-
guéncia elevada de crises TCGs ou com histéria de
EME de repeticao®.

Epilepsias provavelmente sintomaticas ou
sintomaticas da infancia

As epilepsias provavelmente sintomaticas sdo aquelas
gue cursam com alteracdes neuroldgicas e/ou cogniti-
vas sem que se evidenciem lesdes estruturais em exa-
mes de neuroimagem. J4a as epilepsias sintomaticas da
infancia podem se associar a um grande nimero de pa-
tologias, como as anormalidades do desenvolvimento
cortical, as doencas hipdxico-isquémicas, as facoma-
toses, os tumores benignos e a prépria sindrome da es-
clerose mesial temporal. As lesdes extratemporais con-
tribuem para a maioria dos casos. O prognéstico clinico
é bastante varidvel, devendo-se sempre considerar o
tratamento cirdrgico quando o tratamento medicamen-
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toso foi ineficaz. Pode-se considerar as epilepsias de
acordo com os lobos cerebrais de origem: as epilepsias
dos lobos frontais, dos lobos temporais e do cortex
posterior. Ainda por sua importancia, deve-se enfatizar
as sindromes epilépticas hemisféricas.

Crises dos lobos frontais na infancia

As epilepsias focais extratemporais correspondem a
cerca de 20% das epilepsias focais, predominando as
do lobo frontal®*¢, O lobo frontal corresponde a 40%
da superficie cortical cerebral, apresentando ampla co-
nectividade com as demais areas cerebrais. As crises
originadas no lobo frontal geralmente sdo de curta du-
racdo, sendo comuns as crises com fendmenos moto-
res proeminentes ou posturais e sintomatologia bastan-
te complexa®. Elevada frequéncia de crises é comum,
com predominio durante o sono®. Em criancas, o prin-
cipal diagnéstico diferencial deve ser feito com os dis-
turbios do sono (movimentos periddicos e terror no-
turno), além das distonias paroxisticas (coreoatetose
cinesiogénica, coreoatetose disténica paroxistica fami-
liar e distonia paroxistica noturna).

O lobo frontal pode-se dividir nas seguintes sub-regides:
area rolandica, drea motora suplementar, regido fron-
tal inferior, regido do cingulo, regido frontopolar, regiao
frontal dorsolateral, regido frontal medial intermedidria,
regidao orbitofrontal e regido opercular. Embora a sinto-
matologia clinica possa nao ser especifica para cada re-
gido, alguns sintomas podem sugerir a area envolvida®’.
A area motora suplementar caracteriza-se por crises de
curta duracao, com preservacao da consciéncia e fené-
menos tbnico-posturais unilaterais ou bilaterais, sendo
comum a postura de esgrimista. Vocalizacao pode estar
presente. A postura tonica pode ser precedida por sin-
tomas sensitivos focais, sensacado cefdlica ou por mal-
-estar inespecifico envolvendo todo o corpo. Compor-
tamento bimanual complexo esta presente, como bater
palmas, friccionar as maos, manipulacdo dos genitais e
movimentos de pedalar, chutar e movimentos pélvicos.
Crises da darea rolandica cursam com sintomas motores
ténicos ou clénicos, por vezes com marcha jacksonia-
na. Nas crises do lobo frontal inferior, salivacdo profu-
sa, disturbios autonémicos e movimentos de degluticao
com afasia associada sdo comuns. As crises originadas
no giro de cingulo apresentam aura de medo, aluci-
nacoes ou ilusdes visuais, vocalizacoes, automatismos
gestuais complexos ou sexuais, distirbios autondmi-
cos e manipulacdo dos érgaos genitais. Podem ocorrer
crises com atividade motora explosiva, frenética, an-
tero e retropulsiva, giros e pulos (crises com hipermo-
tricidade). Na regido frontal medial anterior, sdo mais
comuns crises com sintomatologia de auséncia, crises
com hipermotricidade ou crises ténico- posturais. Na
regido frontopolar, o pensamento forcado, com perda
precoce da consciéncia, versao da cabeca e do olhar,
crises tonico-axiais, crises clénicas bilaterais, sinais au-
tondmicos, movimentos posturais generalizados e au-



tomatismos gestuais pouco evidentes sdo os principais
sintomas clinicos. Alucinacdes ou ilusdes olfatérias e
mic¢ao sdo sintomas comuns nas crises originadas na
regido orbitofrontal. Na regido opercular, podem ocor-
rer alucinacdes ou ilusdes gustativas, sinais autono-
micos viscerais, como aura epigastrica e medo, sinais
cardiorrespiratérios e sintomas sensitivos subjetivos.
As crises focais motoras tendem a ser bilaterais e o
comportamento sexual, com automatismos exuberan-
tes, também pode ocorrer.

Epilepsia frontal familial ou epilepsia frontal noturna autos-
sOmica dominante tem sido descrita em vdarias familias.
As crises geralmente se iniciam na infancia e persistem
ao longo da vida do paciente, embora o controle seja fa-
cil. Os sintomas principais sdo auras somatossensoriais,
como medo, sensacoes autondmicas ou sintomas senso-
riais especiais, que evoluem para crises com fenémenos
motores de curta duracdo, com clonias e vocalizacdes®.
EEG interictal € normal ou evidencia anormalidades ge-
ralmente bilaterais ou que envolvem outros lobos. O
EEG ictal tende a ser difuso. J& a ressonancia magnéti-
ca (RM) é normal na maioria dos casos®.

Crises dos lobos temporais

A epilepsia do lobo temporal (ELT) é a principal causa de
crises epilépticas intrataveis em adultos. Em criancas, a
esclerose mesial temporal (EMT) isolada tem sido des-
crita em 15% a 43% dos casos de ELT**#', sendo mais
comum acima dos 5 anos*2. Abaixo dos 5 anos, lesdes
neocorticais como tumores, malformacoes do desenvol-
vimento cortical e até a sindrome de Sturge-Weber séo
mais frequentemente observadas, podendo ou nao se
associar a EMT#*#4, Clinicamente, a sindrome da ELT se
manifesta por crises ténicas, mioclénicas e espasmos
infantis, sendo raras as crises parciais complexas®®, as
quais, quando presentes, caracterizam-se por poucos
automatismos, sendo raras as posturas disténicas. Ge-
ralmente, criancas acima dos 6 anos de idade tendem
a apresentar crises epilépticas semiologicamente seme-
Ihantes as observadas em adultos.

Os achados do EEG podem ser mais difusos e em 20%
dos casos abaixo dos 12 anos sdo encontradas des-
cargas fora do lobo temporal e 40% dos casos apre-
sentam alteragdes interictais bitemporais ou na regido
medioposterior do lobo temporal (Figura 4). O registro
ictal, embora possa ser caracterizado pelo classico rit-
mo teta-hipocampal, evidencia com frequéncia ritmos
mais difusos*¢47,

A remissdo espontanea das crises ocorre em 10% a
18% dos casos*®, no entanto geralmente as crises epi-
Iépticas sao refratarias e pode-se observar morbidade
cognitiva, assim como em adultos, particularmente
quando a epilepsia envolve o hemisfério dominante*°.
O tratamento cirdrgico em criangas tem progndéstico
semelhante ao observado em adultos*’, ndo havendo
justificativas para se protelar a indicacao cirdrgica ante
a determinacdo da refratariedade clinica®®. Os pacien-

tes com elevada frequéncia de crises no pré-operatério
tém pior progndstico pés-operatério (47% de evolucao
favoravel nos pacientes com crises didrias versus 86%
de evolucao favoravel nos pacientes com crises menos
frequentes*'). Tais resultados ndo foram observados
por outros autores.

Crises do cortex posterior

As epilepsias focais do lobo parietal sdo pouco descri-
tas na literatura, ndo existindo dados que determinem
sua prevaléncia global. A sintomatologia clinica é de di-
ficil descricao®%2, com excecéo da giro pds-central que
apresenta sintomas somatossensitivos. Nas demais re-
gides do coértex parietal, as manifestacdes clinicas ic-
tais iniciais devem-se principalmente a propagacao das
crises para outras regides do encéfalo®®. As auras séo
muito frequentes nas crises do lobo parietal, ocorrendo
em 95% dos pacientes, e as mais comuns sdo as So-
matossensitivas, caracterizadas por sensacao de pares-
tesia, dor ou alteracdes da sensacao térmica, podendo
ocorrer em 30% a 70% dos pacientes®'®*. Apds a aura
sensitiva, as auras com disturbios da imagem corporal
sdo as mais frequentes, seguidas por sintomas motores
negativos, sensacado vertiginosa, afasia, alucinacdes
auditivas ou visuais complexas ou elementares, sensa-
coOes cefélicas, aura epigastrica e amaurose®. Na se-
quéncia, as crises evoluem com fenémenos posturais
tonicos (bilaterais ou unilaterais) ou para crises parciais
complexas, dependendo da maior propagacdo para o
lobo frontal ou o lobo temporal.

O diagnéstico e o tratamento nao diferem dos de outras
sindromes epilépticas focais e, em séries cirdrgicas, pa-
cientes com epilepsia do lobo parietal correspondem a
cerca de 6% dos casos®.

Ja a epilepsia do lobo occipital constitui a forma me-
nos comum de epilepsia focal®®. A semiologia das cri-
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Figura 4. EEG interictal em crianca de 5 anos com
epilepsia do lobo temporal mostrando paroxismos em
greas posteriores do hemisfério esquerdo.




ses originadas no lobo occipital pode ser dividida em
fendbmenos visuais negativos (amaurose ictal, hemia-
nopsia, quadrantopsia, amaurose uniocular), fenéme-
nos visuais positivos (flashes brilhantes ou coloridos,
escotomas, circulos ou tridangulos coloridos), alucina-
cdes visuais complexas, llusées visuais (macropsia,
micropsia, micro/macroteleopsia, palinopsia e perda da
visdo estereoscopica sao implicados em epilepsia oc-
cipital), piscamento palpebral rapido e forcado, flutter
ocular, nistagmo contralateral, vertigem, sensacao de
movimento ocular ou desvio ocular com ou sem desvio
cefélico. A propagacao das crises se da para as regides
anteriores parietais e frontais (com sintomas sensitivo-
motores e crises posturais) ou para os lobos temporais
(crises parciais complexas). Essa sintomatologia de-
pendera basicamente da porcao inicialmente envolvida
no lobo occipital (regides superior ou inferior da fissura
calcarina e regido medial do lobo occipital®”®,

Cerca de 50% a 60% dos casos exibem déficit de
campo a campimetria visual. Pode haver quadrantoa-
nopsia homénima superior ou inferior ou hemianopsia
completa, com preservacao da macula na maioria dos
casos. As lesdes corticais laterais sdo as que mais fre-
guentemente se associam a campimetria normal.
Descargas interictais focais no lobo occipital estdo
presentes em 8% a 32% dos casos, sendo mais co-
mumente observados paroxismos com campo mais di-
fuso®2%¢57, Da mesma forma, o padrdo ictal pode ser
mais difuso, podendo mimetizar padroes de EGI.
Neoplasias de baixo grau, hamartomas, malformacoes
vasculares e do desenvolvimento cortical, encefalite
de Rasmussen, esclerose tuberosa, atrofia-gliose pds-
-traumatica, encefalites e meningites sdo algumas das
causas de crises occipitais lesionais®'***°,

E fundamental efetuar diagnéstico diferencial com as
epilepsias occipitais benignas, migranea basilar, mito-
condriopatias (como a sindrome de MELAS [encefalo-
patia mitocondrial, acidose latica e episddios Stroke-li-
kel e a de MERRF [epilepsia mioclonica com fibras rotas
vermelhas]), doenca de Lafora e lipofuccinose ceroide.

Sindromes hemisféricas

LesGes hemisféricas sdo comuns em criancas com cri-
ses epilépticas refratdrias, podendo diversas causas es-
tar envolvidas. Esses pacientes geralmente apresentam
elevada frequéncia de multiplos tipos de crises, poden-
do configurar epilepsia parcial continua ou EME®®. A
maioria dos pacientes tem desenvolvimento neuroldgi-
co alterado, com retardo mental variavel, hemiparesia e
distdrbios de linguagem®'.

O diagnéstico etioldgico é feito por meio de RM do en-
céfalo, e em pacientes em que o tratamento cirdrgico
é considerado, deve-se avaliar a presenca de possivel
lesdo bilateral®?. Entre elas, destacam-se a encefalite
de Rasmussen e a sindrome de hemiconvulsao-hemi-
plegia-epilepsia (HHE).

A cirurgia hemisférica é o tratamento de escolha em

pacientes com crises refratdrias, promovendo bons re-
sultados em até 69% dos casos®®.

Encefalite de Rasmussen

Descrita por Rasmussen, em 1958, a encefalite de
Rasmussen é uma doenca rara, adquirida, progressiva,
de etiologia desconhecida, que acomete um hemisfério
cerebral®*. Caracteriza-se pela presenca de crises fo-
cais motoras muito frequentes ou continuas, hemipare-
sia e hemiatrofia cerebral progressivas®®. Os sintomas
tém inicio por volta dos 6 anos de idade, embora casos
com inicio na idade adulta tenham sido descritos®. A
apresentacao clinica mais comum é a de crises epilép-
ticas focais motoras esporadicas em uma crianca pre-
viamente higida (fase 1 da doenca ou prédromo). Esta
evolui para a fase 2 ou fase aguda caracterizada pela
presenca de epilepsia parcial continua, hemiparesia e
déficits cognitivos progressivos. A terceira fase ou fase
residual caracteriza-se pela estabilizacdo do quadro
neurolégico, mas ainda com crises epilépticas refrata-
rias. Hemiparesia pode ser o sintoma inicial da doen-
ca®’. Pacientes com sintomas iniciados mais tardiamen-
te podem apresentar-se com crises parciais complexas
ou TCGs esporadicas que posteriormente evoluem para
o quadro tipico de epilepsia parcial continua®. Distur-
bios de linguagem e comportamento e retardo mental
sdo observados na evolucao da sindrome®°.

As crises epilépticas sao de dificil controle medicamento-
so. A epilepsia parcial continua ocorre em até 92% dos
casos. Outros tipos de crises descritas sdao focais mo-
toras isoladas (77% dos casos), crises secundariamente
generalizadas (42% dos casos), parciais complexas se-
guidas de crises parciais motoras (31% dos casos), crises
de area motora suplementar (24% dos casos), crises so-
matossensitivas (21% dos casos) e crises parciais com-
plexas com automatismos (19% dos casos)”.

A RM evidencia atrofia cerebral cortical progressiva que
ja pode ser notada duas semanas apés o inicio dos sin-
tomas clinicos”. Alguns autores sugerem que, apés 12
meses de evolucao a partir da fase aguda, tenha ocorrido
a maior parte da perda neuronal (Figura 5)%. Embora a
encefalite de Rasmussen seja uma doenca predominante-
mente unilateral, estudos volumétricos tém mostrado que
a atrofia cerebral é bilateral, embora bastante assimétri-
ca’?. Casos claramente bilaterais sdo bastante raros®. A
presenca de dual pathology ocorre em 10% dos casos’.
O diagndstico final da encefalite de Rasmussen baseia-
-se em critérios clinicos, EEG e de imagem, sendo mui-
tas vezes necessario realizar bidpsia cerebral para sua
confirmacdo. Os achados histopatoldgicos sdo nédulos
microgliais, com ou sem neuronofagia, infiltrado celular
perivascular, necrose giral, perda neuronal e gliose.

A patogénese da encefalite de Rasmussen ainda é des-
conhecida. Acredita-se que seja uma combinacéo de fa-
tores autoimunes mediados por células T, linfécitos T,
granzimas B e subunidades 3 dos receptores glutamatér-
gicos ionotrépicos, podendo ainda haver influéncia dos



complexos maiores de histocompatibilidade classe I°¢. No
entanto, essas teorias ndo explicam o porqué do envolvi-
mento encefélico predominantemente unilateral. Assim,
um fator infeccioso nao pode ser totalmente descartado,
sendo possivel que leve a uma reacdo local inicial, com
guebra da barreira hematoencefélica e posterior efluxo
de elementos imunolégicos humorais e celulares.

O Unico tratamento que leva a remissao das crises epilép-
ticas é a cirurgia e, na maioria das vezes, a resseccao ou
desconexao de todo o hemisfério é indicada, desde que
cirurgias parciais tenham resultados ruins’*. No entanto,
o tratamento cirdrgico pode levar a instalacao de défi-
cits neuroldgicos importantes, particularmente gquando
a doenca envolve o hemisfério dominante para a lingua-
gem, sendo necessério protelar o procedimento’®. Nesses
casos sdo indicados tratamentos alternativos com corti-
costeroides, imunoglobulina humana e tacrolimo®75, Qu-
tros sugerem que o tratamento precoce com esses farma-
cos pode levar a uma progressao mais lenta da doenca®’.

Sindrome de hemiconvulsdo-hemiplegia-epilepsia

A sindrome HHE decorre de lesdes hipdxico-isquémi-
cas dos periodos pré e perinatal, levando ao desenvol-
vimento de lesOes vasculares que podem ser localiza-
das, hemisféricas ou difusas. O territério vascular mais
afetado é o da artéria cerebral média e a manifestacao
clinica inicialmente observada é a hemiplegia ou hemi-
paresia congénita. Crises epilépticas podem estar pre-
sentes em 34% a 60% dos casos, sendo intratdveis
em 7%7¢. As crises podem ser polimérficas com sinto-
mas focais ou generalizados.

Na RM, observam-se leucomalacias periventriculares,
areas de gliose e lesdes porencefalicas. Nesse Ultimo
caso, 0s neurdnios corticais remanescentes tendem a
apresentar arquitetura desorganizada, havendo pouca
definicdo das camadas corticais’”’. Pode-se observar
atrofia hipocampal ipsilateral particularmente nos ca-
sos com lesGes porencefalicas’®.

Existem poucas séries que descrevem a evolucéo pds-
-operatéria de um grande nimero de pacientes. Car-
refio et al.”® acompanharam 25 pacientes submetidos
a tratamento cirdrgico. Destes, 13 tiveram resseccoes
hemisféricas, trés, calosotomia, e nos demais foram
realizadas cirurgias mais focais. A evolucéo foi bastan-
te favoravel em 84,6% dos casos e dos nove pacientes
submetidos a resseccdes mais focais, 66,6% tiveram
evolucdo favoravel. Esses achados sugerem que essa
doenca pode ter melhor prognéstico do que outras co-
muns em criancas, particularmente malformacdes do
desenvolvimento cortical, e resseccées menos exten-
sas podem ser consideradas.

Sindrome de Lennox-Gastaut

A sindrome de Lennox-Gastaut (SLG), descrita por Len-
nox em 1945, tem como caracteristicas principais a
presenca de crises do tipo auséncias atipicas, crises

Figura 5. Encefalite de Rasmussen com envolvimento
da regido frontotemporoinsular do hemisfério cerebral
direito.

com queda (drop attacks), crises mioclonicas e retardo
mental. As crises de auséncias atipicas podem ocor-
rer dezenas ou centenas de vezes ao dia, configurando
quadro de EME do tipo auséncia atipica. Qutros tipos
de crises epilépticas podem ser encontrados, incluindo
crises TCGs e crises parciais complexas’®.
Corresponde de 3% a 10,7% das epilepsias da infan-
cia’® e histdria pregressa de sindrome de West pode ser
verificada em um terco dos casos®. Assim como na
sindrome de West, as etiologias sdo bastante variaveis.
Incidéncia familiar ocorre em até 28% dos casos’. As
crises geralmente se iniciam antes dos 8 anos de vida,
com pico de incidéncia entre 3 e 5 anos. No EEG, ob-
serva-se atividade de base acentuadamente desorga-
nizada, tomada por paroxismos epileptiformes do tipo
ponta, ondas agudas multifocais, complexos de ponta-
-onda lentos (1 a 2,5 Hz), polipontas difusas e ritmo
recrutante (Figura 6). Durante o sono, é rara a pre-
senca de elementos fisioldgicos e as descargas podem
ocorrer em surtos’®, As crises sdo bastante frequentes,
levando a quedas e traumas.

O diagnoéstico da SLG baseia-se essencialmente em cri-
térios clinicos e EEG, devendo-se diferenciar de outras
encefalopatias epilépticas, o que nem sempre é facil®'.
O tratamento é dificil, sendo a resposta aos principais
FAEs bastante limitada. Deve visar aos diferentes tipos
de crises, sendo comum o uso de politerapia. O objetivo
principal do tratamento, quando néo é possivel controlar
totalmente as crises, é impedir a instalacao de EME.

O tratamento cirdrgico na SLG é limitado pelo polimor-
fismo clinico. Raramente é possivel identificar a area
de inicio critico, confirmando a hipdtese de se tratar de
uma epilepsia generalizada sintomatica. A calosotomia,
uma cirurgia paliativa, tem sido realizada com o intuito
de reduzir o nimero de crises com queda e, consequen-
temente, os traumas repetidos, mas os resultados sao
apenas regulares, mostrando que cerca de 50% dos
casos apresentam reducdo do nimero de crises com



queda®. Implante do estimulador do nervo vago e die-
ta cetogénica sdo outras opcdes de tratamento que se
pode tentar®83:84,

Sindrome de Landau-Kleffner

Trata-se de uma sindrome caracterizada por afasia e
crises epilépticas, de etiologia desconhecida e relati-
vamente rara®®. Nela, ha afasia adquirida e EEG com
atividade epileptiforme maxima nas regides temporor-
rolandicas. O inicio dos sintomas ocorre entre 3 e 8
anos de idade, sendo um pouco mais frequente em me-
ninos. Afasia manifesta-se antes dos 6 anos em crian-
cas previamente normais®. A evolucao é rapida e inclui
a perda da linguagem até atingir ocasionalmente o mu-
tismo, perda da compreensao verbal, agnosia auditiva,
disturbios cognitivos, epilepsia, hiperatividade, agressi-
vidade e, em alguns casos, regressao do tipo autista,
sem antecedentes de comprometimento intelectual ou
de desenvolvimento®®.

As crises epilépticas ocorrem em 70% dos casos e
geralmente sdo de facil controle, podendo preceder a
deterioracao da linguagem ou coincidir com esta (40%
a 50% dos casos); em 20% a 30%, podem manifes-
tar-se meses apds a alteracdo da linguagem, e estdo
ausentes em até 25% dos casos®’. Caso a disfasia
perdure por mais de um ano, dificilmente o paciente
apresentard recuperacao satisfatéria da linguagem. Fe-
lizmente, em alguns casos, ha resolucdo da disfasia em
poucas semanas ou meses®®,

O registro EEG interictal em vigilia tende a ser normal
ou apresenta raros paroxismos epileptiformes. Em sono,
evidenciam-se paroxismos epileptiformes nas regides
rolandicas, unilaterais ou bilaterais em mais de 80% do
tempo de tracado®®. Enquanto se observarem descargas
ao EEG interictal, nao haveréa recuperacao da linguagem.
A RM geralmente é normal, ou em casos esporadicos ha
lesdo estrutural, sendo a displasia cortical e o astrocito-
ma de baixo grau as lesGes mais comuns®°',

O tratamento com FAEs é eficaz no controle das crises
epilépticas®2. Preconiza-se o uso de corticosteroides,
hormoénio adrenocorticotréfico ou imunoglobulina pre-
cocemente para resolver o déficit de linguagem. Em
criancas que nao respondem adequadamente ao trata-
mento medicamentoso, pode-se considerar a cirurgia
(transeccao subpial multipla ou implantacao do estimu-
lador do nervo vago)®%4,

Epilepsia com estado de mal elétrico do sono
lento

Sindrome com incidéncia indefinida que ocorre em
criancas previamente higidas com idade de inicio en-
tre 1 e 11 anos. Estado de mal eletrografico no sono
lento pode ter inicio um a dois anos apds o surgimen-
to das crises. Nesses casos, a sindrome se manifesta
com reducdo da linguagem, comprometimento da me-
méria, orientacao visioespacial, atencdo e contato com
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Figura 6. EEG na SLG. A. Complexos de ponta-onda
ritmados a menos de trés por sequndo. B. Ritmo
recrutante epiléptico.

o meio. Disturbios de comportamento, agressividade
ou psicose sdo comuns®.

O EEG na vigilia mostra paroxismos epileptiformes do
tipo ponta ou ondas agudas nas regioes frontotempo-
rais ou centrotemporais. Estes ficam mais frequentes no
sono, envolvendo mais de 80% do tempo total do sono
lento. As descargas quase desaparecem no sono REM.
O progndstico da epilepsia é favoravel, no entanto
metade dos pacientes evolui com déficits cognitivos
permanentes.

Epilepsias mioclonicas progressivas da
infancia

Trata-se de um grupo de doencas raras, geneticamen-
te determinadas e caracterizadas por mioclonias e de-
terioracao neuroldgica progressiva, particularmente
com deméncia e ataxia. A intensidade dos sintomas
e a velocidade de progressao dependem da etiologia e
a idade de inicio varia da infancia a adolescéncia. As
principais causas sao doenca de Lafora, lipofuccino-
se ceroide, doencas mitocondriais, sialidose e epilepsia
miocl6nica progressiva do tipo Unverricht-Lundborg'®.

O EEG inicialmente pode demonstrar uma atividade



de base normal, mas que tende a se deteriorar com a
progressao da doenca. Ocorrem paroxismos epileptifor-
mes com complexos ponta-onda generalizados acima
de 3 Hz, podendo-se observar descargas focais parti-
cularmente na regiao occipital (doenca de Lafora) ou
descargas rapidas do vértex no sono REM da forma
Unverricht-Lundborg. A fotossensibilidade é marcante.
O diagndstico é possivel e pode ser feito buscando-se
as mutacdes genéticas descritas em varias dessas sin-
dromes ou por meio de bidpsias teciduais (geralmente
no musculo).

Consideracdes finais

As crises epilépticas da infancia tém um amplo po-
limorfismo clinico decorrente da etapa da matura-
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