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The Journal of Epilepsy and Clinical Neurophysiology (JECN)
is the Official Body of the Brazilian Epilepsy League, whose purpose
is to publish original scientific-technological articles about epilepsy
and clinical neurophysiology, resulting from ethically developed and
approved clinical and experimental research. Volumes are published
annually, with quarterly editions, in March, June, September and
December of each year. The articles submitted must be original and
concise, written in English, Portuguese or Spanish. The text should
be prepared in accordance with the technical standards, and sent via
the publications management system. In order to be approved, the
articles will be submitted for evaluation by a panel of reviewers (peer
review), who will receive the text anonymously and decide on its
publication, suggest changes, request clarification from the authors,
and provide recommendations to the Editor-in-Chief. The concepts
and statements contained in the work are the sole responsibility
of the authors. The Journal Epilepsy and Clinical Neurophysiology
follows, in full, the international trend of the Vancouver style, which
is available at www.icmje.org.br. We thank the authors, in advance,
for their collaboration in following the instructions.

LIMITS FOR EACH TYPE OF PUBLICATION (Extension):
The following criteria must be observed for each type of publication.
The electronic word count must include: the title page and text.

ri]ﬁiec;): Abstract Number of words  |References| Figures | Tables
S0 with up to 250 strach 45 10 6
d references, tables and
words figures
Update / tl: lstnfti 6.000 not including the
Review :h ue l; e; 50 abstract, references, 60 3 2
Case Report with up to tables and figures
words
Editorial 0 500 5 0 0

MANUSCRIPT PREPARATION: The Journal of Epilep-
sy and Clinical Neurophysiology receives the following types of
manuscript for publication: Original Articles, Update and Reviews
Articles, Case Report, Editorial. The manuscripts should be submit-
ted in accordance with PC standard, in Word files, double spaced,
with wide margins, and the author shall include a signed letter of
authorization for publication, declaring that it is an original work,
and that it has not been, or is not being submitted for publication in
any other journal. Ensure that the manuscript is fully in accordance
with the instructions.

CLINICAL TRIALS: The Journal of Epilepsy and Clinical Neu-
rophysiology supports the policies for the recording of clinical trials
of the World Health Organization (WHO) and the International
Committee of Medical Journal Editors (ICMJE), recognizing the im-
portance of these initiatives for the recording and international dis-
closure of information on clinical trials, in open access. Accordingly,
only clinical research articles that have received an identification
number in one of the Clinical Trial Records validated by the WHO
and ICMJE criteria will be accepted for publication. The addresses for
these records are available on the ICMJE website (www.icmje.org).
The identification number should be declared in the text.

CONFLICTS OF INTEREST: According to the requirements
of the International Committee of Medical Journal Editors (ICMJE),
the Vancouver group, and Resolution no. 1595/2000 of the Federal
Council of Medicine Resolution, the authors have a responsibility to
recognize and declare any conflicts of interest, financial or otherwise
(business, personal, political, etc.) involved in the development of
work submitted for publication. The authors must declare, and may
acknowledge, in the manuscript, any financial support received for
the work, as well as others parties involved in its development.

CORRECTION OF GRAPHIC PROOFS: As soon as they
are ready, graphic proofs in electronic format shall be sent by email
to the author responsible for the article. Authors must return the
graphic proofs with the necessary corrections, also by email, within
48 hours of their receipt. The sending and the return of graphic
proofs by electronic mail is intended to streamline the revision
process and subsequent publication of the articles.

COPYRIGHT: All statements published in articles are the
responsibility of the authors. However, all published material be-
comes the property of the Publisher, which reserves the copyright.
Therefore, no material published in the Journal of Epilepsy and
Clinical Neurophysiology may be reproduced without the written
permission of the Publisher. All authors of submitted articles must
sign a Copyright Transfer Statement, which shall take effect on the
date on which the article is accepted.

ORGANIZATION OF THE ELECTRONIC FILE: All parts
of the manuscript must be included in a single file, which must
be organized with the cover page first, then the text, AND THE
references followed by figures (with captions) and at the end, tables
and charts (with captions).

COVER PAGE: The cover page must include:

a) type of article (original article, review or update)

b) full title in Portuguese, English and Spanish, with up to 120
characters. The title must be concise but informative

c) full name of each author (without abbreviations); and the
institution to which each one belongs

d) place where the work was carried out

e) name, address, telephone number, and email address of the
author responsible for correspondence

ABSTRACT: The Abstract must be structured in the case
of original articles, and must clearly present the study objectives,
with historical data, methods, results, and the main conclusions. It
must be written Portuguese, English and Spanish, and should not
exceed 200 words.

DESCRIPTORS: Must contain at least three key words in Por-
tuguese based on the Health Sciences Descriptors (DeCS) -http://
decs.bireme.br. In English, submit keywords based on the Medical
Subject Headings (MeSH) - http://www.nlm.nih.gov/mesh/meshho-
me.html, at least three and at most six citations.

INTRODUCTION: Present the subject and purpose of the study,
and provide citations, without giving an external review of the subject.

MATERIAL AND METHOD: Describe the experiment
(quantity and quality) and the procedures in sufficient detail to
allow other researchers to reproduce the results, or to continue the
study. When reporting experiments involving human and subjects,
indicate whether the procedures have complied with the rules of
the Ethics Committee on Experiments involving Human Beings
of the institution where the research was conducted, or if it is in
accordance with the 1996 Declaration of Helsinki and Animal
Experimentation Ethics, respectively. Accurately identify all drugs
and chemicals used, including generic names, doses and administra-
tion routes. Do not use patient names, initials, or hospital records.



Provide references for the establishment of statistical procedures.

RESULTS: Present the results in logical sequence in the text,
using tables and Illustrations. Do not repeat all the data contained
in the tables and/or illustrations in the text. Emphasize or summa-
rize only the important discoveries in the text.

DISCUSSION: Emphasize new and important aspects of the
study. Previously published methods should be compared with the
current methods, so that the results are not repeated.

CONCLUSION: Must be clear and concise and establish a
connection between the conclusion and the study objectives. Avoid
conclusions not based on data.

ACKNOWLEDGEMENT: Addressed to persons who have
collaborated intellectually but whose contribution does not consti-
tute co-authorship, or those who have provided material support.

REFERENCES: Quote up to about 20 references, restricted
to the bibliography essential to the content of the article. Number
references consecutively in the order in which they are mentioned
in the text, using superscript Arabic numerals, in the following
format: (Reduction of functions of the terminal plate.!) Give the
names of the first three authors, followed by et al.

Journal titles should abbreviated, according to the Index Medicus.

a) Articles: Author(s). Title of the article. Title of the Journal.
year; volume: first-last age E.g. Campbell CJ. The healing of carti-
lage defects. Clin Orthop Res Report. 1969;(64):45-63.

b) Books: Author(s) or editor(s). Title of the book. Edition,
if not the first. Translator(s), if applicable. Place of publication:
publisher, year. E.g. Diener HC, Wilkinson M, editors. Drug-induced
headache. 2nd ed. New York: Spriger-Verlag; 1996.

¢) Chapters of books: Author(s) of the chapter. Title of chapter.
Editor(s) of the book and other data on this, as for the previous
item. E.g. Chapman MW, Olson SA. Open fractures. In: Rockwood
CA, Green DP Fractures in adults. 4th ed. Philadelphia: Lippin-
cott-Raven; 1996. p. 305-52.

d) Summaries: Author(s). Title, followed by (summary). Jour-
nal year; volume (supplement and its number, if applicable): page(s)
E.g. Enzensberger W, Fisher PA. Metronome in Parkinson’s Disease
(abstract). Lancet. 1996 ;34:1337.

e) Personal communications should only be mentioned in the
text in parentheses.

f) Thesis: Author, title level (master’s, doctorate etc.), city: in-
stitution; year. E.g. Kaplan SJ. Post-hospital home health care: the
elderly’s access and utilization (dissertation). St. Louis: Washington
University; 1995.

) Electronic Material: Title of the document, internet address,
date of access. E.g. Morse SS. Factors in the emergence of infectious
diseases. Emerg Infect Dis. (Online) 1995 Jan-Mar [cited 1996
Jun 5];1(1):[24 screens]. Available from:URL:http://www.cdc.gov/
ncidod/EID/eid.htm

TABLES: Tables should be numbered in the order in which
they appear in the text, with Arabic numerals. Each table must have
a title and, if necessary, an explanatory caption. Charts and tables
should be sent through the original files (e.g. Excel).

FIGURES (photographs/illustrations/graphics): Figures should be
presented on separate pages and numbered sequentially, in Arabic
numerals, in the order in which they appear in the text. To avoid
problems that could compromise the standard of the journal, the
material sent must meet the following parameters: all figures, photo-
graphs and illustrations must have graphics of adequate quality (300
dpi resolution) and must have a title and caption. In all cases, the
files must have .tif extension and/or jpg. Files will be also accepted
with .xIs (Excel), .eps, or .psd extensions for illustrations featuring
curves (graphs, drawings and diagrams). The figures include all
illustrations, such as photographs, drawings, maps, graphs, etc., and
should be numbered consecutively, in Arabic numerals. Figures in
black and white will be reproduced free of charge, but the reserves
the right to set a reasonable limit on their number.

CAPTIONS: Type captions in double space, accompanying the
respective figures (graphics, photographs and illustrations). Each
caption should be numbered in Arabic numerals, corresponding
to each figure, in the order in which they are cited in the work.

ABBREVIATIONS AND ACRONYMS: Must be preceded by
the full name when cited for the first time in the text. In the footer
of the figures and tables, the meanings of abbreviations, symbols, and
other signs should be given, and the source: place with the research
was carried out should be stated. If the illustrations have already been
published, they should be accompanied by written permission of the
author or editor, showing the reference source where it was published.

REPRODUCTION: Only the Journal of Epilepsy and Clinical
Neurophysiology may authorize the reproduction of the articles
contained therein. Cases of omission will be resolved by the Ed-
itorial Board.

SUBMISSION OF ARTICLES: From January 2015 articles
should be sent for submission to the Atha Comunicagio e Editora
(A/C Ana Carolina de Assis) - Rua Machado Bittencourt, 190
— 49 andar - CEP: 04044-903 — Sao Paulo/SP, Brazil Tel: +55 11
5087-9502 / Fax: 4+55 11 5579 5308 or by email to revistajecn@
outlook.com

A Revista Journal of Epilepsy and Clinical Neurophysiology
(JECN) ¢ o Orgio Oficial da Liga Brasileira de Epilepsia, cujo
propdsito é publicar artigos cientifico-tecnoldgicos originais sobre
epilepsia e neurofisiologia clinica, resultante de pesquisas clinicas
e experimentais, eticamente desenvolvidas e aprovadas. Os volu-
mes sdo publicados anualmente, com edigdes trimestrais em margo,
junho, setembro e dezembro de cada ano. Os artigos submetidos
devem ser inéditos e concisos, redigidos em inglés, portugués ou
espanhol. O texto deverd ser preparado de acordo com as normas
técnicas e enviados pelo sistema de gerenciamento de publicagdes.
Os artigos para serem aprovados sdo submetidos a avaliagdo de
uma comissdo de revisores (peer review) que recebem o texto de
forma andnima e decidem por sua publicagdo, sugerem modifica-
¢Oes, requisitam esclarecimentos aos autores e efetuam recomen-
dagdes ao Editor Chefe. Os conceitos e declaragdes contidos nos
trabalhos sdo de total responsabilidade dos autores. A Journal of
Epilepsy and Clinical Neurophysiology segue na integra a tendéncia
internacional do estilo Vancouver, disponivel (www.icmje.org.br).
Desde ja agradecemos a colaboracdo dos autores no atendimento
as instrucdes citadas.

LIMITES POR TIPO DE PUBLICACAO (Extensio): Os
critérios abaixo delineados devem ser observados para cada tipo
de publicagio. A contagem eletronica de palavras deve incluir: a
pégina inicial e o texto.

Tipo de Artigo Resumo Nimero de Referéncias | Figuras | Tabelas
Palavras
6.000 Excluindo o
. Estruturado com .
Original N resumo, referéncias,| 45 10 6
até 250 palavras .
tabelas e figuras
Atualizagio / Nio é 6.000 Excluindo o
Revisdao estruturado com  [resumo, referéncias, 60 3 2
Relato de Caso| até 250 palavras | tabelas e figuras
Editorial 0 500 5 0 0




PREPARACAO DE MANUSCRITO: A Journal of Epilepsy and
Clinical Neurophysiology recebe para publicagio os seguintes tipos de
manuscritos: Artigo Original, Artigo de Atualizagdo e Revisdo, Relato
de Caso. Os manuscritos enviados deverdo estar em padrio PC com
arquivos em Word, espago duplo, com margem larga, devendo o autor
inserir carta assinada, autorizando sua publicagdo, declarando que o
mesmo ¢ inédito e que ndo foi, ou estd sendo submetido a publicagio
em outro periédico. Certifique-se de que o manuscrito se conforma
inteiramente as instrugoes.

ENSAIOS CLINICOS: O periédico Journal of Epilepsy and
Clinical Neurophysiology apoia as politicas para registro de ensaios
clinicos da Organizagio Mundial de Saide (OMS) e do Comité In-
ternacional de Editores de Diarios Médicos (ICMJE), reconhecendo
a importAncia dessas iniciativas para o registro e divulgagio interna-
cional de informagfo sobre estudos clinicos, em acesso aberto. Sendo
assim, somente serdo aceitos para publicago, os artigos de pesquisas
clinicas que tenham recebido um ndmero de identificagio em um
dos Registros de Ensaios Clinicos validados pelos critérios estabe-
lecidos pela OMS e ICMJE. Os enderecos para esses registros estio
disponiveis a partir do site do ICMJE (www.icmje.org). O ntimero de
identificagdo deve ser declarado no texto.

CONFLITO DE INTERESSES: Conforme exigéncias do Comi-
té Internacional de Editores de Disrios Médicos (ICMJE), grupo Van-
couver e resolugio do Conselho Federal de Medicina n? 1595/2000
os autores tém a responsabilidade de reconhecer e declarar conflitos
de interesse financeiros e outros (comercial, pessoal, politico, etc.)
envolvidos no desenvolvimento do trabalho apresentado para pu-
blicagao. Devem declarar e podem agradecer no manuscrito todo o
apoio financeiro ao trabalho, bem como outras ligagdes para o seu
desenvolvimento.

CORRECAO DE PROVAS GRAFICAS: Logo que prontas,
as provas gréficas em formato eletronico serdo enviadas, por e-mail,
para o autor responsavel pelo artigo. Os autores deverdo devolver,
também por e-mail, a prova grafica com as devidas corre¢oes em,
no méximo, 48 horas apds o seu recebimento. O envio e o retorno
das provas gréficas por correio eletronico visa agilizar o processo de
revisdo e posterior publicagio das mesmas.

DIREITOS AUTORALIS: Todas as declaragoes publicadas nos
artigos s@o de inteira responsabilidade dos autores. Entretanto, todo
material publicado torna-se propriedade da Editora, que passa a reser-
var os direitos autorais. Portanto, nenhum material publicado no Jour-
nal of Epilepsy and Clinical Neurophysiology poder ser reproduzido
sem a permissio por escrito da Editora. Todos os autores de artigos
submetidos deverdo assinar um Termo de Transferéncia de Direitos
Autorais, que entrard em vigor a partir da data de aceite do trabalho.

ORGANIZACAO DO ARQUIVO ELETRONICO: Todas
as partes do manuscrito devem ser incluidas em um tnico arquivo.
O mesmo devera ser organizado com a pdgina de rosto, em primeiro
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PERINATAL BRAIN LESIONS AND EPILEPSY:
PREMATURITY AND CEREBRAL HYPOXIA
EVOLVING WITH WEST SYNDROME

Carla Tiemi Minamihara?, Vanessa Liberalesso?, Silmara Aparecida Possas?, Bianca Simone Zeigelboim?,
Antonella Adriana Zanette3, Paulo Breno Noronha Liberalesso?4

Introduction: West syndrome (WS) is the most frequent epileptic encephalopathy in the first year of life and is
strongly correlated with prenatal and perinatal brain injury. Objective: To analyze the relationship between prematurity
and birth asphyxia (cerebral hypoxia) with WS. Methods: This is an observational and cross-sectional study. All the
patients with WS treated at Pediatric Neurology Service of Pequeno Principe Children’s Hospital from January 2010 to
January 2015 were analyzed. The patients underwent magnetic resonance imaging (MRI) of the brain and electroen-
cephalogram (EEG). Results: Thirty-eight patients with WS, 23 (60.53%) females; ages ranging from 9 to 27 months
(£16.6 months). Twenty (52.63%) patients had a history of hypoxia/anoxia perinatal, 8 (21.05%) were premature, 8
(21.05%) had brain malformations, 4 (10.53%) had Down syndrome, 4 (10.53%) had tuberous sclerosis, and 2 (5.26%)
had no comorbidities. MRI showed: 9 (23.68%) multi-cystic encephalomalacia, 4 (10.53%) periventricular leukomalacia,
4 (10.53%) periventricular leukomalacia with cerebral atrophy, 4 (10.53%) periventricular nodules, 3 (7.89%) brain
atrophy, 2 (5.26%) pachygyria associated with agenesis of corpus callosum, one (2.63%) agenesis of the corpus callosum,
one (2.63%) right frontal dysplasia, one (2.63%) left frontal dysplasia, one (2.63%) right frontoparietal dysplasia, one
(2.63%) left frontoparietal dysplasia, and one (2.63%) pachygyria. Conclusion: The history of hypoxia/anoxia perinatal
and prematurity is very frequent in WS. Improved care during pregnancy and childbirth is very important to reduce
perinatal brain injury, premature birth, and neurological morbidity.

Keywords: West syndrome; Brain hypoxia; Infant, premature.

Introdugao: A sindrome de West (SW) é a mais frequente encefalopatia epiléptica do primeiro ano de vida e estd fortemente
relacionada com lesdes cerebrais pré-natais e perinatais. Objetivo: Analisar a relacdo entre prematuridade e asfixia perinatal
(hipéxia cerebral) e SW. Métodos: Este é um estudo observacional e transversal. Todos os pacientes com SW tratados no Servico
de Neurologia Pedidtrica do Hospital Infantil Pequeno Principe entre janeiro de 2010 e janeiro de 2015 foram analisados. Os
pacientes foram submetidos a ressondncia magnética (RM) do encéfalo e eletroencefalograma (EEG). Resultados: Trinta e oito
pacientes com SW, 23 (60,53%) do sexo feminino; idade entre 9 a 27 meses (+16,6 meses). Vinte (52,63%) pacientes tinham
histéria de hipoxia/anéxia perinatal, 8 (21,05%) eram prematuros, 8 (21,05%) tinham malformagées cerebrais, 4 (10,53%)
tinham sindrome de Down, 4 (10,53%) tinham esclerose tuberosa e 2 (5,26%) ndo apresentavam nenhuma comorbidade. A RM
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mostrou: 9 (23,68%) casos de encefalomaldcia multicistica, 4 (10,53%) leucomaldcia periventricular, 4 (10,53%) leucomaldcia
periventricular com atrofia cerebral, 4 (10,53%) nédulos periventriculares, 3 (7,89%) atrofia cerebral, 2 (5,26%) paquigiria
associada a atrofia de corpo caloso, um (2,63%) agenesia de corpo caloso, um (2,63%) displasia frontal direita, um (2,63%)
displasia frontal esquerda, um (2,63%) displasia frontoparietal direita, um (2,63%) displasia frontoparietal esquerda e um
(2,63%) paquigiria. Conclusdo: A histéria de hipéxia/anéxia perinatal e prematuridade é muito frequente na SW. A melhora
dos cuidados durante a gestacdo e o parto é muito importante para reduzir lesoes cerebrais perinatais, nascimentos prematuros e
consequentemente, a morbidade neuroldgica.

Palavras-chave: Sindrome de West; Hipéxia cerebral; Prematuridade.

Introduccién: El sindrome de West (SW) es la mds frecuente encefalopatia epiléptica del primer ano de vida y estd
fuertemente relacionado con lesiones cerebrales prenatales y perinatales. Objetivo: Analizar la relacion entre prematuridad
y asfixia perinatal (hipoxia cerebral) y SW. Métodos: Este es un estudio observacional y transversal. Fueron analizados
todos los pacientes con SW tratados en el Servicio de Neurologia Pedidtrica del Hospital Infantil Pequeno Principe entre
enero de 2010 y enero de 2015. Los pacientes fueron sometidos a resonancia magnética (RM) del encéfalo y electroence-
falograma (EEG). Resultados: Treinta y ocho pacientes con SW, 23 (60,53%) del sexo femenino; edad entre 9 a 27 meses
(£16,6 meses). Veinte (52,63%) pacientes tenian historia de hipoxia/anoxia perinatal, 8 (21,05%) eran prematuros, 8
(21,05%) tenian malformaciones cerebrales, 4 (10,53%) tenian sindrome de Down, 4 (10,53%) tenian esclerosis tuberosa
y 2 (5,26%) no presentaban ninguna comorbilidad. La RM mostré: 9 (23,68%) casos de encefalomalacia multiquistica, 4
(10,53%) con leucomalacia periventricular, 4 (10,53%) con leucomalacia periventricular con atrofia cerebral, 4 (10,53%)
con nédulos periventriculares, 3 (7,89%) con atrofia cerebral, 2 (5,26%) con paquigiria asociada a la atrofia de cuerpo
calloso, uno (2,63%) con agenesia de cuerpo calloso, uno (2,63%) con displasia frontal derecha, uno (2,63%) con displasia
frontal izquierda, uno (2,63%) con displasia frontoparietal derecha, uno (2,63%) con displasia frontoparietal izquierda vy
uno (2,63%) con paquigiria. Conclusién: La historia de hipoxia/anoxia perinatal y prematuridad es muy frecuente en SW.
La mejora de los cuidados durante la gestacién vy el parto es muy importante para reducir lesiones cerebrales perinatales,
nacimientos prematuros y consiguientemente, la morbilidad neurolégica.

Descriptores: Sindrome de West; Hipoxia cerebral; Prematuridad.

Recent technological advances in medicine, particularly
in the last decade, has allowed a higher survival rate among
the newborns. Furthermore, this increased survival is di-
rectly related to increased neurological morbidity, especially
with new cases of cerebral palsy, mental retardation, deve-
lopmental delay and symptomatic epilepsy. Brain lesions
in the neonatal period due to prematurity and hypoxia/
ischemia are directly related to the development of epilep-
sies and epileptic syndromes.

West syndrome (WS) is the most frequent epileptic
encephalopathy during the first year of life, with an
incidence ranging between 2 and 3.5 / 10,000 live bir-
ths, with a peak age of onset between three and seven
months old, and characterized by epileptic spasms (fle-
xor, extensor or mixed), a typical pattern in interictal
electroencephalogram (EEG) denominated hypsarrhy-
thmia and developmental delay at diagnosis or during
the course is required!.

The aim of this study was to analyze the relationship
between prematurity and birth asphyxia (cerebral hypoxia)

with WS.
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The Ethics Committee on Research Involving Human
Subjects approved all aspects of this research at our insti-
tution (number 771.087).

This is an observational and cross-sectional study.
Medical records of all patients with WS treated at the
Neurology Department of the “Hospital Infantil Peque-
no Principe, Brazil” from January 2010 and January 2015
were analyzed. The data collected included the following
variables: current age, age at the first seizure, sex, first
EEG, magnetic resonance imaging (MRI) and antiepileptic
drugs. The history of asphyxia and perinatal hypoxia was
investigated in all patients.

All EEG was performed with a minimum duration of 30
minutes, and with electrodes positioned according to the
International 10-20 System. The digital equipment with 21
channels used was NEUROTEC EQSA260 (made in Brazil),
NEUROVIRTUAL BRAIN WAVE II (made in Brazil) and
NIHON-KODEN (made in Japan).

The diagnosis of WS was established by the presence of
seizure of spasms, EEG with an abnormal interictal pattern
of hypsarrhythmia and developmental delay. We adopted



the WHO definition of prematurity - children born less Table 1. Demographic data and classification of seizures.

than 37 weeks gestational age (more than 196 but less than Current | Age at first
. . Patient | Gender * - Classification
259 full days of gestation) and the extreme prematurity — Age seizure
children born less than 28 weeks gestational age (less than ) Female 73 6 Spasms + tonic
196 days of gestation)?. Brain hypoxia/anoxia perinatal was
, . . . . 2 Female 26 1 Spasms
defined as an insufficient cerebral oxygenation that occurs
around the time of birth. 3 Female 11 5 Spasms
4 Female 20 9 Spasms
5 Female 17 8 Spasms + tonic
Were included 38 patients with WS, 23 (60.53%) females
o . 6 Male 15 11 Spasms
and 15 (39.47%) males, ages ranging from 9 to 27 months
(£16.6 months). The age at the first seizure was between 3 to 7 Female 19 8 Spasms
15 months (=6.58 months). All patients had developmental 8 Female 24 15 Spasms + tonic
delay, six had spasms associated with tonic seizures and 32
. . . 9 Male 12 5 Spasms
had exclusively spasms seizures. All EEG scans showed classic
hypsarrhythmia (Table 1). 10 Male 10 8 Spasms
Co-morbidities: 20 (52.63%) patients had a history of 11 Female 20 8 Spasms
; ; ; 0
hypoxia/anoxia pfermatal, 8 (.21.05 %) were prer.nature, 8 2 Female 10 6 Spasms
(21.05%) had brain malformations, 4 (10.53%) with Down
syndrome, 4 (10.53%) with tuberous sclerosis and 2 (5.26%) 13 Female 17 9 Spasms
had no morbid history (Table 2). 14 Male 21 9 Spasms
MRI was performed in all children and showed: 9 15 Female 18 5 Spasms
(23.68%) multi-cystic encephalomalacia, 4 (10.53%) l :
periventricular leukomalacia, 4 (10.53%) periventricular 16 Male 16 ! Spasms + tonic
leukomalacia with cerebral atrophy, 4 (10.53%) periven- 17 Female 16 7 Spasms + tonic
tricular nodules, 3 (7.89%) brain atrophy, 2 (5.26%) pachy- 18 Female 25 1 Spasms
gyria associated with agenesis of corpus callosum, 1 (2.63%)
. . 19 Male 27 13 Spasms
agenesis of the corpus callosum, 1 (2.63%) right frontal
dysplasia, 1 (2.63%) left frontal dysplasia, 1 (2.63%) right 20 Female 18 6 Spasms
frontoparietal dysplasia, 1 (2.63%) left frontoparietal dys- 21 Female 17 6 Spasms
. o o o
plasia, 1 (2.63%) pachyglrla. Six (15.79%) MRI sc%ns were 2 Female 19 5 Spasms
normal (Table 2). Clinical treatment: antiepileptic drugs
used were sodium valproate, vigabatrin, phenobarbital and 3 Male 14 7 Spasms
benzodiazepines. Some children were treated with adreno- 24 Female 13 6 Spasms + tonic
corticotropic hormone (Table 3). 25 Male 9 3 Spasms
26 Male 9 4 Spasms
Epileptic encephalopathies (EE) are severe brain disor- 27 Female 17 3 Spasms
ders in which the epileptic electrical discharges may con- 28 Female 16 5 Spasms
tribute to developmental delay, progressive psychomotor 29 Male 3 4 Spasms
dysfunction, and motor/cognitive impairment. This neu-
. . L . 30 Female 15 3 Spasms
rological deterioration is caused by an excessive and con-
tinuous excitatory activity in the cerebral cortex. Several 31 Female 12 7 Spasms
epileptic syndromes can cause stagnation and regression of 32 Female 20 4 Spasms
psychomotor development, such as WS, infantile epileptic
. . . 33 Male 16 4 Spasms
encephalopathy with burst-suppression, neonatal myoclonic
encephalopathy, severe myoclonic epilepsy of infancy, my- 34 Male 19 3 Spasms
oclonic-astatic epilepsy, Lennox-Gastaut syndrome, epilepsy 35 Female 17 6 Spasms
with contmu.ous sp1k.e—and—waves dgrmg slow-wave sl‘eep 26 Male 9 p Spasms
and myoclonic status in non-progressive encephalopathies’.
The EE is also known as “catastrophic epilepsies of 31 Male 15 6 Spasms
childhood”. However, the “catastrophic” term should be avoided 38 Male 9 3 Spasms
because it has a strong negative connotation to the families. Note: * values in months.
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PERINATAL BRAIN LESIONS AND EPILEPSY: PREMATURITY AND CEREBRAL HYPOXIA EVOLVING WITH WEST SYNDROME

Table 2. Neuroimaging and clinical history.

Table 3. Clinical treatment-antiepileptic drugs.

Patient Magnetic Resonance Medical History Patient Gender Antiepileptic drugs
1 Multi-cystic encephalomalacia Perinatal hypoxia 1 Female adrenocorticotropic hormone +
vigabatrin
2 Normal Down syndrome ) )
2 Female vigabatrin + clonazepam
3 Right frontal dysplasia Cerebral malformation ; Female sodium valproate + clonazepam +
4 Agenesis of the corpus callosum | Cerebral malformation phenobarbital
5 Multi-cystic encephalomalacia Perinatal hypoxia 4 Female sodium valproate + clonazepam
6 Cerebral atrophy Perinatal hypoxia 5 Female sodium valproate + phenobarbital
0 N q 6 Male adrenocorticotropic hormone +
! Norma own syndrome sodium valproate + clonazepam
8 Cerebral atrophy Perinatal hypoxia 7 Female sodium valproate + clonazepam
9 Multi-cystic encephalomalacia Perinatal hypoxia 8 Female adrenocorticotropic hormone +
oabatri
10 Normal No morbid history vigaen
9 Male sodium valproate + clonazepam
11 Left dysplasia frontoparietal Cerebral malformation
10 Male sodium valproate + clonazepam
12 Multi-cystic encephalomalacia Perinatal hypoxia
11 Female vigabatrin
13 Normal Down syndrome
12 Female sodium valproate + phenobarbital
14 Periventricular leukomalacia Prematurity (32 gw)
13 Female sodium valproate
15 Normal Down syndrome
14 Male sodium valproate
16 Periventricular leukomalacia Prematurity (30 gw)
15 Female vigabatrin + clonazepam
17 Multi-cystic encephalomalacia Perinatal hypoxia 1 - ih
16 Male adrenocorticotropic hormone +
Periventricular . vigabatrin
18 Komalaci b Prematurity (28 gw)
Leukomalacia + atrophy 17 Female sodium valproate + clonazepam
19 Cerebral atrophy Perinatal hypoxia 18 Female adrenocorticotropic hormone +
20 Normal No morbid history - vigabatrin
19 Mal sodium valproate + clonazepam +
Pachygiria + agenesis of the . ae phenobarbital
21 1l Cerebral malformation
corpus catiosum 20 Female vigabatrin + phenobarbital
22 Multi-cystic encephalomalacia Perinatal hypoxia 21 Female vigabatrin
23 Periventricular nodules Tuberous sclerosis 2 Female sodium valproate + clonazepam +
24 Periventricular nodules Tuberous sclerosis phenobarbital
23 Mal adrenocorticotropic hormone +
25 Periventricular leukomalacia Prematurity (34 gw) ae vigabatrin
2% Leukgre;:{:;ziiuirro . Prematurity (32 gw) 24 Female vigabatrin
PRy 25 Male sodium valproate + clonazepam
Periventricular
2 P ity (2 26 Mal di Iproat
7 Leukomalacia + atrophy rematurity (28 gw) ale sodium valproate
; . 27 Female sodium valproate + phenobarbital
8 Periventricular Prematurity (30 gw)
Leukomalacia + atrophy unty Ve 28 Female sodium valproate
29 Periventricular leukomalacia Prematurity (30 gw) 29 Male sodium valproate + clonazepam
30 Multi-cystic encephalomalacia Perinatal hyposia 30 Female sodium valproate
31 Multi-cystic encephalomalacia Perinatal hypoxia 31 Female adrenocorticotropic hormone +
sodium valproate
32 Multi-cystic encephalomalacia Perinatal hypoxia 3 Female sodium valproate
i icul 1 lerosi
33 Periventricular nodules Tuberous sclerosis 3 Male sodium valproate + clonazepam
3 Peri icul 1 Ti lerosi
4 eriventricular nodules uberous sclerosis 34 Male sodium valproate + phenobarbital
35 Left fi 1 dysplasi Cerebral malf i
eft frontal dysplasia erebral malformation 35 Female sodium valproate
36 Pachygiria + agﬁnesm of the Cerebral malformation 36 Male adrenocorticotropic hormone +
corpus catlosum sodium valproate
37 Pachygiria Cerebral malformation 37 Male sodium valproate + clonazepam
38 Right frontoparietal dysplasia Cerebral malformation 38 Male sodium valproate + phenobarbital

Note: GW — gestation weeks.
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The immaturity of the brain seems to be a decisive factor
for the occurrence of EE. Therefore, this nosological condi-
tion is considered age-related. Clinical observation demon-
strates that brain damage occurring in the first days of life
increases the risk of developing an EE. In this study, we an-
alyze the relationship between acquired brain injury in the
neonatal period (related to prematurity and hypoxia/anoxia

brain) and WS.

Preterm newborns represent approximately 10% of all
live births and are a high-risk population for brain damage,
and injuries can occur in white matter and brain cortex.
These children have several risk factors for developmental
impairment and symptomatic epilepsy (caused by structural
lesions of the brain tissue), involving the ischemic pathway,
inflammatory pathway and genetic susceptibility. Research in
animal models demonstrates that within minutes of hypoxia/
anoxia, metabolic changes, reduction in protein synthesis and
an increase in excitatory neurotransmitters cause permanent
damage to neurons®.

Cardiovascular and respiratory complications in pre-
mature infants are common and can cause the reduction
of systemic and cerebral oxygenation. The reduction of
cerebral blood flow causes metabolic changes in neurons,
reduces glucose to the central nervous system, alters the
permeability of neuronal membranes (calcium ion), in-
creases excitatory neurotransmitter (glutamate), reduce
the production of antioxidant molecules, and, finally
triggers the activation of a series of lytic intraneuronal en-
zymes. If this sequence of pathological events is maintained
for a long time the damage of neuronal cells is irreversible.
Activation of mast cells in brain tissue causes increased
production of histamine and serotonin. These substances
together with free radicals and reactive oxygen species
(ROS) aggravate the injury of neurons>®.

Researchers in animal models have shown that interleu-
kin (IL)-9 (addition of free radicals, ROS and other toxic
substances) is related to the final damage to neuronal cells
due to destruction of vital cellular structures such as mito-
chondria and plasma membrane cytokines are polypeptides or
glycoproteins extracellular, soluble, produced by various types
of cells at the site of injury and immune cells. During the
phenomena that generate brain injury, there is the formation
of a cytokines-cascade (the production of a cytokine triggers
the production of various other cytokines)®.

In preterm infants, some brain regions are more suscep-
tible to injuries as around the occipital and frontal horns
of the lateral ventricles (periventricular leukomalacia).
Currently, it is known that prostaglandins and cytokines
(particularly interleukin-9, interleukin-6 and tumor necro-
sis factor o) are associated with preterm labor. Cytokines
may be directly or indirectly involved in the mechanisms
of brain injury in premature infants. There appears to be

the right relation between cytokine levels in the umbilical
blood and the risk of central nervous system injury and
future cerebral palsy’.

Although some epileptic encephalopathies have a ge-
netic origin, most of these diseases are related to brain mal-
formations or structural damage that are acquired early in
life. Moreover, preterm infants have a greater risk of brain
damage. There is a direct relationship between prematurity
and neurological impairment.

The causes of WS appear to be extremely variable and
little is known about the physiopathology®. Various types of
brain injuries in early childhood can evolve with WS. Thus,
it is possible that there is a common mechanism for all the
cases. The “stress/corticotropin-releasing hormone theory”
proposes that a common mechanism in all etiologies (re-
gardless of the brain injury cause) provoke an increase in
the release of stress-activated mediators in the specific brain
structures (especially the neuropeptide CRH in brain stem
and the limbic)°.

Although there are prenatal disorders (neuronal mi-
gration disorders, schizencephaly, hydranencephaly, poly-
microgyria, tuberous sclerosis, Sturge-Weber syndrome,
incontinentia pigmenti, congenital infections, trisomy 21)
and post-natal disorders (meningitis, encephalitis, pyrido-
xine dependency, biotinidase deficiency, mitochondrial en-
cephalopathies, phenylketonuria, maple syrup urine disease,
nonketotic hyperglycinemia, degenerative diseases, trauma)
that evolve with WS, the perinatal etiologies (asphyxia,
birth injury and complications of prematurity) are strongly
related to EE and WS!?4. Mure et al.'® showed that preterm
infants with WS had better responses to treatment, espe-
cially oral medication, compared with those with prenatal
and postnatal etiologies. Okumura et al.!' analyzed the ti-
ming of brain insults in preterm infants who later developed
WS. These authors showed that children of less than 29
weeks of gestation were more likely to suffer brain damage
postnatally, and those of more than 28 weeks tended to have
brain injury prenatally.

One of the most common brain injury in premature in-
fants is the periventricular leukomalacia resulting in cerebral
palsy and cognitive or attention deficit. The periventricular
leukomalacia provokes focal necrosis in the periventricular
white matter and can induce other cellular abnormalities
(oligodendroglial precursors).

Kuzmanic-Samija et al.'? analyzed 37 infants diagnosed
with WS caused by periventricular leukomalacia and con-
cluded that these patients usually exhibit reduction in white
matter volume, ventricular dilatation, impaired myelination,
and changes in cortical gray matter. WS is a common compli-
cation of the severe periventricular leukomalacia and that it
correlates strongly with epileptogenic paroxysms type polys-
pike-and-wave bursts.
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PERINATAL BRAIN LESIONS AND EPILEPSY: PREMATURITY AND CEREBRAL HYPOXIA EVOLVING WITH WEST SYNDROME

Although the pathophysiological mechanisms involved
Over 70% of the patients with WS analyzed in our study  in WS is not completely known; although acquired brain
showed a history of hypoxia/anoxia perinatal and/or prema-  injury during the prenatal and perinatal period are closely
ture birth. These same data were reported in several other  related to this syndrome. Thus improving the quality of care
studies. A preterm newborn has a higher risk of hypoxi- for women during pregnancy and delivery reduce the risk of

c-ischemic damage due to the immaturity of the central preterm birth and perinatal complications, and consequently

nervous system.

decrease the neurological morbidity.
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PROTON MAGNETIC RESONANCE SPECTROSCOPY
IN EPILEPSY - KEY FINDINGS

Luciana Ramalho Pimentel-Silval, Fernando Cendes?

Magnetic resonance spectroscopy (MRS) is a non-invasive technique useful both in research and neuroclini-
cal evaluation. It relies on the same physical principles of magnetic resonance imaging providing information on
chemical compounds in vivo. MRS uses the magnetic properties of several nuclei such as ®C, *'P and “F, although
the 'H is the most common due to its abundance and magnetic resonance signal sensitivity. Particularly in the last
two decades, MRS has helped to better understand epilepsy and characterize its metabolic changes. In this review
article, we aimed to point out the main contributions of MRS for epilepsy, focusing on proton magnetic resonance
spectroscopy (‘H-MRS).

Keywords: Proton magnetic resonance spectroscopy; Partial epilepsy; Epilepsy; Generalized.

A espectroscopia por ressondncia magnética (ERM) é uma técnica ndo invasiva 1til tanto em pesquisa quanto em avaliacdo
neuroclinica. Baseia-se nos mesmos principios fisicos da ressondancia magnética (RM) convencional, fornecendo informagaes sobre
compostos quimicos in vivo. A ERM usa as propriedades magnéticas de vdrios niicleos, como °C, 3P e °F embora o 'H seja o
mais utilizado devido a sua abundancia e a sensibilidade do sinal de ressonancia magnética. Especialmente nas duas ultimas déca-
das, a ERM tem ajudado a compreender melhor a epilepsia e a caracterizar suas alteracoes metabélicas. Nesse artigo de revisdo,
buscamos apontar as principais contribuicées da ERM para a epilepsia, com foco em espectroscopia de prétons por ressondncia
magnética (‘H-ERM).

Palavras-chave: Espectroscopia de prétons por ressondncia magnética; Epilepsia parcial; Epilepsia; Generalizada.

La espectroscopia por resonancia magnética (ERM) es una técnica no invasiva utilizada en la investigacién y en la evaluacion
neuroldgica clinica. Se basa en los mismos principios fisicos de la resonancia magnética (RM) convencional, proporcionando informa-
cién sobre compuestos quimicos in vivo. Para este fin, la ERM utiliza las propiedades magnéticas de diversos niicleos tales como C,
F v 3P Sin embargo, el 'H es el mds utilizado debido a su abundancia y la mayor sensibilidad de la sefial de resonancia magnética.
Especialmente en las wltimas dos décadas, el uso de la ERM ha ayudado a comprender mejor la epilepsia y caracterizar sus cambios
metabdlicos. En este articulo de revision tratamos de sefialar las principales aportaciones de la ERM para la epilepsia, centrdndonos
en la espectroscopia de protones por resonancia magnética.

Descriptores: Espectroscopia de protones por resonancia magnética; Epilepsia parcial; Epilepsia; Generalizada.
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Magnetic resonance spectroscopy (MRS) is a useful technique
in both research and clinical neuroimage evaluation. It is based
on the same physics principles of magnetic resonance imaging
(MRI) providing information about chemical compounds. MRS
exploits the magnetic properties of several nuclei such as BC, *'P
and “F although 'H is the most common due to its abundance
and magnetic resonance (MR) signal sensitivity. Moreover, no
dedicated equipment is necessary to perform 'H-MRS, what makes
this technique more attractive and effective in the evaluation of
several neurological conditions'.

There are evidences of metabolic changes detectable by
MRS, even subtle ones, which might not be clear in struc-
tural MRI??. This represents a great value for epilepsy in the
clinical point of view. Noteworthy are MRS contributions to
research in the field of epilepsy. MRS has helped to better
understand and characterize metabolic alterations, identi-
fying biomarkers of clinical parameters and dysfunction in
the epileptic tissue.

In this review article, we aimed to point out the main
contributions of MRS to the epilepsy field, focusing on proton
magnetic resonance spectroscopy (‘H-MRS). This review is
divided into two parts: (1) general principles of MRS and (2)
main finds and contributions of 'H-MRS to epilepsy. Theore-
tical principles showed here are relative at least to 1.5T MRI
systems. Under this field strength some metabolites are not
possible to be visualized or quantified by MRS. In its turn,
the results referred are relative to 1.5 and 3.0 T, since are
the field strengths more commonly available in clinical and
research practice.

Here we refer the reader to several review papers of phy-
sical principles, technical methods of brain MRS and meta-
bolites underpinnings, as well as metabolite quantification in
higher field strengths*S.

MRS resulted data is called a spectrum. Metabolites are
shown as peaks displayed along two axes, where the horizontal
x axis represents the chemical shift while the vertical y axis
brings information of relative signal amplitude. The chemical
shift is read from the right to the left where metabolites have
expected positions. Metabolites may be singlets, doublets, tri-
plets or multiplets, regarding the peak structure’. Each peak is
referred to represent the concentration (in ppm) of the meta-
bolite measured by the area under the curve. Several approa-
ches may be applied to quantify metabolites concentrations”'°,
either absolute or relative.

Several metabolites can be identified by MRS such as
N-acetylaspartate (NAA), choline-containing compounds
(Cho), gamma-aminobutyric acid (GABA), glutamate
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(Glu), glutamine (GIn) or its sum (Glx), creatine (Cr), myo
-inositol (ml), lactate (Lac), lipids, among others. However,
only metabolites whose 'H are in sufficient concentration
can be measured by MRS in clinical scans*. It is important
to bear in mind that metabolites measured by MRS must
be in a form free to rotate and generate resonance signal.
Thus, caution in interpretation of MRS results is required,
since some measures may not reflect a direct or dynamic
biological process.

Some metabolites are measured as combined signals of two
or more molecules, being difficult to distinguish one from each
other (or only resolved in higher field strengths, from 3.0T
onwards). It is the case of NAA plus N-acetylapastategluta-
mate (NAA+NAAG), and Cr plus phosphocreatine. Others
are only quantified using specific and optimized acquisition
sequences, like GABA®.

MRS metabolites observed vary according to several fac-
tors, like field strength and some acquisition parameters. The
general outline of a spectrum depends, at least in part, on
the echo time (TE). From the choice of a certain TE advan-
tages and disadvantages might emerge. Short TE (<40 ms)
is usually better to visualize a broader group of metabolites,
although it may confer wilder shaped baselines to the MR
spectrum. On the other hand, a long TE (> 100 ms) usually
leads to flatter baselines and thus quantification can be ob-
tained in conditions where short TE could not be useful'!.
However, in long TE fewer metabolites might be visualized
when compared to a short TE acquisition. Moreover, some
are better quantified in a given TE. For instance, Glx and
Ins are better visualized with short TE while Lac is better
detected using long TEM2.

MRS can be obtained through a single voxel (SV) or mul-
tiple voxels, also referred as chemical shift imaging (CSI) or
magnetic resonance spectroscopic imaging (MRSI). Whereas
the first allows the acquisition of metabolic information wi-
thin a specific, smaller region, the second one makes possible
to evaluate greater regions of interest.

In SV the shimming is more efficient, resulting in reduced
magnetic field inhomogeneity (i.e. narrower line widths). Yet,
the segmentation of voxel content is not possible. In small
regions, like the hippocampus, structures which can interfere
in the acquisition, giving raise to artifacts (i.e. bones, blood
vessels, cerebrospinal fluid) might not be avoided, impairing
data quantification'!.

In its turn, the main advantage of brain MRSI is to provi-
de metabolic information from white or gray matter, i.e. MRSI
is capable to outline maps of metabolic alterations'® and even
regions of maximal alteration'*. It is possible to choose be-
tween the voxels acquired those with specific structural cha-
racteristics. However, MRSI shimming is not as efficient as
in SV, leading to more variable linewidths. Besides, in small
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regions the spatial resolution and voxel on the edge of the
region of interest might be compromised.

The metabolites more commonly measured by 'H-MRS,
its biological roles and key finds associated to epilepsy are
shown in the table 1. To exemplify the spectrum features,
figure 1 shows a brain spectrum obtained from a TLE patient
of our epilepsy service using SV 'H-MRS and short TE.

Focal epileptic seizures are those whose origin is within net-
works limited to one hemisphere, being less or more widely dis-
tributed. Moreover, it may originate in subcortical structures.?*

Focal epilepsies comprise those seizures clinically defined as

temporal or extratemporal, whether the seizure focus is in the
temporal lobe or not. Nearly 40% of these cases often become
refractory to antiepileptic drugs (AED) and are referred to
surgical treatment®. 'H-MRS is widely used in focal epilepsies,
mainly as part of presurgical evaluation. Temporal epilepsies are
the most common form of focal epilepsy in adults?, followed by
frontal lobe epilepsy (FLE)*, thus they are discussed in more
details below. See table 2 for further details in some studies
regarding focal epilepsies.

TLE comprises about 60 to 80% of all focal epilepsies
in adulthood.” TLE is divided into mesial (MTLE) and
neocortical, according to localization of the seizure focus.”
MTLE is the most common form of TLE and hippocampal

sclerosis (HS) is the most frequent underlying lesion.’® HS

Table 1. Main metabolites measured by '"H-MRS in the brain, its biological underpinnings and most prominent find associated to epilepsy.

Metabolite Position at the chemical shift (ppm) Biological features Key find in Epilepsy
Synthesized in neuronal mltOChO.nd.n.a‘ A decrease in NAA reflecting neuronal
) . . . Marker of neuronal and axonal viability. . o
The highest and easier to identify peak. . or axonal loss/damage in focal epilepsies.
NAA . s Reflects permanent or reversible neuronal .
A singlet located at 2.01 ppm" i . ; Although there are stronger evidence of
damage and more specifically mitochondrial di - . s
: ! 16 isturbed mitochondrial metabolism.
function. Its exact role remains unknown ™
Virtually present in all major cell types of
brain tissue and in both gray and white
matter. Mainly involved in brain energetics. | Its ratio is mainly used to normalize meta-
Cr A singlet positioned at 3.02 ppm in combi- | Total creatine usually remains stable over | bolic data. Cr is associated to seizure active
nation with PCr."¢ the brain and time in normal conditions. and higher levels would be found in the
Thus, is used to normalize other metab- post-ictal period!®
olites values. Further characterization is
better achieved by*'P-MRS. '°
Glu generates three multiplets arising at
2.34, 2.08 and 3.74 ppm. At 1.5T, Glu Major excitatory neurotransmitter. MRS
Glu metabolite is actually a combined signal | measures correspond mainly to Glucytoplas- | An increase of Glx indicating epileptogenic
from glutamate and glutamine, plus minor | mic concentrations. Found in both neurons process probably due to excitoxicity.!""?
glutathione and GABA contribution, and glia. 1
often referred to as Glx.!
A doublet localized at 1.32 ppm. Usually | Product of anaerobic metabolism of glucose. . .
. . . An increase in Lac levels up to 6 hours after
Lac not present in detectable concentrations | Thus, it is usually detectable under patho- Seizures 20
in the normal brain."¢ logical conditions."® ’
A singlet located at 3.21 ppm composed
mainly by phosphqrylcholme and glycero- Cho compounds are associated to cell An increase of Cho wo'uld reﬂec’F cell mem-
phosphorylcholine. Only those Cho ) . brane disturbance mainly associated with
Cho membrane turnover and increased inflam- . . .
molecules free from membrane matory process b malformations of cortical development in
(thus able to generateRM signal) P extratemporal epilepsies.’!*2
account for the measure. '
A multiplet at 3.01 ppm, a triplet at about
2.28 ppm and another multiplet 2.34 ppm.
Without optimized pulse sequences Most abundant inhibitory Elevated values in response to
GABA - Y . 6
(J-resolved or J-editing) the three peaks neurotransmitter." seizure activity.
cannot be seeing at fields up to 3T due to
overlapping from more intense signals.!
Two multiplets at about 3.52 ppm and 3.61 Marker of glia cells. Although, there is Higher levels of ml in the seizure focus,
ml pmm. ml peaks are usually not observable | stronger evidence of ml be equally synthe- | indicating gliosis processes, and lower ml
at long TE.1¢ sized in both neurons and glia."® levels in areas of seizure spread”

'H-MRS: proton magnetic resonance spectroscopy; ppm: parts per million; NAA: N-acetylaspartate; Cr: creatine; *'P-MRS: Phosphorus magnetic resonance spectroscopy; Glu: glutamate; GABA: gama-aminobutyric
acid Glx: glutamate plus glutamine; MRS: magnetic resonance spectroscopy; Cho: choline or choline-containing compounds; Lac: lactate; TE: echo time; ml: myo-inositol.
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Figure 1. 'H-MRS spectra obtained with LCModel9 from a TLE patient of our cohort. Spectra were acquired at 3.0 T system in the hippocampus, using
PRESS sequence at TE = 35 ms. Panel (A) shows ipsilateral hippocampus (spectrum estimated FWHM = 0.069, SNR = 9). In (B) contralateral hippo-
campus (spectrum estimated FWHM = 0.053, SNR = 12). Note that the spectrum obtained ipsilaterally to the lesion displays a little less quality than the
contralateral spectrum. This might be due to presence of HA, which makes acquisition more difficult. Main metabolites peaks are indicated. Cr: creatine;
Ins: myo-Inositol; Cho: choline-containing compounds; Glu: glutamate; NAA: N-acetylaspartate; TLE: temporal lobe epilepsy; HA: hippocampal atrophy.

can be reliably detected by MRI exams, appearing as hi-
ppocampal atrophy (HA) and an increasing in T2 weighted
signal intensity.’’

Most of TLE patients becomes refractory to medication
and are candidates to surgical treatment, undergoing exten-
sive clinical evaluation. Correctly lateralize seizure focus is an
important part of this process. Lateralization is determined
by means of EEG monitoring, structural MRI and PET or
SPECT results. However, studies have shown that 'H-MRS
indicates changes even in MRI negative TLE patients!"*"%
and with normal or bilateral EEG.%%%

The most prominent 'H-MRS find in MTLE-HS is a de-
creasing in NAA/Cr levels in the hippocampus ipsilateral to
seizures focus or if bilateral reduction is found, the one ipsila-
teral to EEG focus usually is more evident.>*17#4! Similarly
to what is found for both ipsi-and contralateral hippocampi
from MRI-positive patients, hippocampus from MRI-negative
patients ipsilateral to EEG alteration also displays maximum
decreasing values of NAA ratios.*

Actually, NAA ratios in MTLE do not seem to be con-
fined to hippocampi but is rather a more widespread distur-
bance, including extrahippocampal areas, such as parietal,
frontal and insula lobes. These changes occur in both MTLE
and MRI negative patients although are more intense in the
first ones. 26434

Relative decreasing in NAA to Cr or Cho has also been
set as a predictor of AED response. SV 'H-MRS in MTLE
patients refractory to AED showed lower relative NAA levels
when compared to MTLE patients with good seizure control
(Mendes-Ribeiro, 1998, Campos, 2012).2>%

Relative NAA reduction is pointed as a result of neu-
ronal loss.**” However, NAA/Cr decreasing does not seem
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to explain an epileptogenic disturbance in the seizure focus
alone. As mentioned above, some studies also show contra-
lateral decreasing in NAA, even in unilateral HA cases.!"18%8
There is also evidence of mitochondrial disturbance involved
in NAA decreasing."” In vivo data appear to indicate that
metabolic changes measured by 1H-MRS do not reflect only
neuronal loss.>>* Normalization of NAA/Cr values after
successful hippocampal resections adds information in favor
of this finding.*

The lack of association between metabolic findings and

2842 also brings the question

seizure frequency in some studies
whether is HS and neuronal loss a cause or consequence of
seizures. A study aiming to prospectively evaluate the effects
of acute seizures in future development of HS found decrea-
sed NAA in all seven patients evaluated and identified Lac
peaks in six out of seven patients.”® Results like this might
help to better understand the association between a preci-
pitating injury and further development of TLE. However,
there were some limitations in these studies, such as the small
cohort and lack of detailed MRS analyses. An acute incre-
ase of Lac levels up to 6 hours after complex partial seizure
(dyscognitive) in the temporal lobe is described as a reliable

indication of seizure onset.>%°

To sum up, 'H-MRS findings in TLE show that key
metabolic change is relative NAA reduction, with a high
concordance rate with seizure focus lateralization. However,
the exact underlying mechanism of NAA reduction remains
controversial. Another key metabolite is Lac, which incre-
ases up to 6h after a complex partial seizure (dyscognitive).
'H-MRS keeps its value in pre-surgical investigation and
general research of TLE, where it has proven to be as useful
as conventional MRI and others brain imaging techniques.
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Table 2. '"H-MRS studies focusing on several metabolites in focal and generalized seizure semiology.

1 -
H MRS Seizure semiology Cohort Metabolites evaluated Key finds
technique
17 HS MRI-positive L .
Doelken ?t al., 15T SV Focal 9 HS MRLnegative Glx, Cho, Cr No significant differences between
2008 groups.
23 Culs
S 10 Unilateral HS Lo:v ir and Cho ir.1 glle a'mteriOf sclf:—
HISter 6L 11 5T MRSI Focal 10 MRL-negative Glx, Cho, Cr, ml rotic hppocampus; LI InCreasing i
2002% contralateral anterior hippocampus of
10 Crls . ;
MRI-negative patients
A less intense reduction of
25TLE responsive to NAA/Cr in TLE responsive to AED
Campos et al., AED compared to refractory, suggesting
2010% 20Tsv Focal 21 TLE refractory to NAA/Cr less extent of neuronal damage and
AED a prediction value of AED
response by 'H-MRS
Decreasing in NAA/Cr to the side
Lietal 21 bilateral refractory of surgery and normal NAA/Cr
retal, 1.5 T MRSI Focal TLE NAA/Cr values in the contralateral
2000%° . . .
30 Curls posterior—temporal region associated
with good surgical outcome
Decreased NAA and an increasing
14 FLE or frontopa- of Cr and Cho in seizure focus.
Lundbom et al., . . )
1.5T MRSI Focal rietal epilepsy and NAA, Cho, Cr Reduced NAA/Cho+Cr in contrala-
20012 . S
matched ctrls teral hemisphere, suggesting diffused
metabolism alterations in FLE
A broadly Glx increasing in both
Doelken et al., . 10 GTCS hemispheres; Cho decreasing in
2010% 30T MRSI Ceneralized 25 Ctrls Glx, Cho both grey and white matter in
central regions of the brain
Simister et al Generalized Glx, Cr, Cho, ml, GA Elevation of Glx in frontal
1ster etat, 1.5T SV (different 26 MRI negative % 5 00, o cvation 0 . * 1 fronta
200316 BA+homocarnosine lobe bilaterally
subsyndromes)
Low NAA/Cr values in the thalami
Mory et al, 2T SV Generalized 10 JME NAA/Cr of JME patients, suggesting thalamic
2003* 10 Crtls T
dysfunction in this type of IGE
Kabayetal, | srvgt | Generalied 14 AE NAA NAAICE NAACRo, | i B el
20107 ' eneraiize 10 Ctrls NAA/Cho+Cr o o Hereree I e
and hippocampal regions
Helms et al., . 43 IGE Increased Glx and decreased NAA
2006% 15T MRSI Generalized 38 Curls Glx, NAA in thalamus of IGE patients
Long et al., 3.0T MRSI Generalized 12 BAanle:. f;?lm the NAA/Cr, NAA/Cho, Cho/ | Lower NAA/Cho ratio in cerebellar
2015% ' eneratize Sal:; c?rls ¥ Cr, and NAA/(Cr+Cho) cortex of BAFME patients

140

'H-MRS: proton magnetic resonance spectroscopy; SV: single-voxel acquisition; MRSI: magnetic resonance spectroscopic imaging; HS: hippocampal sclerosis; MRI: magnetic resonance imaging; TLE:
temporal lobe epilepsy; AED: antiepileptic drugs; FLE: frontal lobe epilepsy; GTCS: generalized tonic-clonic seizures; JME: juvenile myoclonic epilepsy; JAE: juvenile absence epilepsy; IGE: idiopathic
generalized epilepsy; BAFME: benign absence familiar myoclonic epilpesy; NAA: N-acetylaspartate; Cr: creatine; Glu: glutamate; GABA: gama-aminobutyric acid Glx: glutamate plus glutamine; Lac: lactate;

ml: myo-inositol; Cho: choline or choline-containing compounds.

'"H-MRS controversial results might be due to the hetero-
geneity of TLE itself, since there is a large heterogeneity of
underlying pathologies. Additionally, different approaches
have been applied in these studies.

Extratemporal epilepsies (ETLE) are thus considered for
having seizure foci outside temporal lobe. ETLE are less fre-
quent, estimated in 18-30% of all focal epilepsies.’! Frontal

lobe epilepsy (FLE) is the most frequent form, followed by
occipital and parietal lobes epilepsy.” Studies with AED re-
fractory epilepsy show that there are tumors, trauma, vascular
anomalies, and malformations of cortical development among
the underlying extratemporal lesions found.”*** Although
MRI negative casesare also a frequent finding.

Patients with ETLE are often refractory to medical treat-
ment?; however, they present less favorable surgical outcome
than TLE patients.” Identification of seizure focus usually
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involve extensive presurgical evaluation in order to diminish
morbidity and achieve better outcome. Presurgical evaluation
is even more challenging in ETLE with MRI-negative results
and often requires intracranial EEG monitoring.

NAA/Cr and NAA/Cho ratios are found to be decreased
in epileptogenic regions of the frontal lobes compared to
non-epileptogenic ones.’*>” Guye and colleagues®’ studied
refractory FLE using data from 'H-MRSI and interictal in-
tracranial EEG monitoring. They showed lowering of NAA/
Cr and NAA/Cho+Cr ratios within regions of epileptiform
abnormalities when compared to controls and regions with
no electrophysiological abnormalities. The results also suggest
that NAA/Cr would be more specific whereas NAA/Cho+-
Cr ratio would more sensitive. Thus, both values should be
considered in presurgical evaluation.

Remarkably, '"H-MRSI metabolic abnormalities mapping
of ETLE seems to be able to detect epileptiform zones also
in MRI negative cases. Similarly to what is found for TLE,
metabolic findings aid detecting subtle changes in patients
with ETLE, more specifically malformations of cortical de-
velopment.2”” Krsec et al.?! showed that 'H-MRS localized
the seizure focus in 5 out 7 patients with refractory FLE and
added important information on the localization in other
two. Histological analysis of surgical specimen revealed an
FCD lesion in all patients. In Guye et al.”’ series, 4 out 7
MRI negative patients, whose seizure focus was localized by
invasive examination, also presented FCD. In both studies
patients showed a desirable surgical outcome.

Thus, also in extratemporal epilepsies 'H-MRS in loca-
lizing seizure focus of FLE in good agreement with SPECT,
seizure semiology, invasive EEG recording and histological

21,56,

postsurgical analysis.?'**>7 Moreover, metabolic alterations

seem to be more extensive than the seizure focus itself in

2156 as it occurs in patients with

extratemporal epilepsies,
TLE.?! Since postsurgical outcome in extratemporal epilep-
sies depends on successful resection of seizure focus, 'H-MRS
can improve presurgical evaluation as an additional tool for

localization.

In this seizure semiology are included sub-syndromes whi-
ch, in general, present typical absences, tonic—clonic seizures
and myoclonic jerks.”® Juvenile myoclonic epilepsy is consi-
dered the most frequent generalized epilepsy (GE) syndrome,
although numbers may vary.”> Generalized epileptic seizures
originate at some point in brain tissue and rapidly spread
to bilaterally distributed networks. The so-called idiopathic
generalized epilepsies (IGE, now termed genetic generalized
epilepsies)** are usually associated with normal MRI. Althou-
gh, Seneviratne and colleagues (2014)* listed studies which
suggest an involvement of “focal” features not only in neu-
roimage (including MRS) but also EEG, neuropsychology
and neuropathology. The findings are controversial, though
data show that specific structures might play a role in GE,
like frontal cortex, thalamus and even hippocampus.’*®¢! In
this context, MRS might be a useful tool in further evalua-
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ting underlying metabolic changes, where IGE is supposed
to show no lesion.

There are evidence of a well characterized thalamo-cor-
tical reduction of NAA/Cr.>>-¢2 However, other metabolites,
like Glx show conflicting results for frontal lobe measures.®
Regarding seizure control, results are also conflicting. There
are studies indicating lower NAA/Cr levels, regardless seizure
control®® as well as more pronounced Glx elevation and
NAA reduction in those patients with worse seizure control.’!

"H-MRS was successfully employed in attempt to differen-
tiate focal from generalized non-convulsive seizures. Absence
seizures do not present with the usual decrease of NAA/
Cr+PCr and increasing of Lac/Cr+PCr showed in focal epi-
lepsies. Moreover, IGE patients also do not show increasing
in Lac/Cr+PCr during post-ictal or interictal periods when
compared to normal controls values. The study concludes
that this finding might explain the mild or lack of post-ictal
confusion observed in absence seizures and the more benign
course of primary generalized seizures.?

Even though there might not be structural alterations
showed by conventional MRI, MRS is able to point subs-
tantial metabolic changes, which might help to explain GE
pathophysiology. Neuronal damage might be more frequent
in thalamus and frontal cortex, as indicated by changes on
relative NAA. Similar to focal epilepsies, controversial results
of other metabolites might be due to different methodologies
applied, mainly inherent variation of the cohort studied and
cortical area which have been evaluated.

MRS hits in some technical issues. The main limitations
are due to its inherent physics principles. Considering that
metabolites concentrations in biological tissues are very low
and that concentration measure is directly related to vo-
xel size, the large the voxel the better the quantification.*>’
Conversely, spectra must present with a minimum resolution,
what is in part dependent on the acquisition time. Usually
longer acquisition times are necessary compared to structural
MRI.> Moreover; MRS is a very sensitive technique to arti-
facts difficult to control, like movement. Thus, is important
that the subject remains still during longer periods. This may
justify why MRS is not a frequent choice in epilepsy services
(unless epilepsy suspected causes involve situations in which
MRS is indicated, e.g. brain tumors).

Regarding brain MRS, artifacts also come from adjacent
structures, like bones and blood vessels, making difficult to
obtain high quality spectra depending on the regions. In
some pathological alterations, this is even more problematic
(e.g- the atrophic hippocampus. figure 1A). The majority
of studies consider relative quantification, i.e. metabolites
ratios to Cr levels. A problem that can arise from this appro-
ach is variations across subjects when comparing more than
one group’, which can be overcome by adopting absolute
concentrations.>* Moreover, as the loss of NAA may appear
in some cases in parallel to an increase of Cr, the NAA/Cr
ratios may actually reflects a higher relative value instead of
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an absolute value in a single signal.®* These limitations can
be minimized setting well design studies, employing human
resources with expertise in the field, and taking into account
inherent factors like TE, acquisition sequence, water suppres-
sion, shimming, voxel positioning, post-processing techniques
and others.

As exposed in this review, data from MRS in epilepsy
remains controversial and with many technical limitations.
We need more studies with well design groups of subjects
to evaluate different purposes in epileptology: pre-surgi-
cal value of MRS, biological role of its findings, MRS in
animal models of epilepsy and translational studies, just
to mention a few.

'"H-MRS is an MR technique that offers the benefit of
reliably quantifies metabolic information in vivo. Quanti-
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| FORUM NACIONAL DE EPILEPSIA SUPERA TODAS
AS EXPECTATIVAS

Maria Carolina Doretto?!

O I Férum Nacional de Epilepsia “Epilepsia Fora das Sombras” foi realizado no dia 29 de setembro de 2015, no Auditério
Nereu Ramos, da CAmara dos Deputados. O objetivo do evento foi sensibilizar parlamentares e representantes do poder publi-
co e despertar um novo olhar para os milhdes de brasileiros com epilepsia, visando alcangar as metas e os objetivos definidos
na Estratégia e Plano de Agéo de Epilepsia para as Américas e Caribe da Organizagio Pan-Americana da Satde/Organizagio
Mundial de Satde (Opas/OMS) e o prosseguimento da campanha global Epilepsia Fora das Sombras, liderada pela OMS.

Descritores: Epilepsia; Acesso aos servicos de satde; Politica social; Politica de satde; Preconceito.

The I National Epilepsy Forum “Epilepsy: Out of the Shadows” was held on September 29, 2015, at the Nereu Ramos Auditorium
of the Chamber of Deputies. The aim of the event was to raise awareness among politicians and representatives of the public authorities,
and encourage a new consideration of the millions of Brazilians with epilepsy, seeking to achieve the targets and objectives defined in
the Strategic Plan of Action on Epilepsy for the Americas and Caribbean, of the Pan American Health Organization/World Health
Organization (PAHO/WHO) and the progress of the global campaign Epilepsy: Out of the Shadows, led by the WHO.

Keywords: Epilepsy; Health services accessibility; Public policy; Health policy; Prejudice.

El I Foro Nacional de Epilepsia “Epilepsia Fuera de las Sombras” fue realizado el dia 29 de setiembre de 2015, en el Auditorio
Nereu Ramos, de la Camara de Diputados. El objetivo del evento fue sensibilizar a parlamentares y representantes del poder piiblico
y despertar una nueva vision sobre los millones de brasilefios con epilepsia, buscando alcanzar las metas y los objetivos definidos en
la Estrategia y Plan de Accién de Epilepsia para las Américas y Caribe de la Organizacién Panamericana de la Salud/Organizacion
Mundial de Salud (Opas/OMS) y el proseguimiento de la campana global Epilepsia Fuera de las Sombras, liderada por la OMS.

Descriptores: Epilepsia; Accesibilidad a los servicios de salud; Politica social; Politica de salud; Prejuicio.

Com um publico de cerca de 300 pessoas, formado por pes-
soas com epilepsia, familiares, parlamentares, e 35 representan-
tes de associacdes de pacientes e de servigos especializados no
atendimento 2 epilepsia, foi realizado no dia 29 de setembro de
2015, no Auditério Nereu Ramos da Camara dos Deputados,
o I Férum Nacional de Epilepsia “Epilepsia Fora das Sombras”,
Brasilia-DE O objetivo do evento foi sensibilizar parlamentares
e representantes do poder ptblico e despertar um novo olhar

1. Federagao Brasileira de Epilepsia - EPIBRASIL, Vespasiano, MG, Brasil.

para milhoes de brasileiros com epilepsia, visando alcangar as
metas e os objetivos definidos na Estratégia e Plano de Agéo de
Epilepsia para as Américas e Caribe da Organizagio Pan-Ame-
ricana da Satde/Organizacio Mundial de Satde (Opas/OMS),
e o prosseguimento da campanha global Epilepsia Fora das
Sombras, liderada pela OMS.

O evento foi promovido pela Federagio Brasileira de Epi-
lepsia — EPIBRASIL, Associagio Brasileira de Epilepsia — ABE,

Correspondénica: Federacdo Brasileira de Epilepsia - Epibrasil. Av. Transamazonica, 1011, Bairro Jardim Encantado, Vespasiano, MG, Brasil. CEP: 33200-000.

carol-mbrl@hotmail.com
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I FORUM NACIONAL DE EPILEPSIA SUPERA TODAS AS EXPECTATIVAS

Figura 1. Auditério Nereu Ramos da CAmara dos Deputados que sediou o I Férum Nacional de Epilepsia.

Movimento Vamos Mudar Brasilia, CAmara Legislativa do Dis-
trito Federal - CLDF e Comissdo de Seguridade Social e Familia
da Camara Federal - CSSF e apoiado pelas seguintes entidades:
Assisténcia a Satide de Pacientes com Epilepsia — ASPE, Liga
Brasileira de Epilepsia — LBE, Academia Brasileira de Neurolo-
gia — ABN, Grupo Maes da Epilepsia do Facebook, Purple Day
Brasil e APEDF — Associagio de Pessoas com Epilepsia do DE

Representando a CSSE o Deputado Federal Darcisio Pe-
rondi procedeu a solenidade de abertura. A mesa, além do
Deputado Perondi, que é médico pediatra, estiveram presentes
Dra. Laura Guilhoto, presidente da ABE, Dra. Adélia Henri-
ques-Souza, presidente da LBE e Dra. Maria Carolina Doretto,
presidente da EPIBRASIL. As intervengdes dos membros da
mesa foram todas no sentido de apontar as dificuldades vivi-
das pelas pessoas com epilepsia e a necessidade de melhorar
a atengo 2 satde e outros aspectos da vida dos pacientes. A
Presidente da EPIBRASIL fez a leitura da proposta da Carta de
Brasilia e salientou que o documento estava sendo submetido
a plendria, para acréscimos ou corregdes.

Ao final da leitura da referida carta, os representantes,
convidados pelo cerimonial, se posicionaram a frente do au-
ditério para o registro fotografico desta data histérica.

Em seguida foi instalada a segunda mesa de trabalho, esta
coordenada pelo Deputado Federal Adelmo Carneiro Ledo,
que também é médico e desde muito tempo, é parceiro da
causa da epilepsia no estado de Minas Gerais. Representando
o Ministério da Satdde, a Sra. Vania Kelly da Silva, Coordena-
dora Geral de Média e Alta Complexidade do Ministério da
Satide apresentou o CAB — Caderno de Atencio Basica para

JECN 2015,21(4):144-6

Epilepsia, Cefaléia e Tontura e 0 Manual para Médico Nao Es-
pecialista: Avaliagio e Manejo da Epilepsia na Atengao Bésica
e na Urgéncia e Emergéncia, ou como foi informado pela pales-
trante “Manual de bolso para médicos ndo especialistas”. Este
Manual é uma adaptagio do MH-Gap Intervention Guideline
da Organizacao Mundial da Satde. Vénia Kelly destacou que
dentro de 20 dias 0 Manual ser4 disponibilizado em PDF na
internet pelo Ministério da Satide. Entretanto, a representante
do Ministério da Satde néo informou aos presentes que, estes
dois documentos fazem parte de um projeto maior, trata-se da
criacdo de uma estrutura que permita o atendimento das crises
convulsivas na atengio primdria e que, para sua implantag3o,
h4 necessidade de capacitar médicos e demais profissionais da
atenco primdria, com suporte de neurologistas especialistas
em epilepsia, on-line, para apoiar os médicos nio especialistas
e que, de acordo com o que foi encaminhado no Grupo de
Trabalho de Epilepsia do Ministério da Satde, exemplares do
CAB serio distribuidos em todas as UBSs — Unidades Bésicas
de Satde do Brasil e 0 Manual sera distribuido pelo Conselho
Federal de Medicina aos médicos brasileiros.

Na questdo do acesso ao emprego, Dra. Lailah Vilela, Au-
ditora Fiscal do Ministério do Trabalho - MG apresentou a
legislagio vigente, salientando que embora a epilepsia nio seja
considerada uma deficiéncia, as dificuldades encontradas pelas
pessoas com epilepsia sio semelhantes aquelas encontradas
pelas pessoas com deficiéncia. No seu ponto de vista, a Lei
1314615 (Lei Brasileira de Inclusdo), pode ser adaptada para
pessoas com epilepsia, pois prevé punig¢io a quem discriminar
pessoas com deficiéncia no ato da contratagéo.
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Figura 2. Participantes do I Férum Nacional de Epilepsia.

Salientou ainda a importante mudanga de paradigma para
deficiéncia, contrapondo o modelo médico versus o modelo
biopsicossocial (CIF — Classificago Internacional de Funcio-
nalidade) e comentou que faz parte da equipe que elabora o
Instrumento Brasileiro de Funcionalidade— IFBr e que embora
incompleto, j4 existe uma versdo em uso, para aposentadoria
especial das pessoas com deficiéncia. Finalizou sugerindo a
possibilidade de discutirmos uma forma de incluir as pessoas
com epilepsia de maneira semelhante ao que est4 sendo feito
para pessoas com deficiéncia.

Dr. Marco Antdnio Gomes Pérez, Diretor de Politicas de
Satde e Seguranca Ocupacional do Ministério da Previdéncia
Social, defendeu, de forma muito apropriada, que as agdes devem
ser direcionadas no sentido de melhorar o acesso aos tratamen-
tos, controlar as crises e ingressar no mercado de trabalho, sendo
a aposentadoria ou os beneficios, os recursos menos desejaveis,
admitindo porém, que em alguns casos, eles se fazem necessarios.

Na tltima mesa de trabalho, “Carta de Brasilia e Realidade
nos estados”, o coordenador Rodrigo Delmasso, informou que
estd no movimento da epilepsia como Deputado Distrital e
como pai de uma crianga com epilepsia. Em seus nove meses
de mandato ja apresentou na Camara Legislativa do DF o Pro-
jeto-de-Lei 41/2015 que trata da inclusdo do canabidiol na lista
de medicamentos fornecidos gratuitamente pelo SUS, outro
projeto de lei que destina 5% da verba publicitdria do Fundo
de Sadde do DF para campanhas de combate 2 discriminagio
de pessoas com epilepsia, projeto este que ja tem o parecer fa-
voravel do relator na Comissdo de Educacio e Satde. Ademais,
apresentou a emenda parlamentar para compra e manutengio
de dois aparelhos de video-EEG, que deverio ser comprados
até dezembro de 2015. Convidado a fazer uso da palavra,
Dr. Wagner Teixeira, declarou-se emocionado com a realizagio
do I FNE e apontou como uma das maiores dificuldades o re-
torno dos pacientes controlados para atendimento na atencio
basica, e assim, abrir vagas para o atendimento dos casos de
epilepsia refratdria. De um lado, a formagio dos médicos é
insatisfatdria e de outro, os pacientes nio querem voltar para
a atengfo bésica. Foi observado que é feito um trabalho de
formagio com os médicos da atengfo bésica e reunides com
pacientes, mas os pacientes comparecem pouco. Reivindicou
a melhoria de politicas para acesso ao tratamento cirirgico e
criticou Ministério da Saidde pelo desmantelamento em 2005,

de um programa de atendimento que era exemplo para o mun-
do. Para Dr. Wagner, o Ministério da Satde tem que mudar
com urgéncia o programa atual de atendimento ao paciente
neuroldgico. Reiterou a reivindicagio do Deputado Delmasso
de campanhas educativas.

Dr. Edmilson Fonséca, procurador de Justica do Ministério
Pablico de Rondodnia, apresentou as agoes do MP-RO para a epi-
lepsia. Foi aprovada recentemente, pelo Colégio de procuradores
do estado, a inclusio de acdes para a epilepsia até 2019 no Pla-
nejamento e Gestdo Estratégica do ME NO PGA — Plano Geral
de Agio do MR a epilepsia recebe uma destinacio de verba para
as agdes. Salientou que 0 MP-RO € o tnico do Brasil com agdes
voltadas para a epilepsia. Apresentou fotos da Casa de Apoio
Ana Fonséca, construida com sua iniciativa e apoio do MP-RO.
A casa devera ser inaugurada em margo de 2016, quando tera
condigdes de receber os pacientes que chegam do interior para
receber tratamento. Finalizou sua intervengio anunciado o
projeto que seré feito pelo MP-RO com populagdes indigenas.

Os diretores da 4rea de Epilepsia do Instituto Estadual de
Neurologia Paulo Niemayer do Rio de Janeiro, Dr. Eduardo
Faveret e Dra. Isabella D”Andrea ressaltaram, entre outras
coisas, a importincia do funcionamento da nova unidade para
tratamento de epilepsias no Instituto do Cérebro, existente h4
2 anos e fizeram o comparativo do antes e do depois, eviden-
ciando a melhoria na qualidade e no nimero de atendimentos.
Nas novas instala¢es, em um edificio de 12 andares, seré des-
tinado um andar e 15 leitos para a epilepsia, situagio inexis-
tente até entdo. Em vista do despreparo dos médicos para lidar
com a epilepsia, Dr. Eduardo mencionou a telemedicina como
possibilidade de treinamento de médicos em regiGes remotas
do estado do Rio de Janeiro, tendo como parceira a Universi-
dade Estadual do Rio de Janeiro. Apontou ainda o desinteresse
dos médicos para lidar com a epilepsia em virtude dos baixos
precos pagos pelos servicos. Ao finalizar sua intervencio, Dr.
Eduardo Faveret defendeu o fomento ao cultivo de canabis por
cooperativas, com controle da produgcéo feito pela FIOCRUZ
e reiterou a reivindicagio dos palestrantes que o antecederam,
sobre uma campanha publicitdria de epilepsia na televisio.

Foram registradas as presencas dos Deputados Federais:
Conceigao Sampaio (AM), membro titular da CSSE Raquel
Muniz, membro suplente da CSSE, Aelton Freitas (MG).
Além destes, fizeram uso da palavra para prestar apoio a
causa da epilepsia 0 Deputado Federal Marcelo Aro (MG) e
a Deputada Federal Benedita da Silva (R]).

O evento pode ser acessado na integra no seguinte
endereco:

http://www2.camara.leg.br/atividade-legislativa/webca-
mara/videoArquivo?!codSessao=54225#videoTitulo

Os debates finais foram esclarecedores e enriquecedo-
res. Foram feitos adendos a Carta de Brasilia - I Férum
Nacional de Epilepsia “Epilepsia Fora das Sombras”, que,
ap6s completada com as novas propostas, passou a ser o
documento oficial do evento.
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RESUMOS DO XXV CONGRESSO BRASILEIRO DE

NEUROFISIOLOGIA CLINICA -

A IMPORTANCIA DO ELETROENCEFALOGRA-
MA NO DIAGNOSTICO DE HIPERTENSAO INTRA-
CRANIANA COMPENSADA EM CRIANCA COM
TUMOR INTRACRANIANO

Juliana de Lucena Ferreiral, Valonia Linard Mendes?!, Aurea
Nogueira De Melo?

1. Departamento de Pediatria, Servico De Neurologia Infantil,
Universidade Federal do Rio Grande do Norte, Natal, RN, Brasil.

Introdugao: O eletroencefalograma (EEG) é um exame com seu papel
bem definido no diagnéstico de sindromes epilépticas e em outras
patologias do SNC. Com o advento dos exames de neuroimagem,
vem sendo visto como desnecessério no diagndstico de tumor cerebral.
Objetivo: Descrever o papel diagnéstico do EEG na hipertenséo in-
tracraniana compensada secunddria a um tumor intracraniano numa
crianga com diagnéstico hemiparesia aguda. Relato de Caso: Menina,
4 anos de idade, hist6ria de déficit de forga muscular aguda em dimidio
direito ha 2 meses, e referida com diagnéstico de Hemiplegia Aguda
da Crianga. Negava queixa de cefaleia, vomitos e diplopia. Exame
neurolégico mostrava: hemiparesia completa a direita com predomfnio
braqui-crural; reflexo patelar vivo a direita; sinal de Babinski bilateral,
mais evidente 4 direita; marcha ceifante a direita. O EEG evidenciou
desorganizacio bilateral e surtos intermitentes de ondas deltas ritmicas
frontais, predominando a esquerda sugestivo de hipertensio intracra-
niana, provavelmente compensada pela auséncia de sintomas tipicos.
Face ao achado do EEG solicitou-se na urgéncia estudo com a RM
de encéfalo que revelou: presenga de volumosa formagfo expansiva
heterogénea, localizada em regifo frontal esquerda, apresentando im-
portante efeito expansivo e significativo desvio da linha média para
a direita. Paciente evolui com quadro de mudanca comportamental,
hipoatividade, rebaixamento de nivel de consciéncia, sendo interna-
da na UTIL Realizou neurocirurgia para ressecgio parcial do tumor
com histopatolégico compativel com teratoide/rabdoide. Conclusio:
O diagnéstico de tumor intracraniano é radiolégico e histopatoldgico,
mas o eletroencefalograma ainda tem sua importancia, como ferra-
menta de investigagdo clinica demonstrado neste relato de caso.

ACHADOS ELETROFISIOLOGICOS DA SINDROME
DE MILLER-FISHER: RELATO DE SEIS CASOS

Vitor Marques Caldas?, Julianne Tannous Cordenonssi', Alberto
Andrade De Mello?, Carlos Otto Heise?!

1. Setor de Eletroneuromiografia da Divisdo de Clinica Neuroldgica
do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade
de Sao Paulo, Brasil.
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Introdugao: A sindrome de Miller-Fisher (SMF) é uma variante
rara da sindrome de Guillain-Barré (SGB), caracterizada pela
triade ataxia, arreflexia e oftalmoplegia. Encontra-se no espec-
tro das doencas relacionadas ao anticorpo anti-GQ1b, sendo
controverso o papel da avaliagio neurofisiolégica. Objetivos:
Descrever os achados eletrofisiolégicos de pacientes com di-
agnostico de SME Metodologia: Foram avaliados, retrospecti-
vamente, seis pacientes admitidos no Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo, entre os
anos de 1996 e 2015, com o quadro clinico de SME QO resul-
tado do liquor estava disponivel em quatro casos, todos com
dissociag@o proteino-citolégica confirmada. Todos os pacientes
foram submetidos a estudo de condugio nervosa motora e ondas
F dos nervos mediano, ulnar, fibular e tibial; condugio nervosa
sensitiva dos nervos mediano, ulnar, radial, fibular e sural; e
reflexo H do nervo tibial. Resultados: O estudo de conducio
motora foi normal em todos os casos. O estudo de condugio sen-
sitiva demonstrou comprometimento axonal sensitivo (reducdo
das amplitudes dos potenciais de agfo sensitivos) em quatro
casos. Alteracio do reflexo H do nervo tibial foi identificada
em todos os pacientes, com laténcia aumentada em dois casos
e auséncia da resposta em quatro casos. Conclusao: Apesar de
ser considerada uma variante da SGB, a SMF apresenta-se como
uma polineuropatia axonal sensitiva, devendo portanto possuir
critérios eletrofisiolégicos préprios.

Referéncias: (1) N Engl ] Med 255: 57-65, 1956; (2) Neurology 37:
1493-1498, 1987; (3) ] Clin Neurosci 17: 410411, 2010.

ATIVACAO NEUROPSICOLOGICA DEVE SER RO-
TINA NO EEG?

Tiago Silva Aguiar?, Cldudia Cecilia da Silva Régo?, Valéria Coelho
Santa Rita Pereira?, Soniza Vieira Alves-Leon!

1. Departamento de Neurologia, Hospital Universitario Clementino
Fraga Filho - UFRJ, R), Brasil.

Introdugao: As atividades mentais superiores podem precipitar
descargas epilépticas generalizadas nas epilepsias generalizadas
idiopaticas (EGI)'2. A investigacio por video-eletroencefalo-
grama (VEEG) com ativagdes fisioldgicas tipicas é rotina, mas a
ativagio neuropsicoldgica (ANP) é uma ferramenta eficaz para
demonstrar descargas epilépticas®. A fisiopatologia das descargas
associadas & ANP provavelmente relaciona-se com a disfungio
em circuitos complexos ativados por envolvimento cortical. As



descargas induzidas pela ANP sio semelhantes s espontineas e
as crises mioclonicas ou as auséncia sfo as apresentagdes clinicas
mais comuns’. Objetivos: Demonstrar a importincia da ANP
como método de ativacio. Metodologia: Relato de casos sub-
metidos monitorizagio VEEG com protocolo de ANP em cen-
tro de tratamento de epilepsias. Resultados: Caso 1 Homem,
28 anos, diagnéstico de epilepsia auséncia juvenil com vérios
exames eletroencefalograficos normais foi submetido a regis-
tro videoeletroencefalografico com protocolo de ANE houve
registro de crise de auséncia tipica durante leitura de livro em
inglés com descargas complexos ponta-onde e poliponta onda
3-4Hz bilarerais simétricas e sincronas. Caso 2 Mulher, 25 anos,
epilepsia mioclonica juvenil submetida a registro videoeletro-
encefalografico com protocolo de ANP com registro de crise
mioclonica em ambos bragos com surto de descarga generalizada
4-6Hz ponta-onda. Conclusées: A ANP & essencial durante a
aquisi¢do dos exames eletroencefalograficos, e o protocolo de
ANP provavelmente colabora no registro de descargas epilép-
ticas, principalmente na investigagio de sindromes epilélpticas
que cursem com mioclonias ou auséncias.

Agradecimentos: Fundagio de Amparo a Pesquisa do Estado do
Rio de Janeiro - FAPER].
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Introdugao: Vasculopatia Livedoide (VL) ou Atrofia Branca
(AB) é uma doenca rara, cronica, trombdtica, geralmente res-
trita 2 pele. Caracterizada por méculas purpiricas e ulceragdes
dolorosas recorrentes das extremidades inferiores, resultando em
cicatrizes esbranquigadas e atréficas. Alguns pacientes apresentam
sintomas sensoriais e dor com caracteristicas neuropéticas, suger-
indo assim, um envolvimento também dos nervos periféricos. H4
vérios relatos de casos de NP em VL, mas nenhuma avaliagio
sistemética. Objetivos: Determinar a frequéncia e o perfil de NP
associada 2 VL. Metodologia: Oito pacientes com VL confirmada
através de bidpsia da pele foram submetidos & avaliacio neuroldgica
(que inclufa o INCAT sensory subscore, LANSS e o Inventério
Breve de Dor) e a eletroneuromiografia com testes da funcéo au-
tondmica (Resposta Simpética-cutinea [RSS] e Variabilidade da
Frequéncia Cardiaca [VFC]). Resultados: As médias das idades
dos pacientes e da duracdo da doenga foram, respectivamente, de
39,5 anos (14-50a) e 12,88 anos (1-25a). Todos estavam em trata-
mento com antiplaquetérios ou anticoagulantes. Seis relataram sin-
tomas sensitivos em membros inferiores, mas nenhum com queixa
motora ou ataxia sensitiva. Dor com caracteristicas neuropéticas
foi referida por quatro pacientes com uma média na escala LANSS

de 16,25 (Normal < 12). O estudo neurofisiolégico revelou:
neuropatia axonal, assimétrica e sensitivo-motora em 03 paci-
entes; neuropatia axonal, exclusivamente sensitiva e simétrica
em 02 pacientes. Do total avaliado, 05 individuos apresentavam
RSS abolida em membros inferiores, simetricamente, inferindo
um acometimento também de fibras finas. Conclusao: NP é um
achado frequente em pacientes com VL (62,5%). Fibras sensiti-
vas sdo predominantemente afetadas em um padrio multifocal.
Esses achados sugerem que a dor em VL deve ser devido ndo
somente a tlceras de pele, mas também ao dano nervoso. Desse
modo, o tratamento efetivo necessita abordar o componente
neuropéatico da dor.

CURVA DE RECUPERACAO DO BLINK DEMONS-
TRA HIPEREXCITABILIDADE DO TRONCO CERE-
BRAL NOS PACIENTES DISTONICOS COM SCA3
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Nucci?, Marcondes C. Franga Jr*
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Introducgio: A distonia é comum nos pacientes com ataxia
espinocerebelar tipo 3 (SCA3), mas ainda de fisiopatologia
desconhecida. O blink reflex e a sua curva de recuperagio sio
os testes neurofisiol6gicos mais conhecidos para a avaliagdo de
excitabilidade do tronco cerebral. Estudos mostram que a curva
de recuperagio do blink (CRB) estd anormalmente aumentada
nos pacientes com distonia. Nesse contexto, resolvemos usar a
CRB para investigar se existem alteracoes de excitabilidade neu-
ronal na distonia associada a SCA3. Objetivos e metodologia:
Comparar a CRB em 3 grupos de pacientes: grupo 1 — pacientes
com SCA3 e distonia, grupo 2 - pacientes com SCA3 sem distonia
e grupo 3 - controles sauddveis. Foi realizada montagem padrio
para o blink com eletrodos de superficie no misculo orbicular
dos olhos e aplicados estimulos pareados com intensidade de
20 mA com intervalos progressivamente maiores (200, 300, 500,
1000, e 3000ms). Para cada curva, foi calculada a 4rea da res-
posta R2 e obtida a razdo entre as areas no 12 e 22 estimulo de
cada par. Ao final, calculamos o valor médio da CRB para cada
individuo através da média aritmética das razdes nos 5 intervalos.
Empregamos regressio linear para comparar os valores de CRB
nos 3 grupos usando a idade como covaridvel e valor de p<0.05.
Resultados e conclusées: Foram avaliados 37 sujeitos, sendo
12 no grupo 1, 12 no grupo 2 e 13 grupo 3. A idade média em
cada um dos grupos foi 39.5+14.5,51.9+16.1 e 34.7+11.1 anos,
respectivamente (p<0.05). Na regressio linear, observamos uma
relagio significativa e independente da idade entre a CRB e os
grupos (p=0.016). Comparando os grupos 2 a 2, identificamos
diferenga significativa entre os grupos 1 e 3 (p=0.008) e uma
tendéncia entre os grupos 1 e 2 (p=0.08). Nao havia diferenca
significativa entre os grupos 2 e 3 (p=0.55). Estes dados indicam
que o grupo com SCA3 e distonia apresentam aumento dos va-
lores médios da CRB comparado ao grupo SCA3 sem distonia
e ao grupo controle. Em conjunto, estes dados sugerem que h4
uma hiperexcitabilidade do tronco encefalico subjacente 2 dis-
tonia na SCA3. Clinicamente, a CRB pode vir a ser ttil como
preditor de risco para o desenvolvimento de distonia na SCA3.
Agradecimentos: Fundagio de Amparo a Pesquisa do Estado de
Sdo Paulo- FAPESP
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Introdugéo: A Doenga de Machado Joseph (SCA3) é uma desordem
neurodegenerativa relativamente frequente no Brasil com grande
heterogeneidade fenotipica, apresentando, entre outros sintomas, a
disartria3. Grande parte dos pacientes apresenta disartria compativel
com disfuncio cerebelar pura, sem mais problemas articulatérios.
Entretanto, nota-se em alguns pacientes distdrbios articulatérios nio
ataxicos, como a tartamudez, que proporciona piora substancial no
discurso desses pacientes. Objetivo: Avaliagio clinica e eletromio-
grifica laringea de alteragdes articulatérias nao usuais, compativeis
com gagueira, nos pacientes com SCA3. Metodologia: Foram ava-
liados clinicamente 75 pacientes disartricos com SCA3 no ambu-
latério de neurogenética do Hospital de Clinicas da UNICAMP
Trés pacientes apresentaram distdrbio articulatério classificado como
tartamudez, sendo dois dos quais foram submetidos 2 eletromiografia
laringea para estudo dos musculos tireoaritendideos, cricotireoideos e
cricoaritendideos posteriores. Resultados: A prevaléncia de gagueira
foi de 4%, valor 4 vezes maior que a da populagio geral. Durante
estudo eletromiografico, os pacientes apresentaram potenciais de
unidade motora com caracteristicas neurogénicas em alguns mds-
culos e ativagio reduzida com tonus aumentado ao repouso em
outros, constituindo um misto de disfuncdes centrais e periféricas,
provavelmente relacionadas as alteragbes anatdmicas presentes na
doenga, como atrofia de tronco encefdlico e cerebelar. Ademais,
verificou-se distonia de masculos extralaringeos cervicais e da mi-
mica facial, causando movimento paradoxal da laringe para baixo
durante a fonagio. Conclusfo: A tartamudez constitui disttrbio
relativamente frequente nos pacientes com SCA3, podendo estar
relacionada a fatores centrais e periféricos, envolvendo desde desner-
vagio da musculatura intrinseca laringea, até distonia de masculos
externos ao aparelho fonatério. Agradecimentos: FAPESP - Fun-
dacio de Amparo e Pesquisa do Estado de Sao Paulo.
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Introdugio: A doenga de Pompe é uma miopatia metabdlica he-
reditaria rara, autossdmica recessiva, causada por mutagdes no gene
codificador da enzima alfa-glicosidase 4cida (GAA). Possui marcada
varia¢io fenotipica dependendo da idade de inicio. As formas de
inicio tardio apresentam preservagio da deambulagfo até tardia-
mente com comprometimento respiratério frequentemente precoce.
Objetivos: Relatar série de casos da Doenga de Pompe da forma
juvenil e adulta, e realizar uma breve revisdo da literatura. Série
de Casos: Relatamos casos de 3 pacientes, com 33, 39 e 26 anos
de idade, com fraqueza muscular em membros inferiores de inicio
h4 4, 7 e 12 anos, respectivamente. Em todos houve piora progres-
siva e acometimento dos membros superiores. Ao exame, marcha
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miopética, tetraparesia proximal, reflexos tendinosos hipoativos.
Todos apresentavam aumento da CK e padrao miopatico na ENMG.
Em dois pacientes, encontramos descargas miotdnicas em mdsculo
gastrocnémio e paraespinhal lombar. Biépsia muscular realizada em
dois casos demonstrou miopatia vacuolar sugestiva de glicogenose.
Redugio da atividade enzimatica e mutacdes no gene da GAA em
todos pacientes caracterizaram Doenga de Pompe. Discussiao: A
atividade da GAA reduzida, leva ao actimulo lisossomal de glicogé-
nio em diversos tecidos, principalmente nos misculos esqueléticos.
Os sintomas nas formas juvenil e adulta assemelham-se aos da dis-
trofia muscular de cinturas. Contudo, 0 comprometimento respi-
ratério freqiiente na Doenca de Pompe e a presenga de descargas
miotonicas na ENMG séo caracteristicas diferenciais que levam 2
suspeita diagndstica, e indicam a anslise de DNA e da atividade da
enzima GAA. A terapia de reposi¢io enzimatica tem demonstrado
beneficio potencial, especialmente quando iniciada precocemente.
Conclusao: A Doenga de Pompe possui caracteristicas clinicas e
laboratoriais que permitem seu reconhecimento. O diagnéstico pre-
coce é imprescindivel para que os pacientes possam se beneficiar da
introdugio terapéutica no inicio do curso.

EFEITO DAS MEDICACOES NA CONECTIVIDADE FUN-
CIONAL NA EPILEPSIA DE LOBO TEMPORAL MEDIAL
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Botucatu, SP, Brasil.

Introdugéo: A conectividade funcional é anormal em epilepsia do
lobo temporal mesial (ELTM). ELTM esquerda provavelmente esta
associada com uma anormalidade mais pronunciada. Objetivo: O
objetivo deste estudo foi investigar a lateralidade e efeito medica-
mentoso na conectividade funcional de ELTM. Métodos: Trinta
pacientes com ELTM (15 a direita e 15 a esquerda) e 37 controles
foram investigados. As imagens foram adquiridas com um aparelho
de ressonancia magnética (RM) de 3T. Sequéncias T1 volumétrica
3D e imagens funcionais BOLD foram adquiridos. Dados de RM
funcional foram processados e analisados usando Analise Funcional
de Neuroimagem (AFNI). Basicamente, as imagens do EPI foram
submetidas a fragmentagio temporal e corre¢io de movimento,
filtro temporal, registro, borramento e mascaramento. Finalmen-
te imagens foram processadas a partir de regressio de geragio de
anilise de erro residual de séries temporais. Regides de interesse
(ROI) foram bilateralmente criadas para o hipocampo, amigdala
e giro para-hipocampal. Mapas de correlagio foram produzidos e
apresentados para a transformaco de uma anélise de Fisher. Anélise
estatistica voxel-a-voxel do cérebro inteiro foi realizada utilizando o
Teste T com p <0,05. As comparacdes foram realizadas entre con-
troles e pacientes com ELTM direita ou esquerda. Uma comparagio
posterior foi realizada de acordo com a dose de drogas antiepilép-
ticas (DAE). Resultados: O nitimero total de voxels com conecti-
vidade funcional anormal era 579 para ELTM direita e 3400 para
esquerda. Os principais clusters para pacientes com ELTM direita
foram localizados nos lobos parietal inferior e frontal, e no cuneus
(Z=3,5,-4,1¢€-3,5) . ]J4 para ELTM esquerda foram no giro frontal
superior, médio e medial (Z = 3,8, 3.9 e 4.3). Anélise de acordo
com DAE apresentaram 670 voxels anormais com alta dose (599
esquerdo, 71 direita) e 1.094 para a baixa dose (868 esquerda, 246 a
direita). Principais clusters se localizaram no parietal inferior, frontal



medial, giro temporal médio e hipocampo. Conclusdes: Areas com
conectividade funcional anormal foram verificadas em pacientes
com ELTM. ELTM esquerda apresentou um padrio mais difuso.
As doses dos medicamentos podem influenciar estas observacoes.
Agradecimentos: Fundagio de Amparo a Pesquisa do Estado de
S#o Paulo- FAPESP

ELETRONEUROMIOGRAFIA NA,AVALIACAO DA
RESPOSTA A TERAPIA ENZIMATICA NAS MU-
COPOLISSACARIDOSES: O EXAME INICIAL DE
30 PACIENTES

Brunno de Farias Brito!, Otdvio Gomes Lins?!, Vanessa Van Der
Linden Mota?, Inaiana Ferreira de Melo?

1. Departamento de Neurofisiologia, Hospital das Clinicas
da Universidade Federal de Pernambuco, Recife, PE, Brasil; 2.
CETREIM, IMIP, Recife, PE, Brasil; 3. Faculdade de Ciéncias Médicas
de Campina Grande-FCM-CG, Campina Grande, PB, Brasil.

Introdugio: As mucopolissacaridoses (MPS) sdo um grupo de
doengas raras causadas pela deficiéncia inata de enzimas lisossomais
especfficas, afetando o catabolismo de glicosaminoglicanos que se
acumulam em 6rgios e tecidos, resultando em deterioragio multis-
sistémica. Estes erros enziméticos categorizam subtipos de MPS, que
variam em prevaléncia, manifestaces clinicas e grau de severidade.
Entre as disfungdes causadas, a este trabalho interessa a sindrome
do ttinel do carpo (STC), que tem importante associagio com as
MPS. Objetivo: Analisamos o exame inicial em um trabalho que
objetiva estabelecer a eletroneuromiografia (ENMG) como método
quantitativo na avaliagio da resposta terapéutica 2 reposi¢io en-
zimdtica nos portadores de MPS. Assim, relatamos prevaléncia e
grau de severidade do acometimento do nervo mediano no carpo
e suas distribuigdes entre os subtipos de MPS. Métodos: Avaliamos
os punhos de 30 portadores de MPS, através da primeira ENMG
realizada anteriormente ou no curso da terapia de reposi¢ao en-
zimatica. Padronizamos os testes realizando os estudos da condugéo
antidromica sensitiva dos nervos ulnar e mediano, assim como o
testes comparativos motor e sensitivo entre estes nervos. Resultados:
Foram 30 individuos com idades entre 2 e 39 anos, sendo 18 do
sexo masculino. Vinte e seis - portadores de MPS I, MPS II e MPS
VI — apresentaram acometimento do nervo mediano no carpo, todos
bilateralmente, sendo de grau moderado ou grave em 43 punhos. Em
apenas 3 pacientes o acometimento foi leve bilateralmente, tendo
estes idades de 3 2 5 anos. Entretanto, nesta faixa etéria ja se encon-
tram lesdes moderadas ou graves. Os quatro portadores de MPS IV
ndo apresentaram qualquer acometimento dos nervos medianos. Em
todos os pacientes estudados, ndo se identificaram lesdes nos nervos
ulnares. Conclusao: A prevaléncia de STC difere entre os subtipos
de MPS. A relagio do grau deste acometimento com os subtipos de
MPS ou com o tempo de evolugio da doenga, nio é clara. Devido
a dificuldade de execugfo em individuos com baixa tolerabilidade a
dor, como sdo as criangas, o exame deve ser simplificado.

ELETRONEUROMIOGRAFIA NAS LESOES DO
PLEXO BRAQUIAL: UMA EXPERIENCIA DE CIN-
CO ANOS EM UM SERVICO DE REFERENCIA
NO CEARA
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Introducio: A eletroneuromiografia tem um importante papel na
avaliagio das lesdes do plexo braquial, especialmente na identificagio
da topografia da lesdo e na estimativa do prognéstico. Descrevemos
a experiéncia de cinco anos na avaliagio das plexopatias braquiais
em um servigo de referéncia no Ceara. Objetivo: Descrever o perfil
das lesdes do plexo braquial, incluindo caracteristicas dos pacientes
atendidos, tipos de lesdes e topografia, assim como avaliar a ocor-
réncia de lesdo pré-ganglionar associada. Metodologia: Trata-se de
estudo retrospectivo, descritivo, através da revisdo de oitenta laudos
de eletroneuromiografias com diagnéstico de lesdo do plexo braquial,
no perfodo de fevereiro de 2011 a julho de 2015. Os dados foram
subdivididos de acordo com o sexo, faixa etaria, natureza da leso,
topografia da lesdo e, presenga ou nio, de sinais de acometimento
pré-ganglionar. Resultados: O sexo masculino foi o mais acometido
com 67 casos (83,75%), enquanto que as faixas etérias predominantes
foram a terceira e quarta década de vida com 49 casos (61,25%). O
traumatismo por tragio em acidente com motocicleta foi a principal
causa de lesdo (71,25%), sobretudo na topografia supraventricular
(77,5%). Os sinais de lesdo pré-ganglionar estavam presentes em
30 (37,5%) pacientes. Conclusao: Os resultados deste estudo cor-
roboram com os dados da literatura recente, que apontam a lesdo
traumética em acidentes com motocicletas, sobretudo em adultos
jovens do sexo masculino, como principal causa de plexopatia bra-
quial, especialmente na topografia supraclavicular.

ENSAIO PROSPECTIVO PARA O REGISTRO DE
ONDAS A NO INSTITUTO LAURO DE SOUZA
LIMA - ILSL

Manuel Jose Aguilar Urriola!, Marianna Cossi Monseff Borela?,
Daniel Rocco Kirchner?, José Antonio Garbino?

l.Instituto Lauro de Souza Lima; 2. Programa de Ensino em
Neurofisiologia Clinica do Programa de Ensino em Neurofisiologia
Clinica do Instituto Lauro de Souza Lima - ILSL.

Introdugio: As Ondas A, sio observadas durante os procedimentos
para o registro das laténcias tardias, especialmente as Ondas E Estas
respostas estdo correlacionadas com comprometimento do nervo, tan-
to mielfnicas como axonal. Foram descritos tipos diferentes de Ondas
A e a sua presenca em processos de regeneragio de nervo, doengas
desmielinizantes agudas, diabetes e na hansenfase. O melhor método
para identifica-las é sumariamente descrito na literatura consultada.
Objetivo: Refinar a técnica para a observagio dos tipos basicos de
Ondas A durante o exame de eletroneuromiografia. Método: Foram
selecionados os nervos medianos, ulnares, tibiais e peroneiros dos paci-
entes do Servigo de Neurofisiologia do ILSL que apresentaram Ondas
A durante os estudos neurofisiolégicos de rotina. O potencial de agio
motor composto (PAMC) foi registrado com a estimulago realizada
a uma distAncia padronizada de 80 mm do eletrodo de captacio ati-
vo até atingir o estimulo supraméximo. Sio realizados 16 estimulos
supra maximos para obtencio das ondas F e selecionados os nervos,
nos quais foi realizada nova série de 30 estimulos, iniciando-se com a
intensidade 20% acima do supra maximo e reduzindo-se a intensidade
até o desaparecimento da Onda A e do PAMC. Resultados: Foram
encontradas Ondas A em 11% dos pacientes durante os estudos de
rotina em portadores de hanseniase, radiculopatias e neuropatia dia-
bética. As Ondas A estavam presentes em 88% dos nervos alterados.
A intensidade minima de estimulo para obtencio da onda A foi em
média 29 mA, variando de 11 a 68 mA. Somente em trés nervos
a Onda A foi suprimida com estimulo supram4ximo, sugerindo ser
um subtipo. O padrio foi mielinico e axonal em 87% dos nervos
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e axonal em 13%. Em 47% dos nervos com Onda A os pacientes
apresentavam dor neuropética e os demais dor mista. Discussdao: A
presenga da Onda A mostrou-se associada a les@o de nervo periférico
do padrio mielinico ou axonal. Como também se mostrou associada
a dor neuropatica. A maior atengfo a pesquisa da Onda F leva a
melhor observagio da Onda A assim como a variagio sistematica da
intensidade de estimulo permite a identificacio dos subtipos basicos.
Agradecimentos: Instituto Lauro de Souza Lima.
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Introdugao: Classicamente, as crises epilépticas originam-se no c6r-
tex cerebral, cabendo as estruturas subcorticais como o cerebelo e
tronco cerebral um papel neuromodulador. Raros estudos da litera-
tura, entretanto, relacionam epilepsia farmacorresistente a tumores
de fossa posterior, como ganglioglioma cerebelar e hamartoma do [V
ventriculo, sugerindo que crises poderiam ser evitadas apds excisdo
cirdrgica. Objetivo: demonstrar um caso de epilepsia provavelmente
origindria de drea ndo cortical. Metodologia: Relato de caso. Resulta-
do: Menina, 20 meses de idade, termo, sem intercorréncias perinatais,
com desenvolvimento normal, iniciou aos 2 meses de idade quadro
de crises epilépticas refratdrias ao tratamento medicamentoso. Vid-
eo-EEG: atividade de base simétrica e discretamente desorganizada,
raras descargas epileptiformes em regides centrais bilaterais, inde-
pendentes. Incontaveis crises, subentrantes, configurando estado de
mal epiléptico nfo convulsivo. Semiologia: discognosia associada a
movimentos oculares erréticos, clonias palpebrais e do seguimento
cefalico para direita, acompanhadas por automatismo manual. Nao
houve registro ictal eletrogréfico. Ressonancia Magnética de encéfalo:
formagio nodular em pedinculo cerebelar 2 esquerda, protruindo
para o interior do IV ventriculo. Paciente foi submetido 2 ressecgio
parcial do tumor. Estudo anatomo-patoldgico evidenciou hamar-
toma de neurdnio e células da glia. No pés-operatério imediato,
houve completa remissdo de crises. Apds uma semana, houve recidiva
porém com melhora em frequéncia, intensidade e duragio superior a
50%. Concluséao: Relatamos um caso de epilepsia farmacorresistente
provavelmente relacionada a tumor de fossa posterior, reforgando a
hipétese de epileptogénese subcortical descrita por outros autores.

ESTADO DE MAL MIOCLONICO PERIORAL SEM
AUSENCIA EM ADULTO JOVEM: RELATO DE CASO

Meire Argentoni Baldocchi?, Daniele Azevedo da Silva?!, Michele
Rodrigues Demuner?, Valmir Passarelit

1. Servico de Neurologia, Hospital Santa Marcelina, Sdo Paulo,
SP, Brasil.

Introdugéo: Casos de mioclonia perioral como apresentacio inicial
de crises generalizadas sdo raros, e em sua maioria sdo descritos
na literatura em contexto de entidades como a mioclonia perioral
com auséncia (POMA) ou da mioclonia ocorrendo durante ausén-
cias (MAE) em pacientes infanto-juvenis. Nao obstante, o caso a
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ser relatado visa atencio para diagnéstico diferencial de mioclonia
perioral com outros disttirbios do movimento e os diferentes tipos
de epilepsia em idade adulta. Métodos e Resultados: Descrevemos
um paciente masculino, 27 anos, com movimentos involuntérios
labiais continuos, que iniciaram ha um dia antes do atendimento,
mantendo consciéncia e linguagem preservadas. Histéria prévia de
epilepsia h4 cinco anos, tratada com fenobarbital 100mg 12/12horas,
com esporadicas crises tdnico-clonico generalizadas, a dltima ha
sete meses. Relato de episédios semelhantes de espasmos periorais
sdbitos e fugazes com duracdo de segundos que se tornaram pro-
gressivamente mais freqiientes naquela semana. Tomografia com-
putadorizada de cranio da admisso sem alteracdes. Realizou exame
de video-eletroencefalograma continuo por 18 horas. No inicio do
exame apresentava movimento perioral contfnuo sem alteragio da
consciéncia com concomitante atividade epileptiforme por complexo
irregular de espicula-onda lenta e ondas agudas de projecao gener-
alizada com predominio nas regides fronto-centrais, quase continuo
(perfodo méximo sem descargas de 1 segundo). Apés administragio
de diazepam 10mg EV, o paciente manteve quadro clinico com dis-
creta alteracdo do tragado eletrogrifico, com periodo méximo livre
de descarga de 3 segundos. Apds receber valproato de sédio cessaram
os movimentos periorais e as descargas epileptiformes continuas.
Conclusao: O relato do caso de estado de mal mioclonico perioral
sem auséncia, que nio preenche todos os critérios de POMA, MAE
ou EM]J. Primeiro relato na literatura.

GANGLIONOPATIA COMO MANIFESTACAO INI-
CIAL DE NEOPLASIA PULMONAR: RELATO DE CASO

Lucas Martins de Exel Nunes?, Caio R. A. Gomes?, Bruno Nogueira
Silval, Arquimedes de Moura Ramos?

1. Instituto de Medicina Fisica e Reabilitagdo - IMRea Hospital das
Clinicas da Universidade de Sao Paulo - USP, Sao Paulo, SP, Brasil.

Introdugéo: A ganglionopatia é uma entidade rara que consiste na
afeccio dos neurdnios sensitivos da raiz dorsal, fazendo parte do gru-
po das polineuropatias periféricas do tipo exclusivamente sensitivo
com comprometimento axonal e tendo seu diagnéstico feito através
de estudo eletroneuromiografico. A associa¢io entre a ganglionopa-
tia e outras entidades como neoplasias, doengas autoimunes, doenga
celfaca, entre outras é amplamente citada na literatura. Objetivo:
Descrever o caso clinico de um paciente com diagnéstico de neopla-
sia pulmonar cuja manifestagfo inicial foi a ganglionopatia, incluindo
a descri¢ao detalhada do exame eletroneuromiografico que auxiliou
no processo diagnéstico do médico assistente. Conclusao: E impor-
tante que 0 médico neurofisiologista tenha em mente as possiveis
causas da ganglionopatia e saiba apontar o médico assistente para
que a investigagfo possa ser realizada de maneira completa e precoce.

GRAVIDADE DAS CRISES EPILEPTICAS, ASPECTOS
CLINICOS E QUALIDADE DE VIDA

Renato Buarque Pereira?, Gloria Maria Almeida Souza Tedrus?, Lineu
Correa Fonseca?!, Marina Nobrega Augusto?!, Rafael de Lima Silva?!

1. Faculdade de Medicina da Pontificia Universidade Catélica de
Campinas -PUC, Campinas, SP, Brasil.

Introducao: Epilepsia é uma condi¢do neuroldgica cronica e apre-
senta diversos e complexos efeitos na qualidade de vida (QoL) do
individuo. Objetivo: avaliar a relagdo entre a gravidade das crises,
os aspectos clinicos e do EEG e a QoL de pacientes adultos com



epilepsia (PCE). Casuistica e métodos: Foram avaliados 66 PCE
(género feminino, 57,5%) e submetidos a exame neurolégico, EEG,
Quality Of Life In Epilepsy Inventory (QOLIE-31) e a Seizure
Severity Questionnaire (SSQ). Foram relacionados os aspectos
clinicos e os dados do QOLIE-31 com a média e a avalia¢io global
da gravidade do SSQ, com nivel de significAncia p< 0,05. Resul-
tados: O diagnostico sindrdmico foi epilepsia focal sintomatica em
42 casos, provavelmente sintomética em 20 e em 4 generalizada
idiopatica. Idade média: 43,8(=11,8) anos e idade na ocasido da
12 crise epiléptica (CE): 18,2(+12,6) anos. Frequéncia das CE
maior que uma ao més ocorreu em 20(30,4%) casos. O escore
total do SSQ foi 27,3(%22,0), da avalia¢io global, 4,0(+1,9) e
do QOLIE-31, 59,5(+13,6). Vinte e sete (40,9%) PCE disseram
que o periodo de recuperagio foi 0 que mais incomodou. Houve
correlagfo negativa entre a idade do PCE e o escore total do SSQ
(Correlagio de Spermann; -0.245; p=0.045) e entre 0 QOLIE-31
total e a avaliagio global do SSQ (-0.269; p=0.045). Nio houve
diferenga significativa entre os escores da SSQ segundo a sindrome,
localizagfo da epilepsia, frequéncia e tipo das CE. Conclusao: A
gravidade das CE correlaciona-se inversamente com a QoL e com
a idade do PCE. Nio foi encontrada rela¢io entre os valores da
SSQ com o controle e tipo das CE, aspectos do EEG e sindrome.
Agradecimentos: Fundacio de Amparo 2 Pesquisa do Estado de
Sdo Paulo- FAPESP e Conselho Nacional de Desenvolvimento
Cientifico e Tecnoldgico -CNPq.

MIOPATIA POR CORPOS DE INCLUSAO: DIAG-
NOSTICO DIFERENCIAL DE SINDROME POS-PO-
LIOMIELITE

Renata Dal-Pré Ducci', Paula Raquel Do Vale Pascoal Rodrigues?,
Paulo José Lorenzoni?, Claudia Suemi Kamoi Kay?, Rosana Herminia
Scolal, Lineu Cesar Werneck®.

1. Servigco de Doengas Neuromusculares, Hospital de Clinicas -
UFPR, Curitiba, PR, Brasil.

Introducido: A presenca de fraqueza muscular progressiva que
ocorre anos apos a fase aguda da poliomielite geralmente é devida a
sindrome pés-poliomielite. No entanto, essa nfo € a tnica etiologia
para fraqueza nesses pacientes. A miopatia por Corpos de Inclusio
(MCI) ¢ a miopatia infamatéria mais comum em individuos acima
de 50 anos. No nosso conhecimento, esse é o primeiro caso de
MCI em um paciente com sequela de poliomielite. Metodologia:
Relato de caso de uma paciente com diagnéstico de MCI e sequela
de poliomielite. Resultados: Homem, 63 anos, com fraqueza mus-
cular proximal em membro inferior esquerdo desde os 53 anos. Ele
apresentava fraqueza e atrofia muscular em membro inferior direito
devido a poliomielite na infAncia. O exame neuroldgico revelou
atrofia e fraqueza muscular proximal (MRC grau 3) em membros
inferiores. Investigagdes para malignidade, etiologias téxica, infec-
ciosa e inflamatéria foram negativas. A maior CK dosada foi de
534 U/L (Normal: 30-200 U/L). Estudo neurofisiolégico mostrou
padrao miopético com sinais de envolvimento do neurdnio motor
e desenervagio aguda e cronica bilateral. A biépsia muscular rev-
elou infiltrado inflamatério endomesial, miofibras com vactolos
e inclusoes, fibras vermelhas rasgadas e fibras COX-negativas. O
diagnéstico de MCI foi feito e imunoglobulina realizada. O paciente
apresentou discreta melhora da fraqueza muscular na evolugo
(MRC grau 4-). Conclusdes: Em pacientes com sequela de polio-
mielite que apresentem tardiamente fraqueza muscular, MCI deve
ser diferenciada de sindrome pés-poliomielite.

MISMATCH NEGATIVITY (MMN) NOS ESTADOS
VEGETATIVOS PERSISTENTES

Angela Maria Costa de Souza?, Fernanda Vieira Moraes?, Alexandre
Ariza Gomes de Castro?, Victor Frak?

1.Centro de Reabilitagdo e Readaptagao Henrique Santillo, CRER,
Goiania, Goias, Brasil; 2. Universidade Quebec, Canada.

Objetivo: O objetivo deste estudo é analisar a presenga do
potencial evocado de resposta a Eventos Mismatch Negativity
(MMN), com resposta ao préprio nome, em pacientes em esta-
do vegetativo persistente e avaliar se o potencial apresentado
prognostica o despertar do coma. Métodos: Estudo longitudinal
de maio de 2013 a junho de 2015, com 5 pacientes internados
no Centro de Reabilitagio e Readaptagio Henrique Santillo,
portadores de lesdo encefalica: 1 sequela de acidente vascular
encefalico, 2 sequela de trauma cranio encefdlico e 2 com se-
quela de anoxia por parada cardiorespiratdria. 5 homens, média
de idade de 57 anos ( min.34, max 71). MMN foi registrado
na equipamento Neurosoft Neurospectrum 4, usando eletro-
dos de superficie Ag/AgCl ou eletrodos de insergéo, sistema
internacional 10-20 para colocagio de eletrodos (Cz/ C3/C4/
M1/M2/ Fpz). O estimulo inclui sons frequentes de vozes ale-
atérias e randomicamente raros a chamada pelo préprio nome
com voz familiar. Todos os pacientes foram classificados na escala
de evolugio de Glasglow. A presenga do MMN foi correlacio-
nado com a evolugdo do nivel de consciéncia. Resultados: O
potencial MMN com resposta ao préprio nome foi observado
em apenas | paciente. 2 pacientes com MMN negativo foram a
6bito e nenhum dos pacientes sobreviventes mudaram o nivel de
consciéncia até o momento. Conclusao: A presenca do MMN
nio determinou a melhor evolugio da consciéncia. Acreditamos
que um maior numero de casos possa identificar a relagdo do
MMN com o nivel de consciéncia. Agradecimentos: Centro de
Reabilitagdo e Readaptagdo Henrique Santillo- CRER.

Referéncias: (1) Logi E Fischer C, Murri L, Mauguiérre E The prog-
nostic value of evoked responses from primary somatosensory and
auditory cortex in comatose patients. Clin Neurophysiol 2003;1615-
27; (2) Fischer C et al. Mismatch negativity and late auditory evoked
potentials in comatose patients.Clin Neurophysiol 1999;1601-10;
(3) Jennet B, Bond M. Assessment of outcome after severe brain

damage. Lancet 1975:1(7905):480-485.

NEUROMIOTONIA: UMA APRESENTACAO ATIPL-
CA DE MIOPATIA INFLAMATORIA

Renata Dal-Pré Ducci?, Paula Raquel do Vale Pascoal Rodrigues?,
Paulo José Lorenzoni!, Claudia Suemi Kamoi Kay?, Rosana Herminia
Scolal, Lineu Cesar Werneck?!

1. Servico de Doengas Neuromusculares, Hospital de Clinicas da
Universidade Federal do Parana UFPR, Curitiba, PR, Brasil.

Introdugéao: Neuromiotonia é uma condigo rara definida por ativ-
idade espontanea da fibra muscular de forma continua, com origem
a partir do nevo periférico. Clinicamente é caracterizada por mio-
quimias visiveis, cAimbras e pseudomiotonia. Neuromiotonia pode
ter origem autoimune ou ndo, assim como, ocorrer de forma isolada
ou em associagio com outras doengas, como neoplasias, doengas
autoimunes, degeneragio do corno anterior da medula, sindrome de
Schwartz-Jampel, entre outras. Neuromiotonia associada & miopatia
inflamatéria é raramente documentada. Metodologia: Demonstrar
a associagio entre neuromiotonia e miopatia inflamatéria em um
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relato de caso. Resultados: Mulher, 60 anos, apresentava disfagia
e fraqueza em membros inferiores h4 1 ano. O exame neurolégico
revelou fraqueza muscular proximal em membros inferiores (MRC
grau 4-). Exames laboratoriais mostraram: CK 4,163 U/L (Normal:
30-200 U/L) e VHS 72 mm/h (Normal: < 30 mm/h). Estudo neurofi-
siolégico compativel com polineuropatia axonal-desmielinizante mo-
tora, potenciais miopéticos e descargas neuromiotonicas. A bidpsia
muscular revelou miopatia inflamatéria. Investigagio negativa para
malignidade. O diagnéstico de miopatia inflamatéria com neuro-
miotonia foi feito e optado por iniciar tratamento imunossupressor.
Conclusdes: A associacio de neuromiotonia e miopatia inflamatéria
é muito rara. No nosso caso, a paciente apresentava um quadro
clinico atipico e o diagnéstico de neuromiotonia foi feito através do
estudo neurofisiolégico. Portanto, a presenca de neuromiotonia pode
ser uma apresentagio atipica de miopatia inflamatdria.

NEUROPATIA PERIFERICA POR INTOXICACAO
POR MERCURIO MIMETIZANDO POLIRRADICULO-
NEUROPATIA DESMIELINIZANTE INFLAMATORIA
AGUDA

José Darlan Pinheiro Domingues?, Carlos R Martins Jr!, Guilherme P
Gasque?, Alberto R M Martinez?, Ingrid Faber?, Maximiliano Ramos
Pinto Carneiro?, Anamarli Nucci', Marcondes C Franga Jr*

1. Universidade Estadual de Campinas - Unicamp, Campinas,
SP, Brasil.

Objetivos: Descrever uma causa téxica incomum de neuropatia des-
mielinizante aguda. Relato de caso: mulher de 26 anos referiu inala-
¢do acidental de grande quantidade de vapor de mercirio metélico.
Com prédromo de diarréia, apés 2 semanas de exposi¢io e com nadir
de 4 semanas, apresentou sintomas motores e sensitivos periféricos,
inicialmente em membros superiores, dor neuropética e sintomas cog-
nitivos-comportamentais. Em 04/12/2012, apés dosagem sérica de
mercirio elevada (151,1 microg/g de creatina; limite da normalidade
5,0 microg/g de creatina) iniciou uso de 4cido dimercapto succinico.
No 14o. dia de tratamento, evoluiu com melhora progressiva dos
déficits. A ENMG de 02/05/2013 demonstrou processo neuropatico
difuso, relativamente simétrico, sensitivo e motor, com prolongamento
de laténcias das ondas F, dos potenciais motores e sensitivos, com
reducio de velocidades nas respectivas neurocondugdes, indicando
comprometimento mielinico com envolvimento axonal secundario,
subagudo a cronico, com sinais de atividade desnervativa em mus-
culatura distal dos membros inferiores, de moderada intensidade. Em
maio de 2014, paciente apresentava melhora parcial da fraqueza,
da palestesia e dos reflexos, com predominio da fraqueza em mdos.
ENMG de 08/05/2014 demonstrou processo neuropatico em membros
superiores, relativamente simétrico, exclusivamente sensitivo, mieli-
nico, de leve intensidade. Houve recuperagio do reflexo aquileu em
maio de 2015, mas manteve hipopalestesia e paresia de maos de forma
residual. Conclusées: neuropatia periférica aguda desmielinizante
pode ser causada por intoxicagiio por mercirio. Este promove estresse
oxidativo lesivo aos componentes da membrana celular lipidica, tendo
a mielina como exemplo. Modelos experimentais tem demonstra-
do desmielinizagio e destruigio predominante de fibras mielinicas
por exposi¢io ao merctrio (Carocci Rev Environ Contam Toxicol.
2014 ;229:1-18, Cao Neurol Sci 2013 34:663-66). Neuropatias toxicas
devem ser lembradas no diagnéstico diferencial eletrofisiologico da
sindrome de Guillain-Barré. Agradecimentos: Fundacao de Amparo
a Pesquisa do Estado de Sdo Paulo — FAPESP
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PADRAO NEUROFISIOLOGICO DA RESPOSTA DA
NEUROPATIA ULNAR DA HANSENIASE AO TRA-
TAMENTO CLINICO E CIRURGICO NO LONGO
PRAZO

Marianna Cossi Monseff Borela!, Manuel José Aguilar Urriola?,
Daniel Rocco Kirchner?, José Antonio Garbino!

1. Programa de Ensino em Neurofisiologia Clinica do Instituto
Lauro de Souza Lima - ILSL.

Introdugio: A neuropatia da hansenfase no periodo mais critico, ou
seja, o reacional, se estende por cinco ou mais anos. A sua resposta ao
tratamento tem sido estudada no curto prazo, mas a resposta no longo
prazo é pouco conhecida. Por esse motivo os autores direcionaram sua
andlise aos estudos neurofisioldgicos seriados nos periodos tardios.
Objetivos: a) Avaliar os parAmetros da condugio motora no nervo
ulnar acima de dois anos ap6s o tratamento; b) Comparar os resulta-
dos dos grupos clinico (n=6 nervos) e cirtirgico com descompressio
associada (n=22 nervos) e; c) busca de fatores preditivos. Métodos:
Foram selecionados 28 nervos em 22 pacientes, 17 homens e cinco
mulheres com idade de 29 a 62 anos com neuropatia do ulnar. Foram
incluidos pacientes com neuropatia ativa clinica e neurofisiologica-
mente de inicio h4 no méaximo seis meses. Foram excluidos pacientes
com comorbidades e contraindicagdes de esteroides. Os parAmetros
neurofisioldgicos: potencial de agio motor composto (PAMC), la-
téncia distal, velocidade de condugio (VC), a dispersdo temporal
através do cotovelo e a onda F foram avaliados antes do tratamento,
em sua evolucio e no final do seguimento. Resultados: Todos os
parAmetros apresentaram melhoras nos dois grupos. A melhora do
PAMC foi a mais notavel, com aumentos médios de 28% e variagio
de 3,2 antes a 4,1 mV depois nos casos cirtirgicos e, de 19% nos casos
clinicos, variando de 4,8 antes a 5,7 mV depois. A VC através do
cotovelo variou menos permanecendo em 32,2m/s (nfo obtida a 50,5
a m/s) com ganho de 7% no grupo cirtrgico e 29,8 m/s (19,1 a 62,5
m/s) com ganho de 3,4% no grupo clinico. Discussao: O aumento
do PAMC foi proporcionalmente maior no grupo cirtirgico, embora
esse dado mostre uma tendéncia favoravel, torna-se necessario am-
pliar e homogeneizar as amostras para conclusdes quanto ao valor da
descompressio. As VC no ttnel do cotovelo, epicentro da lesdo, se
mantiveram baixas nos dois grupos mesmo nos pacientes submetidos
a descompressio indicando remielinizago parcial nesse sitio. Donde
se conclui que a VC isoladamente e mantida nos valores encontrados
nio deve ser interpretada como neuropatia em atividade. Agradeci-
mentos: Instituto Lauro de Souza Lima-ILSL.

PADROES DE SUDORESE EM PACIENTES COM
NEURONOPATIA SENSITIVA: UMA ANALISE POR
Q-SWEAT

Alberto Rolim Muro Martinez!, Carlos R Martins Jrt, Ingrid Faber?,
Raphael F Casseb!?, Jose Domingues?, Guilherme Gasque?, Paulo
Kimaid!, Anamarli Nucci!, Marcondes Franca Jr*

1. Departamento de Neurologia, Faculdade de Ciéncias Médicas
da UNICAMP, Campinas, Sao Paulo, Brasil.

Introducdo: As neuronopatias sensitivas (NS) constituem man-
ifestagio do dano ao ganglio sensitivo da raiz dorsal. Expressa-se
por ataxia sensitiva e déficits sensitivos multifocais sem critérios
de comprimento-dependéncia. Diferentemente da participagio de
fibras sensitivas grossas na sintomatologia das NS, o envolvimento
do sistema nervoso autondmico, apesar de ja descrito, ainda ndo foi
avaliado 2 luz de métodos localizatérios. O teste do reflexo axonal



quantitativo sudomotor (Q-Sweat®) avalia a funcio colinérgica
p6s-ganglionar sendo portanto um método localizatério de possiveis
alteragoes de sudorese. Objetivo: Descrigio do padrio de sudorese
a luz do reflexo quantitativo sudomotor em pacientes com NS.
Métodos: Foram incluidos pacientes com diagnéstico clinico e
neurofisiolégico de NS. Os pacientes foram convidados a participar
da avaliagdo do reflexo sudomotor realizado por meio do aparelho
Q-Sweat (WR Medical Electronic). Foi quantificado o volume de
suor produzido apéds iontoforese de solugio de acetilcolina a 10%
colocada em contato com 4 diferentes pontos da pele (antebrago
distal, perna proximal/lateral, perna distal/medial e dorso do pé)
sendo repedida a anélise contralateralmente. Os valores obtidos
foram considerados alterados se abaixo do percentil 5 para idade,
género e altura. A temperatura ambiente era mantida em 240C.
Resultados: Dez pacientes com diagnéstico de NS foram incluidos
com as seguintes etiologias:3 Sindrome de Sjogren, 1 HTLV, 1 he-
patite auto-imune e 5 idiopaticos, com média de idade e de duragdo
da doenga de 50,2+12,1 e 10,3+6,2 anos respectivamente. A ava-
liagao por Q-Sweat mostrou-se alterada em pelo menos um ponto
em todos os pacientes (média de 4,9 pontos/paciente, variando de
7 a 2). Em todos os pacientes as alteragdes eram assimétricas e em
90% os déficits nao seguiam padrio comprimento-dependente.
Conclusio: Anormalidades envolvendo a quantificagio do volume
de sudorese sio frequentes nas NS. O padriao multifocal observado
estd em consonAncia com as alteragdes envolvendo fibras grossas.
Tais achados em conjunto, auxiliam tanto na topografia da lesdo
quanto na demonstragio do envolvimento de fibras finas na fisiopa-
tologia das NS. Agradecimentos: Fundagio de Amparo a Pesquisa
do Estado de Sao Paulo- FAPESP

PERiODO SILENTE CORTICAL CONTRALATERAL
NAO ESTA ALTERADO NA FORMA PRIMARIA DA
SINDROME DAS PERNAS INQUIETAS / DOENCA
DE WILLIS-EKBOM

Samir Camara Magalhaes?, Joselisa Pérez Queiroz de Paiva?,
Gilmar Fernandes do Prado?, Adriana Bastos Conforto?!

1. Instituto do Cérebro, Hospital Israelita Albert Einstein-HIAE, Séo
Paulo, SP, Brasil; 2. Universidade Federal de Sao Paulo- Unifesp,
Sao Paulo, SP, Brasil.

Introdugdo: A sindrome das pernas inquietas (SPI) é caracteri-
zada por sensagdes desagradaveis nos membros com urgéncia em
mové-los. Uma redugio da duracdo do periodo silente cortical
(PSC) induzido por estimulagio magnética transcraniana (EMT)
tém sido demonstrada de forma inconsistente na SPI. Objetivos e
metodologia: 1) Comparar a excitabilidade motora cortical através
da duragio e amplitude do PSC induzido por EMT em pacientes
portadores de SPI priméria e individuos saudaveis. 2) correlacionar
com gravidade dos sintomas de SPI. Voluntérios foram submetidos
a avaliacdo clinica e EMT. Portadores de SPI foram agrupados de
acordo com a escala internacional de gravidade em sindrome das
pernas inquietas (leve/moderada [EIGSPI<20] — SPILM ou grave/
muito grave [EIGSPI>20] - SPIMG]). As seguintes medidas de ex-
citabilidade cortical foram obtidas: Limiar motor em repouso (LMr) e
em atividade (LMa) e periodo silente cortical. O estudo foi aprovado
pelo comité de ética local e os voluntarios deram seu consentimento
livre e esclarecido para participagiio no estudo. Resultados: Trinta e
um portadores de SPI (25F/6M) com idade entre 18 e 69 anos (media
+ desvio padrio, dp, 42,08%14,0 anos) e 13 (11F/2M) controles

saudéaveis com idade entre 27 e 67 anos (45,81 +14,6 anos) foram

estudados. Vinte e um portadores tinham EIGSPI=20 (SPILM)
e 10 EIGSPI<20 (SPIMG). Parmetros fisiolégicos induzidos por
EMT foram (SPI x Controles):LMr (69,2+13,8% x 67,9 = 13,2%;
p=0,78); LMa (54,6+10,4% x 55,3%12,6%; p=0,88); duracio do
PSC (108,7+36,3 milissegundos (ms) x 106,1%+36,5 ms; p=0,83).
Em grupos com diferentes intensidades de sintomas, a duragéo do
PSC nio foi diferente (SPILM 112,3+34,7 x SPIMG 103,0+37,9;
p=0,51). Conclusao: Acredita-se que a duragiio do perfodo silente
cortical reflete a atividade de receptores GABAB na regido motora
primdria. Nossos resultados nio indicam o envolvimento desses re-
ceptores na fisiopatologia da forma primaria de SPI. Agradecimen-
tos: Sociedade Beneficente Israelita Albert Einstein.

POLINEUROPATIA DESMIELINIZANTE INFLAMATO-
RIA CRONICA (PDIC) EM UMA PACIENTE COM DO-
ENCA DE HASHIMOTO E POSSIVEL LESAO RENAL
MINIMA

Claudia Suemi Kamoi Kay?, Renata Dal-Prd Ducci?, Paulo José
Lorenzoni?, Rosana Herminia Scola?

1. Servico de Doencas Neuromusculares, Hospital de Clinicas,
Universidade Federal do Parand, Curitiba, Parana, Brasil.

Introdugdo: A fisiopatologia precisa da PDIC é desconhecida,
mas acredita-se que tenha um componente inflamatério, suge-
rindo um mecanismo autoimune. Objetivo: Relato de um caso
de PDIC em uma paciente com dano renal e tireoideo, ambos
causados por mecanismos autoimunes.Relato do Caso: Pacien-
te do sexo feminino, 23 anos de idade, com fraqueza muscular
progressiva simétrica distal e perda de sensibilidade vibratéria
em membros superiores e inferiores hd dois meses. Relato disd-
ria e urina espumosa. Exame neurolégico revelou paresia facial
periférica, fraqueza proximal e distal em membros superiores e
inferiores, arreflexia global, apalestesia distal de membros e mar-
cha atéxica. Exames laboratoriais: TSH > 100 mUI/L, T4 livre
< 0.4 ng/dl, microalbuminiria e hematiria. Estudo neurofisiol6-
gico demostrou polineuropatia desmielinizante sensitivo-motora
cronica com comprometimento axonal secundario. Anélise de
liquor com hiperproteinorraquia (428 mg/dl). Imagem de resso-
néncia magnética mostrou espessamento de raizes motoras e sen-
sitivas com captagio de contraste. Bidpsia renal revelou injiria
minima devido a depésito agranular difuso moderado de IgG nos
capilares e em células mesangiais intraglomerulares. Discussao:
Raramente PDIC, doenga de Hashimoto e nefropatia sdo vistas
concomitantemente. Essa associagio poderia refletir uma disfun-
¢do do sistema imune e indicar que alguns anticorpos podem ter
maior afinidade para ligar-se a determinados antigenos em lugares
diferentes, tais como sistema nervoso periférico, tireoide e rim.

PORFIRIA AGUDA INTERMITENTE: ANALISE RE-
TROSPECTIVA DO PADRAO ELETROFISIOLOGICO
EM CINCO PACIENTES

Julianne Tannous Cordenonssi?, Vitor Marques Caldas?, Marcelo
Zini Megale!, Carlos Otto Heise!

1. Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade
S&o Paulo, Setor de Eletroneuromiografia da Divisdo de Clinica
Neurolégica, Sao Paulo, Sdo Paulo, Brasil.

Introducéao: As porfirias sio doencas metabélicas hereditarias
em que hia o comprometimento da biossintese do grupo heme.
A porfiria aguda intermitente (PAI), resultado da deficiéncia
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de porfobiinogénio deaminase, é a principal porfiria associada
a neuropatia. Objetivo: Avaliagio do padrio eletrofisiolégico
de casos com confirmagio bioquimica de PAI. Métodos: Foram
avaliados retrospectivamente pacientes submetidos a avaliagdo
neurofisiolégica no setor de eletroneuromiografia da clinica neu-
rolégica do HC-FMUSP com diagnéstico bioquimico confirmado
de PAI. Foram identificados cinco pacientes no periodo de 1999 a
2015. Todos os pacientes foram submetidos a estudo de condugio
nervosa motora dos nervos mediano, ulnar, fibular, tibial, axilar
e femoral; estudo de condugio nervosa sensitiva dos nervos me-
diano, ulnar e sural; e eletromiografia com agulha em repouso e
durante a contragio de varios musculos. Apenas dois pacientes
foram submetidos a estudos autondmicos incluindo resposta cuta-
neo-simpdtica e avaliagio da variabilidade da frequéncia cardfa-
ca. Resultado: O estudo de condugfo nervosa motora demon-
strou comprometimento axonal motor em quatro pacientes: todos
apresentavam redugio das amplitudes dos potenciais de agio
motores proximais e apenas dois pacientes apresentavam redugio
das amplitudes dos potenciais de agio motores distais. O estudo
de condugio nervosa sensitiva evidenciou redugio das amplitudes
dos potenciais de agio sensitivos em apenas um paciente. Quanto
a eletromiografia com agulha, alteragdes no repouso (fibrilagoes e
ondas positivas) foram evidenciadas em quatro pacientes, sendo
que apenas um exibia sinais de reinervagio cronica durante a con-
tragio voluntaria. O estudo autondmico foi realizado apenas em
dois pacientes, estando alterados em ambos. Conclusiao: Assim
como descrito em literatura, a PAI apresenta preferencialmente
uma polineuropatia motora aguda, de padrio axonal e predominio
proximal. Embora raramente realizada, a avaliagido autondmica
pode ser muito dtil nos quadros de PAI

POTENCIAL EVOCADO P300 NOS PACIENTES
COM LESAO ENCEFALICA

Fernanda Vieira Moraes!, Angela Maria Costa de Souza!, Victor Frak?

1. Laboratorio de Neurofisiologia Clinica, Centro de Reabilitagao
e Readaptacdo Henrique Santillo- CRER, Goiania, Goids, Brasil;
2. Universidade Quebec, Canada.

Introdugio: O potencial P300 tem sido estudado amplamente com
registros intracranianos demonstrando vérios locais como possiveis
geradores deste potencial. A exata origem cortical do P300 ainda
permanece inconclusiva. Nosso estudo avalia 77 pacientes porta-
dores de lesdo encefélica e analisa a presenca ou ausencia deste
potencial em relagfo aos pacientes com lesdo de hemisferio direito
ou esquerdo e portadores ou nfo de afasia. Varios estudos apontam
a origem bihemisférica do potencial. Nés discutimos tal afirmagio.
Métodos: O potencial evocado relacionado a eventos (P300) foi
avaliado em 77 pacientes portadores de lesdo encefalica, com media
de idade de 57 anos ( min: 20 ; max: 90) 33 sexo feminino, 44 sexo
masculino. Foram divididos entre lesdo do hemisfério direito ou es-
querdo e portadores ou no de afasia e comparados, com a presenga
ou ausencia do potencial. Foi avaliado latencia e amplitude, quando
na presenga do potencial, Todos os pacientes foram submetidos ao
P300 no equipamento Nicollet Viking Quest, no cl4ssico paradigma
de odd-ball, com captagio em Cz e Pz, com eletrodos de superficie
Ag/Cl ou eletrodos de inser¢ao. Os resultados sdo analisados esta-
tisticamente, com Qui-Quadrado e Teste-z, discutidos e compara-
dos com a literatura. Resultados: Houve uma maior incidencia de
ausencia de p300 nos pacientes com afasia. Entre os pacientes nio
afasicos ndo houve diferenga no percentual de ausencia entre os
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hemisférios, idade, genero. Houve uma maior amplitude do P300
quando o hemisfério direito estava integro. Conclusao: A litera-
tura aponta a origem bihemisférica do P300 sem identificar algum
hemisfério como dominante para a origem deste potencial. Nosso
trabalho aponta para a possivel dominancia do hemisfério esquer-
do na origem do P300, notadamente a 4rea da linguagem. Mais
estudos com neuroimagem e EEG poderiam esclarecer este achado.
Agradecimentos: Centro de Reabilitagio e Readaptagio Henrique

Santillo, CRER, Goiania, Goias, Brasil.

Referéncias: (1) Soltani M, Knight RT. Neural origins of the P300.
Crit Rev Neurobiol. 2000;14(3-4):199-224; (2) David E.J. Linden.
The P300: Where in the Brain Is It Produced and What Does It
Tell Us?. Neuroscientist December 2005 vol. 11 no. 6 563-576; (3)
Wronka E, Kaiser ], Coenen AML. Neural generators of the auditory
evoked potential components P3a and P3b. Acta Neurobiol Exp
2012, 72:51-64.

PRESENCA DE DESCARGAS MIOTONICAS EM EXA-
MES DE ELETROMIOGRAFIA

Claudia Suemi Kamoi Kay?!, Rosana Herminia Scola?, Paulo José
Lorenzoni?, Lineu Cesar Werneck!

1. Servigo de Doencgas Neuromusculares do Hospital de Clinicas
da Universidade Federal do Parand, PR, Brasil.

Introducéo: A presenga de descarga miotdnica (DM) no exame
de eletromiografia (EMG) deve ser descrita, pois d4 importantes
pistas com relagio 2 investigagio diagndstica. Objetivo: Verificar
a frequéncia de DM em exames de EMG do Servigo de Doengas
Neuromusculares do HC-UFPR e relaciona-la ao diagnéstico clini-
co e histolégico. Métodos: Anilise retrospectiva dos exames reali-
zados nos Gltimos 6 anos. Foram analisadas frequéncia, localizagio
e quando possivel caracteristica da DM. Resultados: Nesse periodo
foram realizados 1803 exames de EMG no nosso servigo. Desses,
51 (2,83%) tinham DM, realizados em 44 pacientes. O diagnéstico
mais comum nesse grupo foi distrofia miotonica (n=21), além de
doengas miotonicas ndo-distréficas (n=5), que incluiu doengas de
Thomsen (2), paramiotonia congénita (2), sindrome de Schwartz-
Jampel (1). Com outros diagnésticos (n=16) foram encontrados
distrofia muscular de cinturas (4), distrofia muscular éculo-faringea
(1), doenga de Pompe (2), miopatia miofibrilar (2), miopatia cen-
tronuclear (2), miopatia inflamatéria (2), atrofia muscular espinhal
(1), doenca do neurdnio motor (1) e siringomielia (1). Tivemos 2
pacientes com diagnéstico indeterminado. Em média, foram estu-
dados 5,88 misculos em cada paciente. As DM foram encontradas
distribuidas em 163 musculos num total de 300 analisados, mais
frequente na regifio proximal de membros superiores. Os musculos
que mais comumente encontramos DM foram biceps braquial e
tibial anterior. Em 11 pacientes, o exame foi realizado também em
musculatura paraespinhal. Em 6 deles foi encontrada DM, sendo
que em um paciente esse foi o tGnico local onde encontramos tal
alteracdo. Discussao: A DM pode ser vista tanto em miopatias
quanto em doengas com perda axonal, como encontramos no
nosso grupo de pacientes. Devido o seu significado diagndstico,
os eletromiografistas devem estar atentos  sua presenga, especial-
mente nos musculos biceps braquial e tibial anterior, onde mais
frequentemente encontramos DM. A musculatura paraespinhal
pode, por vezes, ser o tnico local onde a encontramos devendo,
portanto, ser estudada em todos os pacientes que se apresentarem
fraqueza muscular.



REVALENCIA E CORRELACOES CLINICO-RADIO-
LOGICAS DO PADRAO IRDA NO SERVICO DE EEG
DO HOSPITAL DE BASE DO DF

Hugo Rafael Vaz Bretones?, Jeana Torres Corso?, Pedro Alessandro
Leite de Oliveira?

1. Hospital de Base do Distrito Federal, Brasil; 2. Faculdade de
Medicina da Universidade de Brasilia-UnB, Faculdade de Medicina
da Escola Superior de Ciéncias da Saude-ESCS, DF, Brasil.

Introdugio: A atividade delta ritmica intermitente (IRDA) é um
padrio eletrografico inespecifico que pode ser encontrado em diver-
sas situagdes tais como alteragdes metabdlicas sistémicas e patologias
no sistema nervoso central. De acordo com a regido cortical em
que predomina pode ser classificada em: FIRDA (frontal), OIRDA
(occipital) ou TIRDA (temporal). Objetivo: Avaliar as correlacoes
clinico-radioldgicas entre os pacientes que apresentavam FIRDA,
OIRDA ou TIRDA nos eletrencefalogramas realizados entre 12 de
janeiro de 2008 e 12 de dezembro de 2012, em um hospital terciario
do Distrito Federal e comparar com os dados disponiveis na liter-
atura. Materais e métodos: Foi realizada busca ativa no livro de
registro de laudos do servigo de neurofisiologia clinica do Hospital
de Base do Distrito Federal. A partir dos laudos, foram resgatados
os cadastros dos pacientes e os prontudrios fisicos ou eletronico.
Foram coletados dados demogréficos (idade, sexo), clinicos (an-
tecedentes de crise epilépticas, diagnéstico no momento do exame)
e radiolégicos (resultado de tomografias computadorizadas de cranio
ou ressonancia magnética de encéfalo). Resultados: Do total de
exames realizados no periodo (11065), 130 apresentavam atividade
delta ritmica intermitente, o que correspondeu a 127 pacientes.
Desses, 96 foram incluidos no estudo. Os demais nfo apresentavam
os dados necessarios. Dos 96 pacientes, 3 apresentavam IRDA nio
especificada, 54 FIRDA, 9 TIRDA e 30 OIRDA. Os resultados
foram condizentes com o encontrado na literatura: FIRDA foi asso-
ciada com alteragbes metabdlicas sistémicas e patologias do sistema
nervoso central, TIRDA foi encontrada predominantemente em
pacientes com antecedentes de crise epilépticas e OIRDA quase
que exclusivamente em criangas. Conclusio: A atividade delta rit-
mica intermitente é um padrio inespecifico de eletrencefalograma
que pode ser encontrada em diversas situagdes e conforme a regido
cortical em que predomina apresenta algumas particularidades que
devem ser consideradas ao se avaliar o exame.

RELACAO ENTRE GRAVIDADE CLINICA E ESTADO
FUNCIONAL COM ACHADOS ELETROFISIOLOGI-
COS EM PACIENTES COM SINDROME DO TUNEL
DO CARPO: REVISAO SISTEMATICA

Lucas Martins de Exel Nunes?, Andressa Silvia Fae Nunes?, Tae Mo
Chung?, Marcelo Riberto?

1. Instituto de Medicina Fisica e Reabilitacdo - IMRea Hospital
das Clinicas da Universidade de Sao Paulo - USP , Sdo Paulo, SP,
Brasil; 2. Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo de
Ribeirdo Preto- USP, SP, Brasil.

Introdugéo: A neuropatia do mediano no punho constitui a afecgio
nervosa compressiva mais frequente na populagio geral e quando
nio bem avaliada e reconhecida, leva a sintomas incapacitantes.
Objetivo: sistematizar as evidéncias cientificas para verificar se ha
correlacio entre a gravidade clinica e estado funcional com achados
eletrofisiolégicos , em pacientes com Sindrome do Ttnel do Carpo
(STC). Métodos: revisao sistemdtica nas bases de dados Pubmed,

Medline, Embase, Cochrane, CINAHL, LILACS e SCIELO, sem

delimitagiio de tempo ou idioma. Utilizou-se da estratégia PICO
para a pesquisa, as palavras-chave foram selecionadas a partir dos
descritores em ciéncias de satde e relacionaram-se com sindrome do
tanel do carpo, eletroneuromiografia (ENMG) e sinais e sintomas. A
qualidade dos estudos foi avaliada através de uma escala da Agency
for Healthcare Research and Quality (AHRQ) e incluidos quando a
pontuagfo mostrou-se > 50. Resultados: a busca inicial identificou
857 artigos dos quais, 24 foram excluidos devido a duplicidade e 780
foram excluidos durante a anilise dos titulos e resumos. Somente
10 estudos obedeceram aos critérios de inclusdo, sendo 3 estudos de
caso controle e 7 estudos observacionais transversais. Dos 10 estu-
dos incluidos, cinco nfo evidenciaram correlagfo entre a gravidade
clinica e a gravidade eletroneuromiogréfica, enquanto os demais
demonstraram essa concordancia, sendo que dois correlacionaram
a gravidade na ENMG com medidas objetivas de sinais no exame
fisico. Conclusio: apesar dos resultados apresentados, verificou-se
uma expressiva heterogeneidade existente entre os estudos inclui-
dos, associado & uma discrepancia metodoldgica, e um limitado
tamanho amostral em alguns deles. Estudos com melhor padrio
metodoldgico mostram-se necessérios assim como avaliagdes mais
homogéneas e precisas.

RESULTADO CIRURGICO DE PACIENTES COM EPI-
LEPSIA DE LOBO TEMPORAL COM E SEM REGISTRO
ICTAL NA INVESTIGACAO PRE-OPERATORIA

Marina Koutsodontis Machado Alvim?, Clarissa Lin Yasuda?!, Marcia
Elisabete Morita?, Fernando Cendes!

1. Departamento de Neurologia da Universidade Estadual de
Campinas - UNICAMP, SP, Brasil.

Introdugio: A importancia do registro de crises na investigagio
pré-operatéria em pacientes com epilepsia de lobo temporal e
esclerose hipocampal (ELT-EH) é inquestionével. Porém, para
obté-lo, ha necessidade de internagio, tornando a investigagio
pré-operatdria prolongada e dispendiosa. J4 foi demonstrado que,
em casos selecionados de ELT-EH, o EEG interictal seriado pode
ser suficiente para lateralizacio da zona epileptogénica (Arch
Neurol 57:497-500,2000). Nio existem evidéncias, no entan-
to, baseadas em resultados cirtrgicos. Objetivos: Comparar os
resultados cirtrgicos de pacientes com ELT-EH unilateral com
e sem registro de crises lateralizatérias na investigacdo pré-oper-
atéria. Métodos: Incluimos 105 pacientes com ELT-EH unilateral
refratéaria, com seguimento pré-operatério de 8,9 anos (média).
Excluimos pacientes com suspeita de eventos nio epilépticos,
outras lesdes em ressonincia magnética (RM), EH bilateral ou
RM normal. Pacientes foram agrupados em: ictal-pos (51 com
registro de crises localizatérias em EEG de rotina ou em video-
EEG (VEEG)), e ictal-neg (54 que néo apresentaram crises na
investigagio ou as crises registradas niao foram localizatdrias,
porém apresentavam mais de 85% dos registros eletrograficos com
atividade epileptiforme interictal unilateral concordante com a
EH). Resultados: Os grupos eram semelhantes em relagio a idade
na cirurgia e de inicio de crises, duracdo da epilepsia e frequéncia
de crises pré-operatéria. Foram realizados em média 12 EEGs am-
bulatoriais.O acompanhamento pés-operatério foi, em média, de
8,4 anos (minimo de 2 anos). Os grupos apresentaram resultados
semelhantes: 83,3% dos pacientes ictal-neg e 78,4% do ictal-pos
foram classificados como Engel 1 (p=0,296). O tempo médio
entre a primeira consulta e a cirurgia foi menor no grupo ictal-
(93 vs 99 meses), porém sem diferenca estatistica (p= 0,392).
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Conclusio: Pacientes com ELT-EH unilateral, semiologia tipica, e
clara lateralizagfo do foco epileptogénico em EEG seriados ou vVEEG
sem registro ictal apresentaram o mesmo progndstico cirtrgico dos
pacientes com eventos ictais na investigacdo pré-operatdria.

SiNDRQME DE DOOSE: EFETIVIDADE DA DIETA
CETOGENICA SOBRE AS ALTERACOES ELETREN-
CEFALOGRAFICAS

Juliana de Lucena Ferreiral, Val6nia Linard Mendes?!, Aurea
Nogueira de Melo!

1. Departamento de Pediatria, Servico de Neurologia Infantil
UFNR, Natal, RN, Brasil.

Introducao: A sindrome de Doose (SD) / Epilepsia miocloni-
ca-astética foi descrita em 1970 por Hermann Doose. Na nova
classificacdo/2010 denomina-se Epilepsia com Crises Miocloni-
cas-atOnicas. As estratégias de tratamento utilizando-se farmacos
antiepilépticos tem sido descritas como parcialmente efetivas.
Atualmente desponta como primeira opgio de tratamento nio-
farmacolégico a Dieta Cetogénica (DC) pelo sucesso no controle
da SD. Objetivo: Descrever a efetividade da DC em um caso de
SD sobre as anormalidades do padrao do EEG. Relato de Caso:
Menino, 3 anos e 7 meses de idade, apresentava crises epilépticas
atonicas com frequéncia de até 30 episddios/dia. Clinicamente
manifestava irritabilidade, hiperatividade, dificuldades na fala
e ao exame neuroldgico: marcha atdxica. A investigagdo para
doencgas metabdlicas e exames de neuroimagens foram normais.
O EEQG intercritico mostrava ondas aguda negativas difusas ou
frontais, surtos semelhantes a hipsarritmia, ocasionalmente onda
aguda onda lenta e poliponta difusas. O quadro clinico e o padrio
do EEG foram consistentes com o diagnéstico da SD. A crianga
apresentava refratariedade ao tratamento com farmacos antiepi-
lépticos convencionais. Foi instituida a DC de 4:1, monitorizan-
do-se os parametros: cetose, glicemia, fungdes intestinais/vesicais,
exames clinicos e bioquimicos. Apds uma semana de tratamento
com a DC, observou-se o desaparecimento das descargas epilép-
ticas e controle completo das crises atonicas. Dois meses apds
introdugio da DC a familia suspendeu o tratamento, com retorno
das crises atonicas e do mesmo padrio EEG. A mie orientada
pela equipe retornou com a DC havendo desaparecimento das
descargas e concomitante controle das crises. Conclusao: Este
relato mostra que a DC sem didvida desponta como primeira
opgAo no tratamento da SD e esta observagfo é sedimentada pelo
desaparecimento das anormalidades no EEG, que é um pardmetro
importante na avaliagdo da reposta terapéutica.
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UM UNICO ESTUDO ELETROFISIOLOGICO E ADE-
QUADO PARA O DIAGNOSTICO DA SINDROME DE
GUILLAIN BARRE?

Mério Emilio Teixeira Dourado Junior*

1. Departamento de Medicina Integrada da Universidade Federal
do Rio Grande do Norte-UFRN, RN, Brasil.

Objetivo: a frequéncia e distribuigio das variantes desmielinizante
e axonal variam consideravelmente entre estudos. A razio para isso
nfo esta esclarecida (suscetibilidade genética, fatores ambientais ou
se os critérios eletrofisiolégicos sdo baseados por um ou maultiplos
estudos?). Propomos investigar se pelo menos dois exames seriados
podem modificar a classificagio inicial da SGB. Métodos: revisio
do banco de dados de 241 pacientes consecutivos admitidos com
diagnostico de SGB em Natal, Brasil, entre os anos de 1994 a 2015.
Selecionamos pacientes que tinham pelo menos 2 estudos em, ao
menos, 3 nervos motores e 2 sensitivos. 65 pacientes cumpriam esses
requisitos. Também foi avaliado o titulo de anticorpo anti-GM1
IgG. Foram utilizados os critérios de Ho e col (1995) e Feasby e
col (1993) para definigio das variantes. Comparamos a frequéncia
das variantes entre os dois estudos. Resultados: o primeiro teste foi
realizado em 16,9 dias de média (3 a 45 dias). A média de tempo
entre o inicio e o segundo teste foi de 46 dias (12 a 90 dias). No
primeiro teste, 47 de 65 pacientes (72,3%) foram classificados como
desmielinizante, 17 pacientes (14) com neuropatia axonal motora
aguda, 3 com neuropatia axonal motora e sensitiva aguda; 26,15%)
como variante axonal; 1 (1,53%) classificado como indefinido. No
segundo estudo, foram reclassificados 40 (61,53%) como variante
desmielinizante e 24 (36,92%) para a axonal. Entre os 7 pacientes
que foram reclassificados para a variante axonal, 4 apresentaram
resolugio rapida do bloqueio de condugio. Néo havia dispersdo
temporal. Em 3 pacientes, a amplitude distal do PACM diminui,
sem evidencias de alteragdes desmielinizantes. Anti-GM1 foi testada
em 48 pacientes, sendo positivo em 6/26 (23%) dos pacientes com
variante desmielinizante e 17/22 (77,27%) da variante axonal. O
anti-GMI1 era positive em 6/7 pacientes reclassificados como axo-
nal; em 4 que tiveram bloqueio de condugio reversivel e em 2 com
padrio de redugfo da amplitude do PACM. Concluséo: nos nossos
65 pacientes com SGB, a frequéncia da variante axonal modificou
de 26% para 36,9% num segundo exame. Essa mudanca ¢é atribuida
a falha reversivel da condugio e padrio de reducio da amplitude do
PACM comprimento dependente. Além disso, 77,2% dos pacientes
com variante axonal tinham anti-GM1 positivo. Nosso estudo con-
firma a associagio de variante axonal com anti-GM1. Esse estudo
demonstra que na fase aguda da SGB, a distin¢fio entre as variantes
desmielinizante e axonal pode ser dificil.
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INTERAGAO MEDICAMENTOSA: medicamentos conhecidos por prolongar o intervalo PR e antiarritmicos classe |.

Referéncias Bibliograficas: 1. Alemanha, Argentina, Australia, Austria, Bélgica, Bulgaria, Canada, Chile, Chipre, Coldmbia, Coréia do Sul, Dinamarca, Equador, Eslovaquia, Eslovénia,
Espanha, Estados Unidos, Filipinas, Finlandia, Franga, Grécia, Holanda, Hong Kong, Hungria, india, Irlanda, Israel, Italia, Luxemburgo, Malasia, México, Moldavia, Noruega, Nova Zelandia,
Polénia, Portugal, Reino Unido, Republica Tcheca, Russia, Suécia, Suica, Tailandia, Turquia e Ucrénia. 2. Rosenfeld W, et al. Evaluation of long-term treatment with lacosamide for partial-onset
seizures: a pooled analysis of open-label extension trials. Presented at the 65th Annual Meeting of the American Epilepsy Society (AES); 2011. Dec 2-6; Baltimore, USA. www.aesnet.org.
3. Chung S, et al. Examining the clinical utility of lacosamide: pooled analyses of three phase II/lll clinical trials. CNS Drugs. 2010;24(12):1041-54. 4. Cross SA, et al. Lacosamide: in partial-on-
set seizures. Drugs 2009; 69 (4):449-459. 5. Fountain NB et al. Safety and tolerability of adjunctive Lacosamide intravenous loading dose in lacosamide-naive patients with partial-onset
seizures. Epilepsia 2013; 54(1):58-65. 6. Kellinghaus C, et al. Intravenous lacosamide for treatment of status epilepticus. Acta Neurol Scand. 2011; 123(2): 137-41. 7. Sake J-K; et al. A pooled
analysis of lacosamide clinical trial data grouped by mechanism of action of concomitant antiepileptic drugs. CNS Drugs. 2010;24(12):1055-68. 8. Stephen LJ, Kelly K, Parker P, Brodie M.
Adjunctive lacosamide in clinical practice: sodium blockade with a difference? Epilepsy Behav. 2011;22(3):499-504.

INFORMAGOES PARA PRESCRIGAO

VIMPAT™ lacosamida (lista C1 Port 344/98)

Vimpat™ (lacosamida) comprimidos revestidos de 50 mg em embalagem com 14 comprimidos ou de 100, 150 e 200 mg em embalagens com 28 comprimidos. Indicagdes: terapia adjuvante
no tratamento de crises parciais com ou sem generalizagdo secundaria em pacientes a partir de 16 anos de idade com epilepsia. Contraindicagoes: em casos de hipersensibilidade ao
principio ativo (lacosamida) ou a qualquer um dos excipientes. Cuidados e Adverténcias: Adverténcias (vide bula completa do produto): Vimpat pode causar tonturas, que podem aumentar
o risco de acidente ou queda. Um pequeno numero de pessoas que iniciaram tratamento com antiepilépticos, como a lacosamida, apresentou pensamentos de autoagressao ou suicidio. Nao
& recomendavel tomar Vimpat com alcool, pois Vimpat pode provocar tonturas ou sensagéo de cansago. Vimpat ¢ um medicamento. Durante seu uso, néo dirija veiculos ou opere maquinas,
pois sua agilidade e atengéo podem estar prejudicadas. Nos estudos clinicos foram observados prolongamentos no intervalo PR com o uso de lacosamida. Bloqueio AV de segundo grau ou
maior foi reportado na experiéncia pés-comercializagéo. Gravidez: categoria C de risco de gravidez. Interagdes medicamentosas (vide bula completa do produto): A lacosamida deve ser usada
com cautela em pacientes tratados com medicamentos conhecidos por prolongar o intervalo PR e em pacientes tratados com medicamentos antiarritmicos classe I. Dados in vitro sugerem
que a lacosamida possui potencial para inibir CYP2C19 em concentragbes terapéuticas. A andlise farmacocinética populacional estimou que o tratamento concomitante com outros
medicamentos antiepilépticos indutores enziméaticos (carbamazepina, fenitoina, fenobarbital, em vérias doses) reduz a exposigao sistémica geral da lacosamida em 25%. Reacées adversas
(vide bula completa do produto): Muito comuns: tontura, dor de cabega, nausea e diplopia. Comuns: disturbio cognitivo, nistagmo, disturbio de equilibrio, coordenagéo anormal, falha de
memdria, tremor, sonoléncia, disartria, disturbio de atencéo, hipoestesia, parestesia, visdo embacada, vertigem, zumbido, vomitos, constipacao, flatuléncia, dispepsia, boca seca, diarreia,
prurido, espasmos musculares, disturbio ao andar, astenia, fadiga, irritabilidade, sensagéo de embriaguez, quedas, laceragéo da pele, contusdo. Posologia: A dose inicial recomendada é de
50 mg duas vezes por dia, a qual devera ser aumentada para uma dose terapéutica inicial de 100 mg duas vezes por dia apés uma semana. O tratamento com lacosamida também pode ser
iniciado com uma dose de carga Unica de 200 mg, seguida por uma dose de regime de manutenc&o, apos aproximadamente 12 horas, de 100 mg duas vezes ao dia (200 mg/dia). A dose de
carga deve ser administrada sob supervisdo médica considerando sua farmacocinética e o potencial para 0 aumento de incidéncia de reagdes adversas relacionadas ao SNC. A administragéo
da dose de carga néo foi estudada em condigdes agudas em estados epilépticos. Dependendo da resposta clinica e tolerabilidade, a dose de manutencao pode ser aumentada 50 mg, duas
vezes por dia, a cada semana, até uma dose diaria maxima de 400 mg (200 mg duas vezes por dia). USO ADULTO E PEDIATRICO ACIMA DE 16 ANOS DE IDADE. USO ORAL. VENDA
SOB PRESCRICAO MEDICA - SO PODE SER VENDIDO COM RETENGAO DA RECEITA. SE PERSISTIREM OS SINTOMAS, O MEDICO DEVERA SER CONSULTADO. Para maiores
informagGes, consulte a bula completa do produto. (0302040001R4 Rev. Fevereiro 2014). www.ucb.com Reg. MS - 1.2361.0081

Vimpat™ (lacosamida) solugdo oral 10mg/mL em embalagem contendo 1 frasco de 200mL e um copo-medida. Indicagdes: terapia adjuvante no tratamento de crises parciais com ou sem
generalizagdo secundaria em pacientes a partir de 16 anos de idade com epilepsia. Contraindicagoes: em casos de hipersensibilidade ao principio ativo (lacosamida) ou a qualquer um dos
excipientes. Cuidados e Adverténcias: Adverténcias (vide bula completa do produto): Vimpat pode causar tonturas, que podem aumentar o risco de acidente ou queda. Um pequeno niimero
de pessoas que iniciaram tratamento com antiepilépticos, como a lacosamida, apresentou pensamentos de autoagressao ou suicidio. N&o é recomendavel tomar Vimpat com lcool, pois
Vimpat pode provocar tonturas ou sensagdo de cansago. Vimpat é um medicamento. Durante seu uso, néo dirija veiculos ou opere maquinas, pois sua agilidade e atengdo podem estar
prejudicadas. Nos estudos clinicos foram observados prolongamentos no intervalo PR com o uso de lacosamida. Bloqueio AV de segundo grau ou maior foi reportado na experiéncia
pos-comercializagdo. Gravidez: categoria C de risco de gravidez. Interacdes medicamentosas (vide bula completa do produto): A lacosamida deve ser usada com cautela em pacientes tratados
com medicamentos conhecidos por prolongar o intervalo PR e em pacientes tratados com medicamentos antiarritmicos classe |. Dados in vitro sugerem que a lacosamida possui potencial
para inibir CYP2C19 em concentragdes terapéuticas. A analise farmacocinética populacional estimou que o tratamento concomitante com outros medicamentos antiepilépticos indutores
enziméticos (carbamazepina, fenitoina, fenobarbital, em varias doses) reduz a exposi¢ao sistémica geral da lacosamida em 25%. Reagdes adversas (vide bula completa do produto): Muito
comuns: tontura, dor de cabega, nausea e diplopia. Comuns: disturbio cognitivo, nistagmo, distarbio de equilibrio, coordenagéo anormal, falha de meméria, tremor, sonoléncia, disartria,
distarbio de atengao, hipoestesia, parestesia, visao embagada, vertigem, zumbido, vomitos, constipacéo, flatuléncia, dispepsia, boca seca, diarreia, prurido, espasmos musculares, distdrbio
ao andar, astenia, fadiga, irritabilidade, sensagéo de embriaguez, quedas, laceracéo da pele, contuséo. Posologia: A dose inicial recomendada é de 50 mg duas vezes por dia, a qual devera
ser aumentada para uma dose terapéutica inicial de 100 mg duas vezes por dia apés uma semana. O tratamento com lacosamida também pode ser iniciado com uma dose de carga Unica de
200 mg, seguida por uma dose de regime de manutengéo, apos aproximadamente 12 horas, de 100 mg duas vezes ao dia (200 mg/dia). A dose de carga deve ser administrada sob supervisao
médica considerando sua farmacocinética e o potencial para o aumento de incidéncia de reagbes adversas relacionadas ao SNC. A administracéo da dose de carga nao foi estudada em
condigbes agudas em estados epilépticos. Dependendo da resposta clinica e tolerabilidade, a dose de manutencéo pode ser aumentada 50 mg, duas vezes por dia, a cada semana, até uma
dose diaria maxima de 400 mg (200 mg duas vezes por dia). USO ADULTO E PEDIATRICO ACIMA DE 16 ANOS DE IDADE. USO ORAL. VENDA SOB PRESCRI(;AO MEDICA - SO PODE
SER VENDIDO COM RETENGAO DA RECEITA. SE PERSISTIREM OS SINTOMAS, O MEDICO DEVERA SER CONSULTADO. Para maiores informagdes, consulte a bula completa do
produto. (0302040011R4 Rev. Fevereiro 2014). www.ucb.com Reg. MS - 1.2361.0081
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