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RESUMO

Um dos mais importantes aspectos em epileptologia € a classificagdo das crises e das sindromes epilépticas que
norteia a investigagdo etiol6gica e ainstitui¢do e programagao terapéutica. Um grupo da Liga Internacional contra
epilepsia trabalha na complexa questdo de classificar fenémenos cujas bases fisiopatogénicas sdo ainda pouco
conhecidas. Discutimos aqui a proposta deste grupo de trabal ho, publicada narevista Epilepsia em junho de 2001.

Unitermos: Crises epilépticas, sindromes epilépticas, classificagdo.

Introducéo

Uma crise epiléptica é a manifestacdo de um
distlrbio cerebral subjacente e deve ser avaliada
considerando-se, além de suas caracteristicas
semioldgicas, outros fatores como idade do paciente
guando de sua ocorréncia, dados do exame fisico,
padrdes el etrencefal ograficos e resultados de estudos
de imagem. Essas informacfes devem ser reunidas
para possibilitar o diagndstico sindrdmico, funda-
mental para a determinacdo do progndstico, bem
como para orientar a necessidade de outros
procedimentos diagnosticos e a programacao
terapéutica. O conhecimento da sindrome epiléptica
permite ao clinico formular uma hipétese racional
sobre a necessidade do tratamento com medicagéo
antiepiléptica e se assim for, qual delas deve ser
escolhida. Portanto, o primeiro passo naavaliagéo da
doenca de uma pessoa com crises epilépticas, é a
classificagdo do(s) tipo(s) de crise(s) e em seguida,
a classificagdo sindrdémica.

Classificando as crises epilépticas

A avaliagdo de uma pessoa com provaveis crises
epilépticas deve ser iniciada com a histériadetalhada
referida pelo paciente e por umatestemunha, seguida
pelo exame clinico e pela analise de exames
complementares como EEG, exames de imagem e de
videos (video-EEG ou filmagem dos eventos por
familiares). A caracterizacdo das crises requer
experiéncia do profissional para obtencéo dos dados
einterpretacdo destes. Esses devem incluir: situagéo
de ocorréncia (posi¢ao do corpo, circunstancias, sono
ou vigilia), fatores desencadeantes (fadiga, écool,
privagéo de sono, estimulos luminosos), padréo dos
eventos (isolados ou em grupos, relagéo com o ciclo
menstrual), sintomas premonitérios, descri¢do daaura
e caracteristicas motoras, manutencéo ou ndo da
consciéncia, queda e sintomas pds-ictais como
cefaléia, mialgia, fadiga, mordedura de lingua.
A presenca de uma testemunha é essencial para a
caracterizacdo de sintomas |l ateralizatorios durante as

*  Doutora em Medicina, Coordenadora da UNIPETE, Professora Visitante do Departamento de Neurologia e Neurocirurgia da UNIFESP

— Escola Paulista de Medicina.

Rev. Neurociéncias 10(2): 49-65, 2002



50 Proposta de Classificagdo das Crises e Sindromes Epilépticas. Correlacdo Videoeletrencefalografica

crises e ocorréncia de déficits focais, bem como na
descricdo dos sintomas durante o periodo de
recuperagdo. O esclarecimento do paciente e de seus
familiares da necessidade de informacgfes sobre a
semiologia das crises possibilitard, ainda, a clas-
sificacdo mais precisa dos eventos em consultas
subsequientes e, com ela, maior possibilidade de ade-
sdo ao tratamento pelo paciente. E recomendado o
registro em calendario dos efeitos da medicacéo,
tanto sobre o controle das crises como a ocorréncia
de efeitos colaterais. Essa conduta simples
contribuird significativamente para o sucesso
terapéutico.

Classificacdo Internacional das Crises Epilépticas e de
Epilepsias

Durante o 24° Congresso Internacional de
Epilepsia, realizado em BuenosAires, Argentina, entre
13 e 18 de maio de 2001, Jerome Engel, como
presidente do comité executivo da Liga I nternacional
contra Epilepsia, apresentou aassembléiageral anova
proposta das comissdes de classificacdo daquele
6rgéo. Quatro subgrupos de especialistas elaboraram
um esguema para a Classificacdo Internacional das
Pessoas com Crises Epilépticas e das Epilepsias
subdividido em cinco eixos.

O eixo 1 compreende a classificacdo da feno-
menologiaictal e consta de um glossario no qual séo
definidos os termos a serem aplicados a descricéo
dos diferentes tipos de crises epilépticas. O eixo 2,
gque compreende a classificagdo das crises epilépti-
cas, consta de uma lista dos tipos de crises apds sua
caracterizagdo por meio da aplicacdo dos conceitos
propostos no eixo 1. No eixo 3 figuram as sindromes
epilépticas e no eixo 4, intimamente relacionado ao
eixo anterior, a classificagdo etiol 6gica das doengas
freqlientemente associadas a crises ou sindromes
epilépticas. Finalmente, no eixo 5, esta a classifi-
cacdo do grau de comprometimento psicossocial das
pessoas com epilepsias, segundo um esquema
baseado em proposta da Organizacdo Mundia da
Saude (International Classification of Functioning and
Disability, WHO, 1999)*.

Esse esquema de classificacdo em cinco eixos
atualiza os conhecimentos na caracterizagdo das crises
epilépticas e epil epsias, apds pel o menos uma década
de contribuicdo da videoeletrencefalografia, dos
estudos estruturais e funcionais do sistema nervoso
COMo ressonancia magnética, tomografia por emissao
de féton Unico, tomografia por emissdo de positrons
e da aplicagdo de técnicas genéticas’.

Classificagdo das crises epilépticas

Crise epiléptica é definida como a manifestacéo
excessiva e/ou hipersincrona resultante da atividade
epiléptica, usualmente autolimitada de neurénios
cerebrais. Quando estas ndo apresentam curso
autolimitado sdo denominadas crises continuas e
configuram o quadro de status epilepticus. Status
epilepticus é definido como umacrise duradoura, que
n&o mostrasinais clinicos deinterrupcéo apds o tempo
habitual damaioriadas crises daqueletipo namaioria
dos pacientes, ou ainda a ocorréncia de crises
recorrentes sem que a fungdo do sistema nervoso
central retorne ao periodo interictal.

As crises epil épticas cursam com graus diferentes
de envolvimento muscular. O evento motor consiste
de um aumento ou diminuic¢do da contragdo muscular,
0 que define um fendmeno positivo e negativo,
respectivamente. O aumento da contragdo muscular
pode ser do tipo ténico (significando contracéo
muscular mantida com duragdo de poucos segundos
aminutos), clénico (no qual cada contragdo muscular
€ seguida de relaxamento, originando abalos
musculares sucessivos) ou mioclénico (contracoes
musculares muito breves, semelhantes a choques).
Diminui¢do da contracdo muscular caracteriza as
mioclonias negativas e as crises atbnicas. Enguanto
nas primeiras ha interrupgdo da contragdo muscular
ténica por menos de 500 ms, nas crises atbnicas
ocorre perda ou diminuicdo abrupta do tdénus
muscular por dois ou mais segundos.

Segundo a Classificacéo Internacional das Crises
Epilépticas de 1981 h&4 trés grupos de crises: as
parciais ou focais, as generalizadas e as crises ndo
classificaveis. As crises parciais ou focais, clinica e
eletrencefal ograficamente, sdo caracterizadas pela
ativacéo de umaparte do cérebro, sendo subdivididas
em crises parciais simples, quando ha preservacao
da consciéncia e crises par ciais complexas, quando
ha comprometimento da mesma. As crises genera-
lizadas sdo agquelas em que ha envolvimento, desde
0 inicio, de amplas éreas de ambos os hemisférios
cerebrais. S8o consideradas n&o classificaveis, as
crises que ndo se enquadram nos dois subtipos acima
(Commision on Classification and Terminology of the
ILAE, 1981)3.

De acordo com a nova proposi¢éo da ILAE de
2001, aclassificag8o passa a ser uma lista dos dife-
rentes tipos de crises que séo agora consideradas
entidades diagnosticas?. Isso significa que sua
classificac8o se baseia simplesmente nas car acter is-
ticas semioldgicas dos eventos, os quais deixam de
apresentar qualquer conotacdo anatdmica ou
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patofisiolégica®*. O quadro 1 contém os trés
subgrupos de crises epilépticas, considerando as
crises isoladas ou autolimitadas, as repetidas
configurando status epilepticus e os fatores
precipitantes envolvidos nas crises reflexas, que
podem desencadear crises focais ou generalizadas.
No quadro 2 estdalistados diferentestipos de crises.

Quadro 1 Classificagéo das crises epil épticas (2001)?

* Crises autolimitadas
- Crisesgeneralizadas
- Crisesfocais
* Crises continuas
- Status epil epticus generalizado
- Status epilepticusfocal
* Fatores precipitantes envolvidos nas crises reflexas

Quadro 2 Classificagdo das crises epil épticas (2001)?

Tipos de crises autolimitadas
Crises generalizadas
Crisestdnico-clonicas (incluindo asiniciadas com fase clénica
ou mioclénica)
Crises cldnicas (com e sem manifestagdes tonicas)
Crisestonicas
Crises de ausénciastipicas
Crises de auséncias atipicas
Crises de auséncias miocldnicas
Espasmos
Crisesmioclénicas
Mioclonias palpebrais (com e sem auséncias)
Crises mioclono-aténicas
Mioclonias negativas
Crisesatbnicas
Crisesreflexas nas sindromes de epilepsias generalizadas
Crises focais
Crisesneonatais
Crisesfocais sensitivo-sensoriais
- com sintomas sensitivo-sensoriais elementares
- com sintomas experienciais
Crises motoras focais
- com sinais motores elementares clénicos
- com sinais motores tonicos assimétricos
- crises com automati smos tipicos do lobo temporal
- crises com automatismos hipercinéticos
- crises com mioclonias negativasfocais
- crises motorasinibitdrias
Crisesgelésticas
Criseshemicldnicas
Crises secundariamente generalizadas
Crisesreflexas em sindromes de epilepsiasfocais

Crises continuas
Satusepilepticus generalizado
Satus epilepticus ténico-cldnico
Satus epilepticus cldnico
Satus epilepticus de auséncia
Satus epil epticustonico
Satus epilepticus miocl6nico
Satusepilepticusfocal
Epilepsia partialis continuade K ojevnikov
Auracontinua
Satus epilepticus limbico (status psicomotor)
Satus hemiconvulsivo com hemiparesia
Estimulos precipitantes de crises reflexas
Estimulos visuais
- Luz intermitente
- Padrdes
- Outros estimulos visuais
Pensamento
Musica
Alimentagdo
Praxia
Estimul os sensitivo-sensoriais
Estimulos proprioceptivos
Leitura
Aguaquente
Sobressalto

Crises generalizadas

Crises generalizadas sdo aquelas cuja semiologia
inicial indica o envolvimento de areas encefédlicas
amplas de ambos os hemisférios cerebrais. Segundo
anovapropostade classificagéo, o termo convulsao,
significando episédios de contragcdo muscular
excessiva e anormal, mantida ou interrompida,
usualmente bilateral, ndo deve ser utilizado desde que
se trata primariamente de um termo leigo e usado
inapropriadamente em muitas situagdes de crises com
fendmenos motores®.

Crises tbnico-clénicas

As crises tonico-clénicas (também chamadas
crises de grande mal) séo caracterizadas por
contracdo tdnica simétrica e bilateral seguida de
contragdo cl6nica dos quatro membros usual mente
associadas a fendmenos autondmicos como apnéia,
liberacdo esfincteriana, sialorréia e mordedura de
lingua, durante cerca de um minuto. Na fase de
contragdo ténica, o ar pode ser expulso através da
glote fechada, o que resulta no grito epiléptico. O
periodo pés-critico é caracterizado por confuséo
mental e sonoléncia.
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Crises clbnicas

Crises cl6nicas sdo caracterizadas pelaocorréncia
de mioclonias repetidas a intervalos regulares,
ritmicas, nafrequénciade 2 a3 ¢/s ocorrendo durante
vérios segundos a minutos.

Crises tbnicas

Trata-se de crises nas quais ocorre contragdo
muscular mantida com duragdo de poucos segundos
aminutos. Em geral, as crises tdnicas duram de 10 a
20 segundos e podem comprometer apenas a
musculatura axial (crises ténicas axiais) ou também
a das raizes dos membros (crises tbnicas axori-
zomélicas) ou entdo todo o corpo, configurando a
crise ténica global.

Crises de auséncias tipicas

Crises de auséncia tipica consistem de breves
episoédios de comprometimento de consciéncia
acompanhados por manifestacdes motoras muito
discretas como automatismos orais e manuais,
piscamento, aumento ou diminuicdo do ténus
muscular e sinais autondémicos. Duram cercade 10 a
30 segundos e apresentam inicio e término abruptos,
ocorrendo, em geral, varias vezes ao dia. Sdo
desencadeadas por hiperventilacdo; ativagdo de tal
forma importante que a ndo observacéo da crise
cléassica durante a hiperventilagcdo por 3 a 5 minutos
em um paciente ndo tratado, coloca em divida esse
diagndstico.

Crises de auséncias atipicas

Nessas crises 0 comprometimento da consciéncia
€ menor, o inicio e término sdo menos abruptos e o
ténus muscular mostra-se fregiientemente alterado.
Em geral, ndo sdo desencadeadas pela hiperpnéia.

Crises de auséncias mioclénicas

Crises de auséncias acompanhadas de perda de
consciéncia e manifestagdes motoras importantes que
incluem abalos mioclénicos bilaterais dos ombros,
bracos e pernas associados a contracdo tonicadiscreta
a qual ocasiona elevagdo dos membros superiores,
0s mais acometidos pelo fenbmeno motor.

Espasmos

Também denominados espasmos epil épticos, sdo
caracterizados por contracdo tbnica rapida, com
duracdo de 1 a 15 segundos, da musculatura do
pescogo, tronco e membros podendo assumir carater
em flexdo ou em extensdo. Essa contracdo €

usual mente mais demorada do que as mioclonias, mas
nédo tdo prolongada como nas crises tonicas (sua
duracéo € de cerca de 1 s). Podem ocorrer formas
limitadas com contracdo da musculatura facial ou
gueda da cabeca. Ocorrem em salvas, especia mente
ao despertar e durante sonoléncia. No lactente, sdo
frequentemente acompanhados de choro, e quando
n&o presenciados pel o médico podem ser confundidos
com cdlicas, um diagnéstico que pode retardar a
terapéutica adequada comprometendo o prognastico.

Crises mioclbnicas

Mioclonias sdo contragdes musculares subitas,
breves (< 100 ms), que se assemelham a choques.
Podem afetar a musculatura facial, o tronco, uma
extremidade, um musculo ou um grupo muscular e
podem ser generalizadas, ocorrendo de formaisolada
ou repetida. As crises miocl6nicas sdo freqlientemente
precipitadas por privagdo de sono, despertar ou
adormecer.

Mioclonias palpebrais

Consistem em contragOes répidas das pélpebras ao
fechamento dos olhos, 0 que ocasi onapiscamento rapido,
acompanhado de desvio dos globos oculares para cima.
Esse fendbmeno pode aparecer de forma isolada ou ser
acompanhado de crises de auséncias muito breves com
duragdo de apenas alguns poucos segundos.

Crises mioclono-atbnicas

Encontradas principal mente em epilepsias da
infancia, essas crises sao caracterizadas por abalos
miocl 6ni cos nos membros superiores, geralmente em
flexao, seguidos de perda do tdnus muscular com
gueda da cabeca e flexdo dos joelhos.

Mioclonias negativas

Séo episddios curtos (< 500 ms) de atoniamuscul ar
provavelmente decorrentes de inibicdo subita da
inervacao tonica dos motoneurdnios alfa. Namaioria
dos casos descritos na literatura, o fenébmeno de
mioclonias negativas generalizadas esteve presente em
anormalidades cerebrais difusas, como na doenca de
Lafora e nas encefal opatias mitocondriais, enquanto
as mioclonias negativas focais ocorrem em disturbios
daregido perirrolandica, como nasdisplasias corticais
e na sindrome de Rasmussen.

Crises atbnicas

Caracterizadas por perda ou diminuicao subita do
tdbnus muscular envolvendo a cabeca, tronco,
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mandibula ou membros, as crises atdnicas sdo
decorrentes de perda do ténus postural, podendo
promover queda lenta se o individuo estiver em pé.

Crises focais

Crises focais s@o aquelas cujas manifestacfes
clinicasindicam o envolvimento inicial de apenasuma
parte de um hemisfério cerebral. As crises focais
podem, com a propagacdo das descargas, evoluir para
crises tonico-clénicas generalizadas. E o que se
chama crise focal com generalizagdo secundéria. Os
sinai s subjetivos que antecedem uma crise observéavel
e que o paciente é capaz de descrever constituem a
aura. A aura pode ocorrer de forma isolada
constituindo uma crise sensitivo-sensorial®.

Crises focais sensitivo-sensoriais

Incluem sintomas simples, ou seja, aqueles que
envolvem apenas umamodalidade sensorial primaria
(elementares) e mais elaborados (complexos).

Comsintomas sensitivo-sensoriais elementares

Neste grupo o fenébmeno epiléptico é representado
por auras (uma vez que tratam-se de manifestacdes
subjetivas, que ndo sdo detectaveis por um
observador). Entre elas figuram crises sensitivas
(parestesias, dor e sensacdes viscerais, como a
sensacgao epigastrica) e as crises sensoriais (visuais,
auditivas, olfatérias, gustativas).

Comsintomasexperienciais

Consistem de alucinagbes multissensoriais que
configuram “experiéncias’ e incluem fenbmenos
perceptuais afetivos (medo, depresséo, alegria e,
mai s raramente, raiva) e manifestacdes mneménicas
envolvendo ilusdes e alucinagdes cuja qualidade é
similar aguel as experimentadas normal mente, porém
reconhecidas pelo individuo como algo que ocorre
fora do contexto real e as vezes de contetdo
extraordinariamente vivido. Nesse grupo encon-
tramos fendmenos como déja e jamais vu, déja e
jamais entendu, déja e jamais vécu (sensagdo de
familiaridade e estranheza de cenas, sons e expe-
riéncias de vida), estados de sonho e alucinagdes
complexas.

Crises motoras focais

Crises motoras sdo aquelas nas quais os feno-
menos motores constituem a manifestacéo predo-
minante na semiologia critica.

Com sinais motores el ementares clénicos

S&o caracterizadas por contragfes musculares que
recorrem de forma regular a intervalos menores do
que 1 a 2 s. Crises com sinais motores elementares
clénicos sao originadas, quase sempre, pela ativagdo
do cortex motor primario contralateral.

Crisesmotorastdnicasassimétricas

S&o crisesem queacontragdo desigual ou assincrona
de grupos musculares de ambos os lados do corpo
produz posturas assimétricas decorrentes da contragdo
ténica de um Unico membro, de um hemicorpo ou dos
quatro membros. Usualmente breves, durando 10 s a
40 s, tém inicio abrupto e podem ser acompanhadas
por grito ou murmurio. A consciéncia em geral é
preservada e ndo ha confusdo pos-critica.

Crises com automatismos tipicos do lobo temporal

Automatismos sdo movimentos coordenados e
repetitivos que se assemelham a movimentos
voluntérios. Em geral, nas crises do lobo temporal, os
automati smos envolvem as partes distais dos membros,
particularmente os dedos, méos, lingua e labios (oro-
alimentares) e freglientemente, mas ndo sempre, séo
associados a comprometimento da consciéncia.

Crises comautomati smos hipercinéticos

Nestas, 0 movimento af eta principal mente a parte
proximal dos membros, o que resultaem movimentos
importantes, os quais, quando rapidos, parecem
violentos. Incluem movimentos como pedalar, de
impulséo pélvica e de balanceio de todo ou de parte
do corpo.

Crises com mioclonias negativas focais

Caracterizam-se por breves periodos de atonia
focal com perda do ténus postural que podem ser
evidenciados quando o paciente exerce uma atividade
ténica com a parte do corpo afetada pelo fendmeno
motor negativo.

Crisesmotorasinibitérias

Embora raramente observados como manife-
stacOes criticas, paresia de membros ou periodos de
afasia (crises afésicas) podem ser decorrentes de
descargas epil épticas repetitivas envol vendo o cortex
motor.

Crises gelasticas

Nessas crises o riso, de carater incomum,
estereotipado e inapropriado, constitui o fendmeno
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complexo maisimportante das manifestactes criticas.
Classicamente associadas aos hamartomas hipo-
taldmicos, podem também ser verificadas em
epilepsias dos lobos frontal ou temporal.

Crises hemiclbnicas

Apresentam todas as caracteristicas clinicas das
crises generalizadas tdnico-clénicas, porém as
manifestacdes motoras sdo observadas unicamente
ou de modo predominante em um sé lado do corpo.
Quando essas crises séo prolongadas podem cursar
com dano hemisférico, configurando a sindrome da
hemi convul séo-hemiplegia-epilepsia.

Crises secundariamente generalizadas

Consistem de crises tonico-clnicas generalizadas
geralmente assimétricas precedidas pela versdo da
cabega e dos olhos para o lado contralateral ao inicio
critico.

Classificacdo das sindromes epilépticas

Uma sindrome epiléptica é definida como um
disturbio epiléptico caracterizado pela presenca de
sinais e sintomas que usualmente aparecem em
conjunto. Os sinais e sintomas podem ser clinicos
(como historia, tipos de crises e modo de apa-
recimento destes, achados neurol 6gicos e neuropsi-
cologicos) ou achados de exames complementares,
como EEG e estudos de neuroimagem.

A Classificacdo Internacional das Epilepsias e
Sindromes Epilépticas de 1989 (Commission on
Classification and Terminology of the ILAE, 1989)¢,
considera quatro grupos de epilepsias:

1. Epilepsiase sindromesrelacionadas alocalizagéo,
parciais ou focais

- idiopéticas
- sintométicas
- criptogénicas
2. Epilepsias e sindromes generalizadas
- idiopéticas
- criptogénicas ou sintométicas
- sintométicas
- etiologias ndo especificas
- etiologias especificas
3. Epilepsias e sindromes indeterminadas se focais
ou generalizadas

- com sinais e sintomas de crises generalizadas
e focais

- sem sinaisinequivocos de crises generalizadas
ou focais

4. Sindromes especiais
- crises relacionadas a situacfes

Quanto aetiologia, estaclassificagdo definiu as
epilepsias idiopaticas, ou seja, aquelas sem
substrato lesional, provavelmente relacionadas a
predisposicao genética. Idiopéatico é um termo que
significa que a propria epilepsia é a doenga e néo
um sintoma de alguma outra condic¢&o. Para definir
uma epilepsia como idiopatica devemos ndo apenas
excluir achados da histéria clinica, dos exames
fisico e neurolégico, bem como dos testes
neurofisiol 6gicos e de neuroimagem sugestivos de
natureza sintomatica, como também sdo neces-
sarios sinais el etroclinicos altamente sugestivos da
naturezaidiopatica. O diagndstico desse grupo sera
baseado tanto em elementos positivos como em
negativos.

As formas idiopaticas se contrapdem as epile-
psias sintomaticas, nas quais as crises representam
um sintoma de lesdo estrutural do sistema nervoso.
O diagnostico desse grupo exige a constatagdo de
sinais clinicos que documentem a patol ogia cerebral
subjacente a epilepsia e sera baseado em elementos
positivos.

A classificacdo de 1989 considerou ainda as
epilepsias criptogénicas, termo que significa que a
etiol ogia daepil epsia é desconhecidaou indeterminada
mediante os métodos de diagndstico atualmente
disponiveis, porém ha dados que sugerem que elas
s8o provavelmente relacionadas a um substrato
lesional.

No transcorrer da ultima década, houve neces-
sidade da configuracéo dos conceitos de sindrome
e de doenca epiléptica. Uma sindrome epiléptica
compreende Vvérios sinais e sintomas que definem
uma condicao epiléptica Unica que pode apresentar
etiologias diferentes, enquanto as doengas epil épticas
sdo condicdes patol dgicas que apresentam etiologia
Unica e bem definida. Quando, por exemplo, uma
sindrome idiopatica tem seu gene reconhecido,
transforma-se numa doenca epil éptica. Nesse
momento parece mais provavel, entretanto, que
varios genes poderdo de manifestar com 0 mesmo
fendtipo, e, neste caso, o disturbio epiléptico
continuara sendo considerado uma sindrome; por
outro lado, um Unico gene pode promover mani-
festacBes de epilepsia idiopética fenotipicamente
diferentes numa mesma familia e nesse outro caso
o disturbio genético Unico poderia ser considerado
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uma doenca epiléptica com manifestacdes clinicas
multiplas’. O novo esquema de classificagdo con-
templa os dois conceitos, contidos respectivamente
nos eixos 3 e 4, ou seja, a classificacdo das
sindromes epil épticas e a classificacdo etiol 6gicadas
doencgas frequientemente associadas a crises ou
sindromes epil épticas.

Esses conceitos estdo contidos no novo esquema
para a classificacdo das sindromes epilépticas, um
exemplo do qual esta apresentado no quadro 3, uma
vez que o Comité Executivo da Liga Internacional
contra Epilepsia nesse momento ainda aguarda o
pronunciamento dos interessados para a ado¢do do
formato final do esquema da nova classificagao.

Nesta nova proposicéo, o termo focal substitui
os termos parcial e relacionado a localizagéo da
classificacdo de 1989. Nela figuram as epilepsias
idiopéticas, ou seja, aquelas com predisposi¢ao
genética e as epilepsias sintomaticas, ou seja, as
relacionadas a lesdes estruturais estdo agora
subdividas em epilepsias |imbicas e neocorticais.

No ultimo grupo aparece ainda 0 novo conceito de
epilepsias provavelmente sintomaticas que
substitui o termo criptogénico da classificacdo hoje
utilizada. Todas as formas de epilepsias reflexas,
tanto focais como generalizadas, aparecem
agrupadas, enquanto oficialmente é reconhecido o
conceito das encefalopatias epilépticas re-
presentadas por formas de epil epsia que se instalam
em geral em criancas previamente normais e que
cursam com deterioracdo cognitiva e déficits
neurol6égicos progressivos. Nelas, acredita-se que
a anormalidade persistente da atividade elétrica
cerebral ao promover modificagdes sindpticas seja
responsavel por alteragdes permanentes nos
circuitos cerebrais. Finalmente, foram agrupados
fendmenos epilépticos que ndo obrigam o
diagnostico de epilepsia como as crises febris
(termo que substitui convulsdo, termo leigo ndo
especifico por vezes aplicado de formainapropriada
na descricdo da fenomenologia critica nesta
situagdo).

Quadro 3 Um exemplo de classificag8o das sindromes epilépticas (ILAE, 2001)?

Grupos de sindromes Sindromes especificas

Epilepsias focais idiopéticas
do lactenteedacrianca

Crises neonatai s benignas (ndo-familiares)
Epilepsia benigna dainfénciacom descargas centrotemporais

Epilepsiabenignadainfanciacom paroxismos
Occipitais de inicio precoce (tipo Panayiotopoul 0s)
Epilepsia com paroxismos occipitais de inicio tardio (tipo Gastaut)

Epilepsiasfocaisfamiliares
(autossdmicas dominantes)

Crisesneonataisbenignasfamiliares

Crisesbenignasfamiliaresdo lactente

Epilepsia do lobo frontal autossdmica dominante noturna
Epilepsiado lobo temporal familiar

Epilepsiafocal familiar com focosvariaveis*

Epilepsias focais sintométicas
(ou provavelmente sintomaticas)

Epilepsiaslimbicas

* Epilepsiamesial do lobo temporal com esclerose hipocampal

« Epilepsiamesial do |obo temporal definida por etiol ogias especificas
« Outrostipos definidos segundo alocalizacdo e etiologia

Epilepsias neocorticais

* Sindrome de Rasmussen

« Sindrome de hemi convul sdo-hemiplegia
« Outros tipos definidos segundo alocalizacdo e etiologia
« Crises parciais migratorias dainfancia precoce*

Epilepsias generalizadas
idiopéticas

Epilepsiamiocldnicabenignado lactente
Epilepsiacom crises mioclono-astaticas

Epilepsiaausénciadainfancia

Epilepsiacom auséncias miocldnicas

Epilepsias generalizadas idiopéticas com fenétipos variaveis
« Epilepsiaausénciajuvenil
« Epilepsiamioclénicajuvenil

Epilepsiacom crises generalizadas toni co-cl 6nicas
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Quadro 3 (continuagéo)

Grupos de sindromes Sindromes especificas

Epilepsiasreflexas Epilepsiaidiopética do lobo occipital fotossensivel
Outras epilepsias sensiveis a estimulos visuais

Epilepsiaprimériadaleitura

Epilepsia do sobressalto

Encefal opatias epilépticas Encefal opatiamiocl nicaprecoce

Sindrome de Ohtahara
Sindrome de West

Sindrome de Dravet (previamente conheci da como epilepsiamiocldnicaseveradainfancia)
Satus miocl 6nico nas encefal opatias ndo-progressivas*

Sindrome de L ennox-Gastaut
Sindrome de Landau-K leffner

Epilepsia com ponta-onda continua durante sono lento

Epilepsiasmioclénicasprogressivas  Doengas especificas

Crisesquendo exigem Crises neonatai s benignas
necessariamente o diagnostico Crisesfebris
de epilepsia Crisesreflexas

Crisesdaretiradado écool

Outras crises induzidas por drogas ou substancias quimicas
Crises p6s-trauméticas imediatas ou precoces

Crises Unicas ou grupos isolados de crises

Crises de repeticdo rara (oligoepilepsias)

* Sindromes em desenvolvimento

Seguem as caracteristicas fundamentais damaioria
das sindromes epil épticas li stadas acima, citadas como
exemplo na Classificagdo das Sindromes Epilépticas
(Epilepsy Classification Working Group, 1999)8.

Epilepsias focais idiopaticas do lactente e da crianga

Crises neonatais benignas ndo familiares

e Também denominadas crises neonatais benignas
idiopaticas ou crises do quinto dia.

« Crises clbnicas focais breves, autolimitadas,
focais, multifocais ou com carater migratorio.

¢ QOcorre em neonatos normais.

« EEGinterictal normal; em alguns casos, presenca
de ritmo teta pontiagudo alternante.

« EEG ictal: descargas naregido centrotemporal.

e Etiologiadesconhecida.

» Ausénciade seqlielas ou epilepsia apos o periodo
neonatal.

Epilepsia benigna da infancia com descargas
centrotemporais

* Inicio entre 2 e 13 anos.

» Ausénciade déficits neurol 6gico ou intelectual .
e Crises parciais motoras precipitadas pelo sono.

Descargas centrotemporais, muitas vezes envol-
vendo é&reas vizinhas (a morfologia, e ndo a
localizagdo, constitui o critério fundamental para
a caracterizacdo eletrografica); atividade de base
normal (Figura 1).

Tratamento: carbamazepina, sultiame.
Remissao esponténea na adol escéncia.
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Figura 1 Descargas centroparietotemporais no hemisfério direito
em criancas de 8 anos. Atividade de base dentro dos limites da
normalidade para a idade.
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Epilepsia benigna da infancia com paroxismos
occipitais de inicio precoce (tipo Panayiotopoulos)

» Também denominada sindrome de Panayiotopoul os.

* Inicio: 2 a6 anos (pico aos 4 anos).

» Crises focais com desvio dos olhos e cabeca e
vOmitos com duracéo de poucos minutos a horas
seguidas de hemigeneralizagéo ou generalizacdo
secundaria com durag@o de poucos minutos a
horas.

» 2/3 das crises sdo noturnas e 1/3 das criangas
apresentam crise Unica.

» Remissdo em geral um ano apads o inicio.

» EEG: ponta-onda occipital com fendmeno de
fixation-off.

» (Os paroxismos occipitais persistem a despeito da
remissdo clinica e desaparecem usual mente antes
dos 13 anos.

Epilepsia com paroxismos occipitais de inicio
tardio (tipo Gastaut)

* ldade deinicio: 3-16 anos (média 8 anos).

» Crisesde aucinagdo visual elementar constituida
por padrbes circulares multicoloridos pequenos
iniciados na periferia do campo visual, que se
movimentam horizontalmente em direcéo ao outro
lado. Duragéo de segundos a 1 a 3 minutos.

» Sintomasoccipitais: ilusdo de movimentos ou dor
ocular, amaurose ictal.

» Cefaléiapos-ictal difusa, severa, indistinguivel da
enxaqueca em 1/3 dos pacientes. Em 10% deles
associada a nauseas e vomitos.

* Remissdo em 2 a4 anos em 50% a 60% dos casos.

e Tratamento: carbamazepina proporciona bom
controle em 90% dos pacientes.

« EEG: padrdo de ponta-onda occipital com
fendmeno de fixation-off (Figura 2).
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Figura 2 Tracado de paciente de 10 anos com episddios de
cegueira, tonturas, nauseas, vomitos e cefaléia. Observe o
fendmeno de fixation-off ao fechamento das pélpebras.

Epilepsias focais familiares autossdmicas dominantes

Crises neonatais benignas familiares

e Classificada entre as epilepsias generalizadas
idiopaticas em 1989.

* Né&o éumaepilepsiageneralizada.

¢ Neonatos normais.

« Igual distribuicéo entre meninos e meninas.

» Inicio das crises: segundo e terceiro dias de vida
(80% dos casos).

» Crises focais.

e EEG interictal normal.

» Desaparecimento das crises em dias a semanas.
¢ 5%deriscodecrisesfebris; 11% derisco deepilepsa

¢ Localizagdo nos cromossomos 20 (20913.2), 8q
ou em nenhum dos dois. Genes ja identificados
KCNQ2 (90% das familias) e KCNQ3 que
ocasionam alteracdo em canais de potassio
voltagem-dependentes.

Epilepsia do lobo frontal autossémica
dominante noturna

* Inicio das crises no final da primeira década
(média 8 anos).

¢ Crises agrupadas e breves durante o sono
ndo-REM.

» Crises motoras posturais ou hipercinéticas.

» Pode haver generalizagdo secundéria.

» Exames fisico e neurolégico normais.

* EEG normal ou com descargas frontais em sono.

» Estudos de neuroimagem normais.

* Penetrancia: 70%; expressividade muito variada.

» Familiaoriginal: localizag&o cromossémica: 20q;
gene CHRNA4 que determina mutacdo da

subunidade alfa 4 do receptor nicotinico da
acetilcolina (Figuras 3 e 4).

e Qutras familias; CHRNB2; cromossomo 15.

Epilepsia do lobo temporal familiar

* |nicio na adolescéncia e idade adulta.
* Nao ha antecedentes de crises febris.

» Crisessugestivas deinicio nas estruturas mediais
temporais.

» Crises focais manifestadas principa mente como
déja vu.
« Raras crises tonico-clbnicas generalizadas.

Rev. Neurociéncias 10(2): 49-65, 2002



58 Proposta de Classificagdo das Crises e Sindromes Epilépticas. Correlacdo Videoeletrencefalogréfica

CROMOSsOMO 20
L]
ey
s
£
wn
LB
q un
fe COMETS « COMVULSAD HEORATAL BENIGRA
" OELS
o5
i O » DNG BALLA WOLTAGEM
i OMER
DRIEDS

= EFILEPELS DO LOBO FROMTAL MOTUSMNA
AUTCSSORITA IIMIMARTE

Figura 3 Na familia original na qual foi caracterizada a epilepsia
do lobo frontal autossdbmica dominante noturna, uma grande
familia com 27 individuos afetados da cidade de Adelaide na
Austrélia, os genes responsaveis pela epilepsia estdo localizados
na regido 20g13.2-q13.3, a mesma das crises neonatais benignas
familiares e do EEG de baixa voltagem (Steinlein, 1999)°.
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Figura 4 A substituicdo do aminoacido serina por fenilalanina na
posicdo 248 do receptor nicotinico da acetilcolina promove a
modificacdo da conformagdo do poro do receptor de acetilcolina,
0 que determina a hiperexcitabilidade frontal responsavel pelas
crises clinicas (Steinlein, 1999)°.

* Variacdo da gravidade da epilepsia: desde casos
com simples déja vu familiar até casos de epilepsia
refratéria.

» Exame neuroldgico normal.

» Descargas temporais no EEG.

* Exames de RM normais ou com esclerose mesial
temporal.

» OQutros membros da familia podem apresentar
outras epilepsias focais.

» Heranca autossdmica dominante. Penetrancia de
cerca de 60%.

» Andlise deligacdo eidentificagdo de genes ainda
em andamento.

Epilepsia focal familiar com focos variaveis*
» Sindrome epilépticafocal idiopatica autossbmica
dominante.

» Crises noturnas, sugestivas de inicio frontal ou
temporal (jamais vu), crises occipitais.

» Estudos de neuroimagem normais.
» EEG pouco ativo; descargas frontotemporais.

» Localizag8o cromossdmicaem umafamiliaaustra-
liana: cromossomo 2; em duas grandes familias
franco-canadenses. 22g11-912; em 5 familiasfran-
co-canadenses pequenas e uma espanhola:
Cromossomo 22.

Epilepsias focais sintométicas (ou provavelmente
sintomaticas)

Epilepsias limbicas

Epilepsia mesial do lobo temporal com esclerose
hipocampal

» Inicio em geral na adolescéncia.

* Crises com automatismos tipicos do lobo
temporal.

* Aurasviscerais ou experienciais.

» Disfasiapés-ictal e estado confusional prolongado
em crises do lobo temporal dominante.

»  Crisestonico-clonicas so raras em pacientestratados.

» Déficit progressivo de memoria.

» Esclerose do hipocampo (perda celular em todos
0s campos, poupando CA2).

» Histéria freqlente de crise febril nos primeiros
anos de vida.

» Sinaisde esclerose do hipocampo particularmente

evidenteem T2 e varios padrfes de EEG ictal com
campo méximo em eletrodos mediais (Figura 5).

Figura 5 Esclerose mesial temporal esquerda. Reducéo volumétrica
e hipersinal hipocampal em T2. Ritmo teta ictal predominando no
eletrodo esfenoidal esquerdo.
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Epilepsias neocorticais

Sindrome de Rasmussen

» Inicio das crises epilépticas principalmente na
infancia, entre 3 e 6 anos.

» Deterioragdo neurolégica progressiva: hemi-
paresia, déficit de linguagem, disfuncéo cognitiva.

» Atrofia cerebral hemisférica lentamente progres-
siva (Figura 6).

* Quadro anatomopatolégico de infeccao viral:
nédulos microgliais, infiltrado linfomonocitario
perivascular, &reas de colapso tissular.

» Cursoemtrésestagios: 12fase de crises epilépticas
sob a forma de epilepsia partialis continua em
50% dos casos; fase de deteriora¢do neuroldgica
e 3?2 fase de estagnacdo.

» Etiologiaprovavel: imunoal érgica.

» Tratamento: corticosterdides, imunoglobulina,
plasmaferese, desconexdo hemisférica.

Figura 6 Atrofia hemisférica direita em estudos seriados de imagem
a partir dos 4 anos de idade em adolescentes de 14 anos com
sindrome de Rasmussen. Observe o envolvimento predominante
da regido periinsular.

Sindrome de hemiconvulsdo-hemiplegia

» Criangas previamente normais apresentam crise
hemigeneralizada entre 6 meses e 2 anos de idade
seguidade hemiplegiafléacida

» Epilepsia secundéria instalada apds intervalo de
poucas semanas até 20 anos.

» Crisesfocais motoras (principa mente nas epilepsias
iniciadas até um ano) ou crises com automatismos
tipicos do lobo temporal (nasinstaladas apés 3 anos
ou mais apos o evento inicial).

Ouitros tipos definidos segundo a localizacéo e a

etiologia

» Estéo incluidas neste grupo todas as outras
epilepsias focai s sintomaticas (ou provavel mente
sintomaticas) neocorticais incluindo as dos lobos
temporais, frontais, parietais e occipitais.

Crises parciais migratorias da infancia precoce*

« Sindrome ainda em definicao, propostapelo grupo
deOlivier Dulac.

» Inicio das crises nos primeiros 6 meses de vida.

¢ Crises multifocais, inicialmente isoladas, tornan-
do-se depois muito freglentes, agrupadas, quase
continuas, migrando de um ponto ao outro do
cortex cerebral.

¢ Nofinal do 1° ano, as crises tornam-se praticamen-
te continuas.

» Deteriorag8o neuropsicomotora; hipotonia global,
microcefalia progressiva, contacto pobre, que
melhora um pouco nos raros interval 0s sem crises.

« Etiologiadeconhecida.

¢ N&o hatratamento especifico. Drogas para trata-
mento de crisesfocais parecem piorar estacondicao.

Epilepsias generalizadas idiopaticas

Epilepsia mioclbnica benigna do lactente

* Lactentes normais entre 6 meses e 3 anos.
* Crises febris em 30% dos casos.

« Crisesmioclénicas, vériasvezes ao dia, principal-
mente em sonoléncia.

* N&o ha outros tipos de crises.

» EEG pode ser normal. EEG ictal: polispicula-onda
amaisdo que 3 s, com duragdo de 1 sa3 s, pode
haver fotossensibilidade (Figura 7).

e Tratamento: VPA.

» Sem tratamento, persisténcia das mioclonias com
DNPM normal ou retardado.

Epilepsia com crises mioclono-astaticas

e Inicio entre 2 e 5 anos.

* Predominio no sexo masculino (2:1).

« Crises mioclénicas macicas, erraticas, tonico-
clénicas, auséncias.

« Status miocl6nico durando horas a dias.

e Atividade de base lenta (4-7 Hz) com complexos
de espicula-ondae polispicula-onda generalizados
(Figuras 8 € 9).
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Deterioragdo cognitiva.

Curso clinico: hadoistipos de evolugdo: 1. varias
crises generalizadas durante 1 a 3 anos, crises
ténicas (1/3 dos casos), poucas crises tonico-
clénicas e recuperacdo; 2. status mioclénico,
crises tbnicas vibratérias no final do sono por
semanas e meses e deterioracdo cognitiva
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Figura 7 Tracado mostrando complexos de polispicula-onda
generalizados em menina de um ano com epilepsia mioclénica
benigna do lactente.
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Figura 9 Descargas generallzadas de espiculas e polispiculas em
paciente com epilepsia com crises mioclono-asiaticas.
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Epilepsia auséncia da infancia

» |dade deinicio: 4 a 10 anos.

» Discreto predominio no sexo feminino.

» Auséncias picnolépticas (até 100 episodios/dia).

» EEG: complexos de espicula-onda generalizados
ritmados a 3 s.

» Tratamento: etossuximida, valproato ou lamotrigina.

Epilepsia com auséncias mioclénicas

» ldade deinicio: 7 anos (2 a 12,5 anos).
» Predominio masculino (69%).

» Crises de ausénciatipica com abal os miocl6nicos
bilaterais e contracdo ténica dos ombros, bracos
ou pernas; duragdo 10 sa 60 s.

» 2/3 casos: crises tonico-clbnicas generalizadas e
crises de queda.

* EEG: atividade de base normal e complexos de
espicula-onda generalizados, ritmados a 3 s.

* Resposta a terapéutica pode ndo ser satisfatoria;
deterioragdo cognitiva.

» Tratamento: doses elevadas da associacéo
etossuximida e val proato.

» Outras drogas: fenobarbital, benzodiazepinicos,
lamotrigina.

Epilepsia auséncia juvenil

» ldade deinicio: 10 a 17 anos.

» Distribuicéo igual entre os sexos.

» Adolescentes normais.

» Auséncias espaniolépticas (sutis e raras).

» Crisestdnico-clonicas generalizadas ao despertar.
» Crises mioclénicas (15% a 20% dos casos).

» EEG complexos de espicula-onda 3,5sa4,5s.
» Tratamento: etossuximida, val proato, lamotrigina.

Epilepsia mioclbnica juvenil

* Inicio geramente entre 12 e 18 anos.

* Miocloniasarritmicas predominando hos membros
superiores, ao despertar, precipitadas pelaprivacéo
de sono.

» Crises tbnico-clénicas generalizadas em 90% dos
pacientes.

* EEG interictal: complexos de espicula-onda e
polispiculas generalizados.

» EEG ictal: polispiculas-ondas (Figura 10).

» Resposta avalproato em 90% dos casos. Possivel
resposta alamotrigina.

» Riscoderecorrénciaelevado aretiradadamedicagéo.
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Figura 10 Polispiculas associadas a ondas lentas de projecao
generalizada em paciente com epilepsia mioclénica juvenil.

Epilepsia com crises generalizadas tbnico-
clénicas

Idade de inicio: segunda década da vida.
Adolescentes normais.

Crises ténico-cl6nicas generalizadas como tipo de
crise mais frequente.

Relac&o das crises com o despertar (matutino ou
vespertino).

Precipitadas por privacéo de sono e ingestdo de
acool.

EEG: atividade de base normal com complexos
de espicula-onda > 3 s.

Tratamento: val proato, fenobarbital. Carbamazepina
e fenitoina podem piorar auséncias e mioclonias.

Epilepsias reflexas

Epilepsia idiopatica fotossensivel do lobo
occipital

Ha cerca de 50 casos descritos de pacientes com
crises occipitais recorrentes desencadeadas pela
luz (epilepsiafocal reflexa).

Predominio no sexo feminino (4:1).
Individuos normais (epilepsiaidiopatica).
Inicio em torno da puberdade de crises focais

desencadeadas pela luz ambiental, televisao,
videogame ou, mais raramente, padrdes visuais.

Crisesfocaisvisuaisiniciadasem geral com sintomas
positivos de visao de circul os ou manchas brilhantes,
coloridas ou multicol oridas, fixas ou em movimento,
gue aparecem na periferia de um hemicampo visual
e se movem para 0 hemicampo oposto; amaurose
ictal; borramento visual; versao dos olhos e cabeca
paraoladoinicial daalucinagéo visual.

Seguem-se desconforto epigastrico, ndo responsi-
vidade, vomitos, cefaléia.

EEG: descargas ictais no lobo occipital, esponta-
neas e com a fotostimulacao.

Potenciais evocados visuais “ gigantes’; resposta
occipital alampejos de baixafreqiénciadurantea
fotostimulagéo indicando hiperexcitabilidade do
cortex occipital idade-dependente.

Bom progndstico, crises infreqlientes.

Tratamento com val proato: fenobarbital, carbama-
zepina e benzodiazepinicos em casos resistentes
ao valproato.

Outras epilepsias sensiveis a estimulos visuais

Neste grupo, entre outras, figura uma sindrome

de epilepsia fotossensivel bem definida, a sindrome
de Jeavons (sindrome das mioclonias pal pebrais com
auséncias).

Idade deinicio média: 6 anos (5 a8 anos deidade).

Crises de auséncias breves (3 sab6 s) que ocorrem
principal mente ao fechamento dos olhos.
Mioclonias palbebrais répidas associadas ao desvio
dos globos oculares para cima (Figura 11).
Crises tbnico-clbnicas generalizadas.

EEG: paroxismos 3 c¢/s a6 c/s desencadeados pelo
fechamento dos olhos em ambiente iluminado
(Figura 12). O escurecimento completo promove
abolicdo das descargas.

Fotossensibilidade que declina com aidade.

Tratamento: crises de dificil controle; val proato,
etossuximida, lamotrigina, benzodiazepinicos.

Figura 11 Capa do livro de John S Duncan e C. P. Panayiotopoul os,
publicado em 1996, ilustrando o desvio para cima dos globos
oculares que acompanha o fendmeno de mioclonias palpebrais®®.
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Figura 12 Complexos de espicula-onda generallzados ao
fechamento das pélpebras.

Epilepsia primaria da leitura
* Inicio entre 10 e 25 anos.

* Miocloniasdamandibulaefaringe durantealeitura
gue podem progredir para crises ténico-cldnicas
se a mesma nao é interrompida.

* Maisfreqliente com aleituraem voz alta e textos
complexos.

* EEG em repouso usualmente normal. EEG ictal
mostra descargas predominando no hemisfério
dominante (Figura 13).

e Tratamento: valproato e clonazepam.
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Figura 13 Fragmentos de EEG de uma paciente durante leitura em
voz alta de um texto em inglés. A maioria das descargas &
representada por complexos de espicula-onda breves, isolados, de
pequena amplitude, mal definidos, com amplitude maxima em C3.
E dificil distinguir alguns deles dos artefatos miogénicos rela-
cionados aos abalos miocl6nicos. As setas indicam descargas
acompanhadas por mioclonias da mandibula. A morfologia e a
localizagdo das descargas epileptiformes sdo relativamente
estereotipadas, embora algumas vezes aparegcam bilateralmente.
No ultimo fragmento ha envolvimento das regides parassagitais.

Encefalopatias epilépticas

Encefalopatia mioclbénica precoce

* Inicio neonatal ou no primeiro més de vida.

* Mioclonias erréticas, fragmentadas, macicas e
crises focais.

» Crises tbnicas; ndo ha espasmos que podem
aparecer mais tarde.

» EEG: padréo surto-supressdo, caracterizado por
periodos de supressdo muito longos e surtos
breves de atividade el étrica.

» Retardo acentuado no desenvolvimento; 6bito
precoce em 50% dos casos.

» Etiologia: desconhecida na maioria dos casos;
alguns erros inatos do metabolismo como hiper-
glicinemia ndo-cet6tica, acidemiametilmal dnica.

Sindrome de Ohtahara

* Inicio neonatal ou no primeiro més de vida.

» Deterioragdo progressiva.

» Crises tbnicas breves, em grupos, constituem o
tipo de crise principal.

» EEG: padréo de surto-supressdo, fregiientemente
assincrono ou assimétrico, mais evidente em sono.

» Crises clbnicas, mioclbnicas, focais, tonico-
clénicas generalizadas.

» LesBes estruturais focais, principa mente malfor-
mag0des do sistema nervoso.

 Entre 3 e 6 meses de idade, evolucédo para
sindrome de West.

* Tratamento: PB pode reduzir a freqténcia de
crises; ndo ha beneficio com corticosteréides;
outras drogas: efeito desconhecido.

Sindrome de West

» Inicio, em geral, entre 3 meses e 1 ano (desde o
nascimento até 4 anos).

» Espasmos repetidos em grupos.

» Hipsarritmia (Figuras 14 e 15).

» Deterioragdo cognitiva.

» Causasvaridveis. malformagoes cerebraisdifusas;

lesdes cerebrais multifocais;
como esclerose tuberosa;

lesbes focais;
formas idiopaticas ou
provavelmente sintométicas.

Sindrome de Dravet

(Previamente conhecida como epilepsia miocl6-
nica severa dainfancia)
* Inicio antes de 1 ano com crises febris e ndo
febris: unilaterais, clénicas ou ténico-clénicas, de
longa duragéo, sob a forma de status.
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Figura 15 Hipsarritma fragmentada durante o sono.

Entre 1 e 4 anos, crises parciais (48%), auséncias
atipicas (40%) e mioclonias macicas ou segmentares.
Deterioracdo neuropsicomotora; comportamento
hi percinético.

AlteracOes neurol 0gicas: ataxia, sinais piramidais.
Estudos de neuroimagem normais.

EEG: pode ser normal no inicio do quadro.
Seguem-se surtos de complexos de espicula-onda
generalizados ativados pela sonoléncia ou, em
alguns casos, pela fotostimulagcdo e descargas
multifocais. Alentecimento da atividade de base.

Trésaquatro anos apds o inicio, ocorreinterrupcéo
da deterioragdo neurolégica com tendéncia ao
desaparecimento das crises parciais, das auséncias
e das mioclonias.

Status mioclénico nas encefalopatias néo-
progressivas*

Status de auséncia com mioclonias (status
epilepticus minor) erréticas e assincronas, que
desaparecem durante sono e sdo acentuados na
sonoléncia.

Reconhecido, geralmente, em torno dos 17 meses
(entre 4 meses e 5 anos).

Predominio no sexo feminino (2:1).

Retardo mental severo, hipotonia, distlrbio do
movimento como tremor intencional.

Inicio das crises aos 12 meses (entre 1 dia-5 anos).

» Crises mioclbnicas, parciais motoras, auséncias
mioclénicas, crises tonico-clénicas generalizadas
ou cldnicas unilaterais.

* Regressdo no DNPM com o aparecimento do
status miocldnico.

* Metade dos casos descritos sdo decorrentes de
anormalidades cromossdémicas (sindrome de
Angelman, sindrome 4p-); 1/5 dos casos. insultos
anoxico-isquémicos pré-natais; outros; etiologia
desconhecida.

» Tratamento: benzodiazepinicos, valproato, etos-
suximida, corticosteroides.

Sindrome de Lennox-Gastaut
« E o protétipo das encefal opatias epilépticas.
* [nicio entre 1 e 10 anos de idade.

» Crises tonicas, principalmente durante sono,
auséncias atipicas, crises tonico-clénicas,
miocldnicas e parciais.

« EEG: atividade de baselenta, complexos de ponta-
ondaritmados amenos do que 3 s, surtos de ritmo
recrutante epil éptico durante sono, que podem ou
ndo corresponder a crises clinicas (Figura 16).

« Deterioragéo neuropsicol égica.
» Tratamento: valproato, benzodiazepinicos, felba-
mato, topiramato, lamotrigina.
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Figura 16 Ritmo recrutante durante o sono interrompendo o
padrao de ponta-onda lenta generalizado, registrado em um
menino de 8 anos.

Sindrome de Landau-Kleffner

* ldade deinicio: 3 a8 anos.
» Crises epilépticas em 70% a 80% dos pacientes.

» Caracteristicaprincipal: afasiaadquiridade forma
progressiva, insidiosa.
Agnosiaauditiva.
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e EEG: descargas temporais ou temporoccipitais,
simétricas ou ndo, com aparecimento de padrdo
de ponta-onda 1,5 Hz a5 Hz ocupando pelo menos
85% do tracado de sono NREM.

» Crises controladas com drogas antiepilépticas:
valproato, etossuximida, sultiame, corticosteroides,
imunoglobulinas.

« Déficit de linguagem permanente em metade dos
pacientes.

Epilepsia com ponta-onda continua durante
sono lento

Esta sindrome € intimamente relacionada a
sindrome de Landau-Kleffner, provavelmente
representando duas facetas de uma mesma entidade.

e Primeira crise noturna, unilateral em quase
metade dos casos relatados.

» Crises de auséncia e de quedas.

» Crisesautolimitadas que desaparecem na metade
da segunda década.

e EEG: padrdo de ponta-onda ocupando pelo
menos 85% do tragado de sono NREM.

» Deterioracdo constante e severa das funcdes
neuropsicol 6gicas, principalmente dalinguagem.

¢ Comprometimento motor: mioclonias hegativas,
dispraxia, distonia, ataxia, déficit motor.

» Evidéncias sugerem que o estado de mal elétrico
(EME) durante sono é o responsavel pela
deterioracéo: ha associacéo temporal entre o
EME e a regresséo neuroldgica; a duragéo do
EME é correlacionada com o progndstico; ha
associagdo entre o padréo do disturbio neu-
ropsicologico e a localizagdo principal das
descargas interictais (linguagem—|obos tempo-
rais, comportamento autistico—lobos frontais).

e Tratamento: quadro usualmente refratario,
responde parcialmente a corticosteroides e,
embora as crises tendam a desaparecer, a
recuperacdo neuropsicologica sera sempre
parcial dados sugestivos de encefalopatia
epiléptica.

Classificacdo das doencas epilépticas

No eixo 4 estéo classificadas as doencas frequien-
temente associadas a crises ou sindromes epil épticas
ou seja, as etiologias das epilepsias, como: 1.
Epilepsias mioclbnicas progressivas (como a doen-
¢a de Lafora, a doenca de Unverricht-Lundborg);

2. Distarbios neurocutaneos (como o complexo da
esclerose tuberosa, a neurofibromatose); 3. Mal-
formagbes do desenvolvimento cortical (como a
displasia cortical focal, as heterotopias corticais, a
esquizencefalia e polimicrogiria); 4. Outras malfor-
macdes corticais (disturbios de malformacdes
complexas, como asindrome deAicardi); 5. Tumores
(como os tumores indolentes do sistema nervoso —
ganglioglioma, tumor neuroepitelial disembrioplas-
tico); 6. Anormalidades cromossémicas (como asin-
drome do cromossomo 15 em anel); 7. Doengas
mendelianas monogénicas com mecanismos patogé-
nicos complexos (como as sindromes de Angelman
e Rett); 8. Doencas metabdlicas hereditarias (como a
hiperglicinemia ndo-cetética); 9. Encefal opatias néo
progressivas de natureza isquémica ou lesdes
anoxicas ou infecciosas pré ou perinatais; 10. Outros
fatores pos-natai s como traumati smo craniano, abuso
de alcool e drogas, acidentes vasculares; e 11.
Miscel @nea como doenca celiaca, doencadeAlzheimer
entre outras.

Asinformac0es referentes a nova proposta
de classificagcdo podem ser encontradas no
endereco eletrénico http://www.epilepsy.org/ctf.

SUMMARY

A proposal for epileptic seizuresand syndromes
classification. Video-electroencephalographic
correlation

One of the most important aspectsin epileptology
is the classification of seizures and epileptic
syndromes, which guidesthe etiological investigation
and the therapeutical approach. A group of experts
of the International League against Epilepsy is
working on the complex issues of classification of
phenomenawhose physiopathogenic mechanisms are
still far from being completely understood. We discuss
the proposal of Classification of the ILAE Task Force
published in Epilepsia on June 2001 issue.
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