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INTRODUÇÃO

Grande parte das síndromes epilépticas tem início na infância e cerca de
50% dos casos de epilepsia ocorrem em crianças menores de 5 anos de
idade.

Neste artigo apresentaremos alguns aspectos das principais crises epilép-
ticas e das síndromes epilépticas de evolução benigna, com bom
prognóstico, que não leva à deterioração neuropsíquica da criança, e por
outro lado, as síndromes epilépticas com prognóstico mais reservado, que
leva à deterioração neuropsíquica. Abordaremos aspectos relacionados à
faixa etária de seu aparecimento, manifestações clínicas, alterações
eletrencefalográficas, terapêutica das crises e abordagem prognóstica de
diferentes síndromes.

CRISES E SÍNDROMES EPILÉPTICAS NEONATAIS

As crises epilépticas neonatais, devido às suas peculiaridades, apresentam
problemas especiais no seu reconhecimento, na determinação de suas causas,
bem como em sua avaliação prognóstica.

No período neonatal, diferentemente das fases posteriores da infância,
há predomínio das crises parciais sobre as generalizadas. Tal fato
relaciona-se a fatores de imaturidade cerebral, principalmente rela-
cionados à mielinização incompleta, arborização dendrítica peculiar,
organização completa das estruturas límbicas e das conexões com o
diencéfalo e tronco cerebral e incompleta com o córtex cerebral, ima-
turidade dos sistemas neuroquímicos e predomínio da atividade sináptica
inibitória sobre a excitatória. Do ponto de vista clínico, segundo Volpe1,2,
podemos identificar seis tipos diferentes de apresentação das crises neo-
natais:
1) Sutis ou mínimas, caracterizadas por movimentos oculares anormais,

mastigatórios, bucolinguais, de pedalagem ou mesmo episódios de mudança
da freqüência respiratória como hipoventilação, hiperventilação e também
episódios paroxísticos de apnéia.
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RESUMO
As crises epilépticas representam um dos mais
freqüentes problemas neurológicos na infância.
Entre 0,5% e 1% de crianças e adolescentes
apresentam uma crise epiléptica associada com
um distúrbio metabólico agudo ou um insulto
neurológico, muitos dos quais ocorrem no pe-
ríodo neonatal. Elevada incidência de epilepsia
ocorre no primeiro ano de vida. A síndrome de
West ocorre em cerca de 9% das epilepsias na
infância, síndrome de Lennox-Gastaut por volta
de 1% a 2%, epilepsia de ausência de 10% a
15%, epilepsias mioclônica juvenil ocorre em
cerca de 5% e as epilepsia parciais benignas
ocorrem em 10% de todas as epilepsias na
infância, mas 20% a 25% das epilepsias são
diagnosticadas entre 5 e 15 anos.
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2) Clônicas focais – apresentam-se como movimentos
clônicos irregulares, assíncronos, afetando um ou
mais segmentos corporais.

3) Multifocais – envolvem contrações e/ou abalos de
membros superiores, inferiores e face, com apare-
cimento de atividade rápida segmentar de caráter
migratório, não obedecendo a qualquer padrão fixo
de topografia.

4) Mioclônias – apresentam-se como contração breve,
única ou múltipla. Embora raras no período neonatal,
sua presença sugere encefalopatia de origem meta-
bólica.

5) Crises tônicas – caracterizadas por extensão ou por
flexão dos membros superiores e ou dos inferiores,
associada ou não a desvio tônico dos olhos, apnéia e
cianose. Geralmente expressam grave comprome-
timento cerebral, são mais freqüentes em prematuros
e sugerem a presença de hemorragia intracraniana.

6) Hemigeneralizadas – as contrações e/ou os abalos
estão restritos a um dimídio. São, entretanto, raras
no recém-nascido e sugerem lesão cerebral loca-
lizada.

7) Tônico-clônicas – raras no recém-nascido.
Dentre as principais etiologias das crises epiléticas
neonatais destacamos: encefalopatia anóxico-
isquêmica, infecções congênitas intra-uterinas, erros
inatos do metabolismo, malformações cerebrais,
causas metabólicas (hipoglicemia, hipocalcemia,
hipomagnesemia, hipo ou hipernatremia) e reações
de abstinência.
Enfatizamos a encefalopatia anóxico-isquêmica

secundária à anoxia neonatal por sua alta freqüência em
nosso meio, levando ao comprometimento cortical
cerebral em recém-nascidos de termo e periventricular
em recém-nascido pré-termo.

Destacamos a importância da displasia cortical,
responsável pela etiologia de 15% a 20% das epilepsias
de difícil controle3. As displasias corticais são malforma-
ções do neocórtex resultantes de alteração nos pro-
cessos de proliferação, migração e diferenciação, que
ocorre desde a quarta semana de vida embrionária até
após o nascimento.

A avaliação diagnóstica de um recém-nascido deve
incluir história pré-natal e perinatal completas, exame
físico e neurológico detalhados, além da investigação
etiológica com exames laboratoriais e com métodos de
neuroimagem. Dada a presença freqüente de lesões
cerebrais, ressaltamos a utilidade de procedimentos
simples, como a ultra-sonografia de fontanela, que deve
ser empregada de rotina nos berçários. Na investigação
etiológica das síndromes epilépticas neonatais, o
eletroencefalograma (EEG) tem importância diagnóstica

e prognóstica. No período neonatal, os padrões do EEG
considerados de mau prognóstico, em relação à ence-
falopatia e à epilepsia, são os seguintes: traçado de baixa
voltagem, EEG com paroxismos multifocais, padrão de
surto-pressão.

Além do tratamento etiológico, sempre que possível,
devemos estabelecer o tratamento sintomático. A droga
mais utilizada no período neonatal é o fenobarbital. A
dose usual de ataque é de 20 mg/kg/dia por via
endovenosa, podendo-se aumentá-la parceladamente,
com doses de 5 mg/kg, até o máximo de 30 mg/kg em
crises refratárias. O abuso do diazepam no período
neonatal deve ser evitado, pelo risco potencial de o ben-
zoato de sódio (veículo do diazepam) deslocar a bilir-
rubina de seu sítio de ligação, podendo precipitar o
aparecimento de kernicterus. O uso da fenitoína para o
recém-nascido, em nosso ver, deve ser evitado devido
à sua farmacocinética não linear e sua biotransformação
errática, no período neonatal.

Sugere mau prognóstico, além dos padrões do EEG
referidos, lesões observadas em métodos de neuroima-
gem, a persistência de exame neurológico anormal e
crises epilépticas por mais de 72 horas.

Convulsão neonatal benigna idiopática

É uma entidade benigna caracterizada por crises
epilépticas que podem ser do tipo clônica e/ou apnéica
de rápida duração (1 a 3 minutos). Ocorrem no quinto
dia de vida, podendo evoluir para status epilepticus de 2
horas até 3 dias, e melhoram espontaneamente. Após o
período de crises epilépticas, há um comprometimento
neurológico breve com hipotonia e sonolência e boa
recuperação posteriormente4.

O EEG intercrítico pode ser normal, focal ou multi-
focal. O EEG ictal registra ondas agudas ou ondas lentas,
rítmicas, com predomínio em áreas centro-temporais.

A história familiar é rara e há predomínio do sexo
masculino em relação ao feminino. O prognóstico é bom.

Convulsão neonatal benigna familiar

Dentre as síndromes epilépticas neonatais, enfatiza-
remos uma entidade benigna conhecida como convulsões
neonatais familiares benignas (CNFB)4. Tais crises são
caracterizadas por manifestações clônicas nos primeiros
cinco dias de vida que, apesar de recorrentes, não deixam
comprometimento neurológico, com prognóstico favo-
rável quanto à evolução clínica. As CNFB apresentam
padrão de transmissão dominante, com situação do locus
no braço longo do cromossomo 20 (Cr20q)5.
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O EEG pode ser normal, focal ou multifocal.
Após o período neonatal podem ocorrer crises epilép-

ticas raras em 11% dos casos, mas que são de fácil
tratamento.

CRISES E SÍNDROMES
EPILÉPTICAS DO LACTENTE

Do primeiro ao terceiro mês de idade, passamos por
um período silencioso no que se refere a crises epiléticas.
A partir do terceiro mês, aparecem duas importantes
síndromes epilépticas benignas, representadas pela
epilepsia mioclônica benigna do lactente e pela convulsão
febril benigna. Por outro lado, há um grupo de síndromes
epilépticas com difícil controle medicamentoso que
provocam atraso do desenvolvimento neuropsicomotor,
entre elas a síndrome de Ohtahara, a epilepsia mioclônica
severa e a síndrome de West.

Epilepsia mioclônica benigna do lactente

Síndrome epiléptica rara, caracterizada por crises
epilépticas do tipo mioclônicas, breves, envolvendo
tronco e membros; no início do quadro aparecem como
espasmos, sustos e queda da cabeça, que aumentam de
freqüência com a evolução7.

Há um acometimento maior em meninos que em
meninas. A história familiar de epilepsia e convulsão febril
está presente em 31% dos casos.

O EEG ictal mostra descargas generalizadas carac-
terizadas por espícula-onda ou polipontas-onda a 3
ciclos/segundo e atividade de base normal.

O prognóstico é favorável com o tratamento e a
precocidade do diagnóstico.

Convulsão febril

É uma síndrome epilética de evolução benigna, idade
dependente, que ocorre durante uma doença febril de
causa não neurológica. Acomete crianças de seis meses
a cinco anos de idade, sendo que 90% dos casos
apresentam a primeira crise entre 9 e 18 meses de idade.
Entre 2% e 5% das crianças menores de cinco anos
sofrem, em algum momento, uma crise convulsiva
febril7. Do ponto de vista clínico, observa-se que em
80% a 90% dos casos as convulsões febris são típicas:
generalizadas, breves (duração de até 15 minutos),
clônicas ou mesmo tônicas, não recorrem em 24 horas
e sem anormalidade neurológica pós-crise. As crises
atípicas caracterizam-se por serem focais e de duração

prolongada (superior a 15 minutos), associadas à
anormalidade neurológica prévia, seguida de anorma-
lidade neurológica transitória ou permanente (transtornos
motores), apresentando atividade paroxística no EEG
interictal.

Em crianças com desenvolvimento neurológico
normal e história familiar freqüente de convulsão febril,
ocorrem geralmente nas primeiras 24 horas do episódio
febril, no período de ascensão rápida da temperatura. A
curta duração da febre, antes da convulsão febril, e a
baixa temperatura são associadas a um aumento do risco
de recorrência8,9.

Segundo Knudsen9, entre os fatores preditivos para
recorrência de convulsão febril temos: primeira crise
antes dos 15 meses de idade, epilepsia ou convulsão
febril em parentes de primeiro grau e crise febril do tipo
atípico.

A convulsão febril apresenta maior gravidade e mais
recorrência em crianças menores de um ano de idade. A
morbidade e a mortalidade por status epilepticus é baixa,
o risco de episódios subseqüentes ou de outra crise é
aumentado naquelas crianças que tinham exame neuro-
lógico anormal antes do episódio de status10. Deve-se
fazer o diagnóstico diferencial com alguns processos
que simulam crises convulsivas, como síncopes febris,
as quais se comportam como crises atônicas, geralmente
confundidas com convulsão febril, e outros como os
delírios febris, calafrios e tremores. O risco de ocorrência
de crises epilépticas não febris é de 1% a 3% e depende
de alguns fatores, como anormalidade neurológica prévia
à convulsão febril, história de epilepsia em pais e irmãos
e crises atípicas. Consideramos como indicações do
exame de liquor na criança, diante de sua primeira con-
vulsão febril, as seguintes condições: crianças menores
de seis meses de vida, com sintomatologia de infecções
de SNC, recuperação lenta ou alteração neurológica pós-
crise e casos nos quais não se encontra o foco infeccioso
primário da doença febril.

Em relação à abordagem terapêutica, optamos pelo
tratamento contínuo profilático com fenobarbital ou com
ácido valpróico, indicados em convulsões febris recor-
rentes e nas crises atípicas ou o uso de clobazan inter-
mitente nos períodos de febre.

Não concordamos em delegar aos pais a adminis-
tração de drogas que podem levar a efeitos hipnóticos e
sedativos, como o diazepam por via retal ou por via
oral, provocando depressão respiratória.

Síndrome de Ohtahara

É uma encefalopatia infantil precoce, rara, ocorrendo
em 0,2% de crianças com epilepsia11, que se manifesta
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durante os primeiros três meses de vida, até mesmo antes
dos 20 dias de vida, e as crises epilépticas são do tipo
espasmos tônicos, de difícil controle medicamentoso,
podendo estar associados a crises parciais. As etiologias
são variadas, estando principalmente relacionadas a
malformações do sistema nervoso central como, por
exemplo, a síndrome de Aicardi, displasias corticais12,
deficiência de citocromo-oxidase13 e hiperglicinemia não-
cetótica14. Concomitante a esse quadro há um atraso do
desenvolvimento neuropsicomotor e o EEG mostra um
padrão de surto-supressão. Com freqüência pode evoluir
para síndrome de West dos 4 aos 6 meses de idade.

Epilepsia mioclônica severa

A epilepsia mioclônica severa é caracterizada por
crises febris do tipo clônica, generalizadas ou unilaterais,
geralmente prolongadas durante o primeiro ano de vida
e crises mioclônicas entre 1 e 4 anos de vida. Muitas
crianças apresentam outros tipos de crises incluindo
crises de ausência, crises parciais complexas ou status
epilepticus15. A partir do início das crises mioclônicas
ocorre um atraso do desenvolvimento neuropsicomotor,
atraso de linguagem, ataxia em 80% dos casos e hiper-
reflexia. As crises epilépticas são de difícil controle medi-
camentoso. O EEG mostra no início do quadro atividade
teta rítmica de 4 Hz a 5 Hz nas regiões centro-parietais;
tardiamente o EEG mostra complexos ponta-onda e
polipontas-onda, por vezes, multifocal.

Síndrome de West

A síndrome de West consiste de uma tríade caracte-
rizada por espasmos infantis, atraso do desenvolvimento
neuropsicomotor e padrão eletrencefalográfico de hipsar-
ritmia, o qual é caracterizado por uma mistura caótica de
ondas lentas de alta amplitude, na freqüência de 1 Hz a
7 Hz, com ondas agudas e pontas que variam em
amplitude, morfologia, duração e localização. A idade de
início ocorre entre 3 e 7 meses, com pico aos 5 meses de
idade. Os espasmos infantis ocorrem na freqüência de 1
para 3.000 a 4.000 crianças16 e são encontrados em 9%
das crianças epilépticas17. A síndrome de West pode ser
dividida em 2 subgrupos: criptogênico de etiologia des-
conhecida e sintomático de etiologia determinada18,19,20.

A síndrome de West apresenta várias etiologias como
afecções pré e perinatais, síndromes neurocutâneas
(especialmente a esclerose tuberosa de Bourneville),
malformações cerebrais, infecções cerebrais e distúrbios
metabólicos17,19. Os espasmos infantis podem ser
controlados com cirurgia ou com medicação; a droga

de primeira escolha é o ACTH e, em casos de esclerose
tuberosa, a vigabatrina é recomendada21,22.

CRISES E SÍNDROMES
EPILÉPTICAS DO PRÉ-ESCOLAR,
DO ESCOLAR E DO ADOLESCENTE

Nas fases pré-escolar e escolar, há um período benigno
em que prevalecem as síndromes epilépticas idiopáticas
com bom prognóstico: ausência clássica, epilepsia com
crises generalizadas tônico-clônicas, epilepsia mioclônica
juvenil, epilepsia parcial benigna rolândica, com
paroxismos occipitais, epilepsia parcial benigna com
sintomas afetivos, epilepsia com crises generalizadas
tônico-clônicas ao despertar, epilepsia de ausência juvenil.
E por outro lado há um grupo de síndromes epilépticas
com difícil controle medicamentoso que levam a um atraso
do desenvolvimento neuropsicomotor, entre elas a sín-
drome de Lennox-Gastaut, a síndrome de Doose e a
encefalite crônica de Rasmussen.

Epilepsia generalizada tipo ausência
(EGA)

A ausência clássica caracteriza-se por crises de desli-
gamento. Em sua forma típica há perda de consciência
de início e término abruptos, episódios de olhar vago,
de curta duração (5 a 25 segundos). A crise pode ser
acompanhada de automatismos motores orais, palpebrais
ou vegetativos, sem fenômenos pós-ictais23. Ocorre
várias vezes ao dia, é benigna e não está relacionada
com atraso neuropsicomotor ou com lesão estrutural
cerebral. O padrão típico da EEG é de ponta-ondas sín-
cronas e simétricas, com a freqüência de três ciclos
por segundo.

A Classificação Internacional de Crises Epilépticas
(1981)24 caracteriza seis tipos clínicos de crise de ausência.
A descrição mais precisa baseia-se no registro simultâneo
com videoteipe e eletrencefalografia. As variedades clínicas
de ausência são: 1) ausência simples com alteração da
consciência (10% dos casos); 2) ausência com compo-
nentes clônicos, geralmente em pálpebras (50% dos casos),
lábios e queixo; 3) ausência com componente atônico por
diminuição do tônus muscular, com queda da cabeça e dos
braços (20% dos casos); 4) ausência com componente
tônico por aumento do tônus da musculatura extensora
com retropulsão do tronco; 5) ausência com automatismos,
durante os quais o paciente pode continuar o que estava
fazendo, como comer, andar, ou mesmo iniciar movimentos
novos como deglutir, lamber lábios e mexer em roupas;
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6) ausência com componente autonômico por dilatação
pupilar, taquicardia, rubor e palidez.

Alguns fatores podem desencadear as crises de
ausência como: surpresa, medo, raiva, tristeza, mágoa
e constrangimento.

O início do quadro ocorre entre 3 e 11 anos, com pico
entre 5 e 7 anos de idade, sendo mais freqüente em
meninas25,26. Existem evidências de que seja geneticamente
determinada. Degen et al.27 registraram padrão ponta-onda
em 72% dos irmãos de pacientes com epilepsia ausência
idiopática. Alguns pacientes apresentam crises convulsivas
generalizadas tônico-clônicas associadas infreqüentes e de
fácil tratamento (40% dos casos). Embora de evolução
benigna e de bom prognóstico, as crises de ausência podem
ser confundidas com episódios de distração. É importante
lembrar que a prova de hiperventilação, realizada por
respiração rápida durante 3 minutos, desencadeia a crise
de ausência em mais ou menos 50% dos casos. É uma
prova simples que pode ser utilizada de rotina no consul-
tório. O tratamento de eleição da EGA é feito com o ácido
valpróico ou com a etossuximida.

EPILEPSIA COM CRISES TÔNICO-
CLÔNICAS GENERALIZADA NA
INFÂNCIA (CGTC)

As CGTC têm uma série de componentes que se
apresentam seguindo uma ordem. Há brusca perda da
consciência acompanhada de contração tônica
generalizada e, às vezes, um grito com queda do paciente.
Essa fase dura cerca de 1 minuto e está associada com
apnéia e cianose, em seguida ocorrem contrações
clônicas generalizadas que diminuem progressivamente
até chegar a um relaxamento total. Durante a convulsão
pode ocorrer a mordedura de língua, fenômenos vege-
tativos como a hipertensão arterial, taquicardia, sudo-
rese, sialorréia e dilatação pupilar.

Podem estar associadas a crises de ausência em 40%
dos casos28.

Aparece entre 3 e 11 anos de idade, há história familiar
de epilepsia em 25% dos casos. O prognóstico é favo-
rável, com boa resposta ao tratamento medicamentoso,
principalmente para os casos não associados com crises
de ausência.

Epilepsia parcial primária da infância –
epilepsia rolândica benigna (ERB)

É o tipo mais comum de epilepsia em crianças pré-
escolares e escolares. Surge em crianças neurologica-

mente normais, entre 4 e 10 anos de idade, com pico
aos 8 anos29, sendo mais freqüente durante o sono. As
crises são caracterizadas por manifestações motoras
orofaciais, contrações tônicas ou clônicas em um lado
da face, ruídos na boca, tremores na língua, dificuldade
para deglutir, bloqueio fonatório, parestesias na língua,
podendo apresentar-se como crise generalizada durante
o sono. Sua freqüência é maior entre as meninas.

O EEG intercrítico, em vigília, pode ser normal e
durante o sono mostra um foco por pontas de projeção
nas regiões rolândica central, temporal ou parietal média,
geralmente contralateral à manifestação clínica. A
atividade elétrica cerebral de base é normal.

A evolução é benigna, e o tratamento é eficaz na
redução da freqüência e da intensidade das crises. Em
20% dos casos as crises podem ser freqüentes e de
difícil controle, porém, não persistem além da adoles-
cência. Utilizam-se o fenobarbital, a carbamazepina ou
a fenitoína para o tratamento. Alguns autores preconizam
a administração do sulthiame, um derivado da sulfo-
namida, pelos bons resultados clínicos e também pela
significativa melhora eletrencefalográfica obtidos30.

Epilepsia benigna da infância com
paroxismos occipitais (EBPO) tipo
Gastaut

Gastaut (1982)31 descreveu a EBPO como uma
síndrome epiléptica distinta com manifestações caracte-
rísticas e bom prognóstico. Trata-se de uma epilepsia
que começa entre 15 meses e 17 anos de idade, com
maior freqüência aos 7 anos. As manifestações clínicas
são caracterizadas por sintomas visuais como perda de
visão (65% dos casos), fosfenos (60% dos casos) e
menos freqüentemente alucinações e ilusões visuais,
com ou sem generalização subseqüente. Em 30% dos
casos observa-se cefaléia, como manifestação pré ou
pós-ictal, acompanhada de náuseas, vômitos e com
duração de horas. Os pacientes apresentam antecedentes
de epilepsia ou de convulsão febril em 35% dos casos e
de enxaqueca em 15%.

O EEG mostra atividade elétrica cerebral de base
normal com paroxismos caracterizados por pontas ou
ponta-onda a 2 Hz em regiões occipitais ou temporoc-
cipitais e essas descargas são bloqueadas com a abertura
ocular. Esse padrão no EEG é também descrito em
crianças e adolescentes com enxaqueca da artéria
basilar32. Talwar et al.32 estudaram 30 crianças e adultos
jovens com esse padrão no EEG e concluíram que essa
anormalidade epileptiforme não é específica e pode
ocorrer em crianças com epilepsia parcial idiopática,
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parcial sintomática, epilepsia ausência e também pode
ocorrer em pacientes sem evidência de crises epilépticas.

O prognóstico é bom com controle das crises em
60% com tratamento medicamentoso.

Epilepsia benigna da infância com
paroxismos occipitais (EBPO) – tipo
panayiotopoulos

Trata-se de uma epilepsia que começa entre 12 meses
e 12 anos, com maior freqüência aos 5 anos de idade.
As manifestações clínicas são caracterizadas por sinto-
mas de versão oculocefálica e vômitos com ou sem
generalização subseqüente, geralmente noturnas. No
período ictal podem ser observadas alterações compor-
tamentais, como irritabilidade e palidez. A cefaléia pode
estar associada com o período ictal, ou o pós-ictal e
história de convulsão febril é muito freqüente.

O EEG mostra atividade elétrica cerebral de base
normal com paroxismos caracterizados por pontas ou
ponta-onda a 2 Hz em regiões occipitais ou temporoc-
cipitais e essas descargas não são bloqueadas com a
abertura ocular.

O prognóstico é bom, a droga de eleição utilizada é a
carbamazepina com controle adequado das crises.

Epilepsia parcial benigna com sintomas
afetivos

Considerada atualmente como uma variante benigna da
epilepsia parcial benigna com paroxismos centro-temporais,
foi descrita por Dalla Bernardina et al. em 1980, como
uma nova forma de epilepsia com evolução benigna. As
crises epilépticas apareciam entre 2 e 10 anos de idade
com maior incidência aos 4 e 9 anos de idade. Em todos
os casos as crises eram caracterizadas como manifestação
de angústia e terror: as crianças começavam a chorar,
chamar a mãe, cobrir o rosto com as mãos; a esse compor-
tamento se associavam sinais neurovegetativos de palidez,
rubor, sudorese, dor abdominal, movimentos do tipo
mastigatório ou de deglutição ou bloqueio da fala com
duração de 30 a 60 segundos e se repetia várias vezes por
dia em vigília e sono33.

Há presença de antecedentes familiares de epilepsia
em 40% dos casos.

O EEG interictal mostra atividade elétrica cerebral
de base normal, com pontas em regiões temporais em
vigília e em sono. O EEG crítico mostra pontas em
região temporal.

O prognóstico é bom, com boa resposta medica-
mentosa.

Epilepsia com crises generalizadas
tônico-clônicas (CGTC) ao despertar

Refere-se a crises epilépticas do tipo generalizada tônico-
clônica que ocorrem no despertar, independentemente da
hora do dia. Surge entre 6 e 20 anos de idade, com pico
maior na puberdade, há um predomínio no sexo masculino.
História familiar de epilepsia em 7% a 12,5% dos casos.
As crises generalizadas tônico-clônicas podem estar
associadas a outras crises epilépticas como mioclonias e
ausência, as quais geralmente precedem as CGTC.

Para o diagnóstico de CGTC ao despertar, pelo menos
90% das crises devem ocorrer nas duas primeiras horas
do despertar ou durante a fase de relaxamento do sono
noturno.

O EEG pode ser normal ou apresentar ondas lentas,
desorganização da atividade elétrica cerebral de base e
complexo ponta-onda generalizado34. A resposta à
fotoestimulação com descargas generalizadas por
complexo ponta-onda é mais comum na epilepsia CGTC
ao despertar do que na epilepsia com CGTC.

Esses pacientes devem evitar fatores precipitantes
como trabalho ou profissão com mudança de turnos.
Há uma resposta relativa ao tratamento medicamentoso,
com recorrência após a retirada da medicação em 63%
a 83% dos casos.

Síndrome de Lennox-Gastaut

A síndrome de Lennox-Gastaut é uma forma grave
de epilepsia, caracterizada por diferentes tipos de crises
epilépticas recorrentes, freqüentemente associadas a
retardo mental e a um padrão eletrencefalográfico carac-
terístico, constituído por alentecimento da atividade de
base, presença de complexos lentos ponta-onda (1,5 Hz
a 2,5 Hz) de projeção difusa e predomínio anterior, além
de descargas por polipontas (trem de espículas) de
projeção difusa no registro eletrencefalográfico realizado
em sono. A síndrome de Lennox-Gastaut é responsável
por 2% a 3% das epilepsias da infância35. Geralmente
ocorre em crianças de 1 a 7 anos, principalmente na
idade pré-escolar36,20.

As crises epilépticas mais comuns na síndrome de
Lennox-Gastaut são as tônicas, atônicas e ausências
atípicas, mas outros tipos de crises epilépticas podem
estar associados, tais como crises mioclônicas, crises
parciais e crises generalizadas tônico-clônicas34. Existem
dois subgrupos etiopatogênicos da síndrome de Lennox-
Gastauat: o criptogênico, definido como um grupo em
que não se consegue identificar o fator causal, e o sinto-
mático, em que as etiologias mais freqüentemente encon-
tradas são hipoxia perinatal, meningoencefalite, malfor-
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mações cerebrais, prematuridade, infecções congênitas
e facomatoses17,36,37.

Muitos pacientes com síndrome de Lennox-Gastaut
têm retardo mental, mas, eventualmente, podem apre-
sentar desenvolvimento neuropsicomotor adequado,
geralmente aqueles com crises epilépticas controladas e
pacientes com a síndrome de início tardio37.

Síndrome de Doose

Epilepsia com crises mioclônico-astática, também
conhecida como síndrome de Doose, ocorre em 0,2%
das crianças com epilepsia, apresenta características
semelhantes à síndrome de Lennox-Gastaut em que o
retardo mental pode ser evitado com o controle adequado
das crises epilépticas. A epilepsia inicia entre 2 e 5 anos
de idade, caracterizada por crises epilépticas do tipo drop
attacks ,  mas outros tipos de crises podem estar
associados38. O EEG mostra ondas do tipo teta em região
parietal, as crises epilépticas geralmente estão associadas
com declínio do desenvolvimento neuropsicomotor
podendo levar ao retardo mental e ataxia. A remissão
completa das crises pode ocorrer.

Epilepsia mioclônica juvenil (EMJ)

Esta síndrome caracteriza-se por mioclonias arrítmi-
cas, irregulares, repetitivas, bilaterais ou unilaterais que
envolvem principalmente membros superiores, levando
freqüentemente à queda de objetos das mãos. A idade
habitual de início do quadro é de 12 a 18 anos. As crises
ocorrem principalmente em fases superficiais do sono,
no despertar e nas fases iniciais do adormecer39,40.

Podem associar-se a crises generalizadas tônico-
clônicas em aproximadamente 90% e a ausências em
10% a 40% dos casos41. Grunewald et al.42 observaram
que entre 15 pacientes com epilepsia mioclônica juvenil,
as crises de ausência começaram em média com 9,5
anos, as crises mioclônicas com 14,3 anos e as crises
generalizadas tônico-clônicas com 16,1 anos. O EEG
interictal pode ser normal ou apresentar salvas breves
de ponta-onda ou poliponta-onda. O EEG ictal mostra
polipontas a 10-16 Hz; alguns pacientes mostram
descargas paroxísticas à fotoestimulação intermitente
(em 30% dos casos) ou à hiperventilação.

Existe uma forte predisposição familiar, porém o
padrão de herança nem sempre é claro43,44. Greenberg
et al.43, usando marcadores fenotípicos, identificaram
um locus para EMJ no braço curto do cromossomo 6
(cr6p). Delgado-Escueta et al.44, analisando as diversas
formas de epilepsia geneticamente determinada como a

epilepsia mioclônica juvenil, epilepsia ausência na
infância, epilepsia mioclônica precoce na infância e
epilepsia com crises generalizadas tônico-clônicas,
sugerem um locus gênico no braço curto do cromos-
somo 6 (6p) determinante de epilepsia mioclônica juvenil
e também ser um locus comum e heterogêneo para todas
as formas de epilepsia geneticamente determinada.

Em geral, a EMJ tem boa resposta ao tratamento com
ácido valpróico e com algumas orientações, como a de
evitar sono fragmentado (siesta), evitar estimulantes do
SNC como o café, o álcool e a privação do sono. Alguns
autores referem que o valproato dado em uma única dose
noturna proporciona excelente eficácia terapêutica47. Apesar
da excelente resposta ao tratamento, a retirada da
medicação leva à recorrência de crises na maioria dos
pacientes.

Síndrome de Rasmussen

A descrição original desta síndrome foi realizada por
Rasmussen em 1958, quando relatou 3 casos de crianças
com crises epilépticas parciais e encefalite crônica
localizada. Na maioria dos casos, o início da doença
ocorre na infância entre 1 e 10 anos de idade, com
incidência semelhante entre os sexos. Muitas crianças têm
nascimento e desenvolvimento normais antes de iniciarem
os distúrbios neurológicos da síndrome. Em 50% dos
casos, há história prévia de infecção respiratória e infecção
gastrintestinal 6 meses antes do início dessa entidade45.
O primeiro sinal de encefalite crônica é o aparecimento
de crises epilépticas parciais com ou sem generalização
subseqüente. Em 50% dos casos a epilepsia parcial
contínua ocorre em poucos anos após o início e status
epilepticus convulsivo ocorre em 20% dos pacientes. Nos
estágios iniciais da doença, o diagnóstico de encefalite
crônica pode não ser percebido, e a suspeita é realizada
com o desenvolvimento de deterioração neurológica
progressiva, começando no primeiro ano em 40% dos
pacientes, no segundo e no terceiro anos em 40% dos
pacientes e em 4 a 15 anos a partir do início em 20% dos
pacientes. O primeiro sinal que aparece é uma hemipa-
resia lenta e progressiva, podem ocorrer defeitos no
campo visual; associados a esses sinais aparecem
deterioração intelectual e distúrbio de comportamento. Há
relatos de ocorrência em adultos e adolescentes. A
investigação neurorradiológica revela atrofia cerebral
unilateral progressiva com início na região temporoin-
sular, que pode ser observada na tomografia computa-
dorizada e na ressonância magnética do crânio. O SPECT
cerebral é um exame muito útil para o diagnóstico precoce,
mostra hipoperfusão na área correspondente à região
atrofiada. O EEG mostra, freqüentemente, alteração
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bilateral da atividade elétrica cerebral de base; essas
anormalidades tendem a ser localizadas no hemisfério
acometido. As anormalidades eletrencefalográficas mais
freqüentes são ondas lentas generalizadas, principalmente
no hemisfério lesado, e pontas focais menos proeminentes.

As alterações patológicas observadas na síndrome de
Rasmussen não são específicas e as características clínicas
variam de acordo com a duração e a atividade da doença.

Possíveis mecanismos etiológicos são identificados
como: infecção viral crônica, infecção viral aguda com
resposta imune local e processo auto-imuneindependente
não relacionado com infecção conhecida45,46. Meca-
nismos imunopatogênicos têm sido sugeridos como
etiologia pelo achado de títulos elevados de anticorpos
antinucleares e imunoglobulinas elevadas no liquor e em
estudos patológicos. Mais recentemente tem sido
observada a presença de anticorpos séricos para recep-
tores de glutamato.

As crises epilépticas são refratárias às drogas antiepi-
lépticas habituais e o tratamento geralmente requer poli-
terapia com altas doses. A hemisferectomia é mais
efetiva no controle das crises epilépticas. Entre outras
tentativas medicamentosas estão o uso de esteróides,
gamaglobulina intravenosa e terapia antiviral (interferon,
aciclovir e zidovudina).

Epilepsia ausência juvenil

Nesta entidade, as crises de ausência não diferem das
crises de ausência da infância, porém, ocorrem com menor
freqüência; a idade de início é na puberdade (10 a 17 anos).
A associação com crises generalizadas tônico-clônicas
ocorre em 83% dos casos e com mioclonias em 15%.

O EEG mostra atividade elétrica cerebral de base
normal, e o EEG ictal e interictal mostra descargas gene-
ralizadas por complexos ponta-onda simétricos com
predomínio frontal (3,5 Hz a 4 Hz). As descargas epilep-
tiformes são facilmente desencadeadas pela privação do
sono e pela hiperventilação.

A resposta terapêutica é boa na maioria dos casos,
independentemente de as ausências estarem ou não
associadas a crises generalizadas tônico-clônicas ou a
mioclonias47.

CONDUTAS TERAPÊUTICAS
GERAIS

Devem ser seguidos alguns critérios, como: diag-
nóstico preciso das crises epilépticas, para a melhor
escolha das drogas antiepilépticas; fortalecimento da

aderência ao tratamento proposto; doses adequadas,
respeitando horários regulares; além da pesquisa de
fatores desencadeantes das crises epilépticas. Deve-se
optar sempre pela monoterapia, inicialmente usando a
droga até a máxima dose aceitável, para só então usar
drogas antiepilépticas em politerapia.

Seguindo esses critérios, consegue-se, de modo geral,
controle das crises em mais de 80% dos casos com
monoterapia.

Deve-se ressaltar que o sucesso no tratamento de
pacientes epilépticos não se resume aos conhecimentos
sobre os aspectos biológicos das síndromes epilépticas. É
muito difícil a aceitação de qualquer doença crônica e de
suas limitações. Em particular, é muito difícil para a criança
e para sua família adaptar-se à epilepsia, a seus riscos,
complicações e a eventuais atitudes hostis da sociedade.

Daí a necessidade de abordar o tratamento como
multidisciplinar, sempre que possível, por uma equipe
composta de médicos, enfermeiras, psicólogas e
assistentes sociais, no intuito de dar um apoio conjunto
ao paciente e à sua família.

SUMMARY
Childhood epilepsy
Epileptic seizures represent one of the most frequently occurring neurologic
disorders in children. Between 0,5% and 1% of children and adolescents
experience seizures associated with other acute metabolic or neurologic
insults; most of them occur in the neonatal period. The highest incidence
of epilepsy is in the first year of life. West syndrome accounts for about
9% of all childhood epilepsy, Lennox-Gastaut syndrome for 1% to 2%,
childhood absence epilepsy for 10% to 15% and juvenile myoclonic epilepsy
for 5%. Idiopathic localization-related epilepsy (benign rolandic epilepsy
and its variants) may account for 10% of all childhood epilepsy but 20% to
25% of epilepsy are diagnosed between the ages of 5 and 15 years.
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Childhood epilepsy, epilepsy syndrome.
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