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RESUMO

Desde a ultima classiticagao internacional das
sindromes epilépticas, em 1989, foram descritos
novos padrdes eletrograficos e novas sindromes
foram publicadas, deixandao a atual classificagio
desatualizada. O EEG ¢ fundamental para o
diagndéstico diferencial dos espasmos infantis,
sobretudo com a sindrome de West, pois, além
de identificar a forma benigna, muita contribuiu
para a atual hipotese de sua fisiopatologia. A
sindrome de Lennox-Gastaut pode ser dife-
renciada dos pseudos Lennox-Gastaut, gragas
ao EEG. Na epilepsia rolandica, o EEG identifica
a forma primaria e, recentemente, foi sugerida
mudanga no seu conceito. A identificagao de
atividade epileptiforme focal frontal nas ausén-
cias e na epilepsia miocionica juvenil {epilepsias
generalizadas primarias) tem levantado novas
hipdteses fisiopatologicas. A epilepsia parcial
benigna da infAncia com crises parciais com-
plexas ou com generalizagio para convulsdes
recebeu essa denominagac gragas ao EEG
ictal. Os aspectos morfolégicos do EEG critico
e do dipolo intercritico, na epilepsia do lobo
temporal, tém contribuido para a localizagéo da
zona epileptogénica.
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Nesses dltimos anos muitas novidades surgiram em relagio ao
eletrencefalograma (EEG) nas epilepsias, com a introdugio de novos
conceitos, assim como a identificagio de diferentes padrdes eletrograficos
em algumas sindromes epilépticas consideradas ¢cldssicas. Do mesmo modo,
o EEG, recentemente, tem contribuido para a mudanga de conceitos
fisiopatolégicos de determinadas epilepsias. Sabemos, também, que a atual
classificagdo internacional das sindromes epilépticas estd defasada, e novas
sindromes foram descritas, com a imprescindivel participagido do EEG. O
diagnéstico diferencial entre os espasmos da sindrome de West e outros
espasmos, epilépticos ou niio, é feito apenas pelo EEG. Portanto, desde a
década de 20 até a época atual, o EEG continua sendo insubstituivel no
manejo das epilepsias, apesar de todo avango neurorradiolégico.

Nesta breve revisdo abordaremos o papel do EEG nas sindromes
epilépticas, descrevendo os padrdes cldssicos, incomuns e novos achados,
assim como sua importdncia nos diagndsticos diferenciais. Por iiltimo,
selecionamos algumas das novas sindromes epilépticas, recentemente
publicadas, as quais ainda nfo constam da classifica¢do internacional.

Convulsides neonatais benignas familiares

As convulsdes neonatais benignas familiares (CNBF) sfo classificadas
como epilepsia generalizada primdria, ocorrem em 80% dos casos no segundo
ou terceiro dia de vida e menos comumente no primeiro ou terceiro més de
vida, persistindo durante duas a trés semanas. A investigagdo etioldgica nio
evidencia nenhuma causa, exceto o relato de um caso com hipomagnesemia,
de um total de 340 casos publicados entre 1964-1993!. As crises siio do tipo
clonico-tdnica, as vezes com breves periodos de apnéia, taquicardia,
vocalizagles e manifestagdes oculofaciais. O desenvolvimento neu-
ropsicomotor € normal. O progndstico das crises é bom, e 11% dos casos
pode apresentar, posteriormente, na adolescé&ncia ou na vida adulta, crises
raras, isoladas e de ficil controle medicamentoso. Convulsdo febril ocorre
em 5% dos casos. Familiares apresentam crises parciais ou generalizadas e
benignas. O EEG intercritico geralmente é normal, mas pode mostrar um
padrie descontinuo com anormalidades focais ou multifocais ou com thera
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point alternant, e durante as crises apresenta uma
atenuagao difusa e bilateral.

Convulsoes benignas neonatais idiopdticas

As convulsdes benignas neonatais idiopéticas?,
descritas na literatura como “crises do quinto dia”,
ocorrem entre o primeiro ¢ sétimo dia pés-natal, em
recém-nascidos normais, sio do tipo parcial clénica e
ou apnéica, duramde 1 a 3 minutos, sdo crises freqiientes
¢ evoluem para starus epilepticus que dura 20 horas em
média (varia de 2 horas até 3 dias). O tratamento do status
nao interfere na evolugiio das crises. O EEG intereritico
apresenta diferentes achados, como normal, descontf nuo,
com anormalidades focais ou multifocais, e mais
freqientemente (60% dos casos) o padriio theta point
alternant — surtos de teta, assincronos, predominando na
regido roléndica e intercalados por perfodos de atenuagio.
O EEG durante as crises mostra pontas ou ondas lentas
ritmicas, freqilentemente na regido rolindica, com
posterior generalizagdo em alguns casos.

Encefalopatia mioclénica neonatal

A encefalopatia mioclénica neonatal, descrita por
Aicardi & Goutieres®, em 1978, caracteriza-se por crises
miocldnicas, erriticas, associadas com abalos gene-
ralizados e que iniciam nas primeiras horas apés o
nascimento. A crianga apresenta grave retardo e alguns
casos evoluem para sindrome de West ou para 6bito no
primeiro ano de vida. A etiologia é varidvel, como
metaboélica, malformagdes ¢ outras. O EEG é fun-
damental para o diagnéstico da sindrome, pois apresenta
0 padrio clédssico desse quadro: paroxismos por ondas
agudas, polipontas, de grande amplitude, sincronos,
durando de 2 a 3 segundos, pseudoperi6dicos, com
intervalo entre os surtos variando de 3 a 20 segundos e
com um ritmo de fundo caracterizado por supressio ou
muito pobre.

Sindrome de Ohtahara

A encefalopatia epiléptica infantil precoce, ou
sindrome de Ohtahara®, descrita em 1978, caracteriza-
§e por crises tdnicas que se iniciam nos primeiros dias
de vida e geralmente est4 associada a uma malformagio
cerebral. O EEG apresenta o cl4ssico padrio surto-
supressdo, podendo evoluir para uma hipsarritmia da
sindrome de Waest e, posteriormente, para a sindrome
de Lennox-Gastaut.

Sindrome das mioclonias do sono profundo

A sindrome das mioclonias do sono profundo,
publicada por Tardieu et al.>, em 1986, ocorre em recém-
nascidos normais, entre o primeiro e quarto dia de vida
neonatal, desaparecendo entre 3 semanas e 5 meses. As
crises miocldnicas ocorrem somente durante o sono, sio
gencralizadas, durando de alguns segundos até 20
minutos, 2-10/dia, 3s vezes em salvas. O EEG & normal,
mesmo durante as mioclonias.

Epilepsia mioclénica benigna da infancia

A epilepsia mioclonica benigna da infincia caracteriza-
se por crises generalizadas mioclonicas, de curta duragdo,
de freqiiéncia e intensidade varidveis, iniciando em criangas
cntre os 6 meses e os 2 anos de idade e desaparecendo
antes dos 8 anos®. O exame neuroldgico é normal e as crises
respondem muito bem ao uso do 4cido valpréico. O EEG
apresenta surtos de ponta e poliponta-onda, a 3 Hz, difusas
e bilaterais, tanto durante a vigilia como durante o sono
nao-REM, com normalizagio durante a evolugdo, ¢
atividade de base normal para a idade.

Epilepsia mioclénica grave da infancia

A epilepsia miocldnica grave da infancia’ ocorre
em criangas e inicia-se na faixa etdria compreendida
entre os 3 e 9 meses de idade, com crises mioclénicas,
febris ou niie, prolongadas, que se repetem com
freqiiéncia e com pouca resposta ao 4cido valpréico.
O exame neurolégico no infcio é normal e, pos-
teriormente, em torno de 2 anos de idade, ocorrem
atrasos mental ¢ motor. O EEG de vigilia e em sono é
normal no inicio da sindrome ¢ agrava-se com a
evolugdo, passando a apresentar freqgiiente atividade
epileptiforme por complexos ponta e poliponta-onda,
irregulares, difusos ¢ bilaterais, sensiveis & foto-
estimulagdo e com uma atividade de base alentecida
para a faixa etdria.

Mioclonia benigna da inféancia ou
espasmos benignos ndo-epilépticos e outros
espasmos ndo-epilépticos

A mioclonia benigna da infincia, descrita por
Lombroso & Fejerman®, em 1983, apresenta €spasmos
que sdo clinicamente semelhantes aos da sindrome de
West, ocorrendo durante a vigilia, sono e despertar,
porém em ndmero bem menor, curta duragio e
intervalo de minutos entre os espasmos. Estes
espasmos ocorrem entre 3 ¢ 8 meses de idade e

SILVA, D.F. & LIMA, M.M. - Aspectos Gerais ¢ Aspecios Atuais do
Eletrencefalograma nas Sindromes Epilépticas

Rev. Neurociéncias 7(2): 78-88, 1999



80

desaparecem antes dos 3 anos. A evolugiio € benigna,
independentemente de as criangas serem medicadas ou
ndo, ¢ 0 exame neuroldgico € normal, sem retardo mental
ou motor. Os exames complementares sdo todos normais,
inclusive 0 EEG, mesmo durante os espasmos®.
Em outros quadros ndo-epilépticos, tipo espasmos,
o EEG ¢ fundamental para o diagnéstico diferencial com
o0s espasmos epiléticos:
a) intolerancia ao glutamato monossédico!®: apés a
eliminacdo dos alimentos com o glutamato, os
espasmos desaparecem;

kY

b) reagdes distdnicas 4 metoclopramida: sio
espasmos dolorosos e tdnicos, que ocorrem em
doses terapéuticas da droga e que regridem em
12-24 horas apés sua suspensioll;

¢) tremor essencial: o aspecto de espasmos ocorre
geralmente até os 2 anos de idade, assumindo o
aspecto de tremor posteriormente’2,

Espasmos periédicos

Os espasmos periddicos, descritos por Gobbi er
al.3, em 1987, iniciam nos primeiros meses de vida
ou até os 7 anos de idade, sfo bilaterais e generalizados,
ocorrem em seqiiéncia periddica, durando de 2 a 21
minutos, sfo resistentes ao tratamento medicamentoso,
ocorrem em criangas com grave retardo mental e motor,
com raros casos de 6tima evolugio (sem retardo e sem
crises na evolugiio)} e estio associados com epilepsia
parcial. O EEG mostra atividade de base normal em
alguns casos ou anormal em outros, além de complexos
periédicos focais ou generalizados, caracterizados por
ondas lentas com um ritmo rdpido sobreposto, durante
a vigflia, sono e despertar, precedidos ou ndo por
atividade epileptiforme focal. Esse padifio eletrogrifico
ocorre durante as crises de espasmos ou no periodo
intercritico.

Sindrome de West

A sindrome de West é um quadro raro e caracteriza-se
por espasmos e hipsarritmia no EEG, ocorrendo geralmente
entre os 3 meses e 1 ano de idade, em uma crianga com
exame neuroldgico normal ou anormal. Durante a vigilia,
a hipsarritmia caracteriza-se por desorganizagio difusa e
bilateral, com ondas [entas de alta amplitude e pontas
multifocais, de predominio posterior. No sono nio-REM
observamos a hipsarritmia fragmentada (Figura 1). O EEG
é imprescindivel para o diagnéstico diferencial, tratamento
e progndstico entre os diferentes quadros de espasmos que
ocorrem nessa faixa etdria:

a) epilepsia miocldnica benigna da infancia;

b) mioclonia benigna ndo-epiléptica;

c) epilepsia mioclénica grave da infancia;

d) espasmos periddicos;

€) espasmos nio-epilépticos. Todas essas sindromes
nfo cursam com hipsarritmia no EEG.

FIGURA 1
Hipsarritmia fragmentada durante o sono ndo-REM.

Na classificagdo internacional das sindromes epilép-
ticas'* temos a sindrome de West criptogénica e secun-
daria, ndo havendo referéncia & primdria. Recentemente,
foi proposta essa nova sindrome de West, tipo primaria,
com hase em achados no EEG de criangas classificadas
no tipo criptogénico'?:

a) teste do diazepam: apds sua aplicagdo endovenosa,

nio devem ocorrer pontas multifocais;

b) apés crises tipo espasmos, o EEG deve apresentar
¢ mesmo padrdo hipsarritmico anterior 4s crises
{padrdo hipssaritmico independente); no caso de
sua auséncia (padrdo nio-independente), o
progndstico nio € bom.

Deve a sindrome de West ser classificada como ume
epilepsia de origem cortical e focal? Trabalhos bem
recentes tém demonstrade que uma lesio Gnica, focal e
cortical, como astrocitoma de lobo temporal'é, ou
microdisgenesias corticais unilaterais e localizadas!'?,
podem provocar a sindrome de West. Apds a ressecciio
dessas lesdes focais, observamos o desaparecimento da
hipsarritmia e dos espasmos generalizados, com boa
evolugio do ponta de vista do desenvolvimento
neuropsicomotor. Trabalhos que mostram crises parciais
clinico-eletrogrificas, precedendo imediatamente os
espasmos generalizados'®, e os achados no EEG apés
calosotomia (hemi-hipsarritmia)!?, em criangas com
sindrome de West, também sugerem que uma lesio focal
no cértex seja o gerador inicial da hipsarritmia e dos
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espasmos. Uma hipétese baseada nesses recentes estudos
sugere que um impulso focal anormal, cortical propaga-
se para os nlcleos da rafe, no tronco cerebral, ¢ em
seguida para os dois hemisférios cerebrais, gerando a
hipsarritmia, sendo mediados pela serotonina, e as vias
rafemedulares provocariam os espasmos®.

Por iltimo, devemos lembrar que um EEG com
hipsarritmia e que normaliza durante alguns minutos
durante o despertar ou o sono REM nio afasta o
diagndstico da sindrome de West*'. Do mesmo modo,
temos alguns padr8es incomuns de hipsarritmia
(hipsarritmia atipica ou modificada):

a) hemi-hipsarritmia;

b} alentecimento difuso com raras pontas;

¢) pontas de predominio frontal;

d) hipsarritmia assincrona.

Sindrome de Lennox-Gastaut

A sindrome de Lennox-Gastaut tem infcio ge-
ralmente entre 1 e 3 anos de idade, com crises ténicas,
auséncias atipicas, mioclénicas, aténicas ¢ parciais,
com importante atraso motor e intelectual. O EEG
apresenta complexos ponta e poliponta-onda, lentos,
1-2 Hz, de predominio anterior (Figura 2) e que chegam
a ocupar 60% do sono ndo-REM. Também, as
polipontas (“trem de espiculas™), difusas e bilaterais,
alentecimento difuso ¢ bilateral da atividade elétrica
cerebral de base sio achados no EEG de criangas com
essa sindrome?2,
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FIGURA 2

Complexos ponta-onda 1-2 Hz, de predominio anterior, e
polipontas difusas e bilaterais.

O EEG € importante no diagnéstico diferencial com
outras sindromes epilépticas, como a epilepsia parcial
atipica benigna da infincia, sfndrome de Doose,
epilepsia mioclénica grave da infincia, além de outras
que ndo apresentam as caracteristicas eletrogréficas da
sindrome de Lennox-Gastaut.

Sindrome de Doose

A sindrome de Doose ou epilepsia miocl8nica-astatica
geralmente se inicia em criangas entre 1 ¢ 6 anos de idade,
com crises miocl6nicas, atdnicas, miocldnico-astiticas e
geralmente associadas com crises de auséncia efou
generalizadas tonico-clGnicas e, menos fregiientemente,
crises tdnicas que ocorrem apenas durante o sono da
madrugada®. O prognéstico € varidvel, com remissio em
alguns casos, sem seqiielas, mesmo sem tratamento. No
caso de fregiientes crises generalizadas ténico-clénicas
febris ou ndo, starus de auséncia, inicio da epilepsia no
12 ou 22 ano de idade, persisténcia do ritmo thera 4-7 Hz
e complexos poliponta-onda, além da auséncia do ritmo
alfa no EEG, sio achados que sugerem uma m4 evolucdo
(deméncia e sem controles das crises).

O EEG apresenta fregiientemente atividade de
base dominada por um ritmo theta (4-7 Hz), com predo-
minio na regido centroparietal. Observamos atividade
epileptiforme por complexos poliponta-onda, irregu-
lares, difusos e bilaterais, com predominio nas regides
anteriores®. A auséncia no EEG de complexos ponta-
onda a 2 Hz, semi-continuos (até 60% do tragado) no
sono ndo-REM, das freqilentes polipontas (‘trem de
espiculas”) e de importante alentecimento da atividade
de base, fazem o diagnéstico diferencial com a
sindrome de Lennox-Gastaut.

Epilepsia com ponta-onda continua do
sono nido REM

A epilepsia com ponta-onda continua do sono niio-
REM? atinge criangas entre os 3 e 12 anos de idade,
com crises parciais motoras, auséncias, mioclénicas, que
iniciam em torno dos 3-4 anos de idade. O exame
neuroldégico geralmente é anormal, com atraso mental e
motor, mas pode ser normal. As crises respondem bem
ao tratamento medicamentoso. O diagndstico € feito pelo
EEG, que apresenta complexos ponta-onda continuos
(95% do tragado}, 2-3 Hz, difusos e bilaterais ou focais,
apenas durante o sono nio-REM, regredindo durante a
vigilia e o sono REM, quando apresenta atividade
epileptiforme multifocal e atividade de base geralmente
alentecida. Em torno dos 12 anos de idade este padrio
eletrografico desaparece?- 27,
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Epilepsia parcial atipica benigna da
infancia

Geralmente confundida com a sindrome de Lennox-
Gastaut, a epilepsia parcial atfpica benigna da Infancia®®
ocorre em criangas a partir dos 2 anos de idade, com crises
atdnicas, miocldnicas (responséveis por vérias quedas dos
pacientes), auséncias atipicas, parciais motoras com
convulsdes generalizadas (durante ¢ sono), muito fregiientes,
didrias, resistentes ao tratamento (por isso, evitar excesso
de drogas) ¢ desaparccendo entre 8 e 10 anos de idade, sem
qualquer seqiiela mental cu motora, Q exame neuroldgico &
sempre normal, durante toda a evolugio.

O EEG estabelece o diagnéstico diferencial com outras
sindromes epilépticas, sobretudo a de Lennox-Gastaut e
as epilepsias miocl6nicas graves. A atividade de base do
EEG ¢ normal, com atividade epileptiforme focal central,
uni ou bilateral, e complexos ponta-onda 3 Hz, difusos e
bilaterais, durante a vigilia. Durante o sono ndo-REM,
bem contrastante com a vigilia, o EEG apresenta complexos
lentos ponta-onda, difusos e bilaterais, que dominam quase
todo o tragado (continuos ou semi-continuos) e atividade
epileptiforme rolandica muito fregilente, uni ou bilateral.

Crises de auséncia (epilepsia generalizada
primaria)

As crises de auséncia ou petit mal, ocorrem emcriangas
e adolescentes, com bom progndstico, regredindo em torno
dos 18 anos de idade e excepcionalmente persistindo até a
vida adulta, apés os 30 anos. O EEG apresenta atividade
de base normal, complexos ponta e poliponta-onda 3 Hz,
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FIGURA 3

Crise de auséncia com ondas deltas e complexos
ponta-onda 3 Hz difusos e bilaterais.

difusos e bilaterais, regulares, sincronos, simétricos e de
predominio anterior. Entretanto, padrées incomuns sfo
descritos, como ondas lentas difusas e bilaterais durante
as crises?®*C e atividade epileptiforme focal frontal®'32, As
figuras 3 e 4 ilustram dois casos de crises de auséncia
(epilepsia generalizada primdria) com padrdes atipicos no
EEG, sendo um com ondas lentas e complexos ponta-onda
3 Hz (Figura 3) e o outro iniciando e terminando com
atividade epileptiforme frontal direita e complexos ponta-
onda lateralizados (Figura 4), durante a hiperpnéia.
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FIGURA 4

Crise de auséncia com complexos ponta-onda assimétricos,
de inicio e término frontal direito.

A presenga de atividade epileptiforme focal ndo afasta
o diagndstico de auséncia, pois podemos encontrar no
EEG desses pacientes, além dos cldssicos complexos
ponta-onda 3 Hz, foco na regido central, temporal média
e occipital, os quais sfo interpretados como tragos
genéticos ¢ podem ser assintomiticos ou sintomaticos.
Entretanto, a identificagiio de foco frontal e ou temporal
anterior, no EEG de pacientes com auséncia, pode gerar
dificuldade diagndstica: Auséncia? Epilepsia frontal?
Epilepsia do lobo temporal? Estamos diante de uma
fragmentagdo (forma abortiva) da descarga generalizada?
E possivel que a crise generalizada auséncia tenha inicio
frontal? Pode uma descarga generalizada provocar, a
longo prazo, atividade epileptiforme focal, em zonas
corticais mais vulnerdveis? O EEG em sono, assim como
as caracteristicas semioldgicas da crise e a resposta ao
tratamento instituido, podem ajudar no diagndstico
diferencial. Sabe-se que outras epilepsias generalizadas
primérias, como a epilepsia mioclGnica juvenil, também
podem cursar com atividade epileptiforme focal.
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Epilepsia rolandica benigna ou epilepsia
parcial benigna da infancia com ponta
centrotemporal

A epilepsia parcial benigna da infincia com ponta
centrotemporal (EPBICT), uma das mais comuns da
infancia, ocorre geralmente entre os 3 e o0s 15 anos de
idade, geraimente desaparecendo entre os 16 e 18 anos,
com raros casos na vida adulta. Cerca de 25% dos casos
da EPBICT apresentam crises freqiientes e 11%
apresentam status epilepticus”, demonstrando que
epilepsias benignas podem cursar desta forma, sem
deixar seqiiclas, e que este aspecto clinico nio €
especifico das epilepsias secunddrias™.

O EEG mostra atividade de base normal, atividade
epileptiforme na regido central ou temporal média, de
alta amplitude, geralmente em cluster (Figura 5), que
se acentua de forma exuberante durante o sono nio-
REM. Entretanto, nem sempre esse achado significa que
a epilepsia roldndica seja primdria. Nesse caso, 0 EEG
com dipolo frontotemporal (Figura 6), com positividade
frontal e simultanea negatividade temporal média, é
descrito como auxflio diagnéstico na forma benigna®35.
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FIGURA 5
Foco central direito em cluster.
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FIGURA 6

Dipolo roléndico, com positividade frontal e simultanea
negatividade temporal média direita.

Recentemente, foi sugerido que a EPBICT seja
denominada apenas de epilepsia parcial benigna da
infancia com ponta central e ndio temporal média, pois o
uso de eletrodos adicionais na regido central demonstrou
que a regido temporal média ndo apresenta uma
negatividade independente. Foi dividida em sindrome
central alta e baixa e com diferengas clinicas em relagio
ao0s tipos de crises epilépticas™®.

Sindrome de Landau-Kleffner

A sindrome de Landau-Kleffner (SLK) ou afasia
adquirida da infincia com epilepsia inicia-se em criancgas
normais, enire 3 e 8 anos de idade e menos comumente
abaixo dos 3 ou ap6s 0s 9 anos de idade. A afasia (agnosia
auditiva com redugdo da expressiio oral), epilepsia e
distdrbios psicomotores (hipercinesia) caracterizam essa
sindrome. As crises epilépticas sdo de varios tipos (parcial
motora, auséncia atipica, generalizada tonico-clénica) e
ocorrem em 70% dos pacientes, sendo dnica em 1/3 dos
casos ¢, apos os 10 anos, apenas 20% dos pacientes ainda
apresentam crises e bem controladas com as drogas
antiepilépticas’™. A tomografia e ressonincia magnética
de crinio sdo normais.

O EEG apresenta atividade de base normal e &
multifocal, com predominio da atividade epileptiforme nas
regides temporais (50% dos casos) e parietooccipitais. O
sono nao-REM € um grande ativador das descargas,
podendo apresentar o aspecto da “ponta-onda continua do
sono lento” com atividade epileptiforme por complexos
ponta-onda em mais que 85% do periodo de sono, de
projegéo difusa e bilateral, hemisférica ou focal.

Epilepsia mioclénica juvenil

A epilepsia mioclénica juvenil (petit mal impulsivo)®®
geralmente inicia entre os 7 e os 22 anos de idade (14,5
anos, em média), com crises convulsivas generalizadas
(90% dos casos), auséncias (27%), com posterior
surgimento das crises miocldnicas, sobretudo no despertar.
Sao pacientes fotossensiveis, especialmente 3 televisio e
a0s videojogos, com freqlientes fatores precipitantes,
destacando-se a falta de sono. Mesmo nos pacientes sem
crises por anos, a droga niio deve ser retirada, devido 3
grande farmacodependéncia dessa sindrome. O valproato
de s6dio € a droga de escolha. Os exames neurolégico e
neurorradiolgico sdo normais.

O EEG € importante pois estabelece o diagnéstico
diferencial com outras sindromes epilépticas desta faixa
etdria, como, por exemplo, a auséncia juvenil e a convulsio
generalizada do despertar. O tragado da epilepsia
miocldnica juvenil caracteriza-se por atividade de base
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normal, complexos poliponta-onda (45% dos pacientes),
ponta-onda 4-5 Hz (82%) ou a 3 Hz (16%), difusos e
bilaterais. A resposta fotoparoxistica € descrita em 27%-
42% dos pacientes®. Atividade epileptiforme focal, frontal
e temporal média, uni ou bilateral tém sido descritas em
55% dos pacientes com essa sindrome®,

Epilepsia benigna da inféncia com
paroxismos occipitais

A epilepsia benigna da infincia com paroxismos
occipitais?!, descrita por Gastaut em 1982, ocorre na faixa
etaria entre os 15 meses e 17 anos de idade (média: 7 anos
e 5 meses), com crises parcials visuais, clonicas, complexas
e convulsdes generalizadas, isoladas ou associadas, com
cefaléia no pés-crise. O exame neuroldgico geralmente €
normal e o progndstico é bom.

O EEG faz o diagndstico da sindrome, apresentando
complexos ponta-onda (80% dos casos) ou ondas sharp
(20%), de alta amplitude, de projegdo occipital ou
temporal posterior, unilaterais ou bilaterais, simulta-
ncamente ou independentes, que desaparecem com a
abertura dos olhos e retornando apés sua oclusio em 1-
20 s*2. A hiperventilagiio e a fotoestimulagdo nio
interferem nos achados do EEG. Em alguns pacientes,
encontramos atividade epileptiforme central, temporal
média e complexos ponta-onda 3 Hz, difusos e bilaterais,
em associaglo com os paroxismos occipitais. A atividade
de base normal no EEG € importante para o diagndstico
diferencial da forma benigna com as variantes dessa
sindrome, as quais apresentam md evolugdo na
freqiiéncia das crises e exame neurolégico anormal®?.

Epilepsia do lobo temporal

A epilepsia do lobo temporal caracteriza-se clinica-
mente por crises parciais complexas (100% dos casos),
parciais simples (89%), parciais com generalizagdo para
convulsio (57%), geralmente rebeldes ao tratamento,
ocorrendo em criangas e adultos, antecedente de convulsio
febril em 67% dos casos, histéria familiar de epilepsia do
lobo temporal extremamente rara e atrofia hipocampal
demonstrada na ressonancia magnética cerebral*t, A
lobectomia temporal € um recurso terapéutico com
resultado muito bom na maioria dos casos.

O EEG mostra atividade epileptiforme paroxistica por
onda aguda, espicula, ponta-onda, polipontas ou ondas
lentas, de projeciio na regiiio temporal anterior. G EEG em
sono € importante nesses pacientes, sobretudo se na vigilia
for normal, pois as chances de observarmos um foco é
grande, na fase nio-REM, enquanto o sono REM tem valor
de localizagio mais precisa. A presenga de sincronia
bilateral secunddria, por complexos ponta-onda, difusos ¢
bilaterais, indica que pacientes com epilepsia do lobo
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temporal, podem apresentar convulsiio generalizada apés
a crise parcial complexa, em 50% dos casos*.

O EEG, também, tem grande importincia na localiza¢io
da zona epileptogénica, pela presenca do dipolo, com
negatividade temporal anterior e simultinea positividade
parietal contralateral*s, ou por padrdes eletrogrificos
criticos*™¥ ¢ intercriticos**%, caracterizados por ondas
lentas delta e ou theta. A figura 7 mostra o padrio
eletrogrifico intercritico mais comumente descrito na
epilepsia do lobo temporal: onda aguda de projegiio na regido
temporal anterior direita, com reversiio de fase negativa em
F8. Do mesmo modo, as atividades deltas temporais ritmica
intermitente (Figura 8) e polimédrfica intermitente (Figura
9) também siio outras formas de expressio no EEG do foco
temporal anterior ¢ de grande valor localizatério*™0,
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FIGURA 7
Foco temporal anterior direito por onda aguda.
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FIGURA 8
Atividade delta ritmica temporal anterior direita, niio-critica.
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FIGURA 9

Atividade delta polimérfica temporal anterior
esquerda, intercritica.

Novas sindromes epilépticas

A atual classificagdo internacional clinico-eletrogrifica
das sindromes epilépticas estd desatualizada e outras
sindromes foram descritas recentemente. A identificagiio
dessas novas sindromes é importante em relagio ao
diagnostico diferencial com outras sindromes, prognéstico
e abordagem terapéutica. Selecionamos as que apresentam
maior valor pratico e as mais comuns, com os seus
respectivos padrdes eletrogrificos, imprescindiveis para
os diagndsticos.

a) Epilepsia do lobo frontal noturna autossdmica
dominante

A epilepsia do lobo frontal noturna autossémica
dominante (ELFNAD), descrita em 1995% na Austrilia,
caracteriza-se por crises parciais com semiologia frontal
{contragdo tonica e postura distdnica), em salvas (7 a 12/
noite), no sono nao-REM (fase 2), de curta duragiio, em
torno de 10 s, sem confusdo pés-ictal e aura em 70% dos
casos. Teminicio na adolescéncia e persiste até a vida adulta,
com exame neurolégico e neurorradiolgico geralmente
normais e boa resposta terapéutica & carbamazepina. O
diagnéstico diferencial deve ser feito com as distonias
paroxisticas noturnas, parassonias noturnas benignas,
doengas psiquidtricas ¢ discinesias familiares.

O EEG interictal é normal em cerca de 84% dos casos, 0
que pode dificultar o diagnéstico. Quando as anormalidades
ocorrem, sdo geralmente de localizagdo frontal, por ondas
agudas e ondas lentas. O registro das crises no EEG mostra
atividade epileptiforme por onda aguda e onda lenta, de
proje¢do frontal bilateral. Entretanto, o EEG nesses tipos
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de crises de origem frontal pode niio mostrar anormalidades,
mesmo durante as crises, 0 que pode nos conduzir a afastar
o diagnéstico de epilepsia™.

b) Epilepsia do lobo temporal familiar

Berkovic er al.’?, em 1996, descreveram uma nova
sindrome epiléptica, que denominaram de epilepsia de lobo
temporal familiar (ELTF), ocorrendo em adolescentes e
adultos (10-63 anos: média de 24 anos), de evolugio
benigna, com crises de facil controle medicamentoso,
exame neurol6gico normal, sem antecedentes de convulsio
febril e exame de ressonéncia magnética cerebral normal.
As crises parciais simples (89%: psiquicas, autondmicas),
parciais complexas (66%, sendo 20/34 precedidas por crise
parcial simples) e convulsdes tdnico-clonicas (66%: 25/
34 iniciando com crise parcial) sdo os tipos mais freqgiientes.

O EEG mostra atividade epileptiforme por ondas
agudas ou ondas lentas de projegido temporal em apenas
22% dos pacientes e geralmente sfo unilaterais®2. O sono
tem pouca importdncia em ativar ou evidenciar o foco.
Entretanto, recentemente, foi publicado que a ELTF pode
ndo apresentar boa evolugdo em 41% dos casos (12/29),
com crises freqlientes, rebeldes ao tratamento, esclerose
mesial temporal na ressonancia magnética cerebral e
alguns pacientes submetidos & lobectomia temporal®,

¢) Epilepsia parcial familiar com focos varidveis

Em 1999, Scheffer® fez uma revisio sobre a epilepsia
parcial familiar com focos varidveis (EPFFV). Esse mesmo
autor publicou essa entidade pela primeira vez, em 1998,
em um grupo de pacientes de uma familia australiana. A
idade de inicio das crises vai desde os 9 meses até os 43
anos de idade (média = 10 anos). As crises podem ser de
origem frontal. temporal, centroparietal ou occipital, com
as caracteristicas semiolégicas dependendo da regido
comprometida. Essa variabilidade de apresentacio clinica
das crises é uma das principais caracteristicas dessa
sindrome epiléptica. Os exames neurorradiolégicos sio
geralmente normais. A andlise genética mostra que a
EPFFV apresenta heran¢a autossdémica dominante, com
02% de penetrancia para as crises parciais ¢ 76% para as
anormalidades epileptiformes no EEG.

O EEG apresenta um tinico foco para cada individuo
da familia, permanecendo constante durante toda a
evolugio. A atividade epileptiforme de projegio frontal
ou temporal sdo as mais freqiientes, enquanto a
topografia centroparietal ou occipital sio menos
comuns. As descargas siio muito freqiientes durante o
sono nio-REM, por vezes semicontinuas e geralmente
persistentes, mesmo nos pacientes sem crises hé virios
anos. Em alguns casos, o foco sé surge com EEG
repetidos e pode ser identificado em familiares sem
epilepsia®.
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d) Epilepsia mioclénica familiar benigna do adulto

A epilepsia miocldnica familiar benigna do adulto
(EMFBA) inicia-se entre a 3% e 52 década e persiste
durante o resto da vida dos pacientes®. A EMFBA
caracteriza-se por crises generalizadas mioclonicas, sem
um cardter progressivo, exacerbadas pelos movimentos
voluntdrios e pelo estresse, raras convulsdes, sem
deméncia e sem alteragdes cerebelares. Clinicamente,
trata-se de uma ecpilepsia mioclonica relativamente
benigna e com boa resposta terapéutica ao 4cido
valpréico. O EEG € anormal em todos os casos e mostra
complexos ponta e poliponta-onda difusos e bilaterais,
com uma atividade elétrica cerebral de base normal.

e) Epilepsia miocldnica benigna reflexa do
lactente

Ricci et al. ™, descreveram em 1995 um grupo de seis
criangas com uma sindrome que denominaram como
epilepsia miocldnica benigna reflexa (EMBR). A EMBR
acomete criangas na faixa etdria entre 6 e 21 meses, com
exame neurolégico normal, histéria familiar de epilepsia ou
de convulsdo febril, crises miocldnicas espontineas ou
induzidas por estimulos tateis (togque, percussio da base do
nariz), térmicos (dgua fria no rosto) ou acdsticos. porém
nio sdo provocadas por estimulos visuais (estimulagio
luminosa intermitente ou flash). As crises ocorrem
isoladamente ou em salvas (5 a 20/dia), simétricas, com
flexdo da cabecga, as vezes elevagdo dos globos oculares e
apresentam boa evolugfo, com regressio das crises em
alguns meses. A EMBR é considerada a epilepsia
generalizada idiopdtica mais precoce, segundo a literatura
consultada®’,

O EEG da EMBR apresenta-se geralmente normal
durante a vigilia, porém, durante as fases I e Il do sono
nio-REM ocorrem freqiientes surtos de atividade
epileptiforme por complexos poliponta-onda irregulares,
difusos e bilaterais. Durante as crises, o EEG mostra
polipontas e complexos poliponta-onda a 3 Hz, simétricos,
difusos e bilaterais, com predomfnio frontocentral®’.

f) Epilepsia generalizada com convulsdes febris plus

Na Austrilia, em 1997, Scheffer et al.® descreveram uma
sindrome epiléptica genética (epilepsia generalizada com
convulsdes febris plus: EGCFP), que consideravam rara,
acometendo familias por geragdes e exame neurolégico
normal. Em 1999, em um novo trabatho, afirmaram que a
EGCFP é uma sindrome comum®, caracterizada por
convulsdes febris que continuam apods os seis anos de idade
ou que estdo associadas com crises generalizadas tdnico-
clonicas afebris. Outros tipos de crises nio febris podem
ocorrer, como auséncias, mioclénicas, atdnicas, raramente
crises do lobo temporal e mesmo status epilepticus.

Geralmente, ocorre remissiio da epilepsia na adolescéncia
e excepcionalmente na idade adulta.

Os achados no EEG da EGCFP s#o variados®®3?, na
dependéncia do tipo de crise presente. Sdo descritos a
presenga de atividade epileptiforme de projeciio frontal,
temporal, complexos ponta-onda 3 Hz difusos e
bilaterais, poliponta-onda irregulares cu assimétricas,
difusas e bilaterais, além de EEG normal. A atividade
elétrica cerebral de base € normal.

g) Epilepsia generalizada idiopédtica do adulto:
crises de auséncia “fantasma”, crises genera-
lizadas tdnico-cldnicas e freqiientes status de
auséncia

Em 1997, Panayiotopoulos er al.®® publicaram uma
sindrome epiléptica, que segundo esses autores ainda ndo
havia sido descrita. Denominaram-na como epilepsia
generalizada idiopitica do adulto caracterizada por auséncias
“fantasmas”, crises generalizadas tdnico-clonicas, freqiientes
status de auséncia e ocorre em 9,6% das epilepsias
generalizadas idiopdticas e em 3,2% de todos os pacientes
epilépticos acima dos 16 anos de idade. A sindrome inicia
na idade adulta, entre os 25 € 55 anos de idade, com crises
de auséncia de curta duragdo (3-4 s, por isso designadas
como “fantasmas’’). Posterior e tardiamente, surgem as crises
generalizadas ténico-cldnicas e freqiientes status epilepticus
por auséncias, que as vezes evoluem para um sratus
convulsivo. O exame neurolégico e a ressonancia magnética
sdo normais. O tratamento medicamentoso com valproato
de sédio geralmente € eficiente.

O EEG apresenta atividade elétrica cerebral de base
normal em todos os casos. A atividade epileptiforme
caracteriza-se por complexos ponta e poliponta-onda, 3-4
Hz, difusos e bilaterais, breves em sua duragiio (2a 4 s)e
as vezes se apresentam fragmentados. No starus de
auséncia sdo observadas descargas continuas, gene-
ralizadas, por complexos ponta-onda a 3 Hz. as quais
regridem com o uso de diazepam endovenoso. Aproxi-
madamente em 45% dos pacientes podem ser encontradas
anormalidades paroxisticas focais por ondas lentas, ondas
agudas ou pontas, ocorrendo independentemente ou em
associagdo com as descargas generalizadas. A fotoes-
timulagio nio proveca anormalidades no EEG.

h) Epilepsia parcial benigna da infancia com crises
parciais complexas
Watanabe ef al.%!, em 1990, descreveram os primeiros
casos e definiram os critérios clinico e eletrogrificos da
epilepsia parcial benigna da infincia com crises parciais
complexas: crises parciais complexas, em salvas (1-10/
dia), por 1-3 dias, recorrendo em 1-8 semanas, em criangas
com idade de 3 a 20 meses, com ou sem histéria familiar,
exame neurolégico normal e excelente resposta ao
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tratamento medicamentoso. O EEG intercritico € normal,
enquanto durante as crises a atividade epileptiforme &
registrada na regidio temporal e raramente frontal, central,
parietal ou occipital.

i) Epilepsia parcial benigna da infancia com gene-
ralizagdo para convulsdes

Vigevano er al., em 1992%, publicaram os primeiros
casos desta sindrome e denominaram como convulsées
familiares benignas infantis e Watanabe et al., em 199363,
propuseram o nome de epilepsia parcial benigna da Infancia
com generalizagdo para convulsdes. As crises iniciam entre
3 e 20 meses de idade, com parada do olhar e seguido de
convulsio generalizada, em salvas (2-5/dig), durante 1 a 3
dias, com recorréncia entre 1-3 meses e excelente resposta
ao tratamento medicamentoso instituido®. A droga &
geralmente suspensa ap6s 3 anos de seguimento. O exame
neuroldgico é normal. O EEG intercritico é normal e
durante as crises a atividade epileptiforme ocorre
inicialmente na regido central, parietal ou occipital, com
propagacdo para outras dreas cerebrais®s,

SUMMARY

General and Recent Aspects of the EEG in Epileptic Syndromes.
Since the last international epileptic syndromes classification, in 1989, new
EEG patterns and others epileptic syndromes have been published, leaving
the current classification not up-to-date. The EEG is essential in the differential
diagnosis of infantile spasms, mainly in West Syndrome because it helps to
identify the benign type and has been imporiant to clarify the physiopathological
hypothesis. The Lennox-Gastaut syndrome may be distinguished of others
similar syndromes only by the EEG. In the rolandic epilepsy the EEG identifies
the benign form and, recently, was suggested a change in its concept. The
presence of frontal focus in absence seizures and juvenile myoclonic epilepsy
(primary generalized epilepsies) has suggested new physicpathological
hypothesis. The benign partial epilepsy of infancy with complex partial seizures
or with convulsions has received this terminology because of ictal EEG studies.
The moerphological aspects of ictal EEG and the interictal dipole in temporal
lobe epilepsy is of great value to locate the epileptogenic zone.
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EEG, epileptic syndromes,
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