EPILEPSIA

INTRODUCAO

A Epilepsia é um disturbio do sistema nervoso central caracterizado pela
ocorréncia de crises epilépticas ao longo do tempo, que recorrem
espontaneamente, ou, por vezes, favorecidas por agentes provocadores
(epilepsias reflexas).

A crise epiléptica, por sua vez, € um descontrole momentaneo e, em geral,
auto-limitado da atividade elétrica dos neurénios do cortex cerebral, que se
despolarizam de forma intensa e hiper-sincrénica, levando a um distarbio nas
funcbes das areas despolarizadas, 0 que gera uma diversidade de sinais e
sintomas, referentes aos locais de despolarizagdo anémala.

Crises epilépticas podem ser provocadas por fatores que desequilibram
agudamente a atividade elétrica cerebral, sem que o individuo volte a apresenta-
las de forma espontanea, apds serem suprimidos os fatores provocadores. Neste

caso, sdo denominadas “crises circunstanciais” e ndo caracterizam uma Epilepsia.

Caso os fatores agressores, ou as préprias crises prolongadas e repetitivas
tenham determinado uma lesao cerebral permanente, poderdao ocorrer crises
espontaneas a partir de entdo, mesmo na auséncia de disturbios agudos das
funcbes corticais. Neste caso, ficarda caracterizada uma Epilepsia. As causas
habituais de crises circunstanciais na pratica clinica sdo: desequilibrios hidro-
eletroliticos graves (principalmente em criangas pequenas e idosos), hipoglicemia
severa, hiperglicemia associada a coma hiper-osmolar do Diabetes Mellitus,
hipdxia grave, isquemia cerebral, traumatismo cranio-encefélico (TCE), infeccoes
do Sistema Nervoso Central (SNC), especialmente as que envolvem o parénquima
(encefalites ou meningoencefalites), intoxicagdes medicamentosas, por drogas ou
toxinas, efeito de drogas ilicitas (ex.: cocaina), idiossincrasia por anestésico local



(por exemplo, usado pelo dentista) ou por certos antibiéticos (ex.: cefalosporinas),
etc...

DADOS EPIDEMIOLOGICOS

A Epilepsia € uma sindrome, ou seja, pode ter apresentagdes muito
diversas, tanto em sua etiologia, quanto na forma de manifestacdo, idade de
aparecimento, resposta ao tratamento e prognéstico. A incidéncia de Epilepsia na
populacao geral situa-se em torno de 0,5 e 1,5%, com as taxas mais elevadas em
paises subdesenvolvidos, em vista das precarias condicbes de prevencao e
tratamento dos agravos aos SNC que determinam lesbes epileptogénicas [maior
incidéncia de encefalopatia hipoxico-isquémica (EHI) perinatal, acidentes
automobilisticos e de trabalho, infeccées do SNC...]. A prevaléncia da Epilepsia na
populacdo geral fica em torno de 1%, igualmente maior nos paises com piores
condicdes sanitarias.

Em paises desenvolvidos, a prevaléncia é de 40-70 pessoas com
Epilepsia/100.000 habitantes; j& nos paises em desenvolvimento, esta taxa
aumenta para 100-190/100.000. Entre 1,5 e 5% da populacéo geral terdo, pelo
menos, uma crise epiléptica na vida, nao sendo, portanto, caracterizada Epilepsia
nestes casos.

A Epilepsia pode se iniciar em qualquer idade da vida (figura 1) e sua
incidéncia € maior na primeira infancia, em decorréncia dos agravos perinatais
(EHI, tocotraumatismos, infeccoes do SNC, lesées decorrentes da prematuridade),
das malformacdes congénitas do SNC e da expressao de diversas sindromes
epilépticas de base genética, tanto as benignas e idiopaticas, quanto aquelas
associadas a doencas metabdlicas e neuro-degenerativas da infancia. Até os 20
anos, esta curva de incidéncia decresce e se estabiliza, voltando a subir com leve
inclinacao a partir dos 50 anos de idade, quando les6es adquiridas decorrentes de
TCE, AVC, tumores do SNC, etc... constituem etiologias mais comuns.



ETIOLOGIA E FISIOPATOLOGIA
Os mecanismos de descontrole espontaneo e recorrente da atividade
elétrica cortical que determinam crises epilépticas ao longo do tempo podem ser

resumidos em 4 grandes grupos:

® Gliose (cicatrizes gliais): areas de desequilibrio de neurotransmissores e

do influxo transmembrana de potassio, com predominio de excitacao. As
células da glia tém funcdes de depuracado de neurotransmissores excitatorios
do meio extracelular e de controle dos niveis extracelulares de potassio. A
gliose pode gerar desequilibrio elétrico da membrana neuronal.

Circuitos aberrantes hiper-excitaveis: como na Epilepsia do Lobo
Temporal com Esclerose Mesial e Malformagbes do Desenvolvimento
Cortical (displasias corticais).

Desbalanco de Neurotransmissores: Anomalias de funcionamento de
canais de Soédio, Calcio, Potassio, ou de receptores de membrana, como o

nicotinico (epilepsias idiopaticas e epilepsias geneticamente determinadas)

Alteracoes metabdlicas complexas: Nos Erros Inatos do Metabolismo.
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Figura 1: Incidéncia e prevaléncia de epilepsia relacionadas a Idade.



Cicatrizes gliais epileptogénicas sao vistas, por exemplo, em lesdes poés
TCE, AVC, infeccdes do SNC e insultos perinatais. Circuitos aberrantes podem ser
adquiridos a partir de areas de morte neuronal e regeneracao anémala, como na
esclerose mesial temporal. Muitas lesées (como os tumores, ou malformagdes
vasculares que comprimem o cérebro) podem gerar crises por mecanismos
complexos, incluindo gliose, isquemia por compressao, perda neuronal com
regeneragao anébmala, desbalango entre sinapses inibitorias e excitatérias, etc...

Muitas doengas cromossOmicas ou génicas podem gerar circuitos
epileptogénicos devido a varios mecanismos, ainda n&o elucidados
completamente (vide citagdo de destas doencas na Classificagdo Internacional
das Sindromes Epilépticas — quadro ).

De um modo geral, a manifestagdo de uma sindrome epiléptica sera
determinada pela conjungcdo de fatores genéticos e fatores adquiridos, ou
lesionais. Em algumas formas de epilepsia, o peso da heranca € determinante e a
epilepsia se manifesta, mesmo na auséncia de fatores adquiridos. Em outros,
mesmo na auséncia de heranga ou mutag6es propiciadoras de crises epilépticas,
lesbes graves determinam areas epileptogénicas que se expressarao como uma
epilepsia clinicamente caracterizada. Muitos pacientes tém componentes de base
genética e de fatores lesionais adquiridos. Assim, certas lesdes nao provocam
epilepsia em individuos com pouca base genética para tanto, enquanto lesdes, por
vezes, menos graves, podem causar epilepsia em pessoas com forte determinante

genético (figura 2).

CLASSIFICACAO DAS CRISES EPILEPTICAS

As crises epilépticas sao inicialmente classificadas em 2 grandes grupos
(quadro 1):
- Focais (ou parciais): decorrem de despolarizacdo em grupamentos neuronais
restritos a uma area limitada do cortex cerebral, podendo progredir para areas
adjacentes e até se generalizar secundariamente. As manifestagdes clinicas

observadas nas crises focais relacionam-se com hiper-ativacdo das regides



envolvidas pela descarga critica. Tal ativacao pode gerar hiper-expressao de uma
modalidade de fungdo (contracdes musculares, sensacdes parestésicas,
alucinacdes visuais, auditivas, etc....), ou uma ativacao de circuitos inibitérios
(parada comportamental, atonia focal, anestesia em parte do corpo, amaurose em

um hemicampo visual, afasia...).
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Figura 2: Fatores etiologicos nas Epilepsias

Crises focais podem comprometer, ou ndo, a consciéncia. Tal
comprometimento pode ocorrer sem que haja perda da vigilancia (“desmaio”),
sendo um transtorno qualitativo que leva o individuo a perda da nocao de si e do
meio, com a sensacao de ter ficado “fora de si” por um tempo, ao término da crise
seguida de recuperacdo completa da consciéncia. As crises focais sem
comprometimento da consciéncia sdo designadas como simples, enquanto as que
comprometem a consciéncia tém sido classicamente chamadas de parciais
complexas. Estas originam-se a partir da ativagao de circuitos limbicos, em geral,
envolvendo as estruturas mesiais (ou mediais) do lobo temporal (hipocampo, giro
para-hipocamal) e areas adjacentes no sistema limbico (amigdala, insula, cingulo
anterior). Tal perda qualitativa da consciéncia freqlientemente se associa com a
transmissdao da descarga an6mala para areas limbicas contralaterais. Quando
restrita as estruturas mesiais temporais do hemisfério ndo-dominante (o direito, na

maioria das pessoas), 0 comprometimento da consciéncia € mais sutil e a pessoa



pode responder parcialmente as perguntas feitas durante a crise, ou ter
comportamentos mais ou menos adaptados (como continuar comendo). Porém,
nesta situagao, a consciéncia nao esta clara e falhas no discurso sado observadas,
assim como € comum a amnésia do paciente em relacao as ocorréncias durante a
crise. Ja no hemisfério dominante, tal crise costuma comprometer intensamente a
relagdo com o meio. A perda da vigilancia (“desmaio”) pode ocorrer na sequiéncia
destas crises, 0 que nao significa necessariamente que a descarga tenha se
generalizado. Apenas se ocorrerem convulsdes (contragdes tdnicas, clénicas ou
tonico-clénicas) bilaterais junto com a perda da vigildncia é que se podera
caracterizar generalizagao secundaria.

Crises focais simples (sem comprometimento da consciéncia) podem
evoluir para parciais complexas e, posteriormente, se generalizar. Ou podem se
generalizar rapidamente, sem que se perceba a etapa de envolvimento limbico,
com manifestacdo parcial complexa. Algumas crises de inicio focal s&o vistas
erroneamente como generalizadas, por terem espraiamento muito rapido da
descarga para todo o cortex, o que ocorre especialmente durante o sono, que
tende a aumentar a sincronizacdo cortical, nas fases Nao-REM. Sua
caracterizacdo como crise focal poderda depender do encontro de um foco no
eletrencefalograma (EEG), ou da ocorréncia de uma crise focal sem generalizacao
secundéaria ao longo do tempo.

- Generalizadas: descargas hiper-sincrénicas que envolvem o cortex como um
todo, gerando manifestacdes motoras bilaterais e mais ou menos simétricas, que
podem ser positivas (contraturas = convulsdes), tonicas (contracdo sustentada),
mioclénicas (contragdo fasica, rapida), clbénicas (contratura intercalada com
relaxamento, gerando abalos ritmicos) e tonico-clénicas (fase tonica seguida de
fase clonica). Crises motoras generalizadas que ativam circuitos inibitrios
provocam perda subita do tono muscular, podendo levar a queda ao solo, se o
paciente estiver em pé, sdo chamadas de aténicas. Ha ainda crises generalizadas

motoras que combinam fend6menos de ativagcao e inibicdo motora, como as crises



mioclono-astaticas, ou mioclono-aténicas (mioclonia seguida de perda parcial ou
total do tono), que também podem levar a queda ao solo e ferimentos.

Um tipo particular de crise generalizada € a Auséncia que cursa com
envolvimento motor muito sutil e bilateral, como contracdes ritmicas das palpebras
(clonias), ou da raiz dos membros superiores, ou da face. Entretanto, nestas
crises, 0 envolvimento de estruturas que controlam a ativagdo cortical da
consciéncia (circuito talamo-cortical) predomina e a manifestacdo clinica
caracteristica € uma perda subita e total do contato com o ambiente e da nocao de
si mesmo, apesar do individuo se manter de olhos abertos, com olhar vago, sem
contato verbal. Tais crises demoram caracteristicamente poucos segundos, até, no
maximo, um minuto. Ao seu término, 0 paciente retorna a consciéncia clara
imediatamente. Estas crises sdo caracterizadas por um padrdo tipico de EEG,
com descargas elétricas anormais designadas complexos ponta-onda, ou
espicula-onda, que envolvem todos os eletrodos do cértex e surgem numa taxa
média de 3 por segundo (3 ciclos/seg ou Hz). As clonias palpebrais ritmicas que

as acompanham geram um “piscamento” nesta mesma frequiéncia (figura 3).

Quadro 1: Classificacao das Crises Epilépticas
FOCAIS
A Sem perda da consciéncia (simples)

a) Sensitivas : formigamento, anestesia, dor, queimagao, escotomas, amaurose, ilusdes visuais, com
distorcdo de tamanho e forma de objetos, alucinagbes visuais, alucinagdes auditivas, olfativas,
gustativas, sensagao de rotagao e vertigem, etc....

b) Motoras : contragdes localizadas tonicas, clénicas, miocldnicas, tdnico-clénicas, ou atonia focal.

c) Autonémicas (midriase, hippus pupilar, pilo-erecdo, ruborizacao, palidez, taquicardia, bradicardia,
arritmia, dores abdominais, borborinhos, sensagao de aperto no peito ou na garganta, coceira na
orofaringe, hipotensdo, manifestacao sincope-like, etc....

d) Com manifestacoes psiquicas, ou de fungdes corticais superiores (sensagbes de medo, raiva,
depressao subitas e intensas, percepgao alterada do ambiente, como se estivesse em um sonho,
crises dismnésicas, como déja vu e jamais vu, afasia sensitiva ou motora, etc.....)

A Com perda da consciéncia (complexa)

a) Sem automatismos

b) Com automatismos

c) Simples evoluindo para Complexa

GENERALIZADAS
Tonico-clonicas, Tonicas, Clénicas, Mioclonicas, Atdnicas, Mioclono-aténicas ou Mloclono-astaticas e

Espasmos.
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Figura 3: Crise de Auséncia detectada durante o EEG, com duracao de 7 segundos.
As descargas comegam com complexos poliponta-onda, seguido-se para complexos
ponta-onda generalizados, a 3 Hz, e a crianca tem parada comportamental, olhar vago,
piscamento ritmico, a 3'/segundo. Trecho total de 10 segundos no EEG. Os canais, de
cima para baixo, correspondem a eletrodos nas regides frontal-F3, central-C3, parietal-P3
e occipital-O1 a esquerda (os 4 primeiros) e, em seguida, a direita (os 4 ultimos, F4, C4,
P4 e O2). Cada canal mede a diferenca de potencial entre o eletrodo no escalpo e um
eletrodo de referéncia colocado no 0sso da mastbide (Auriculares esquerdo e direito, A1 e

A2), onde o potencial do EEG é zero.

IMPORTANTE:
1) O comprometimento qualitativo da consciéncia durante crises epilépticas

pode ocorrer, tanto nas crises de auséncia (generalizadas), quanto nas
crises parciais complexas, Em ambas, tal comprometimento pode levar a
liberacdo de automatismos motores (mastigatérios, gestuais, de
deambulacao, etc...). Entretanto, duas diferencas principais existem entre
tais crises, além do EEG, que é focal, na parcial complexa, e generalizado,
na auséncia. As auséncias demoram segundos a um minuto, enquanto as

crises parciais complexas costumam demorar alguns minutos. A



recuperacao da consciéncia apds a crise é imediata nas auséncias e lenta,
progressiva, podendo demorar varios minutos, na crise parcial complexa.

2) Crises epilépticas com fendmenos motores positivos (contracdes tbnicas,

clénicas, ténico-clénicas ou mioclonicas) sao designadas convulsdes. Tais
contraturas podem ocorrer, tanto de forma focal (crises motoras focais),
quanto generalizadas (convulsdes generalizadas). Entretanto, crises com
fendmenos motores negativos, ou inibitérios, como as atonicas, bem como,
crises sem manifestacdo motora (como crises focais sensitivas), ndao séo
chamadas de convulsdes. Ou seja, o uso do termo “convulsdao” como

sindnimo de crise epiléptica é indevido.

SINDROMES EPILEPTICAS

As sindromes epilépticas sdo classificadas com base em 2 pilares
essenciais: a topografia, focal ou generalizada, e a etiologia, lesional ou idiopatica.
Epilepsias devidas a lesbes cerebrais sdo designadas como sintomaticas, ou seja,
nestes casos, a epilepsia é um dos sintomas da lesdo, ao lado de outros dados,
como hemiparesias, déficits visuais, disturbios cognitivos, da sensibilidade, da
coordenagao motora, do comportamento, etc.... Além disto, podemos encontrar
anormalidades em exames de neuroimagem (CT ou RM) que denunciem tais
lesbes, bem como, alteracdes na atividade de base do EEG (como aumento de
ondas lentas e depressbes de ritmos). Mesmo na auséncia de alteracbes de
neuroimagem, epilepsias sintomaticas podem ser caraterizadas com base em
exames complementares que indiquem doencas especificas, geradoras de crises
epilépticas, como anomalias cromossdmicas, encefalopatias mitocondriais (bidpsia
de musculo) e erros inatos do metabolismo.

As epilepsias idiopaticas sdo um conjunto a parte, que se apresenta em
varias formas ja conhecidas, tanto com crises focais, como com crises
generalizadas, com expressao caracteristica em diferentes idades. Idios vem do
latim e quer dizer “préprio”, “self”, nascido com o individuo. Tais sindromes tém

incidéncia maior na mesma familia, sugerindo base genética, que ja esta
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elucidada em vérias delas. Outras sugerem mecanismos poligénicos. Uma
caracteristica freqlente nestas epilepsias idiopaticas € a auséncia de lesdes
estruturais vistas pelos exames de neuroimagem, o exame neuroldgico normal (na
maioria), a resposta favoravel a terapéutica medicamentosa e a remissao ao longo
do tempo, em varias destas sindromes. Entretanto, isto ndo é regra para todas,
pois ha formas em que o tratamento é necessario durante toda a vida do paciente,
como a Epilepsia Mioclonica Juvenil, na qual as crises podem, tanto ser
controladas com baixas doses de medicacdo, em monoterapia, quanto serem de
controle mais dificil, exigindo doses mais altas de drogas em associacao.

Um exemplo de classificacdo das sindromes epilépticas proposta pela Liga
Internacional contra a Epilepsia (ILAE: “International League Against Epilepsy”) é
mostrado no quadro 2. Adiante, comentaremos apenas alguns exemplos de

sindromes epilépticas mais comuns, a partir desta classificagéo.

Quadro 2 B
EPILEPSIAS E CONDICOES RELACIONADAS - ILAE 2001

GRUPOS DE SINDROMES
e EPILEPSIAS FOCAIS IDIOPATICAS DO LACTENTE E DA CRIANCA
e EPILEPSIAS FOCAIS FAMILIARES AUTOSSOMICAS DOMINANTES
¢ EPILEPSIAS FOCAIS SINTOMATICAS (ouU PROVAVELMENTE
SINTOMATICAS)
e EPILEPSIAS GENERALIZADAS IDIOPATICAS
e EPILEPSIAS REFLEXAS
e ENCEFALOPATIAS EPILEPTICAS
e EPILEPSIAS MIOCLONICAS PROGRESSIVAS
e CRISES QUE NAO IMPLICAM NECESSARIAMENTE O DIAGNOSTICO DE
EPILEPSIA
SINDROMES EPILEPTICAS EM DESENVOLVIMENTO (em estudo para melhor caracterizacéo)
GRUPOS DE DOENCAS MAIS FREQUENTEMENTE ASSOCIADAS COM EPILEPSIA

e E. Mioclonicas Progressivas

¢ Desordens Neurocutaneas

e Malformacgées do Desenvolvimento Cortical
¢  Outras Malformac¢des Cerebrais

e  Tumores

e Anormalidades Cromossomicas
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¢ Doencas de Heranga Mendeliana com Mecanismos Patogénicos Complexos

e  Erros Inatos do Metabolismo

DIAGNOSTICO DAS SINDROMES EPILEPTICAS

O diagnostico da sindrome epiléptica requer anamnese detalhada, com
énfase no tipo de manifestacao, para diferencia-la de fendmenos paroxisticos de
origem nao epiléptica (como disturbios do movimento, sincope, crises de perda de
f6lego, parassonias, crises psicogénicas, etc...). O exame fisico geral deve
contemplar principalmente a observacdo da pele, para pistas sobre sindromes
neurocutaneas, além de dismorfias, sugestivas de anomalias cromossOmicas e
doengas genéticas. O exame neuroldgico buscara déficits neuroldgicos focais,
como hemiparesias, sindromes de nervos cranianos, etc..., bem como, déficits
intelectuais e disturbios do comportamento. Exame neurol6gico normal nao exclui
a possibilidade de lesdo cerebral, como ocorre em certas malformagdes
localizadas do cértex cerebral, ou lesdes vasculares (angiomas cavernosos),
tumores benignos ou congénitos, como hamartomas e o DNET (tumor
disembrioplasico neuro-epitelial), cujo sintoma caracteristico é a epilepsia.
Também, na epilepsia focal associada a esclerose mesial temporal, 0 exame
neuroldgico costuma ser normal, apesar de que a avaliagdo neuropsicoldgica (feita
por psicologos especialistas) pode mostrar deficiéncias de meméria, linguagem e
funcbes visuo-espaciais, pelas crises frequentes.

O exame complementar mais especifico para o diagnéstico de epilepsia é o
EEG, que pode mostrar os focos (paroxismos epileptiformes) inter-criticos,
localizados ou de projecao generalizada. A ocorréncia de crises durante o EEG
ndo € o mais comum, exceto em algumas sindromes, como Encefalopatias
Epilépticas graves da infancia, ou Epilepsia Auséncia Infantil ainda sem
tratamento. Neste Ultimo caso, a crise registrada no EEG pode definir o
diagnéstico de um transtorno de consciéncia ou de comportamento a esclarecer,
visto pela professora como falhas na cépia de ditado, ou na ateng&o durante as

aulas (figura 3).
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O EEG de rotina deve ser feito durante um tempo minimo de 20 minutos,
com o paciente alimentado, pois 0 jejum pode tornar os ritmos cerebrais mais
lentos do que o normal. Durante o exame, devem ser feitas provas de estimulagcao
do aparecimento dos focos, como a hiperventilagdo (respiracdo profunda, com
expiracdo forcada e em maior frequéncia, levando a um estado de alcalose
respiratéria). Tal prova costuma ativar os paroxismos em epilepsias focais e
generalizadas, particularmente, nas auséncias. Também, a fotoestimulagéo
intermitente (flashes de luz em freqiéncias crescentes, de 2 a 50 por segundo)
pode estimular o surgimento de descargas, ou crises, em epilepsias foto-
sensiveis, como € mais comum nas formas generalizadas idiopaticas.

O exame de neuroimagem mais sensivel para o diagnostico de lesées em
epileptologia é a Ressonancia Magnética do encéfalo, que pode exibir, tanto
lesbes sequelares, como as displasias corticais mais sutis, além de tumores e da
lesdo das estruturas mesiais temporais (principalmente, hipocampo, giro para-
hipocampal e amigdala), conhecida como Esclerose Mesial Temporal (EMT)
(figura 4).

Figura 4: Esclerose Mesial Temporal a Esquerda.
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EXEMPLOS DE SINDROMES EPILEPTICAS

» Epilepsia Focal Idiopatica da Infancia ou Epilepsia Benigna da Infancia

Esta epilepsia relaciona-se com uma maior excitabilidade difusa do cértex
cerebral na infancia, que se manifesta, mais caracteristicamente entre 2 e 13 anos
de idade, com crises que podem ser de 2 tipos principais (figura 5):

- Focais motoras ou sensitivo-motoras (Epilepsia Rolandica), por ativagdo de

neurdnios das areas motora ou sensitivo-motora primarias, mais comumente na
convexidade do cérebro. As manifestacées podem ser de contraturas ténicas ou
clénicas na rima bucal, na hemilingua, na hemiface, no brago, ou mesmo em todo
o hemicorpo. Podem ter inicio como sintomas sensitivos nestas mesmas
localizagbes, inclusive, na mucosa oral e orofaringe (“coceira” ou anestesia),
quando originadas na area sensitiva primaria (sulco pés-central), evoluindo para a
area motora adjacente e, em quaisquer das situacdes, podendo se generalizar. As
crises sao mais freqlentes durante o sono, quando aparecem muitas vezes na
forma de convulsées ténico-clonicas generalizadas secundariamente. Cianose e
salivagdo com aparéncia de engasgo também podem ocorrer, levando os pais a
presumirem que a crianca estava sufocando. Esta forma é denominada Epilepsia
Rolandica, devido as crises oriundas da vizinhangca do sulco de Rolando (sulco
central). O EEG mostra focos epilépticos nas areas rolandicas bem caracteristicos,
que surgem em alta freqiéncia durante o sono, desaparecendo na vigilia, com
atividade de base normal.

- Focais com sintomas visuais e disautonémicos (Epilepsia Benigna Occipital) por

ativacdo dos neurénios do lobo occipital e vizinhanga temporal posterior (area de
controle vestibular). As crises podem incluir tanto alucinagdes ou ilusdes visuais,
como desvios conjugados dos olhos e da cabeca, que podem ser tonicos ou
clénicos (nistagmoides), por ativacdo do centro occipital do olhar conjugado. O
envolvimento de estruturas de conexdao com o lobo temporal posterior pode
desencadear fenbmenos semelhantes aos de uma crise vertiginosa, como

z

vémitos, palidez e sincope. E comum na forma occipital com crises visuais que,
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apoés a crise, surja uma cefaléia de forte intensidade, o que pode levar a confusao
com o diagnéstico de migranea com aura. Porém, as alteragdes visuais na
migranea sao menos coloridas, mais estereotipadas, como escotomas ou
embaralhamento da visdo. Além disto, a crise epiléptica occipital ndo raramente
evolui para o lobo temporal levando a disturbio da consciéncia, o que nao é
esperado na migranea. O EEG mostra paroxismos epileptiformes occipitais, uni ou
bilaterais, que costumam ser bloqueados pela abertura ocular.

O exame neurolégico e de neuroimagem sao caracteristicamente normais
nestas formas de epilepsia e ambas tém remisséo ao longo dos anos, na infancia.
No caso da forma rolandica, cerca de 30% das criancas tém uma crise Unica na
vida. O EEG dos irmaos das criangas com estas formas de epilepsia benigna néao
raramente mostra os mesmos tipos de focos epilépticos, mesmo que tais criangas
nao tenham crises, sendo comum histdria positiva de crises de evolugao benigna e
autolimitada na infancia, em varias geragbes da mesma familia.

O tratamento, quando instituido com drogas antiepilépticas, deve durar o
tempo minimo necessério, sendo comum sua suspensao, apds 2 anos sem crises,

mesmo que o EEG ainda exiba o foco.

Figura 5: sitios preferenciais de inicio de crises nas Epilepsias Benignas da Infancia
(areas motora e sensitiva primarias + lobo occipital)
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EPILEPSIA MESIAL TEMPORAL

E a epilepsia focal sintomatica mais prevalente na populagdo geral e
caracteriza-se pela ocorréncia de crises parciais complexas, que podem se
generalizar. As crises sao tipicamente iniciadas por uma aura (crise focal simples,
anterior ao disturbio da consciéncia) de natureza autonbémica, comumente
manifesta na regido epigastrica, como uma sensacado desconfortavel (aperto,
peso, “uma bola que sobe”) ascendente até o pescog¢o. Podem ocorrer também
taquicardia, palidez e alteragdes pupilares associadas. Com o progredir da crise,
em segundos, 0 paciente perde a nog¢ao de si e do meio, passando a apresentar
automatismos motores, sendo mais comuns os automatismos de esfregar as
roupas e as maos e movimentos labiais ou de mastigagdo. Um olhar fixo no inicio
do quadro (“starring”, do Inglés) pode ser seguido por desvio dos olhos para um
lado, como se o paciente seguisse um objeto. Na verdade, com o envolvimento do
lobo temporal pela descarga critica, ha disfungdo da via Optica que passa na
intimidade deste lobo, levando a uma hemianopsia, ou hemi-negligéncia visual no
campo contralateral. Assim, os olhos se deslocam procurando automaticamente o
campo visual oposto ao campo hemiandptico, ou seja, 0 movimento ocular é
dirigido para o lado do lobo temporal onde a crise se iniciou.

Na sequéncia, com a invasao dos ganglios da base homolaterais pela
descarga, surge uma postura distbnica na mao contralateral, j& que a inervacao
destas estruturas para os membros é cruzada. Se isto é concomitante aos
automatismos gestuais de maos, a mao com postura distdnica fica impedida de
manifesta-los, por isto, os automatismos iniciais sdo somente homolaterais ao lobo
temporal em crise. Com o passar do tempo, tais automatismos podem se tornar
bilaterais e a descarga pode progredir para o lobo frontal, na area motora primaria,
gerando clonias no hemicorpo contralateral, comumente iniciadas pela face. O
envolvimento do centro do olhar conjugado frontal pela descarga ativa o mesmo
provocando uma versao forgcada dos olhos e da cabeca para o lado oposto ao da

crise. E pode se seguir uma generalizagdo secundaria com crise motora bilateral e
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perda completa da consciéncia. Quando nao ha tal generalizagdo, a crise se
encerra lentamente, os automatismos cessam e 0 paciente vai retomando a
consciéncia de forma lenta e confusa, durante varios minutos. E comum ter
amnésia em relacdo a este periodo pés-ictal imediato. Quando a crise ocorre no
lobo temporal do lado dominante, € comum que n&o ocorra emissdo de fala
automatica, nem durante a crise, nem nos minutos logo apés, pois a invasao da
area de Broca o impede. A fala automatica durante a crise, ou logo apds sua
cessacao, sugere que a crise tenha se originado no hemisfério ndo dominante,
onde também é comum manifestacdo autonbébmica de vOmito durante a crise,
sendo um dado de lateralizacdo no hemisfério ndo dominante.

As crises das estruturas mesiais temporais costumam demorar de 2 a 3
minutos, com um periodo poés-ictal de 15 a 30 minutos até plena recuperagéao da
consciéncia. Quando o paciente esta parcialmente tratado, esta crise pode ser
muito rapida, sem a aura epigastrica, confundindo-se clinicamente com uma crise
de auséncia. Entretanto, a pronta recuperacdo da consciéncia pos-crise na
auséncia, além do EEG, sdo elementos de facil diferenciagéo.

O substrato anatbmico mais caracteristico desta epilepsia € a Esclerose
Mesial Temporal (EMT), um tecido cicatricial aonde ocorreu morte neuronal e
reorganizagao andémala, com circuitos auto-ativadores e reverberatérios da
eletricidade cerebral. Tais circuitos ocorrem principalmente no hipocampo e giro
para-hipocampal, podendo ainda envolver areas limbicas adjacentes (insula,
cértex entorrinal). Esta lesdo costuma ser provocada ainda na infancia, varios
anos antes do inicio da epilepsia, que se iniciara na adolescéncia ou idade de
adulto jovem. Os fatores provocadores podem ser crises convulsivas febris focais
e prolongadas (convulsdes febris complicadas), ou processos inflamatorios
agudos do encéfalo, como meningoencefalites, TCE grave ou crises
circunstanciais prolongadas. Estes eventos s&o denominados de ‘“injuria
precipitante inicial” (IPI) e marcam o inicio das lesdes cuja regeneragao anémala
gera um tecido com despovoamento neuronal e gliose, endurecido e
esbranqui¢ado, com atrofia hipocampal, que justifica o termo “esclerose”. Tal leséo

é facilmente visualizada na RM (figura 4).
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A epilepsia mesial temporal secundaria a EMT é mais comumente refrataria
ao tratamento com drogas antiepilépticas, mesmo em politerapia e os pacientes
podem se beneficiar com o tratamento cirlrgico, baseado na extracdo das
estruturas mesiais temporais acometidas. E essencial que se documente de forma
correta o lado de inicio das crises, que, em geral, coincide com o lado da lesédo na
RM, apesar de que crises bilaterais possam ocorrer, pela ampla rede de
comunicagao entre as estruturas limbicas dos dois lados. Quando a EMT ocorre
do lado dominante, o processo cirlrgico tem risco potencial de comprometer a
memoéria do paciente, embora tais lesdes, pelo inicio precoce na vida, podem
determinar o desenvolvimento de fungcées de memoria no lado ndo dominante,
como manifestagdo de plasticidade cerebral. Isto pode ser investigado em testes
especificos, como o teste de Wada (em que se anestesia alternadamente, cada
hemisfério cerebral, testando-se fungdes de memoria que possam ser controladas
por um dos hemisférios, a cada momento). Mais detalhes sobre isto foge ao
escopo desta apostila.

Cerca de 70% dos pacientes com EMT refratdria ao tratamento
medicamentoso ficam livres de crises, quando a cirurgia € bem indicada. Os
demais podem ter reducdo na frequéncia de crises com melhora da qualidade de
vida, apesar de uma pequena percentagem que continua a ter crises mérbidas.
Isto pode se dever ao envolvimento mais amplo de circuitos limbicos ndo extraidos
pelo procedimento cirargico. Ou pela ocorréncia de crises bi-temporais. De
qualquer forma, esta epilepsia € o modelo de maior sucesso do tratamento
cirurgico das epilepsias.

CONVULSOES FEBRIS

As chamadas convulsdes febris sdo crises epilépticas desencadeadas por
febre, em criangas na faixa etaria de 4 meses a 6 anos, quando ha
susceptibilidade para tal ocorréncia, mesmo na auséncia de lesdes encefélicas.
Como a maioria das crises epilépticas febris tem carater motor positivo, ou seja,

sdo convulsdes, o termo mais consagrado para designa-las foi convulsao febril.
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Entretanto, crises nao convulsivas, como as atdnicas e as parciais complexas,
podem ocorrer no contexto da convulsao febril.

Na maioria dos casos, a convulsao febril € um quadro de evolucao benigna,
ocorrendo somente uma vez na vida da crianga. Entretanto, na fase aguda, é
necessario que a crianga seja bem avaliada por um pediatra, para se ter certeza
de que se trate apenas de uma convulsdo febril, e, ndo, de uma crise
circunstancial, relacionada a infec¢do do SNC.

Por sua evolugdo benigna, na maioria dos casos, e ndo ocorréncia fora da
faixa etaria citada, a convulsao febril tem sido classificada no grupo de sindromes
que nado caracterizam propriamente uma Epilepsia, apesar de cursar com crises
epilépticas na sua fase de manifestagéo.

As convulsdes febris (CV) tém sido designadas como simples ou
complicadas. CV simples sdo generalizadas e tém duragao inferior a 10 minutos.
Convulsées febris complicadas sao focais (e.g., hemicorporais) e duram mais de
10 minutos. As formas complicadas das CV estdo associadas ao risco de
desenvolvimento de EMT e de uma Epilepsia Temporal manifesta a partir da
adolescéncia, ou final da infancia. Por isto, quando ha histéria deste tipo de CV,
deve-se instituir tratamento medicamentoso, enquanto a crianga esta na idade de
maior risco. As criangas com menos de 18 meses de vida, e que tém histéria
familiar positiva para CV, tém mais risco de recidiva de uma CV na proxima febre.

O tratamento das CV que se preconiza atualmente é o chamado “profilatico
intermitente”. Trata-se a crianca com um Benzodiazepinico (Clonazepam ou
Clobazam), durante o periodo febril até 48 sem febre. O Clonazepam (Rivotril)
deve ser dado em dose de 0,05 a 0,1 mg/kg/dia, dividido em duas doses. Cada
gota tem 0,1mg, assim, uma criangca de 10 kgs tomaria 5 a 10 gotas ao dia. O
Clobazam (Urbanil ou Frizium) existe na forma de comprimidos de 10 e 20 mg. Em
caso de sua escolha, costuma-se macerar e diluir o comprimido, administrando
dose de 0,5 a 1,0 mg/kg/dia, durante os dias de febre, até 2 dias apds seu
controle. Mas, uma das medidas mais importantes € o controle da febre, pois a CV
pode surgir durante febres baixas, de 37,5 a 38,0 graus C.



