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Pontas negativas e/ou complexos ponta-ondas rolândico-parietais têm sido 
registrados em crianças com síndrome epiléptica benigna e distúrbios do 
comportamento 4> 5 , 7 » 1 4 > 1 5 > 1 9 . No presente trabalho estudaremos formas de 
transição entre essa síndrome e as encefalopatías epilépticas graves da in­
fância. 

C A S U Í S T I C A E M É T O D O S 

Nossa casuística consta de dois pacientes selecionados entre 36 que apresen­
tavam, por ocasião de sua primeira consulta, uma ou várias crises epilépticas por 
dia, cujas características correspondiam às descritas por Gastaut e col . 8 na síndrome 
de Lennox. 

A seleção foi baseada em achados eletrencefalográficos ( E E G ) . Incluimos pacien­

tes com pontas ou ponta-ondas de projeção focal, com polaridade negativa de maior 

intensidade em projeções rolândico-parieto-temporais, uni ou bilaterais, síncronas ou 

assíncronas, associadas ou não com ponta-ondas atípicas difusas. Excluimos aqueles 

com irregularidade focal ou difusa da atividade de fundo em exames realizados antes 

ou durante tratamento com derivados benzodiazepínicos. 

O planejamento clínico-terapêutico foi o mesmo apresentado em trabalhos 

anteriores n , 1 3 . 

N o quadro 1 estão apresentados os dados clínicos desses pacientes. 

Por ocasião de sua primeira consulta o paciente O . C A . (caso 1 ) , apresentava 

duas a três crises tônicas generalizadas por dia e, a paciente M . A . H . (caso 2 ) , 

crises mioclônico-atônicas cada 5 a 10 minutos. 

U m paciente (caso 1) era prematuro e, com um mês de idade, apresentou diarréia 

e desidratação de segundo para terceiro grau. A cultura de fezes revelou Staphy-

lococcus aureus. H a v i a referência a trabalho de parto prolongado no caso 2. 

N o quadro 2 estão indicadas as medicações anticonvulsivantes empregadas. 
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R E S U L T A D O S 

Ação das medicações anticonvulsivantes sobre as manifestações epilépticas — 

Em um dos pacientes (caso 1) nenhuma das medicações prescritas antes do nitra­

zepam exerceu influência sobre a intensidade e a freqüência das crises tônicas. 

Desde o primeiro dia de terapêutica benzodiazepínica (nitrazepam, 7,5 m g / d i a ) ces­

saram as manifestações epilépticas. 

O outro paciente (caso 2) , medicado durante um mês com primidona, passou 

oêrca de um ano sem crises. Contudo, após queda com traumatismo craniano e 

distúrbio passageiro de consciência, apresentou crise tônica noturna e, uma semana 

mais tarde, crises miociônico-atônicas. Houve agravamento do quadro após adminis­

tração de íenobarbital. Medicado com primidona, fenobarbital e diazepam as mani­

festações epilépticas cessaram durante 7 dias. E m seguida recidivaram com freqüência 

e intensidade comparáveis às observadas no período anterior ao seguimento tera-



pêutico. A introdução de 10 mg de nitrazepam não modificou o quadro, razão pela 
qual foi prescrito 3 m g de Ro-5-4023 por dia. Com essa medida as crises foram 
controladas por u m a semana, havendo recidiva após forte reação à vacina anti-varió-
lica. A partir do terceiro mês de tratamento as manifestações epilépticas não foram 
mais observadas. 

Jílvolução eletrencefalográfica — N o quadro 3 estão resumidas as principais mo­
dificações do E E G durante o seguimento clinico-terapêutico. 

C O M E N T Á R I O S 

A incidência das manifestações epilépticas comumente encontradas na 
síndrome de Lennox é, em nosso meio, da ordem de 1% do total dos casos de 
epilepsia 1 0. Dentro desse grupo é pequena a freqüência das anormalidades 
EEG paroxísticas focais "de maturação" (2 casos em 36), demonstrando a 
necessidade de seguimentos cuidadosos para estabelecer, com rigor, padrões 
clínico-EEG das diversas formas de epilepsia na infância. 

Foram referidas descargas focais associadas ou precedendo as manifesta­
ções EEG da encefalopatia epiléptica da criança com ponta-ondas lentas di­
fusas 6 > 1 2 . Com freqüência são observadas alterações deficitárias focais ao 
exame neurológico e assimetrias de organização da atividade de fundo e da 
atividade paroxística difusa nos registros E E G 1 1 . Nos casos de evolução 
favorável persistem anomalias focais, rápidas ou lentas, podendo desaparecer 
as descargas difusas, com ou sem aparecimento de fusos extremos 1 2 . 









A importância do retardo mental e a freqüência de atrofia cerebral indi­
cam afecção orgânica. Entretanto, a inexistência, em alguns casos, de lesões 
macro e/ou microscópicas sugere a participação, em determinado estádio de 
maturação cerebral de um fator metabólico. As ponta-ondas de início e pro­
pagação anárquicos poderiam corresponder às lesões sinápticas intracerebrais 
múltiplas evidenciadas pela microscopia eletrônica 1 8 . 

O estudo das atividades paroxísticas focais na infância demonstra haver 
fatores comuns em crianças com focos irritativos, qualquer que seja a sua 
topografia. Tratam-se, em geral, de crianças com pontas ou ponta-ondas fo­
cais, às vezes muito freqüentes, com difusão ou não para áreas homólogas e 
para outras localizações. Quando bilaterais as descargas são freqüentemente 
assíncronas. Facilitadas pelo sono geralmente não se atenuam com a aber­
tura dos olhos. Surgem com o máximo de freqüência entre os 3 e os 5 anos 
de idade e tendem a desaparecer na época da puberdade após ter sofrido ou 
não um processo de "migração". Nas montagens com referência comum têm 
polaridade negativa na região rolândico-temporal e positiva nas projeções 
anteriores e contralaterais 1 5 . É freqüente o antecedente de agressões ce­
rebrais, adquiridas no período perinatal ou durante a primeira infância. As 
crises epilépticas, quando presentes, são polimorfas e, muitas vezes, facilita­
das pelo sono. Grande número de pacientes apresentam distúrbios do com­
portamento e/ou retardo mental. Há dissociação entre os efeitos das medi­
cações anticonvulsivantes usuais sobre as manifestações epilépticas, EEG e do 



comportamento. As primeiras são freqüentemente controladas, as segundas 
inalteradas e as últimas pioradas 4- 5 . 7 - 8 . 1 4 > 15> 1 6 . 1 T . 1 9 . 

Após minuciosa revisão dos quadros clínico e EEG de crianças sem déficits 
neurológicos ou psiquiátricos, Sorel e Rucquoy-Ponsar l y concluem que os gra-
fo-elementos devem estar ligados a lesões pluri-focais causando disfunção glo­
bal dependendo de suscetibilidade cerebral peculiar conferida por certos esta­
dios de maturação. Não haveria grave acometimento encefálico (ausência de 
déficits neurológicos ou psiquiátricos e cura na época da puberdade). A dis­
função seria adquirida e causada por agressões cerebrais insuficientes para 
provocar o aparecimento de cicatriz epileptógena orgânica duradoura como 
nas epilepsias clássicas. 

A observação pessoal de dois casos com crises epilépticas qualitativa e 
quantitativamente semelhantes às encontradas na síndrome de Lennox, re­
beldes às medicações anticonvulsivantes usuais e controladas com derivados 
benzodiazepínicos e que apresentaram pontas negativas de elevado potencial, 
de projeção polifocal, confirma, a nosso ver, a relação entre as epilepsias 
graves e benignas da infância, fundamentalmente ligadas ao estadio de ma­
turação cerebral e à existência de agressões cerebrais pregressas. 

Fatores importantes no desencadeamento ou no agravamento das encefa­
lopatías epilépticas graves da infância, como a incidência de nova agressão 
cerebral e de processo infeccioso agudo l ü , tiveram papel relevante na insta­
lação do quadro clínico e na piora EEG num dos nossos casos. 

O desaparecimento, mesmo transitório, das pontas focais sob tratamento 
benzodiazepínico sugere ainda a relação entre os dois tipos de epilepsia. Nessa 
perspectiva é interessante assinalar o desaparecimento dos distúrbios do com­
portamento e de pontas rolândico-parietais em uma paciente não epiléptica, 
após administração de nitrazepam e a ineficácia das medicações anticonvul­
sivantes usuais sobre os quadros clínico e EEG (figs. 6 e 7) . 

Num dos casos as manifestações clínicas estiveram nitidamente relacio­
nadas com a difusão das descargas sob a forma de ponta-ondas atípicas. Já 
foi observado, em pacientes com síndrome de Lennox, maior polimorfismo e 
maior resistência às diversas medidas terapêuticas naqueles com maior di­
fusão das ponta-ondas n . 

A maioria dos estudos sobre atividades paroxísticas focais na infância 
foi baseada em rígidos critérios de seleção. À guisa de exemplo citaremos a 
casuística de Loiseau e col . 1 4 , constituida por crianças em idade escolar com 
paroxismos de projeção eletivamente rolândica e com epilepsia recente, sem 
alterações neuropsíquicas importantes em seus antecedentes. Parece-nos haver 
exagerada tendência à delimitação dos quadros clínico e EEG das entidades 
epilépticas na infância. Foi demonstrado que a duração das convulsões fe­
bris idiopáticas pode influir sobre o futuro neuropsíquico Raros casos de 
epilepsia generalizada comum, em particular de tipo Pequeno Mal, podem 
evoluir para a síndrome de Lennox, sobretudo entre os 3 e os 6 anos de 
idade. Tais fatos demonstram que nenhuma epilepsia na infância pode, a 
rigor, ser considerada benigna. 



Pontas lentas focais "de maturação" podem ser encontradas em crianças 
normais, com epilepsia lesionai, com distúrbios do comportamento e do sono, 
com crises polimorfas pouco frequentes, associadas ou não a distúrbios neuro-
psíquicos, parcialmente controladas por medicação anticonvulsivante usual e 
que cessam na época da puberdade e, finalmente, em pacientes com sinais 
de epilepsia grave, com elevada freqüência das crises e, eventualmente, asso­
ciadas a ponta-ondas atípicas, difusas e pseudorrítmicas. 

O desenvolvimento da forma mais rebelde da epilepsia dependerá da 
intensidade e da qualidade das agressões cerebrais pregressas, da incidência 
de novas agressões em determinados estádios de maturação e, provavelmente, 
de condições inerentes ao indivíduo. 

R E S U M O E C O N C L U S Õ E S 

De 36 pacientes com características clínicas de síndrome de Lennox, 
submetidos a seguimentos clínico-terapéuticos e eletrencefalográficos longitu­
dinais foram selecionados dois com pontas negativas em áreas rolândico-tem¬ 
porais e positivas nas projeções anteriores. Tais achados eletrencefalográfi­
cos foram descritos em crianças com síndrome epiléptica benigna, de substrato 
funcional. A gravidade dos quadro clínico, em nossos pacientes, demonstra a 
dificuldade de estabelecer critérios rígidos de diferenciação entre encefalo­
patías epiléticas graves e epilepsias funcionais da infância. A freqüência e a 
duração das crises, o estadio de maturação cerebral e a incidência e freqüên­
cia de agressões cerebrais pregressas são fatores importantes no apareci­
mento de síndromes epilépticas de caráter rebelde. 

S U M M A R Y 

Childhood epilepsy with focal "maturational" paroxysms. Longitudinal clinical 
and electroencephalographical studies 

Two patients with negative spikes in central and temporal regions and 
positive spikes on the anterior projections were selected out of 36 patients 
with clinical characteristics associated with the Lennox syndrome. All 36 
patients were submitted to clinical therapeutic and electroencephalographic 
longitudinal follow-ups. The electroencephalographic findings on both pa­
tients selected for the present study came from children with beningn func­
tional epileptic syndrome. The clinical characteristics of our patients show 
how difficult it is to establish rigid criterions for the distinction between 
severe epileptic encephalopathies and childhood functional epilepsies. Fre­
quency and duration of crises, the stage of cerebral maturation, and the 
incidence and frequency of previous cerebral lesions all are important factors 
on the establishement of severe epileptic syndromes. 
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