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Pontas negativas e/ou complexos ponta-ondas rolandico-parietais tém sido
registrados em criancas com sindrome epiléptica benigna e distarbios do
comportamento 4.5, 7,14,15, 19 No presente trabalho estudaremos formas de
transicio entre essa sindrome e as encefalopatias epilépticas graves da in-
fancia.

CASUISTICA E METODOS

Nossa casuistica consta de dois pacientes selecionados entre 36 que apresen-
tavam, por ocasiio de sua primeira consulta, uma ou vArias crises epilépticas por
dia, cujas caracteristicas correspondiam as descritas por Gastaut e col.® na sindrome
de Lennox.

A selecdo foi baseada em achados eletrencefalograficos (EEG). Incluimos pacien-
tes com pontas ou ponta-ondas de projecao focal, com polaridade negativa de maior
intensidade em projecdes rolandico-parieto-temporais, uni ou bilaterals, sincronas ou
assincronas, associadas ou ndo com ponta-ondas atipicas difusas. Excluimos aqueles
com irregularidade focal ou difusa da atividade de fundo em exames realizados antes
ou durante tratamento com derivados benzodiazepinicos.

O planejamento clinico-terapéutico foi o mesmo apresentado em trabalhos
anteriores 11 12 13

No quadro 1 estdo apresentados os dados clinicos désses pacientes.

Por ocasiao de sua primeira consulta o paciente O.C.A. (caso 1), apresentava
duas a trés crises tdnicas generalizadas por dia e, a paciente M.A.H. (caso 2),
crises mioclénico-atdnicas cada 5 a 10 minutos.

Um paciente (caso 1) era prematuro e, com um més de idade, apresentou diarréia

e desidratacdo de segundo para terceiro grau. A cultura de fezes revelou Staphy-
lococcus aureus. Havia referéncia a trabalho de parto prolongado no caso 2.

No quadro 2 estao indicadas as medicacdes anticonvulsivantes empregadas.
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Idade de Tipo Idade ao iniciar Tempo
Caso Nome Sexo  aparecimento de o0 seguimento de
das crises crises clinico seguimento
1 O.C.A. M 10 m Ta, Tg, A 4 a, 3adm
2 M.A.H. F 8 m Tf, Tg, MAt S5allm 2 a
Quadro 1 — Dados clinicos dos dois pacientes. Legenda: a = ano(s); m = més(es);
Ta = crises tonicas axiais; Tg = crises tonicas generalizadas; A = auséncias com
manifestagcoes vegetativas; Tf = crises tonicas generalizadas febris; MAt = crises

mioclénico-aténicas.

Casc Medicacao Inicio do tratamento
1 Fenobarbital + primidona la 1m.
Fenobarbital + difenil-hidantoina + primidona 2a. Tm,
Nitrazepam 3a. 5m.
2 Primidona * 4a. 6m.
Fenobarbital 5a. 9m.
Primidona + fenobarbital + diazepam 5a. 10 m.
Primidona + fenobarbital + nitrazepam 5 a, 10 m.
Primidona + fenobarbital + Ro 5-4023 6 a. 11 m.
Fenobarbital + Ro 5-4023 6a 2m,
Quadro 2 — Medicacdes anticonvulsivantes empregadas e respectivas idades em que
foram iniciadas: * Tratamento mantido durante um wmés. Legenda: a = ano(s);
m = més (meses).

RESULTADOS

Acdo das medicacdes anticonvulsivantes soébre as manifestacées epilépticas —
Em um dos pacientes (caso 1) nenhuma das medicacdes prescritas antes do nitra-
Zepam exerceu influéncia sébre a intensidade e a freqiiéncia das crises tdnicas.
Desde o primeiro dia de terapéutica benzodiazepinica (nitrazepam, 7,5 mg/dia) ces-
saram as manifestacoes epilépticas.

O outro paciente (caso 2), medicado durante um més com primidona, passou
cérca de um ano sem crises. Contudo, apés queda com traumatismo craniano e
disturbio passageiro de consciéncia, apresentou crise ténica noturna e, uma semana
mais tarde, crises miocldnico-atoénicas. Houve agravamento do quadro apés adminis-
tracdo de fenobarbital. Medicado com primidona, fenobarbital e diazepam as mani-
festacoes epilépticas cessaram durante 7 dias. Em seguida recidivaram com freqiiéncia
e intensidade compardveis as observadas no periodo anterior ao seguimento tera-
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péutico. A introducdo de 10 mg de nitrazepam n&o modificou o guadro, razio pela
qual foi prescrito 3 mg de Ro-5-4023 por dia. Com essa medida as crises foram
controladas por uma semana, havendo recidiva apdés forte reacdo 4 vacina anti-vari6-
lica. A partir do terceiro més de tratamento as manifestacdes epilépticas nao foram
mais observadas.

Hvolucdo eletrencefalogrdfica — No quadro 3 estdo resumidas as principais mo-
dificacdes do EEG durante o seguimento clinico-terapéutico.

COMENTARIOS

A incidéncia das manifestacbes epilépticas comumente encontradas na
sindrome de Lennox é em nosso meio, da ordem de 1% do total dos casos de
epilepsia 19, Dentro désse grupo é pequena a freqiiéncia das anormalidades
EEG paroxisticas focais “de maturacdo” (2 casos em 36), demonstrando a
necessidade de seguimentos cuidadosos para estabelecer, com rigor, padrdes
clinico-EEG das diversas formas de epilepsia na infancia.

Caso Evolucao EEG

1 Persisténcia de pontas lentas e de complexos ponta-ondas de elevado po-
tencial e de projecdo assincrona em A&reas rolandico-parietotemporais (fig.
1). Ligeira diminuicdo das anomalias paroxisticas apds trés anos de segui-
mento.
Durante o sono barbiturico, aparecimento de ritmos sigma, de elevada
amplitude, nas projecdes anteriores.

2 Desaparecimento das atividades paroxisticas focal e difusa durante uma
semana e aparecimento de ritmos beta difusos (figs. 2 e 3). Recidiva
coincidindo com o0 reaparecimento das manifestacdes clinicas. Com o
controle das crises, desaparecimento da atividade paroxistica difusa e
persisténcia de pontas e ponta-ondas répidas, rolandico-parietais, mais
freqlientes & esquerda (fig. 4). Com 22 meses de tratamento, coincidindo
com amigdalite aguda houve aumento de freqiiéncia e maior difusdo das
pontas, com o aparecimento de ponta-ondas atipicas difusas (fig. 5).

Quadro 3 — Evolucdo eletrencefalogrdfica dos dois pacientes.

Foram referidas descargas focais associadas ou precedendo as manifesta-
coes EEG da encefalopatia epiléptica da crianca com ponta-ondas lentas di-
fusas . 2, Com freqiiéncia sdo observadas alteracgdes deficitarias focais ao
exame neurolégico e assimetrias de organizacido da atividade de fundo e da
atividade paroxistica difusa nos registros EEG1l, Nos casos de evolucao
favoravel persistem anomalias focais, rapidas ou lentas, podendo desaparecer
as descargas difusas, com ou sem aparecimento de fusos extremos !2,
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Fig. 1 — Caso 1. Sono barbitirico. Pontas lentas, de elevado potencial e
complexos ponta-ondas atipicas de projecdo bilateral e assincrona,
predominando em dreas rolAndico-temporais.

0, A

Fig. 2 — Caso 2. Vigilia. Ponta e poliponta-ondas rdpidas, irregulares, di-
fusas e pseudorritmicas.
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Fig. 3 — Caso 2. Vigilia. Apés uma semana de tratamento com Ro 5-4028.
Desaparecimento das alteracées paroxisticas difusas. Ritlmos beta
difusos,
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Fig. 4 — Caso 2. Vigilia. Apés 17 meses de tratamento com Ro 5-4023.
Pontas freqiientes, de elevado potencial, de projecdo em dreas roldn-
dico-parietais esquerdas. Nas projecées homdlogas hd pontas de
menor potencial e de polaridade inversa. Clinicamente sem crises.
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Fig. 5 — Caso 2. Vigflia. Apds 22 meses de tratamento com Ro 5-4023.
Maior difusdo das pontas e aparecimento de ponta-ondas atipicas

difusas. Amigdalite aguda.
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Fig. 6 — R.V.L. Sexo fcminino, 3 anos. Sono barbitirico. Surtos freqiientes

de pontas, de projecdo assincrona en. dreas parietais de ambos

o8

hemisférios cerebrais. Nascida por cesdrea, apds sinais de sofrimen-
to fetal. Com wum ano e meio, fobias, pavor noturno, agressividade,
célera paroxistica, disturbios da fala e da conduta de adaptacdo aos

objetos.
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Fig. 7 — R.V.L. Sono barbiturico. Apdés 4 meses de tratamento com nitra-
zepam (Mogadon). Desaparecimento das pontas parietais. Clinica-
mente melhor.

A importancia do retardo mental e a freqiiéncia de atrofia cerebral indi-
cam afecclo organica. Entretanto, a inexisténcia, em alguns casos, de lesdes
macro e/ou microscopicas sugere a participacdo, em determinado estadio de
maturagao cerebral de um fator metabdlico. As ponta-ondas de inicio e pro-
pagacdo anarquicos poderiam corresponder as lesOes sinapticas intracerebrais
multiplas evidenciadas pela microscopia eletronica 8,

O estudo das atividades paroxisticas focais na infancia demonstra haver
fatores comuns em criancas com focos irritativos, qualquer que seja a sua
topografia. Tratam-se, em geral, de criancas com pontas ou ponta-ondas fo-
cais, as vézes muito fregiientes, com difusdo ou ndo para areas homdlogas e
para outras localizagbes. Quando bilaterais as descargas sdo freqientemente
assincronas. Facilitadas pelo sono geralmente ndo se atenuam com a aber-
tura dos olhos. Surgem com o méaximo de fregiiéncia entre os 3 e 0os 5 anos
de idade e tendem a desaparecer na época da puberdade apos ter sofrido ou
ndo um processo de “migracao”. Nas montagens com referéncia comum tém
polaridade negativa na regido rolandico-temporal e positiva nas projecoes
anteriores e contralaterais 15 1. £ freqiiente o antecedente de agressdes ce-
rebrais, adquiridas no periodo perinatal ou durante a primeira infincia. As
crises epilépticas, quando presentes, sdo polimorfas e, muitas vézes, facilita-
das pelo sono. Grande nuimero de pacientes apresentam disturbios do com-
portamento e/ou retardo mental. Ha dissociacido entre os efeitos das medi-
cacOes anticonvulsivantes usuais sObre as manifestacoes epilépticas, EEG e do
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comportamento. As primeiras sio freqlientemente controladas, as segundas
inalteradas e as ultimas pioradas 2.+ 5. 7,8 14,1516, 17,19

Ap6s minuciosa revisdo dos quadros clinico e EEG de criancas sem déficits
neurolégicos ou psiquiatricos, Sorel e Rucquoy-Ponsar ¥ concluem que os gra-
fo-elementos devem estar ligados a lesbes pluri-focais causando disfuncido glo-
bal dependendo de suscetibilidade cerebral peculiar conferida por certos esta-
dios de maturacdo. N&o haveria grave acometimento encefalico (auséncia de
déficits neurolégicos ou psiquiatricos e cura na época da puberdade). A dis-
funcao seria adquirida e causada por agressdes cerebrais insuficientes para
provocar o aparecimento de cicatriz epileptégena organica duradoura como
nas epilepsias classicas.

A observacao pessoal de dois casos com crises epilépticas qualitativa e
quantitativamente semelhantes as encontradas na sindrome de Lennox, re-
beldes as medicagbes anticonvulsivantes usuais e controladas com derivados
benzodiazepinicos e que apresentaram pontas negativas de elevado potencial,
de projecao polifocal, confirma, a nosso ver, a relacio entre as epilepsias
graves e benignas da infancia, fundamentalmente ligadas ao estadio de ma-
turaclo cerebral e & existéncia de agressdes cerebrais pregressas.

Fatores importantes no desencadeamento ou no agravamento das encefa-
lopatias epilépticas graves da infancia, como a incidéncia de nova agressdo
cerebral e de processo infeccioso agudo * 19, tiveram papel relevante na insta-
lagdo do quadro clinico e na piora EEG num dos nossos €asos.

O desaparecimento, mesmo transitério, das pontas focais sob tratamento
benzodiazepinico sugere ainda a relacao entre os dois tipos de epilepsia. Nessa
perspectiva é interessante assinalar o desaparecimento dos distirbios do com-
portamento e de pontas rolandico-parietais em uma paciente ndo epiléptica,
apos administracio de nitrazepam e a ineficacia das medicagbes anticonvul-
sivantes usuais sObre os quadros clinico e EEG (figs. 6 e 7).

Num dos casos as manifestacoes clinicas estiveram nitidamente relacio-
nadas com a difusio das descargas sob a forma de ponta-ondas atipicas. Ja
foi observado, em pacientes com sindrome de Lennox, maior polimorfismo e
maior resisténeia as diversas medidas terapéuticas naqueles com maior di-
fusio das ponta-ondas 1,

A maioria dos estudos sObre atividades paroxisticas focais na infancia
foi baseada em rigidos critérios de selecio. A guisa de exemplo citaremos a
casuistica de Loiseau e col.'*, constituida por criancas em idade escolar com
paroxismos de projecdo eletivamente rolandica e com epilepsia recente, sem
alteracbes neuropsiquicas importantes em seus antecedentes. Parece-nos haver
exagerada tendéncia a delimitacdo dos quadros clinico e EEG das entidades
epilépticas na infancia. Foi demonstrado que a duracdo das convulsdes fe-
bris idiopaticas pode influir sébre o futuro neuropsiquico!. Raros casos de
epilepsia generalizada comum, em particular de tipo Pequeno Mal, podem
evoluir para a sindrome de Lennox, sobretudo entre os 3 e os 6 anos de
idade. Tais fatos demonstram que nenhuma epilepsia na infancia pode, a
rigor, ser considerada benigna.
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Pontas lentas focais “de maturacdo” podem ser encontradas em criancas
normais, com epilepsia lesional, com distarbios do comportamento e do sono,
com crises polimorfas pouco frequentes, associadas ou nao a disturbios neuro-
psiquicos, parcialmente controladas por medicacdo anticonvulsivante usual e
que cessam na época da puberdade e, finalmente, em pacientes com sinais
de epilepsia grave, com elevada freqiiéncia das crises e, eventualmente, asso-
ciadas a ponta-oendas atipicas, difusas e pseudorritmicas.

O desenvolvimento da forma mais rebelde da epilepsia dependera da
intensidade e da qualidade das agressdes cerebrais pregressas, da incidéncia
de novas agressoes em determinados estadios de maturacdo e, provavelmente,
de condigbes inerentes ao individuo.

RESUMO E CONCLUSOES

De 36 pacientes com caracteristicas clinicas de sindrome de Lennox,
submetidos a seguimentos clinico-terapéuticos e eletrencefalograficos longitu-
dinais foram selecionados dois com pontas negativas em areas rolandico-tem-
porais e positivas nas projecoes anteriores. Tais achados eletrencefalografi-
cos foram descritos em criancas com sindrome epiléptica benigna, de substrato
funcional. A gravidade dos quadro clinico, em nossos pacientes, demonstra a
dificuldade de estabelecer critérios rigidos de diferenciacdo entre encefalo-
patias epiléticas graves e epilepsias funcionais da infancia. A freqiiéncia e a
duracido das crises, o estadio de maturacdo cerebral e a incidéncia e freqiién-
cia de agressdes cerebrais pregressas sdo fatores importantes no apareci-
mento de sindromes epilépticas de carater rebelde.

SUMMARY

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
rpatients 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 savere epileptic syndromes.
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