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ARTIGO DE REVISAO

Disturbios paroxis

Paroxysmal no

Marcio A. Sote

Resumo

Objetivo: este artigo tem como objetivo discutir um dos princi
pais problemas com os quais um pediatra geral tem que lidar
campo da neurologia infantil, que s&o os disturbios paroxisticos n

ticos nao-epilépticos

n-epileptic events

ro de Menezes*

Abstract

Objective: this article aims at reviewing one of the mostimportant
no problems faced by pediatricians in the field of child neurology. The
H0- paroxystic non-epileptic events are also a frequent reason for pediatric

epilépticos. Estes episddios também sdo uma causa freqliente¢ deneurology consultations and admission for diagnostic video-

consultas aos neuropediatras e de internagdo em unidades de n
torizagado por video-eletrencefalograma.

Fontes dos dadosrevisdo da literatura sobre o assunto n
Medline. Varios compéndios de neurologia pediatrica também f
ram usados, por conterem informacdes importantes sobre o assy

Sintese dos dadosnuitas das entidades discutidas neste artig
sdo frequentes na populagdo pediatrica, como, por exemplo
sincope, as crises de perda do choro, e os movimentos patolog
associados ao refluxo gastroesoféagico. Outras entidades sao 1
raras, como as distonias paroxisticas e a distonia com flutua
diurna.

Conclusdeso conhecimento basico das vérias sindromes ass
ciadas com distUrbios paroxisticos ndo-epilépticos é extremame|
importante para o pediatra geral, porque pode evitar exames de
cesséarios e o diagndstico errbneo de epilepsia, expondo as crial
as medicagdes que nao vao melhorar o quadro clinico, e que po
causar efeitos colaterais.

J Pediatr (Rio J) 2002; 78 (Supl.1): S73-S8Bilepsia, convul-
sdo, disturbios paroxisticos ndo-epilépticos, sincope, distdrbios
movimento, tetania, hiperecplexia, vertigem.

onielectroencephalogram monitoring.

Sourcesliterature review on the subject was perform on Medline,

n  datawere also collected from the main Pediatric Neurology Textbooks,
p- whichwere found to be animportantand unique source of information
nto.on the subject.

(o} Summary of the findings:many of the entities discussed in this

, a paper are very common in the pediatric population such as syncope,
cosbreath-holding spells and the movement disorders associated with
naisgastroesophageal reflux. Other syndromes are less frequent such as
tdo the paroxysmal dystonias and the Segawa Syndrome (dystonia with
diurnal variation).

o- Conclusion: the basic knowledge of these syndromes is very
nte important since it may avoid unnecessary procedures and the wrongful
sne-diagnosis of epilepsy. Patients who are mistakenly diagnosed as
ncaepileptics are exposed to anticonvulsant medications, which are
demprobably not going to be effective and may expose them to the risk
of side effects.

J Pediatr (Rio J) 2002; 78 (Supl.1): S73-S8&pilepsy,
do convulsions, seizures, paroxystic non-epileptic events, syncope,
movement disorder, tetany, hyperekplexia, vertigo.

Introducédo

Entre 10 e 30% das criancas encaminhadas para clini
de neurologia e epilepsia recebe diagnéstico incdrfeto
De acordo com Bye e Nunan, até 1/3 dos pacientes ¢

cascefalograma sofrem atualmente de distarbios nédo-epilépti-
cos. Uma grande variedade de disturbios podem parecer,
ompelo menos em parte, com convulsdes epilétidasses

suspeita de convulsfes avaliados através de video-eletren-distirbios possuem semelhanga com um ou muitos aspectos

* Professor Adjunto dos Departamentos de Neurologia e de Pediatria da
Universidade de Washington. Co-diretor do Programa de Epilepsia
Pediatrica do Children’s Hospital and Regional Medical Center. Seattle,
Washington, USA.

das convulsdes epilépticas, tais como perda de consciéncia,
inibicAo comportamental, mudangas autonémicas e com-
portamento psicolégico ou motor repetitivo. Esta revisao
tem como objetivo discutir somente alguns dos disturbios
paroxisticos ndo-epiléticos mais comuns na pratica neuro-
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pediatrica. As tabelas sdo organizadas em ordem alfabéticammHg ou presséo venosa 02 de menos de 20 rafhHgta
mas nem todas as doencas incluidas nas tabelas sdo discliipoxia-isquemia cortical leva a uma sequéncia de eventos,
tidas. A Tabela 1 lista em ordem alfabética os tipos mais incluindo: perda de consciéncia e de tonus postural, aumen-
comuns de disturbios paroxisticos hdo-epilépticos observa- to do tdnus (descorticado/opistétono) seguido de poucos
dos na pratica neuropediatrica. batimentos de clénus. Essa seqiiéncia provavelmente é
causada pela liberacdo da inibicdo corticorreticular. A
hipoxia cortical produz reducédo na freqiiéncia da atividade
elétrica do cérebro (perda de consciéncia-hipotonia), se-
Tabela 1 - Distdrbios paroxisticos ndo-epiléticos guida por completo achatamento dos tragados do eletrence-
falograma durante a fase ténica. A medida que a hipoxia é
corrigida, as ondas lentas reaparecem e, a0 mesmo tempo,
ocorrem alguns espasmos musculares dos membros antes
da retomada da atividade normal do eletrencefalogrima

Distarbios de movimento paroxisticos
Ataxia paroxistica (com ou sem reacgdo a acetazolamida)
Crises de tremedeira
Desvio ténico paroxistico benigno dos olhos
Distonia com variagdo diurna (sindrome de Segawa)
Distonia-coréia cinesigénica paroxistica
Distonia-coréia ndo-cinesigénica paroxistica
Estereotipias
Hiperecplexia
Mioclonia benigna infantil precoce
Mioclonia neonatal benigna
Torcicolo paroxistico benigno
Vertigem paroxistico benigno

Sincope

A sincope é geralmente confundida com convulsfes
epilépticas. A sincope é responsavel por 1% das consultas
em emergéncias pediatriédd. Um estudo revelou que a
prevaléncia da sincope entre adultos foi de 3% para os
homens e 3,5% para as mulhéfeBntre um terco e metade
dos casos de sincope aparece quando acompanhados por 5

o o anog2,
QOutras atividades paroxisticas , . . ~
Agitacao de bebés e recém-nascidos (fisiolégico, hipoglicé- Dura&n_te uma .'_smcope, ha uma h|p0[3erfusao (ierebral
mico, hipocalcémico) temporaria, seguida de uma recuperacao espontanea que
Apnéia (especialmente em bebés) esta associada a perda de consciéncia e do tbnus postu-

ral”-13-15 Uma interrupcao do fluxo sangiiineo cerebral
durante 8 a 10 segundos causa perda de conscigncia
Existem muitas causas e deflagradores da sincope (Tabe-
la 2).

Crises psicogénicas (pseudo-crises)
Interrupcao respiratoria

Masturbacgéo

SIDS — sindrome de morte subita infantil
Sincope

Sindrome de Sandifer

Spasmus nutans

Vomito ciclico

Tabela 2 - Causas e deflagradores da sincope

Sincope cardioinibidora (interrup¢des de respiracao)

Cardiovascular
Anormalidades de condugéo cardiaca (bloqueio atrioventri-

Hipoxemia-hipoperfus&o cerebral transitoria causado- cular)
ra de sinais e sintomas paroxisticos Arritmias cardiacas (sindrome dos intervalos QT prolonga-
dos)

~Entre 0s evento§ mais comuns que imita|:n as convulsdes Doenca cardiaca congénita
estdo as interrupgdes da respiracdo e a sincope. Comega- pgenca cardiaca reumatica
mos esta revisdo com essas duas entidades porque elas sdo |nsuficiéncia cardiaca
muito comuns na populacdo em geral, mas também porques, induzid q
possuem uma fisiopatologia semelhante. A base desses ',nCOpe nduzicas po‘r fogas _ o
sintomas, tanto da sincope como da interrupgéo da respira-Sincope relacionada a sindrome de hiperventilagao
¢80, € uma diminuicdo na perfus&o e no envio de oxigénio Neurocardiogénico
para o cérebro, levando a falha do metabolismo energético. Sincope situacional — manobra de Valsalva - ativagéo parassim-
Fontes confidveis listam alguns valores criticos que em patica: tosse, defecac&o, degluticdo, mergulho, escovacéo dos
individuos adultos levariam & disfuncdo do SNC: bradicar- €abelos, miccao, espirro, tocar trompete, levantar peso
dia com menos de 40 batimentos por minuto, taquicardia Sincope de sufocamento
com mais de 150 batimentos por minuto, assistolia com Sincope psicogénica
mais de quatro segundos, pressao sistdlica de menos de 50
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O diagndstico da sincope baseia-se principalmente no conducéo cardiaca. Entre as anormalidades de conducéo
campo clinicéb. Geralmente, a sincope é causada por cardiaca associadas a sincope estéo as sindromes dos inter-
adocdo de postura ereta (ortostase), permanéncia em pé povalos QT prolongados, a sindrome de Wolff-Parkinson-
muito tempo, calor, cansaco, fome, manobra de Valsalva, White, e o bloqueio atrioventricular congésitoEntre os
estresse fisico ou emocional, incluindo venipuntura, dor e casos que apresentam um QT prolongado no eletrocardio-
medd 7’18 Varias atividades que provocam a manobra de grama, existem aqueles com as caracteristicas da sindrome
Valsalva e/ou a ativacdo parassimpética podem causarde Jervell-Lange-Nielsen, uma surdez neurossensorial as-
sincope, entre elas tosse, defecac¢do, degluticdo, mergulhosociada e que é recessivamente herdada, e a sindrome de
ato de lavar e escovar os cabelos, miccdo, espirros, tocarWard-Romano, que € dominantemente transmitida. As duas
trompete e levantar pes&20 Outros estimulos incluem  sindromes podem ser semelhantes a epilepsia e em alguns

entrar ou sair de uma banhé&ifd ou alongar-s&. Sinco- casos a epileptogénese secundaria pode ocorrer e resultar
pes menos comuns podem resultar de distarbios cardiacossm morte subita em algumas criarf®#$ Os episddios
primarios (veja abaixo sincope cardiaca primaria). podem ocorrer durante o sono, a pratica de exercicios e

Frequentemente, a sincope é precedida por uma sensat@mbém podem ser causados por emog&o ou estresse, mas
¢3o de tontura, vis3o turva, “coisas se afastando” (algumasi@ due mecanismos semelhantes podem ser vistos na epilep-
vezes descritas como “visdo em tunel”), palidez, nausea, sia, a confirmacéo através de eletrocardiograma e eletren-
desconforto epigastrico ou diaforé3é5 Na maioria dos cefalograma é obrigatéria em todos os casos. Uma histéria
casos a perda de tonus é caracterizada por uma quedd@miliar de morte stbita ou ‘epilepsia’, ou uma histdria
(tombo) progressiva e lenta. Com menos frequiéncia, a pessoal de dores no peito, palpitacdes e de um defeito
perda de postura pode ser abrupta, com uma repemin‘—j‘cardiaco solucionado através de cirurgia requer uma avali-
queda que pode estar associada a laceracdes da lingua@¢ao cardiaca completa. O exame de eletrocardiograma
Nesse caso, 0s cortes aparecem tipicamente na ponta ddleve incluir o calculo do intervalo QTc. O intervalo QT &
lingua e mordidas da lingua, com laceracdes laterais ocor- medido desde o inicio do primeiro formato de onda QRS até

rem somente em casos excepcichaisA incontinéncia o final da onda T no eletrocardiograma. O QTc correto é
urinaria é comum, refletindo inibig&o cortical, sem indicar ~c@lculado atraves da diviséo do valor do intervalo QT pela
um mecanismo epiléptico. raiz quadrada do intervalo RR. Os valores de QTc acima de

44 segundos s&o elevados de maneira anéfntih ele-

Normalmente, a perda de consciéncia durante uma :
. . . trocardiograma prolongado e um teste de esfor¢o podem ser
sincope dura de uns poucos segundos até alguns minutos.

. . A . indicados quando ha um alto indice de suspeita, especial-
Durante o periodo de inconsciéncia, o paciente apresenta . S ; -
T A mente quando hi um histérico de sincope ou de morte subita
diminuicéo do tbnus postural, que nos eventos prolongados

. : o L2 na familia. O tratamento com a colocac¢éo de marcapasso
€ seguido por uma postura ténica e uma breve atividade . P : o N

P . L L pode prevenir a morte subita. Existem, no minimo, trés
clénica. A incontinéncia urinaria ocorre com menos fre-

A . . . diferentes substratos genéticos para sindromes de QT pro-
gléncia. Depois da sincope, via de regra, geralmente ocorre, ) g
~ N e . . _longado, um deles ligado ao gene da proteina ras-lI no
uma recuperagdo espontanea sem déficits neurolégicos i : ~
: . , . . cromossomo 11p15; um outro associado a uma mutagéo do
persistentes, mas sintomas como nausea, palidez, diafores€

~ canal de potassio no cromossomo 1g35-g36 (LQT2), e um
e cansaco podem ocorrer. A recuperacdo acontece em

L terceiro ligado a mutacao da proteina do canal de s6dio no
menos de uma ho¥a Embora a maioria dos casos de 9 & P

sincope em criang¢as seja benigna, as quedas autolimitadas®M0sSOMo 3 (LQT3}.

podem levar a lesdes fisicas. Um outro tipo de sincope de origem cardiaca séo os

. . : ataques de hiperventilacdo e cianose vistos em cardiopatias
Embora a sincope possa ser geralmente diferenciada da q P & P

. . . iy . ciandticas congénitas, tais como a Tetralogia de Fallot.
epilepsia, tanto através de exame clinico quanto através do 9 9
Esses ataques, se forem graves, resultam em perda de
resultado de eletrencefalograma, em alguns casos as duas N . . . .
o consciéncia. Deve-se ter cuidado, ja que as cardiopatias
doencgas podem coexistir. o oy ~ g :
ciandticas congénitas estdo associadas ao alto risco de
fenbmenos tromboembdlicos, que podem levar a derrames

e focos epiléticos verdadeiros.

Sincopes de origem cardiaca Os pacientes com reserva cardiacareduzida que tiverem
insuficiéncia cardiaca cronica também podem desmaiar

radas separadamente, ja que exigem um foco diferentequando tentarem praticar exercicios forcados ou quando

durante os exames diagndsticos. As sincopes cardiacas sagcY fragil sistema carQ|ovasc~:uIar for muito exigido como,
menos freqlientes do que as crises de reflexo vasovagal oo exemplo, durante infec¢ges graves.

cardioinibitéria8. As doencas que causam essas sincopes

estdo associadas a morte subita, e por isso é importante

reconhecé-las. Tanto a estenose adrtica congénita quanto d 'atamento da sincope

adquirida (reumatica) podem produzir sincopes emesforco A sincope idiopatica é tratada de maneira mais eficiente
e 0 mesmo acontece com cardiomiopatias e alteracdes naatravés do aumento do fluxo sangiiineo (retorno venoso)

As sincopes de origem cardiaca deveriam ser conside-
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para o coracao, posicionando-se a crianga horizontalmente,ses pacientes freqiientemente séo considerados como tendo
com as pernas no nivel do coragdo ou acima dele. OsconvulsGes ou como epilépticos, e sdo tratados com medi-
pacientes com situacao relacionada a sincope devem evitaicacdo anticonvulsiva. O fenobarbital, que € um dos anticon-
o ambiente deflagrador, tal como calor excessivo. Em todos vulsivos mais usados nesta faixa etaria, pode diminuir
0s casos de sincope repetitiva, antes que o diagnéstico deseletivamente a transmisséo nos glanglios simpéticos e tem
“sincope idiopatica” seja efetuado, deve-se realizar uma um efeito suave sobre a taxa de batimentos cardiacos e
avaliacdo cardiaca adequada com histérico completo, aus-sobre a pressdo sangliinea que pode ser potencialmente
cultacdo cardiaca cuidadosa e eletrocardiograma interpre-prejudicial para pacientes com tendéncia a bradicardia.
tado por alguém com experiéncia em padr8es pediatricos. Aproximadamente 18% desses pacientes tém episddios de
Em certos casos, a consulta com um cardiopediatra ésincope durante a adolescégéia

altamente recomendada.

Crises de “interrupcao respiratoria” (sincope cardioini-
bidora ou palida e crises de interrupcao respiratéria ciané-
tica)

As crises de “interrupcao respiratéria” sao frequente-
mente confundidas com convuls@es epilépticas. Umas das
principais razdes para isso sdo 0s movimentos clénicosque, O tratamento raramente é necessario, e aconselhamen-
as vezes, podem ser vistos no final dessas crises. to, assim como esclarecimentos adequados sobre como

monitorar os sinais vitais (tal como é feito em bom treina-
mento para ressuscitacdo cardiopulmonar), podem ajudar a
convencer os pais de que o paciente ndo esta morrendo
3 o . durante os eventos. Os pais também devem ser informados
Sincope cardioinibidora ou palida de que o posicionamento do paciente na posicéo vertical

Uma denominagéo melhor para estes episodios seriapode piorar os sintomas através da diminui¢&o da perfusdo
sincope cardioinibidora (CIS ou crises de “interrupcéo cerebral. Embora isso pareca bastante ébvio, durante as
respiratoria” palida), ja que o problema principal € a hipo- crises, os pais podem pegar a crianca instintivamente com
perfusdo cerebral temporaria (sincope) induzida pela bradi- a idé¢ia de consola-la. Os pacientes com anemia devem ser
cardia, e que leva a palidez facial. Em outros casos, umaadequadamente tratados, ja que uma taxa baixa de hemo-
manobra de Valsava com ou sem bradicardia causa umaglobina est4 associada ao aumento no nimero de crises. A
sincope semelhante durante a qual os pacientes ficam maistropina 0,01mg/kg/dia (40-240 microgramas/kg/dose), as
ou menos ciandticos (crises de “interrupcao respiratoria” vezes, pode ser til em criancas com episédios freqiientes.
ciandtica).

A idade de inicio da doenca varia entre 6 e 24 meses,

mas casos com o inicio no periodo neonatal e ate os 42fatores ainda ndo completamente conheéti@entre os
meses foram descritts Considera-se que aproximada- L np ~ ) ~
.varios fatores envolvidos na génese dessas crises estao a

mente 4,9% da populacdo pediatrica apresenta estes episoh_ Hlacs lcal ducio delnCO
dios?®. A seqiiéncia de eventos tende a ser (til quando os perventilagao (que causa alcalose e redugéo dg)p

pais séo observadores. Uma leséo leve na cabeca ou qualgfgsigoei$?£2?£3i3: (\a/?jlisma;ﬁi(q;: ggu;;ig? diu?:a?(r)]:gona
quer tipo de dor ou mesmo uma perturba¢do emocional \eenoso/cardiaco) Os ultimos fat(;ores diminuem a perfusao
extrema dara inicio ao episodio. A febre também pode ser ' p

om deflagador doovetos semelaiesepns disso.0 203 © 8 SWGEIaSEe, O Snes Fere ol e
paciente comeca a chorar e, entdo, repentinamente para d P P P '

chorar (dando a impresséo de estar “segurando a respira- m?|p0§sweldexpllc:fa(;a~o serlaacon’nli)maga?gﬁerfena da
¢ao") e fica palido (dai o nome sincope palida), torna-se ventilagéo e da perfuséo, que resulta em deshang

rapidamente hipotdmico e, na maioria das vezes, 0s episé_mtrapulmonar da direita para a esquéfda

dios terminam nesta fase com recuperacéo gradual da cor  crises de interrupgao respiratria cianéticas também
do paciente e das atividades normais. Algumas vezes, 0Ss50 provocadas por dor e mudancas emocionais stbitas, tais
pais tocam o peito do paciente e notam que os batimentoscomo susto, raiva ou frustragdo. Apés os fatores deflagra-
cardiacos estdo lentos ou ndo sdo capazes de sentir Qjores, a crianca chora e entdo interrompe a expftagso
coragéo batendo ou o pulso (que geralmente esta fraco) nasegiiéncia de eventos é cianose, perda de consciéncia e
artérias dos membros, ent&o os pais preocupados comegamnolez$. Em alguns casos raros pode ocorrer breves episo-
a realizar a ressuscitagéo cardiopulmonar na crianca, Sedios de enrijecimento corporal antes que a respiracio seja
souberem como fazé-la. Em casos mais prolongados, de-retomada no final da cri&eO padr&o dos registros poligra-
pois da fase hipotonica, os pacientes se tornam rigidos ficos mostrou uma sequiéncia levemente diferente daquela
(hipertdnicos) e podem até mesmo mostrar algumas batidasyista na variante palida, com lentidso dos tracos do eletren-
clonicas, principalmente nas extremidades superiores. Es- cefalograma com bradicardia, como seria esperado na fase

O diagndstico é feito principalmente através do histori-
co tipico. No passado, a compressédo ocular era realizada
para confirmar o diagndstiéd Contudo, esse teste ndo é
mais utilizado devido a alguns potenciais efeitos colaterais
oculares2

A fisiopatologia da variante cianética das crises de
interrupcao respiratoria provavelmente possui multiplos
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de overshootde uma manobra de Valsalva. As crises de com mioclonia neonatal benigna, os eventos ndo ocorreram
interrupcao respiratéria podem ter uma aparéncia assusta-mais freqientemente ou exclusivamente durante o sono
dora, mas raramente estdo associadas a consequénciasanquilo. O eletrencefalograma € normal durante esses
sérias; portanto, o tratamento medicamentoso nao € indica-eventos, e pode mostrar artefato de movimento. Em alguns
do®4. casos, 0s eventos podem ser seguidos por uma reacao
redutord’ que é um padrdo normal do despertar e da
reatividade em tracos do eletrencefalograma neonatal, de-
Sincopes de reflexo auto-induzidas pois de 32 semanas de idade apos a COHC@?_J@QU”S _
Gastaut et al1987) descreveram um tipo de sincope tracos podem mostrar trans.len'Fes agudo multifocal excessi-
que ocorre principalmente em pacientes retardados e/oy VO, Mas uma descoberta |ntr|.g.ante em um estudo foi a
psicoticos®. Essas sincopes de reflexo auto-induzidas sdo preien(;ade ondas agudas positivas em alguns pacientes nas
raras, mas, as vezes, podem causar problemas de dificil©9'°€S temporal e centfdl
diagndstico, ja que podem ser confundidas com auséncias Como o nome ja indica, a mioclonia neonatal benigna &
ou crises delrop-attacks As criangas param de respirar, considerada uma entidade com um bom progndstico, com
realizam uma manobra de Valsalva e depois de alguns remissédo damioclonia e desenvolvimento normal em quase
segundos, ficam palidas, ficam com olhar parado e relaxam todos os pacienté§ Em alguns casos, a mioclonia do sono
o ténus postural. As vezes, a perda de tdnus postural podepode persistir até os quatro meses de itfade o diagnds-
restringir-se ao pescoco ou pode envolver os membros tico for correto (crianga com mioclonia com exame neuro-
inferiores, causando uma queda. Em alguns casos, a flenflu-logico e eletrencefalograma normais), nenhum tratamento
ramina pode ser (til, mas atualmente, devido a suatoxidadeé recomendado, até mesmo para 0S casos nos quais a
cardiovascular, esse medicamento ndo é usado muito fre-mioclonia persiste por varios meses.
qlientemenf&35, Este padréo é raramente observado em
criangas com inteligéncia norrfal

Mioclonia benigna do lactente

) ] _ A mioclonia benigna do lactente é uma sindrome na qual

Mioclonia neonatal benigna as criangas apresentam uma série de contragées ténicas ou
Geralmente, a mioclonia neonatal benigna é descrita mioclénicas breves envolvendo os musculos axiais e mais
como abalos mioclonicos repetitivos que séo vistos princi- predominantemente o pescogo (mioclonia cefélica). Fle-
palmente durante o sono ndo-REM, envolvendo especial- xdo, extensédo ou abdugdo dos bracos também podem ser
mente os bracd8 Nesta sindrome, os pacientes tém mio- observaddl. A maioria desses eventos ocorre no periodo
clonia frequentemente diminuida por restricdo leve, ou de vigilia e, como os eletrencefalogramas sédo normais e o
mesmo um simples togéfe A mioclonia é restrita aos prognostico a longo prazo é excelente, nenhum tratamento
periodos de sono e para abruptamente quando o paciente recomendad@.
acord&’. A mioclonia é focal, multifocal ou generalizada,
mas em quase todos os casos a atividade miocldnica focal
finalmente migraré para outros locHisAbalos repetidos Cri .
) rises de tremedeira

que duram por alguns segundos freqiientemente acontecem . ] . )
a cada 3-15 minutos, mas, em alguns casos, o periodo de As crises de tremedeira sdo uma desordem benigna
clusterpode durar até 60 minuffsOs movimentos podem ~ iNCOMuUM em lactentes e em criancas peqférfasEste

ser tdo dramaticos que até mesmo neuropediatras experienProblema € caracterizado por tremores com movimentos
tes podem confudi-los com convulsdes epilépticas mioclo- bilaterias, as vezes, associados ao enrijecimento das extre-

i . . o o mi i 45 - 5 i
nicas neonatais (paciente 1, referéncia 37). A histéria Midades supenoré% : As crises ndo foram associadas
familiar pode ser positiva em 18%a 25% dos casd’ O com falta de consciéncia ou anormalidades eletroencefalo-

7L 44 . s -

tratamento com medicagdes anticonvulsivas (lorazepam, 9raficas*#> Essas crises duram por varios segundos, ocor-
fenobarbital, fenitoina) pode ser inefi@dzEmbora, na rem diariamente e podem ser muito frequentes. O monito-
maioria dos casos nenhuma mudanca autondmica seja perf@mento neurofisiologico (eletromiografia/eletroencefalo-
cebida, 2/10 dos casos descritos por Daoust-Roy e Seshiadrafia) desses eventos mostra que a atividade tem uma
(1992) mostraram 10-30% de aumento na freqiiéncia cardi- frequéncia quase semelhante a freqiiéncia do tremor essen-
ac&’. Estudos poligraficos de mioclonia neonatal benigna cial*®. Uma historia familiar de tremor essencial € bastante

: . X i 1 2 . . _
sugerem que este padréo de movimento é observado prm—C0m“r~Tfl - Crises de tremedeira podem representar a ex
cipalmente durante o sono ndo-REM (tranqdfiéy 32 pressdo do mecanismo de tremor essencial em cérebros
Contudo, até 22% dos eventos podem, na verdade, ocorrefimaturod?. Namaioria dos pacientes, as crises de tremedei-
durante 0 sono REM (ativo) ou, menos fregiientemente (3% '@ diminuem ou desaparecem com o passar do t€mpo
dos casos), durante o sono transici®h& mesmo estudo Na maioria dos casos, 0s paciente sdo normais, mas
descobriu que o sono tranquilo era o estado predominantepequenas anormalidades foram descritas através de exames
nos seus tragados e que em qualquer crianca, em particulade ressonancia magnétiéa
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As criangas com crises de tremedeira, principalmente mente é vista, a fase clénica é associada com movimentos
aquelas com uma histéria familiar positiva de tremor, de contor¢éo, geralmente ndo ha perda da consciéncia e se
podem desenvolver tremor da cabeca (movimento “sim- ha perda de consciéncia, a mesma pode ser acompanhada
sim” ou “ndo-ndo0”) que pode ser acompanhado pelo desen- por gritos ou declaragbes obscenas. Existem algumas ca-
volvimento de distonia le?€. racteristicas que ndo sao Uteis, ja que podem ser observadas

As crises de tremedeira geralmente s&o autolimitadas e 12Nt &M eventos epilépticos quanto em nao-epilépticos, e
melhoram com o passar do tempo, tornando-se menosdu€ incluem dilatacdo das pupilas, reflexos da comea
frequientes ou diminuindo durante a Gltima parte da primei- diminuidos, reacado de Babinski, e alteracGes cardiorrespi-
ra década de vida, mas foi encontrado desenvolvimento de "at0rias. Alguns pacientes podem apresentar eventos que
tremor essencial (veja acima). Nesses casos em que aSdao quase idénticA:os.a convulsdes mot.oras p_arAciai's (focallis)
crises de tremedeira s&o muito perturbadoras, o tratamento®U €rises de auséngiEm casos raros, incontinéncia e até

com propranolol pode ser @fl Na maioria dos casos, mesmo lesfes pode~m ocorrer durante os eventos. E,m al-
nenhum tratamento é necessario guns casos, confuséo pos-ictal ou comportamento clinico

anormal podem ser vistos depois de uma crise.

Durante a pseudoconvulséo, o eletrencefalograma néo
mostra nenhuma alteragéotmbckgrounde nenhuma ativi-
dade organizada da convulsao ou lentiddo pés-ictal sédo
) vistas. Durante uma convulsao epiléptica eletrogréfica, o

As pseudoconvulsdes foram chamadas mais recente- g|etrencefalograma mostra uma interrupgéo da atividade
mente de convulsdes psicogénicas. Esses eventos séo epis, andamento, tal como supress&o e atenuacdo do ritmo
sédios involuntarios e intermitentes que parecem convul- posterior dobackground além de que geralmente ha a
soes epilépticas, mas ndo estdo associadas a descargagplantacio de uma nova ativade eletrografica ritmica.
epilépticas. As convulsdes psicogénicas podem ser induzi-

das psicologicamente, especialmente através da sugestéo. A reahz_agao Ndo dlagnost!cg por V|de,o—eletrencefa~llo—,
grama e a inducdo de um episadio através de sugestéo € o

Esses eventos s&o freqlientemente uma manifestacéo denétodo preferido para confirmar a natureza néo-epiléptica
distdrbios psiquiatricos, tais como distlrbio conversivo ou gas convulsdes psicogénicas.
de somatizacéo. As crises psicogénicas tém inicio na idade . ~ .
; - ~ .~ Deve-se ter cuidado para n&o confundir as pseudocon-
de 4-70, mais freqientemente em adolescentes, e sdo trés ~ o .
. i vulsGes com as convulsdes de inicio extratemporal (especi-
vezes mais freqilentes em mulheres do que em hmens . . ~
. ~ . .~ _.almente no I6bulo frontal). Pacientes com convulsées do
Estes tipos de eventos sdo considerados uma consequéncig, A ~ u ”
Obulo frontal tém padrBes estranhos com “arremesso

de um conflito “profundamente localizado”. Uma histéria - . . ~ X
pélvico, movimentos parecidos com copula¢cdo ou movi-

remota de abuso infantil pode ser descoberta em alguns o ~
mentos alternados das pefhasém disso, as convulsdes

casos. Contudo, a origem psicologica da pseudoconvulséo o ~ e
~ . . . .com inicio frontal sdo, as vezes, dificeis de documentar

pode ndo ser encontrada até mesmo através de psicoterapia . . ~ ;
~ . ~ - através do eletrencefalograma. A monitoragéo por video-

adequada. As convulsbes psicogénicas sdo freqiientemente ~ .
~ €eletrencefalograma mostra um padréo estereotipado de

deflagradas por um mecanismo inconsciente que pode néo ~ .
comportamento nas convulsdes do I6bulo frontal, enquanto

ficar 6bvio em uma entrevista inicial, mas s&o geralmente ~ : : :
~ ~ S gue as convulsdes consecutivas tendem a variar mais quan-
causadas por sugestdo. As convulsdes psicogénicas devem S . ; :
: ) ~ . . to aos eventos psicogénicos. Os pacientes com epilepsia do
ser diferenciadas das convulsdes falsas, nas quais o pacien;

' ~ . L [6bulo frontal também tendem a ter convulsdes a noite,
te finge ter convulsdes devido a um ganho secundario, tal ~ =
~ g ~ engquanto que as pseudoconvulsdes sdo geralmente eventos
como compensacdo médico-legal. Nas convulsdes falsas

. N 9 ! .~ Jdiurnos.
h&a consciéncia da producdo de sintomas e da motivacéo

subjacente. Medicdes da prolactina sérica pds-ictal foram recomen-
dadas como uma maneira de diferenciar eventos psicogéni-

Dohpo'r:jto d; v:jsta C|1nICO, acljs pCSEUdOiorE/UISOGS sa(t) cos de epilépticos. A prolactina é elevada na maioria dos
reconhecidas desde a epoca de Lharcot. ESses even 0ﬁpos de convulsdo generalizada e ténico-clénica e parcial

geralmente ocorrem quando outras pessoas est&o por pert%omplexa, mas pode ser normal em convulsdes simples e

(em casa ou na escola), e sdo frequentemente provocadogm algumas convulsdes mesotemporais unilaterais.
por fatores emocionais. Com freqiiéncia, os episddios se

repetem. Durante os eventos, ha uma combinacio de alguns  OUtros testes uteis incluem o exame neuropsicologico
dos seguintes elementos: movimentos que tendem a sede pacientes com convuls6es psicogénicas, que sdo mais
descoordenados, agitacio assincronica dos membros, trePrOPENSos a ter altos escores em escalas de esquizofrenia,
mores, “arremesso” pélvico, movimentos laterais da cabe- hiPocondria, e histeria do MMPI.

¢a, postura opistotonica, gritos ou conversa, os episddios Embora até 50% dos pacientes com pseudoconvulsdes
geralmente ndo sédo estereotipados e os olhos tendem a ficatambém tenha crises epilépticas verdadeiras, nos adultos
fechados. Quando as pseudoconvulsfes parecem convulesta ocorréncia ndo é tdo comum gquanto em criangas na
sOes tonicas e clénicas generalizadas, a fase tbnica rarahossa experiéncia. Nesses casos, medicagfes anticonvulsi-

Convulsdes nédo-epilépticas / pseudoconvulsGes /con-
vulsdes psicogénicas
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vas freqlentemente alcancam niveis téxicos porque aspor um exagero do reflexo de sobressalto normal.
convulsdes psicogénicas continuam depois que as convul-Hiperecplexiaé um termo que se origina do Grego, e que
sbes epilépticas sdo controladas com doses mais baixassignifica pulo ou espasmo exagerado.

dessas medicacdes. Andermann et al. (1980) descreveram os detalhes do
Deve-se ter cuidado ao fazer o diagnostico de convul- reflexo de sobressalto normal que consiste na reacdo de
sbes psicogénicas, ja que um acompanhamento cuidadosalerta associada com piscar de olhos, caretas, flex6es da
pode mostrar uma taxa relativamente alta de recorréncia, cabeca, elevacdo dos ombros, e flexdo dos cotovelos,
mesmo com tratamento apropriado em um acompanhamen-tronco e joelho¥. Os autores chamam a atenc&o para o fato
to a longo prazo (veja a referéncia 6 para uma revisdo dade que tensdo e cansa¢co aumentam a rea¢éo, enquanto que
literatura). O tratamento das convulsdes psicogénicas in- a estimulagéo repetida a diminui. O reflexo de sobressalto
clui psicoterapia, modificacdo do comportamento, relaxa- aparece cedo na infanefa

mento, gerenciamento do estresse, restabelecimento da pEggg condicao é caracterizada por episodios de sobres-
confianca. Os pacientes psicoticos com pseudoconvulsdessgjto excessivo apos repentinos estimulos tateis, auditivos
precisam de medicacgdes antipsicoticas adequadas. (ruidos altos) ou visuais. Os estimulos de intensidade seme-
Ihante geralmente ndo conseguem produzir uma reagao
parecida na maioria dos individuos norrfa@®s ataques
Sindrome da hiperventilagao sdo associados com aumento do tbnus muscular e clénus
Esta sindrome é definida por sintomas que séo reprodu- €spontaneo. Em alguns casos, os pacientes podem ter perda
zidos de maneira confiavel pela hiperventilagéo volunta- do tonus muscular com uma sensacéo subjetiva de enrijeci-
ria*8. Esses sintomas vistos durante as crises de hiperven-mento. Nos pacientes com hiperecplexia, a reacéo exagera-
tilagdo incluem ansiedade, falta de folego, tontura e pares- da de sobressalto pode ser seguida de queda, o que pode
tesia. As criangas com a sindrome da hiperventilagéo geral- ocorrer devido a perda do controle postural.
mente tém muitos sintomas crdnicos, incluindo dores de Considera-se que a fisiopatologia desta doenca esteja
cabeca, sindrome do intestino irritavel e depréSsiita relacionada a uma diminuicdo da capacidade da inibicdo
faixa etéaria pediatrica, a sindrome é mais frequiente entre osreciproca no nivel da coluna verteBfal
adolescentes, embora tenha sido registrada em pacientes a8 A gpresentacéo neonatal da hiperecplexia é o periodo
partir de 6 anos de idatfe que foi chamado de sindrome do bebé enrijecido ou sindro-
N&o é incomum para as criangas com sindrome da me do homem rigido férma principal) no recém-nasci-
hiperventilag&o ter problemas psiquiatricos antes do inicio do®’->% A hiperecplexia neonatal é caracterizada pela
das crises de hiperventilagdo. O progndstico desta sindro- hipertonia que comeca no primeiro dia de vida (especial-
me ndo € muito bom, e até 40% dos pacientes ainda témmente ao redor dos ombros) e sobressalto excessivo que
episodios de hiperventilacdo na vida adtflta pode ser produzido com batidas na ponta da glabela (batida

Fontes confiaveis ressaltam que este diagndstico geral- glabelar), assim como através da alimentagdo, mas pode
mente n&o é realizado, exigindo um alto indice de suspeita, 0correr de modo espontaif€dma manobra clinica util é
assim como reproducao dos sintomas durante a hiperventi-a de bater na ponta do nariz ou da glabela. A batida glabelar
lacadC. A hiperventilagdo voluntaria ndo reproduz sempre revela uma reacdo de sobressalto exagerada nao habitual
esses sintomas, de forma que o tratamento empirico ééM quase todos os individuos afetddoEssa reagéo de
indicado quando o diagndstico estiver sendo fortemente Sobressalto leva ndo somente a um aumento no ténus
considerado. Para a melhora dos sintomas durante a crisemuscular, mas pode causar apnéia em lactentes. Sufoca-
recomenda-se segurar a respiracio, respirar lentamente ounento frequiente e dificuldades para engolir também podem
respirar dentro de um saco de papel. O tratamento com Ser observados. Com o passar do tempo, os pacientes

restabelecimento da confianca, psicoterapia e consulta psi- desenvolvem hiper-reflexia, marcha atéxica, clonus ritmico
quiatrica é necessario na maioria dos casos. e geralmente sé@o confundidos com casos de paralisia cere-

bral espastic®. A morte stbita pode ocorrer em lactentes
a partir do periodo neonatal possivelmente devido a apnéia
. . fatal0.63-65 Em pacientes mais velhos, a reagéo de sobres-
Hiperecplexia salto pode causar quedas, as quais sdo semelhardesnos
Esta doenca é transmitida por um traco dominante attackscom diferenca apenas atetrencefalograma (veja
autossomico que € causado pela mutacéo na subunidadeypaixo). Freqiientemente, as quedas dos pacientes s&0 asso-
alfa-1 do receptor gliCina. (0] receptor gliCina é codificado ciadas a perda de controle posturaL causando perda de
no brago longo do cromossomo 5 no locus cromossémico mecanismos de protecdo ou queda “en stétéefiiperto-
5033-035%:52 nia tende a desaparecer com o te?Afe esta ausente
Casos na familia demonstram ponto de mutagdo na durante o sono. Devido ao envolvimento do musculo facial,
subunidade alfa-I do receptor do inibidor glicina (GLR¥&1) 0s pacientes podem parecer assustados ou tensos. A transi-
Os receptores glicina tém densidade mais alta no tronco ¢do do estado de alerta para o sono permite a normalizagéo
cerebral e na coluna vertet¥al A doenca é caracterizada  do ténus basal, e os pacientes freqiientemente tém abalos
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mioclénicos repetitivos e violentos dos membros, especial- ou o piracetam podem reduzir o sobressalto anéfn@l
mente durante o sono tranquilo. Em alguns casos, esteacido valpréico foi Gtil em casos de inicio tardfioO acido
padréo é tdo grave que a crianca é levantada para fora davalpréico € inicialmente administrado na dose de 15-
cam&®-67 Esse padréo dramatico comeca geralmente quan- 20 mg/kg/dia e toxicidade hematoldgica e hepatica podem
do o tbnus basal do despertar dos pacientes comeca aser observadas em qualquer paciente que tomar essa medi-
diminuir, préximo ao primeiro ano de vRPaentretanto, cacao, sendo especialmente comum com politerapia e abai-
casos com o inicio no periodo neonatal foram descri- xo dos dois anos de idade. Embora haja uma tendéncia em
tos83.68 Andar inseguro e hesitante também pode estar afirmar que o clonazepam e o &cido valpréico produzem seu
presente em pacientes com a forma principal da hiperecple-efeito através de suas a¢des no receptor GEBéma

xia. outra droga GABA, o Vigabatrin, ndo foi eficiente no

o . controle das reacdes de sobresgalto
Um aumento crénico no ténus pode levar ao desloca-

mento da bacia, assim como ao aumento da presséo intra- O Prognostico € variavel e a principal preocupagao no

abdominal e subseqiiente formacdo de hérnias umbilicais, due Se refere a hiperecplexia neonatal € a apnéia. A identi-
inguinais e diafragmatic&§6-69 ficagdo e o tratamento precoces podem ajudar a melhorar o

resultado nesses casos. Ha uma tendéncia da forma neona-
Foi descrita umafbrma secundariaque afeta 0s  tal melhorar espontaneamente durante os dois anos de vida,
lactentes. Nesses casos, a medida que os pacientes ficardmbora ocorra um atraso no desenvolvimento motor mais
mais velhos, o estresse emocional tem um papel crucial. A tarde0.61 Em alguns casos, a hiperecplexia pode persistir
reacdo de sobressalto exagerado freqilientemente € isolad@ga vida adulta. Bloqueio cardiaco completo também foi

e pode ser inconstante. Existe relato de um paciente comdescrito em um caso de hiperecplexia nao farffliar
inicio dos sintomas na adolescéncia e que reagiu bem ao

acido valpréicd®. Em algumas genealogias, as “formas
principal e secundaria” podem coexistir na mesma familia,
sendo que casos esporadicos também ja foram relatados  Sindrome de Sandifer

Estudos neurofisiolégicos demonstram que a hiperec-  As criangas com hérnia do hiato, refluxo gastroesofagi-
plexia ndo é somente uma reacéo de sobressalto normalco ou com dificil motilidade esofagica podem ter contor-
exagerada, ja que as laténcias do EMG s&o mais curtas dog0es do pescoco associadas a posturas anéfrdiape-
que o normdH. O eletrencefalograma pode mostrar picos Sar da posi¢cdo e dos movimentos anormais do pescogo, o
centro-parietais seguidos de lentiddo e dessincronizacdotdnus muscular do pescoco ndo aunfenidguns movi-
durante os eventdd Levantou-se a possibilidade de as mentos da cabeca e do pescoco sédo parcialmente parecidos
mudangas do eletrencefalograma serem devidas ao artefatc0m aqueles vistos em convulsdes adversivas. Em alguns
e/ou néo relacionadas a atividade convulsiva. Potenciais €asos, inclinagédo da cabega e balbuciacdo podem ser obser-
somatossensoriais e auditivos foram considerados altos ouvado$. Em um estudo com 126 lactentes e criangas com
normais nessa doerfga’2:73 refluxo gastroesofagico, 7,6% apresentaram sindrome de
SandifeP0. Este padrao de movimentos chamado de sindro-
me de Sandifer consiste de espasmos de extensao e torcéo

relagao da hiperecplexia com outros distlrbios de sobres- o hentinos do pescogo e esta geralmente associado ao giro
salto n&o-epiléticos, tais como saltos (franceses saltadores. «inuo da cabeca de um lado para o d8téste padréo

de Maine), latah (cocegas associada a ecopraxia e coprolaye moyimentos pode ser confundido com distonia. Padrées
lia na Malasia), e miriachita (agir de maneira estupida, enos dramaticos freqiientemente néo sao reconhecidos e

como relatado na Sibéria e em outras partes da Asia), ai”dadiagnosticados, e é comum que os pacientes recebam um
s8o considerados especula(&t. Uma resposta exagera- gy diagnéstico, tal como distonia ou epilepsia, antes que

da ao sobressalto pode ser um componente da epilepsia, sindrome de Sandifer seja diagnosti8ada
reflexa (epilepsia de sobressalto), que estéa fora do escopo

desta revisa®.

O autor concorda com as outras fontes confidveis que a

A presenca da hérnia do hiato ou de refluxo em associ-
acdo com tal discinesia permite que o diagnostico correto

Valproato e clonazepam s&o os tratamentos de escolhaseja feito, e que tratamento apropriado seja oferecido. Caso
para a hiperecplexia. Clonazepam é usado em doses relati-0 tratamento medico néo seja suficiente, podera haver
vamente altas de 0,1 a 0,2 mg/kg/dia, mas os sintomasnecessidade de fundoaplicagéo.
podem ser controlados somente de forma p&réationa- O reconhecimento da sindrome de Sandifer pode levar
zepam pode ajudar a prevenir problemas neoftdis ao tratamento médico ou cirurgico eficaz (fundoaplicagéo)
vezes, os episodios de aumento do tdnus podem néo reagido refluxo gastroesofagico. A sindrome de Sandifer deve
as benzodiazepinas, mas a flexdo forcada das pernas, da&er incluida no diagnostico diferencial dos pacientes pedia-
cabeca e do tronco podem interromp&3¢E. E possivel tricos com suspeita de torcicolo paroxistico, distonia paro-
gue casos familiares respondam com maior facilidade ao xistica do pescogo sem aumento palpavel do ténus dos
clonazepar®f. Em alguns casos nos quais o clonazepam grupos musculares correspondentes, ou convulsdes adver-
provou ser ineficaz, o &cido valproico, o 5-hidroxitriptofan, sivas sem alteracdo do nivel de consciéncia.
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Distonia e distirbio do movimento hipermotor mais raramente, as crises podem ser causadas por um
As reacdes distonicas tipicas ndo sdo muito dificeis de mastocitom&8. A distonia n&o relacionada ao uso de dro-
diferenciar das convulsdes epilépticas; contudo, ha uma 9as pode reagir a drogas anticolinérgicas. Essas medica-
zona limitrofe para a sobreposic3o dos sintomas de epilep-¢0€s séo bastante toxicas e somente devem ser administra-
sia e distonia. Na distonia, ha co-contracio dos grupos das por um neuropediatra treinado, ja que elas estdo asso-
musculares agonistas e antagonistas, freqiientemente |eCiadas a um grande numero de efeitos colaterais, tais como
vando a torc&o de partes do corpo. As distonias ndo estaod?0ca seca, constipacao, hipotenséo postural, sonoléncia,
associadas a diminuicio do nivel de consciéncia, mas etc. Recentemente, o tratamento inicial recomendado para

podem ser precedidas por uma sensacdo subjetiva na partélistonia é um teste com L-DOPA A razéo l6gica para o
do corpo afetada. Em alguns casos de epilepsia do 16bulous0 da L-DOPA como tratamento de primeira linha € a
frontal, ha um fenémeno motor do tipo distonico e perda de €liminacéo da sindrome incomum chamada de distonia
consciéncia, e a convuls3o parcial ndo ¢ obrigatéria nessaSensivel a DOPA (também conhecida por distonia com
sindrome epilética. Os pacientes com hemiplegia também flutuagéo diurna ou sindrome de Seg@aps pacientes
podem desenvolver distonia. Um dos meus pacientes teveCOM esta sindrome tipicamente apresentam distonia que
um grande infarto congénito no territério carétido interno Piora ou aparece a tarde, mas muitos casos atipicos podem
esquerdo, e a cavidade que se formou depois do derrameS€r diagnosticados com o tratamento empirico com L-
resultou na remocao de trés ou mais centimetros do cortexDPOPA. O inicio da distonia acontece principalmente na
funcional remanescente a partir da superficie interna do idade pré-escoldf, mas casos atipicos foram descritos.
cranio. O menino tinha um histérico de convulsdes parciais €as0s néo tratados desenvolvem parkinsonismo na adoles-
com postura distnica levando & generalizagéo secundaria, céncid®. A dose de L-DOPA depende do peso do paciente,
mas também tinha algumas posturas distonicas simples senf geralmente € administrada em associagdo com um inibi-
qualquer alteracdo no eletrencefalograma. A inexisténcia dor de carboxilase DOPA periférico, tal como carbidopa,
de alteracdes no eletrencefalograma pode ter sido causad®ara evitar nause#s A dose inicial para pré-escolares é de
pela grande distancia entre geradores corticais e os eletro-20 Mg de L-DOPA, mas a dose pode ser aumentada para
dos de registro. Foram necessarios algum tempo e alguns250 Mg, caso alguma reacao for detectada. Na maioria dos
testes terapéuticos com medicacdes antiepilépticas para s€as0s, a reacao € obtida com uma dose baixa, mas casos
chegar a conclus&o de que o paciente tinha dois problemasatipicos podem exigir até 750 mgRfia
convulsdes parciais e distonia. A segunda linha de tratamento da distonia (para pacien-
Do ponto de vista clinico, a distonia e os disttrbios de t€s que ndo reagem ao teste com L-DOPA) geralmente € o
movimento hipermotor podem afetar somente um entre tratamento comagentes anticolinérgicos, tais como trihexi-
outros poucos membros, mas o enrijecimento do tronco, a fenidilemuma dose inicial de 1-2 mg/dia, com um aumento
hiperextensdo da cabeca, o opistétono e as crises oculogide 1-2 mg/semana, até chegar a doses de 40-80 mg/dia, se
ricas também podem ser observadas. As crises oculogiricas® paciente tolerdf. Os efeitos colaterais dos anticolinérgi-
estdo freqiientemente relacionadas ao uso de drogas. Entr€0s s@o bastante comuns, especialmente com doses mais
essas drogas estdo as drogas psicotrépicas, tais como fenc@ltas, e incluem boca seca, dificuldade de micgéo, taquicar-
tiazinas, butirofenonas e metoclopramidd Muitos dia, precipitacdo de glaucoma, etc. Outras alternativas para
outros agentes foram relatados como indutores de distarbi- 0 tratamento da distonia incluem baclofen (dose inicial de
os de movimento, isto é especialmente verdadeiro no que 2,5 Mg, trés vezes ao dia, com um aumento de 2,5 mg/dia/
diz respeito as drogas com efeitos dopaminérg¥s semana, até chegar a 30 mg, trés vezes ao dia), clonazepan
Homens jovens sdo mais propensos a reacao distdnica apoédose inicial de 0,01 mg/ kg/dia, com um aumento de até 0,2
aexposicéo a medicaces psicotrépicas, tal como o halope-mg/kg/dia), acido valprdico (veja Hiperecplexia acima) e
ridol. A interrupcéo gradual do tratamento com haloperidol carbamazepina em uma dose incial de 5 mg/kg/dia, comum
ou outras drogas agonistas a base de dopaminas pode caus@timento até 30 mg/kg/dfa

crises emergentes de abstinéncia, que incluem discinesia  Coréia e tiques s&o facilmente diferenciados das con-
orofacial, distonia e acatisia. A acatisia € uma sensagao deyy|sges, excetuando-se 0s casos de tiques motores simples,
agitagdo acompanhada pela necessidade de movimentacague podem ser confundidos com mioclonia. Nesses casos,
incessante. O diagnostico pode ser confirmado através deym eletrencefalograma facilmente diferencia a mioclonia
exame de urina para deteccdo das drogas geralmente rescortical/epiléptica dos tiques. Os disttirbios de movimento
ponsaveis. As reacdes mais graves as drogas sao autoliminzo precisam ser tratados em todos os pacientes. Em muitos
tadas e o tratamento com anti-histaminicos intravenosos, casos, os tiques s&o suaves e temporarios, e ndo precisam de
tais como difenidramina (1mg/kg/dose lenta intravenosa) tratamento. Quando os tiques s&o muito perturbadores
pode controlar sintomas distonicos ou discinéticos e crises socialmente, podem ser tratados inicialmente com um re-
oculogiricas, mas em alguns episodios, os pacientes podenceptor alfa-agonista, tal como guanfacina (0,5 mg, duas
ndo responder a altas dd¥es vezes ao dia) ou clonidina em uma dose inicial de
Outras causas da distonia incluem lesdes intracerebrais0,05 mg/dia, aumentada para até 0,1 mg, trés vezes ao dia.
(tumores, malformacdes vasculares, cistos parasitarios) e, Rotineiramente, obtemos um eletrencefalograma antes de
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iniciar o tratamento com alfa-agonistas. Os pacientes que Tetania

n&o respondem a guanfacina ou clonidina precisam de A tetania é, na maioria dos casos, causada por hipocal-
tratamento com antagonistas a base de dopamina, que s&@emia ou hipomagnesemia, ou ambas. O termo é usado para
drogas com toxicidade mais complexa, incluindo efeitos gesignar aumento do ténus muscular devido a excitabilida-
colaterais potencialmente irreversiveis, tais como discine- ge gumentada da membrana muscular causada por baixas
sia tardia e acatisia. Nesse caso, essas drogas séo memQEoncentragées de calcio e magnésio. As vezes, o calcio
prescritas em consulta com um neuropediatra experiente oUsgrico total pode ser normal, mas o nivel de calcio ionizado
com um psiquiatra. € baixo. Isso pode ser causado por alcalose derivada de
hiperventilacdo ou vémito recorrente, tal como na estenose
do pilord. Em paises do terceiro mundo, os bebés que s&o
Spasmus nutans alimentados com leite de vaca inadequadamente diluido

Ospasmus nutaréscaracterizado por oscilacdes ocula- Podem desenvolver hipocalcemia causada pelo excesso de
res assimétricas, inclinagéo (balango) da cabega para cimafésforo na alimentacdo. A deficiéncia de vitamina D é
e para baixo, e posicdes anormais da cabeca (inclinacdo)atualmente uma causa rara de tetania. Em paises em desen-
com inicio entre as idades de 1-15 mé&%8%93 O nistag- volvimento, o hipoparatiroidismo e o pseudo-hipoparati-
mo assimétrico e o balanco da cabeca ndo podem serfoidismo congénito (erros inatos do metabolismo de calcio
percebidos durante o exame, e muitos cascspasmus e vitamina D) e pos-operatério estdo entre as causas mais
nutansfregiientemente ndo mostram todas as caracteristi- freqtientes de hipocalcerfia
cas tipicas do diag”_és'[%bgl_g_g- O nistagmo nepasmus Os sintomas classicos de tetania freqiientemente ndo
nutanspode ser conjugado (binocular), monocular ou dis-  gparecem antes dos trés meses de idade. O espasmo carpo-
sociadé*. O nistagmo nessas criancas € ressaltado pelapeda| aparece abruptamente e afeta principalmente os de-
apresentacdo de um alvo visual (brinquedos de bebé ouqgs, os quais flexionam-se na junta proximal e estendem-se
livros coloridosj*. Grande parte da fisiopatologiasjmas- nas juntas distais, com os polegares aduzidos e opostos. Os
mus nutang desconhecida, mas a causa do balanco da pes tornam-se tonicamente estendidos. N&o se observa

cabléalqa € um reflexo oculovestibular compensatorio nor- nenhymaalterago no nivel de consciéncia, o que é um fator
mal". Esta conclusdo € secundaria ao fato de os lactentesccia| de diferenciagdo em criangas mais velhas. O larin-

apresentarespasmus nutangspeculagoes de quepas- goespasmo pode ocorrer Com ou Sem 0 espasmo carpope-
mus nutangesulta da privacdo de luz solar ndo foram g e ¢ diagnosticado quando se ouve o estridor inspiratorio

confirmada$®. Embora se considere que a sindrome tipica geyido a aducéo das cordas vocais. A tetania latente pode
dospasmus nutarsfreqiientemente uma condicéo benig-  ger testada com o sinal de Chvostek, que consiste na
na e autolimitada, outras entidades mais sérias podem t€Mpresenca de contragdo dos musculos faciais depois da
alguns dos sintomas, e precisam ser diferenciadas antes d?apotagem na regido do arco zigomatico. O sinal de Chvos-
se fazer o diagnostico corréfoEntre as causas “secunda- tek pode ocorrer em algumas criancas norfn@isiipopa-
rias” dospasmus nutarestao casos de nistagmo congeénito, ratireidismo e o pseudo-hipoparatireocidismo também po-
lesdes quiasmatic¥fssindrome diencefalica, cistos poren-  gem estar associados com dores de cabeca, sinais extrapi-
cefélicos_, opsoclor_m—miocloﬁ% selavazia, ependimoma,  gmidais e a calcificacdo dos ganglios b&4af pseudo-
e distdrbios da retirfd 9192 hipoparatireoidismo esta associado com metacarpos cur-
Um estudo comparou as descobertas clinicas sobre 0tos, faces em forma de lua, defeito do esmalte, olfato e
spasmus nutareom doencas semelhantes (lesdes do SNC acuidade auditiva diminuidos, além de outros sinais n&o-
e nistagmo congénit¥). Esses autores descobriram que no - especificos, tais como retardo mental, cataratas, obesidade
grupo dospasmus nutans,inicio médio do nistagmo e do e altura reduzida® As convulsdes epilépticas podem
balanco da cabeca foi aos 8 meses, e o inicio médio dagcorrer em qualquer idade em pacientes com hipocalcemia,
inclinacdo da cabeca foi aos 15 meses. O nistagmo erae szo mais comumente observadas do que 0s espasmos
asssimétrico, intermitente, e teve um inicio mais tardio no musculares classicos da tet#niBm lactentes, especial-
spasmus nutansm comparacdo com as outras causas do mente em neonatos, podem ocorrer convulsdes genuinas
nistagmo infantil. O nistagmo optocinético esteve freqlien- persistentemente focais devido a hipocalcemia. O trata-
temente presente Ispasmus nutane ausente na maioria  mento da tetania consiste na administracdo parenteral de
dos casos de nistagmo infantil. O balango da cabecga tam-c4icio, com monitoramento cuidad824°C O calcio ad-
bém era mais frequente, com maior amplitude, e clinica- ministrado através de cateter na veia umbilical pode causar
mente mais facil de ser detectadospasmus nutansh necrose hepaética, se a ponta do cateter néo for inserida na
inclinacéo da cabeca nao foi considerada como um bom veia cava inferior; o local de infusdo deve ser verificado
critério de diferenciagao. com frequiéncia, j4 que o extravasamento de célcio para
O acompanhamento a longo prazo é importante para dentro dos tecidos subcutaneos pode causar necrose gra-
confirmar o diagndstico dgpasmus nutang que a maio- ve99.100 O cloreto de célcio causa reagdes mais graves
ria dos pacientes atinge boa acuidade visual; entretanto, oquando ocorre extravasamento, portanto o gluconato de
nistagmo sutil pode persistir até a idade de 12%nos célcio é a preparacdo de esc8htC O calcio néo deve
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ser misturado com o bicarbonato de s6dio no mesmo frascoapnéia também pode indicar esses problemas, que incluem
ou linha de infusdo, j& que podera ocorrer a precipitacao de miastenia grave congénita e adquirida, distrofia miotdnica
carbonato de calcio na solugcdo. Experimentos com animais congénita, miopatias congénitas, atrofia muscular da colu-
sugerem que o célcio introduzido rapidamente na aorta na vertebral, amioplasia, Sindrome de Pena-Shokeier, etc.
diminui a perfuséo intestinal, de forma que a infusdo lenta Multiplas causas de apnéia incluem hipoventilagcao centro-
também deve ser usada com cateteres da artéria umbili-alveolar congénita (maldicdo de Ondine), paralisia das
cal??:100 O tratamento agudo de hipocalcemia sintomética cordas vocais, sindrome de Moebius, seqiiéncia de Pierre
(tetania, convulsBes e apnéia) deve ser de 1-2 mil/kg de 10%Robin, forma neonatal (principal) de hiperecplexia, dege-
de gluconato de célcio (1 ml de gluconato de célcio, 10% de neragéo talamica infantil. Em criancas de mais idade, a
solugcdo =100mg =9mg de Ca elementar) através de infusdoobstrucao causada por hipertrofia da amigdala e adendides,
intravenosa durante 5 minutos sob monitoramento cardior- a obesidade e a sindrome de Rett séo as causas mais comuns
respiratori@®-199 A dose pode ser repetida se ndo houver de apnéia, mas outras causas incluem distdrbios neuromus-
qualquer reacdo clinica e se o célcio sérico permanecerculares, doencas do SNC, encefalomiopatia mitocondrial,
baixo. O célcio ionizado correlaciona-se mais confiavel- encefalopatiafamiliar com respiracdo periédica permanen-
mente com a irritabilidade da membrana neuronal, e deve te e apnéia central de causa desconh&driluxo gastro-

ser usado sempre que possivel para orientar o inicio e o fimesofagico e espasmo esofdgico também podem causar ap-
do tratamento agudo, especialmente em neonatos, uma venéia e bradicardia, também conhecida como “a sindrome de
que, nessa faixa etéria, o célcio sérico total ndo se correla-apnéia acordad&®4-107

ciona bem com o célcio ionizatfe! 00 A vitamina D e o A sindrome da morte sUbita do lactente (SMSL) é uma
magnesio séo indicados quando baixos niveis séo docu-gntidade heterogénea, que inclui um grupo de doencas, e
mentados. néo pode ser completamente discutida. E suficiente dizer

gue casos de SMSL quase fataisgr-mis$ podem ser

facilmente confundidos com eventos epilépticos devido a
Epis6dios de apnéia-bradicardia, sindrome da morte ~ associacéo de apnéia com hipotonia ou enrijecimento e
stbita do lactente/eventos com aparente risco de vida ~ cianose ou palidez. Casos graves podem produzir les6es
(ALTE) hipotensivas e hipoxico-isquémicas, e podem ser seguidas
mPor convulsdes epiléptic®. A maioria das publicacées
recentes ndo encontrou correlacdo evidente entre os regis-
tros poligraficos e a ocorréncia tardia de morte stitita
(vejareferéncia 6 pararevisdo). As indicacdes e a utilidade
de monitoramento eletrénico domiciliar para a apnéia per-
manecem pouco clards.

Em muitas ocasifes, a apnéia pode ser confundida co
convulsdes. A apnéia como a Unica manifestagéo das con-
vulsdes é rara, mas pode ocorrer em lactentes, especialmen
te neonatos a term®102 Geralmente, os neonatos com
convulséo relacionada a apnéia mostram outros sinais, tais
como desvio tonico dos olhos ou atividade clénica. A
apnéia dos lactentes prematuros geralmente é causada por
imaturidade dos centros respiratorios, e é raramente relaci-
onada a convulsdo. Uma discussdo completa de todas as\/erti
causas da apnéia vai além do escopo desta revisdo (veja a
referéncia 6 para uma revis&o). Uma lista parcial de causas  Uma sindrome de crises breves e recorrentes (de um a
comuns da apnéia em neonatos e lactentes inclui: apresenVarios minutos) de vertigem e nistagmo, que acontece
tacio aguda de asfixia, convulses neonatais (com ou semsubitamente sem nenhum deflagrador conhecido, foi des-
asfixia), lesdo da coluna vertebral e do cérebro durante o crita em criangas. O inicio dos sintomas acontece entre as
parto, lesdo proxima a cabeca (acidental), trauma nao- idades de 1- 5 anos, e meninos e meninas séo igualmente
acidental (sindrome do bebé-trémulo), sepsia aguda, desi-afetadod!™. A freqiiéncia usual das crises geraimente é
dratacdo de choque, infecco respiratéria (por exemplo, Paixa, de uma a trés por més, mas em alguns casos foram
virus sincicial respiratorio - RSV), compressdo mecanica relatadas varias crises por€ié2 A maioria das criangas
do corddo umbilical (osteogénese imperfeita), presséo in- Para de ter crises antes da idade de 7 anos e, em muitos
tracraniana aumentada por qualquer causa. Entre as malfor-ca8S0S, menos de cinco crises sao registradas durante toda a
macdes do SNC associadas a apnéia esto as sindromes gdda. Durante as crises, a crianca parece palida e assustada,
Chiari tipo 11, Joube#®3 CHARGEL®3, Mohr, Dandy- mas consciente, e pode cambalear e até mesmo cair. Os
Walker e Miller-DickeP. As doencas metabdlicas associa- Pacientes freqiientemente seguram-se em algo (geralmente
das com a apnéia do latente incluem defeitos do metabolis-Moveis ou alguém) no inicio do evento ou deitam-se no
mo de acidos graxos (deficiéncia de acil-descarboxilase de €hao, recusando-se a se mover enquanto os sintomas dura-
cadeia média), hiperglicinemia ndo-cetética, hipoglicemia rem-*2 Na maioria dos casos, os pacientes apresentam
acidural organica, disturbios no ciclo de uréia, distirbios €xames de rotina negativos, mas anormalidades na funcao
mitocondriais (sindrome de Leigh), distrofia neuroaxonal do ouvido interno/labirintina foram relatadas
infantil. Distarbios neuromusculares conhecidos podem A relacdo entre enxaqueca infantil e vertigem paroxis-
estar associados a disfuncdo respiratéria subita, mas aticabenignaainda é especulativa, mas uma histéria familiar

gem paroxistica
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positiva de enxaqueca entre parentes imediatos ndo é inco-colocada novamente na posi¢éo neutra, mas com inclinacéo
mum. Essa possibilidade de que a vertigem paroxistica imediata. Como no caso da vertigem paroxistica, sugeriu-se
benigna represente um “equivalente da enxaqueca” é fun-uma relacdo entre enxaqueca e torcicolo paroxistico. A
damentada em casos de crian¢gas com a sindrome tipica seranxaqueca tipica tem sido observada em casos de torcicolo
ou com dor de cabeca associada, que subseqiientementa medida que a crianca fica mais véligzOutras etiologias
desenvolvem enxaqueca classica ou vertebrobasilar (refe-de episédios de vertigem podem ocorrer em criangas, tais
réncia 20, e varios de meus casos pessoais). como intoxicacado por drogas ou labirintite aguda de origem
infecciosa. Essas causas precisam ser levadas em conside-
racéo ao se fazer o diagnéstico de vertigem paroXistica
maioria dos casos de torcicolo paroxistico benigno da
Torcicolo paroxistico benigno da infancia infancia recupera-se antes dos 2 a 3 anos sem intervengéo

z . O
O torcicolo paroxistico benigno da infancia provavel- médic#.

mente esté intimamente relacionado a vertigem paroxistica,
mas pode ter etiologia difereAté 114 Os sintomas apare-
cem durante o primeiro ano de vida e podem até mesmo
estar presentes no periodo neonatal, mais freqlientemente . o
entre as idades de 2-8 me¥esA duracdo das crises ~ Coreoatetose cinesigénica paroxistica

geralmente é de vérias horas, mas podem ser curtas (10 Neste distdrbio, o movimento subito deflagra distonia
minutos) e podem durar por até 14 ¥aBo ponto de vista uni- ou bilateral e/ou crises de coréia que podem se repetir
clinico, atorgdo do pescoco (torcicolo) ocorre sem posicio- até 100 vez&sAs crises podem ser precedidas de uma aura
namento anormal obrigatério ou persistente da cabeca e, viade rigidez ou formigamento no segmento afetaenhu-

de regra, a resolucéo dessa sindrome é espoffaties: ma perda de consciéncia € percebida durante os eventos,
palhamento” da postura distonica para o tronco pode ser que duram de um a alguns mindbsOs movimentos

visto em alguns casb®. Sintomas associados incluem  podem ser bizarros, distonia com contratura, coréica ou até
vomito recorrente, desconforto e inclinagédo da cabeca paramesmo de natureza balistica e, as vezes, podem causar
um lado (isso pode mudar com crises sucessivas) e movi-quedasl’. Outros estimulos que foram descritos como
mentos oculares anormais. Em alguns casos, as crisesdeflagradores de crises incluem estresse, hiperventilagéo,
podem ser anunciadas por um periodo de irritabilidade, excitacdo e sobressalldé Casos deflagrados por metilfe-
angustia, ou vomi&?. Casos mais extremos foram descri- nidato foram descritd$8 Trés quartos dos casos desta
tos, nos quais ocorre inclinagdo do tronco para o lado, doencaséo familiares e transmitidos por um trago dominan-
algumas vezes com enrijecimento ipsilateral, ataxia em te*. O outro ¥4 dos casos provavelmente representa muta-
direc&o ao lado para o qual a cabeca esté incfinbigases ¢Bes de novo. E necessario cuidado com este diagndstico,
casos extremos, a possibilidade de um tumor do SNC ja que os casos considerados como coreoatetose cinesigé-
precisa ser eliminada, a ndo ser que exista uma histérianica paroxistica e que passaram por video-eletrencefalo-
evidente de episddios prévios semelhantes, o que deixa umagrama de longa duracéo apresentaram convulsées eletroen-
crianga completamente normal livre de qualquer tipo de cefalogréaficas originadas no cortex sensdério-motor suple-
anomalia neurolégica. Durante a avaliagdo do primeiro mentar e no nicleo caudal ipsilatétél

episdédio, o exame de imagem da cabecga € geralmente

o . Em muitos casos, a discinesia cinesigénica paroxistica
necessario. Agrupamentos familiares foram relafd@os

reage bem a drogas anticonvulsivas, especialmente aquelas

Outras causas de torcicolo devem ser excluidas, inclu- que desativam o canal de sddio, tais como a carbamazepina
indo-se causa ocular, relacionada a dor, relacionada ae€ a fenitoina, até mesmo em doses ba#a®s pacientes
contratura, distdnica, e da sindrome de Sandifer. Os tumo- afetados pela coreoatetose cinesigénica paroxistica tém
res do SNC, incluindo aqueles localizados na fossa poste-longevidade normal, mas as crises em publico podem levar
rior, no terceiro ventriculo (cisto col6ide) e na coluna @o constrangimento social.

vertebral também podem produzir torcicolo intermitente. A Esta sindrome geralmente é tratada inicialmente com

siringomielia também pode apre§entarsmtomas SemelhAar,"carbamazepina 5 mg/kg/dia, sendo que alguns pacientes
tes. Um dos meus casos pessoais apresentou posturatomcaodem responder até mesmo a doses mais baixas, mas

intermitente do pescoco quando estava aprendendo aandarg, 55 podem exigir doses levemente mais altas no ambito
0 que leva a uma investigacao de distonia e convulsdes. O

“torCicol lar & wid s o 0 , usado para criangas com convulsées (15-25 mg/kg/dia). Em
torC|c|o °~°C‘é ar I(-:]reso vido atraves da posicao de supino 51485 casos resistentes, a flunarizina foi bem sucedida em
ou oclusao do olho paretico e esta presente na posiCa0:qniro|ar as crises, mas também foram relatados casos que
sentada. Trauma e linfadenite relacionada com infec¢éo

; ) ndo obtiveram nenhuma resposta (120). A flunarizina ge-
também podem produzir dor e postura anormal do pescogo. .| nante & iniciada em uma dose de 2,5-5 mg/dia em

O torcicolo paroxistico pode ser diferenciado das con- Criancas, e aumentada conforme a tolerancia, até 0,5-
traturas, uma vez que a cabeca pode ser passivamenté Mg/kg/dia.
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Coreoatetose ndo-cinesigénica (distdnica) paroxistica 5.

Foram relatadas crises semelhantes aquelas descritas
em “coreoatetose cinesigénica paroxistica” (veja acima),
mas deflagradas por estresse, ingestdo de café ou alcog,
0l117.121 Ag crises s&o normalmente mais longas que
aguelas observadas nas formas cinesigénicas, com duracao
em torno de algumas horas, mas, no entanto, ocorrem com’-
menor frequéncia. Essa doenga, embora menos comum,
também é familiar e transmitida por um traco dominante. As
drogas anticonvulsivas nao sao eficientes, com excec¢ao dog
clonazepam e do oxazep®f122 Um paciente que tam-
bém sofria de ataxia respondeu positivamente & acetazola-g.
midal23 A dose inicial de clonazepam é de 0,01 mg/kg/dia,

e aumentada para 0,1 mg/kg/dia durante varias semanas, €0.

a sedacdo é um dos efeitos colaterais mais limitadores.

11.

Outras discinesias paroxisticas idiopéticas 12.

Lance também descreveasos intermediariogue ndo

se enquadravam nem com o grupo de coreoatetose paroxisd3-

tica cinesigénicas, ou com o de n&o-cinesigéhidassses

casos estranhos sado geralmente induzidos por exercici-, ,
0s'17.121 Wali também relatou hemidistonia induzida por
exercicios prolongados e por 6. Uma forma rara de

coreoatetose paroxistica dominante autossémica com es-15.

pasmos foi descrita e recentemente mapeada para 0 cromos-

somo 1p proximo ao cluster dos canais de gens de potas-16.

siol2®,

17.

Distonia paroxistica da infancia

Angelini et al. descreveram uma distonia paroxisticaem
lactentes entre 1 e 5 me¥&sDo ponto de vista clinico, os

episodios sdo caracterizados por breves, episodios frequen- o

tes e repetidos de distonia dos membros superiores (simé-

tricos ou assimétricos) e/ou opistétono. Os sintomas dimi- 20.

nuem com o tempo e desaparecem totalmente antes do final
do segundo ano de vit#&.

21.

22.

23.
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