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~ NEUROCISTICERCOSE E
SINDROME DE LENNOX-GASTAUT

RELATO DE CASO

 SVETLANA AGAPEJEV™, MURA A.M. RIBEIRO PADULA**,
MVEA M. OLIVEIRA MORALES***, MARCIA M. FERREIRA LIMA™***

RESUMO - Relata-se o caso de uma menina que, aos 2 anos de idade, apresentou a forma epiléptica, hidroceféalica
e encefalitica da neurocisticercose, diagnosticada por exame do liquido cefalorraqueano e tomografia
computadorizada de cranio, evolugdo com crises polimoérficas, episoédios de descompensacéo da hipertensédo
intracraniana por obstrugdo do sistema de derivagdo ventriculoperitoneal, retardo no desenvolvimento
neuropsicomotor e cegueira até que, aos 10 anos de idade, foi diagnosticada sindrome de Lennox-Gastaut.
Atualmente, a paciente tem 16 anos, apresenta sequelas neurolégicas e crises parciais complexas com automatismos,
parcialmente controladas com o uso de clobazan e oxcarbazepina. A primeira associagdo de neurocisticercose e
sindrome de Lennox-Gastaut foi descrita em 1973, por Frochtengarten & Scarante, em uma menina com quadro
clinico semelhante ao do caso relatado.

PALAVRAS-CHAVE: neuracisticercose, sindrome de Lennox-Gastaut, epilepsia, infancia.

Neurocysticercosis and Lennox-Gastaut syndrome: case report

ABSTRACT - Report of a girl with the epileptic, hydrocephalic and encephalitic form of neurocysticercosis,
diagnosed by cerebrospinal flui and computed tomography exams, during her second year of life and an evolution
with multiple types of seizures, prolonged periods of intracranial hypertension due to obstruction in the
ventriculoperitoneal shunt, psicomotor regression and blindness until she was 10 years old, when the Lennox-
Gastaut syndrome was diagnosed. Nowadays the patient is 16 years old and presents complex partial seizures
with automatism not completely controlled with clobazan and oxcarbazepine, associated to left spastic hemiparesis,
universal hyperreflexia, psychomotor agitation, self-mutilation, amaurosis and severe mental retardation. The
association between neurocysticercosis and Lennox-Gastaut syndrome was first described in 1973 by
Frochtengarten & Scarante in a Brazilian girl with a similar clinical picture.
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Neurocisticercose (NCC), considerada a mais comum das parasitoses do sistema nervoso
central (SNC)3, € a infec¢éo pela forma larvaria metacestoide da Taenia solium , tendo o homem
como hospedeiro intermediario no ciclo teniase/cisticercose e adquirida por meio de dois mecanismos:
autoinfeccéo, em que a contaminacao é feita via &nus-méo-boca, e pela heteroinfec¢éo, ao ingerir
agua e alimentos contaminados, principalmente verduras, com ovos de T.solium. O periodo de
incubacao varia de 6 meses a 30 anos, com média de 4,8anbsra seja endémica nos paises em
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desenvolvimento, a frequéncia de seu diagnéstico tem aumentado nos paises desenvolvidos, em
decorréncia do crescente afluxo de imigrantes procedentes de regifes eAfiéridasidéncia,

em criangas, ocorre de 0,5 a I?dde todos os casos com NCC. Crises epilépticas, hipertenséo
intracraniana, encefalite e distdrbios psiquiatricos, sdo as manifestacdes clinicas mais comuns na
infancig=5681016 Em alguns estudos, crises parciais com generalizacéo secundaria predominam,
engquanto em outros, as crises generalizadas sdo mais é#fithO polimorfismo clinico da

NCC parece estar relacionado ao nimero de parasitas, sua localizag¢&o, seu estagio de desenvolviment
e, principalmente, aos complexos mecanismos imunoldgicos que envolvem a interacdo parasita-
hospedeird'®. O diagndstico baseia-se em multiplos fatréio existe consenso sobre a a¢éo dos
cisticidas modificarem, ou néo, o prognéstico das crises em pacientes coift. NICtfatamento
fundamenta-se no uso dos cisticidas praziquantel e albendazol, geralmente associados a drogas
sintomaticas tais como antiepilépticos, corticéides, dextroclorofeniramina, cetopfof@eno
prognéstico benigno pode vir acompanhado por sequelas neuroldégicas como epilepsia e
hidrocefalid®*®,

A sindrome de Lennox-Gastaut (SLG) é a mais comum das encefalopatias epilépticas
intrataveis da infancia, corresponde a 5% das epilepsias ifffantiaracteriza-se por retardo mental
progressivo em 80% dos casos, crises de multiplos tipos, predominando as crises tdnicas em 94%
das criangas, auséncias atipicas em 80%, crises atdnicas em 43% e estado de mal epiléptico em 609
associadas, em todos os pacientes, a eletrencefalograma (EEG) interictal constituido de complexos
ponta e poliponta-onda lenta (1 a 2 Hz) difusos, com predominio em regides anteriores, atividade de
base anormal e, em 70% dos casos, a “trens” de pontas rapidas no sono f&é-REldnhecimento
sobre a incidéncia da SLG é precario e o diagndstico exato nem sempré. &féitidrome idade-
dependente, mostrando inicio entre 1 e 8 anos de idade, com pico entre 1 e 3 anos de idade, podend
persistir até a idade adulta, quando apenas 30 a 50% mantém as caracteristicas clinicaé¥#o EEG
Acomete, preferencialmente, o género masctiith®. E, frequentemente, precedida por outras
manifestacdes epilépticas. Dependendo da etiologia, a SLG é classificada em criptogénica, sem
identidade neuropatoldgica consistente, idiopatica e sintomatica. Esta Ultima, é constituida de fatores
genéticos e adquiridos, tais como malformag6es encefalicas, lesdo perinatal, asfixia, encefalite,
meningite, trauma, esclerose tuberosa e, em 17 a 30% dos casos pode ser uma forma evolutiva de
sindrome de We%t+2°%, Etiologias associadas, menos frequentes, incluem tumores, lesdes focais,
infeccdes congénitas, hemorragia intraventricular, hematomas subdératpatogenia é ainda
obscura, sugerindo ser a manifestacdo de reacao inespecifica de alguma leséo cerebral durante
determinada etapa do desenvolvimento infé&nklstudos com tomografia por emisséo de positrons
sugerem tanto um hipometabolismo cortical difuso, como um metabolismo normal ou lifnitrofe
Tem sido proposto um mecanismo imunogenético para explicar a SLG, ainda com resultados
conflitante&!. O tratamento, geralmente ineficaz, tem o valproato como anticonvulsivante de primeira
escolha, com frequéncia associado a benzodiazepinicos e, mais recentemente, o topiramato. A
utilizag&o de vitamina Bdieta cetogénica e calosotomia, séo terapéuticas alternativas de eficacia
ainda ndo totalmente comprov&d® progndstico € ruim. A mortalidade, a curto prazo, é de 4 a
7%, tendo o estado de mal epiléptico como principal éadgzenas pequeno nimero de pacientes
consegue controle das crises, enquanto a maioria evolue para crises parciais ou multifocais e
encefalopatia epiléptiéZ*3132 Dentre as sindromes epilépticas graves da infancia, a epilepsia parcial
atipica benigna da infancia, a epilepsia mioclénica grave da infancia, a sindrome de Doose, entre
outras, séo diagnosticos eletroencefalograficos diferenciais impottéhtes

Associacgao entre NCC e SLG foi descrita, pela primeira vez por Frochtengarten & Starante
em 1973, em uma menina que apresentou, aos 18 meses de idade, sindrome de West de instalaca
gradativa, evoluindo para SLG aos 3 anos e 6 meses de idade, e que tinha o diagnéstico de NCC
desde os 19 meses, definido pela positividade da reacao de Weinberg.

O objetivo deste artigo € relatar o segundo caso da associagdo entre NCC e SLG em uma
crianga brasileira.
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CASO

HMSD, feminina, branca, natural e procedente de Botucatu (SP), nascida em 10/maio/1983 de parto
normal, a termo, apresentacgédo cefalica, pesando 3,210 Kg, perimetro craniano (PC) = 35 cm, APGAR 10 desde
0 I° minuto e sem anormalidades perinatais. Até os 24 meses 12 dias (22/maio/85), mostrou desenvolvimento
neuropsicomotor (DNPM) dentro dos parametros da normalidade (sustentou a cabeca aos 2 meses de idade,
sentou aos 6 meses, engatinhou e ficou em pé com apoio aos 10 meses, comecgou a formar algumas palavras aos
20 meses), apresentando resfriados comuns, otite média e desidratagdo grau |. O PC foi 38,5 cm aos 2 meses de
idade e, 43 cm, aos 6 meses.

Aos 2 anos 16 dias (26/maio/85), em sua primeira consulta na Neuropediatria, os pais relataram ter a
crianca apresentado crise parcial motora a esquerda (E), com generalizagdo secundéria durante 1 hora, apés
episadio febril por amigdalite purulenta, 4 dias antes, e que melhorou com fenobarbital (FB). Trés dias depois,
novo episodio febril, seguido de crise semelhante, com duracéo de 2 horas, apresentando hemiparesia E apos.
Associou-se, entdo, 20 mg/kg/dia de primidona (PM). Ao exame neurolégico (EN), apresentava: PC= 48 cm,
contactuacdo adequada, DNPM normal, hemiparesia completa desproporcionada de predominio braquial a E,
hiperreflexia a E e hipotonia global. Foram realizados exames bioquimicos gerais e hemograma, cujos resultados
estavam dentro da normalidade, e sorologias para toxoplasmose, lues e Chagas, que estavam n&o-reagentes, e
para mononucleose, que estava reagente. O EEG evidenciou desorganizacéo difusa com assimetria, em detrimento
de areas fonto-temporais médias a direita (D) e descarga ritmica temporal anterior e média a D. Para investigar a
hemiparesia, foram solicitadas carotidoangiografia (CAG) e tomografia computadorizada de cranio (TC), esta
Ultima a ser realizada fora de Botucatu. Manteve-se terapéutica com FB e PM. Quatro meses depois (26/09/85),
voltou a consulta apresentando febre, vomitos, diarréia, apatia e hemiparesia a E, de curta duragdo, apos os
episadios de crises convulsivas. Segundo os pais, o primeiro episodio de hemiparesia foi acentuado nos primeiros
dias e regrediu, quase totalmente, em 30 dias. Mantendo o mesmo EN, mas com PC= 51 cm, foi internada para
definicdo diagndstica das crises e da hemiparesia. Nova sorologia para mononucleose foi ndo-reagente, sem ter
havido qualquer terapéutica direcionada para tal. A CAG mostrou sinais indiretos de hidrocefalia. A puncéo
ventricular, feita logo apds, sugeriu (Tabela 1) o diagnéstico de NCC. Em 18/10/85, iniciou-se esquema terapéutico
com dexametazona (DM) e praziquantel (PZQ - 50mg/kg/dia, em 3 tomadas) que, por problemas na aquisi¢éo do

Tabela 1. Evolucé@o dos exames de LCR..

Data Células/ N E L M P  Proteinas Glicose Cloretos Reagdes Nivel
mm® % % % % % mg % mg % mg %

17/10/85* 1 - - - - - 84 nff nff FC + \
21/11/85** 5 - - 90 10 - 51 50 695 FC + L
27/11/85 205 12 - 85 3 - 72 38 736 IF+(1:16) L
17/01/86 1024 - 3 95 2 - 99 77 670 IF+(1:8) L
27/01/86 340 2 1 94 3 - 94 a7 665 nff L
05/02/86 208 4 1 90 5 - 98 43 665 nff L
04/09/97 10 - 2 90 4 2 94 56 743 IF + L
ELISA +

* Aumento de gama-globulinas (46,7%); auséncia de células neoplasicas e fungos. ** 2% pro-linfocitos.

N, neutrdfilos; E, eosindfilos; L, linfécitos; M, mondcitos; P, plasmdcitos; nff, ndo foi feito; FC, reacéo de Fixacéo der@ampl

(reacdo de Weinberg) para cisticercose; IF, reacéo de Imunofluorescéncia Indireta para cisticercose; V, pungédo ventricular; L,
puncéo lombar.
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Fig 1. Evolucéo dos exames por neuroimagem (TCs e RMNs). A - Edema cerebral e formag6es nodulares
hiperdensas com areas hipodensas ao redor, de dificil visualizagdo, em todo o parénquima; B - ap6s con-
traste, acentuado reforco das formagGes nodulares. C - Hidrocefalia assimétrica, presenca de DVP e de
lesbes hipodensas sem reforgo pelo contraste. D - Calcificagdes difusas, principalmente frontais e
periventriculares, atrofia cerebral intensa. E e F - RMNs que mostram leucoencefalopatia, redugéo
volumétrica do parénquima (atrofia cortical), ventriculos laterais de contornos irregulares, areas cisticas
(cisto?, leséo inflamatdria cistica?) em corno frontal de ventriculo lateral D, hipoplasia de corpo caloso.

cisticida, foi suspenso 12 dias apés. Em 22/10/85, foi submetida & interposicao de derivacéo ventriculoperitoneal
(DVP), ap6s comprovagao da presenca de hidrocefalia através de ventriculografia. A paciente teve alta hospitalar,
em 31/10/85, com controle das crises. Em 05/11/85, conseguiu-se a realizagdo da primeira TC cranio (Fig 1A e
1B). Em 21 e 27/11/85, na auséncia de PZQ, foram realizados mais 2 exames de LCR (Tabela 1).

Aos 2 anos 8 meses (13/01/86), mantendo os episodios de crises parciais motoras a E, com generalizagéo
secundaria, e 0 mesmo EN, a crianga foi re-internada para realizar o esquema completo de PZQ, na mesma
dosagem, por 21 dias, permanecendo em uso de FB e PM. Em 17 e 21/01/96, em vigéncia de PZQ e DM, foi
submetida a novos exames de LCR (Tabela 1). Em 24/01/86, ainda em vigéncia de PZQ e DM, o EEG mostrou
desorganizacéo difusa dos ritmos de sono e sofrimento cerebral. Nova TC revelou a presenga de les6es hipodensas
sem reforgo pelo contraste. O LCR, realizado imediatamente ap6s o término do esquema cisticida, tem seus
resultados expostos na Tabela 1. Teve alta hospitalar, em 07/02/86, sem crises e EN inalterado em relagao a
entrada. Trés meses apds (01/04/86), apresentando vomitos, apatia e aumento na frequéncia de crises, com o El
sugerindo sindrome de hipertensao intracraniana descompensada (movimentos mastigatorios constantes,
lateralizagcdo da cabeca, extensdo de MMlls, flexdo de MMSSs, hipertonia global, hiperreflexia universal e
midriase bilateral) por disfun¢@o de DVP, foi internada e submetida a revisdo da DVP, mantendo-se FB e PM.
Recebeu alta hospitalar em 10/04/86, sem crises. Uma semana depois, em 17/04/86, embora sem crises, mostrav
regressao do sorriso e da fala, tetraparesia espastica de predominuio a E e hiperreflexia universal. Foi suspensc
FB e mantido PM.
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Aos 3 anos 2 meses (17/07/86), em retorno ambulatorial, estava sem crises desde 17/04/86, apds suspenséo
de PM e introducéo de clonazepan (CNZ) e carbamazepina (CBM). Ao EN apresentava PC= 52 cm, regressao do
DNPM (n&o andava mais, ndo falava, ndo engatinhava, mas sentava-se com apoio, virava-se sozinha na cama e
sustentava a cabeca), deficiéncia visual por atrofia Optica temporal bilateral, diminuicdo da espasticidade,
hemiparesia a E, hiperreflexia universal e hipotonia global. Manteve-se CNZ e CBM. Assim permaneceu até
meados de dezembro 86/ janeiro 87, quando comegou apresentar mudangas nas caracteristicas das crises que, na
maioria das vezes, coincidiram com falhas na administracéo dos anticonvulsivantes, por problemas financeiros.

O FB era a Unica medicagdo que os pais conseguiam administrar adequadamente. Em 17/02/87 surgiram crises
versivas para E seguidas de crises tonico-clonicas, também, a E, melhorando com a re-introducéo de FB (5 mg/
kg/dia). Manteve-se o CNZ. Um més depois (19/03/87), estava apresentando crises parciais motoras com
generalizacéo secundaria desde a suspenséo do CNZ por falta de condigbes econémicas, alguns dias antes, e com
problemas para dormir. Ao EN estava consciente, mas ndo-contactuante, apresentava hipotonia em MMlIs, MSD
em flexdo e mantendo o restante do exame neuroldgico. Aumentou-se a dose de FB para 8,5 mg/kg/dia.

Dos 4 anos 2 meses (07/07/87) aos 6 anos 2 meses (07/07/89), permaneceu sem crises, mantendo PC= 52
cm, hemiparesia a E, hipertonia a E, sinal de Babinski bilateral, auséncia de reflexos cutaneo-plantares
bilateralmente, hiperreflexia a E, viséo deficiente e manutencéo da regressdao do DNPM. Nesses 2 anos, ndo
houve falha no uso do FB. Em 04/09/87, foi solicitada uma nova TC (Fig 1C). Regrediu-se o FB, de forma
gradual, até sua total suspenséo.

Aos 6 anos 4 meses (26/09/89), comecou apresentar crises de hipertonia que se iniciavam com mirada
vertical superior, havendo melhora com o uso de FB. Desta vez, ao EN apresentava espasticidade com hiperreflexia
em MMIIs, mantendo inalterado o restante. Manteve-se a dose de 4,5 mg/kg/dia de FB, introduzida alguns dias
antes. A crianga ndo apresentou crises, em vigéncia de FB, nas doses indicadas, até 23/05/90, quando chegou ao
Pronto Socorro com vémitos, apatia e aumento na frequéncia de crises, sem alteragdes ao EN descrito no ultimo
retorno. O RX cranio mostrou desconexao do cateter proximal, sendo submetida & nova revisao do sistema DVP.
Ainda durante a mesma internagédo, 7 dias apos (30/05/90), o quadro repetiu-se e o mesmo fator etioldgico foi
detectado, refazendo-se a conexdo do sistema. Um més depois (26/06/90), surgiram crises em que parava de
movimentar-se e apresentava desvio do olhar conjugado para E (crises de auséncia ?), com duragdo de 3 minutos.
N&o havia modificagcBes do exame neuroldgico, com excecéo do aparecimento de hipertonia MMSSs, hipotonia
MMlIs e comportamento autista. Manteve-se o FB, ainda na mesma dose anteriormente indicada. Dois meses apds
(07/08//90), as crises descritas no ultimo retorno haviam piorado, agora iniciando-se com o olhar fixo (crises de
auséncia) de curta duracéo. Os pais referiam que a crianga tinha periodos de agitagao psicomotora e havia piorado
a dificuldade para dormir. Ao EN, além da piora do comportamento autista, mostrava tetraparesia , mais acentuada
em MMlIs, ndo sendo observadas modificagBes no restante do exame. Aumentou-se a dose de FB.

Aos 8 anos 3 meses (23/08/91), associaram-se crises de riso imotivado (crises gelasticas) as crises motoras
ténico-clonicas a E, agora de frequéncia diaria. O EN ndo mostrava outras mudancgas a ndo ser a presenca de
hiperreflexia & E e estrabismo divergente & D. Novamente se aumentou a dose diéria de FB. A partir dessa época,
embora o EN ndo sofresse modificagdes importantes, as crises apresentaram piora progressiva na duragao,
intensidade e frequéncia diéria, manifestando-se como crises tonico-clénicas a E seguidas por crises gelasticas ou
crises de auséncia seguidas por crises motoras a E. Mesmo sabendo que a mée confundia-se na manipulagdo de
mais de uma medicacéo, errando doses e horarios, optou-se em manter o FB, em doses maiores, e introduzir-se o
acido valproico (VP), na dose de 30 mg/kg/dia. Até os 10 anos 2 meses (22/07/93), manteve o polimorfismo de
crises, 0 EN ndo se maodificou, o PC permaneceu em 52 cm e realizou EEG (Figura 2A), quando se aumentou a dose
de VP e iniciou-se um esgquema regressivo de retirada do FB, com melhora das crises por um més. Apds esse
periodo, as crises recomecaram e decidiu-se pelo uso de clobazan (CBZ) associado ao VP (23 a 45 mg/kg/dia).

Dos 10 anos 3 meses (11/08/93) aos 14 anos 4 meses (04/09/97), apresentou flutuagdes no ndmero,
duragao e intensidade das crises, predominando as de auséncia e as gelasticas, havendo diminuigdo das motoras,
generalizadas ou ndo e, em agosto 94, surgiram abalos de susto (crises mioclénicas) seguidas por grito e movimentos
ténico-clonicos generalizados. As crises sempre surgiam na falha da medicacé@o anticonvulsivante. Continuou
apresentando agitagdo durante o sono e iniciaram-se episédios de intensa irritabilidade, no periodo menstrual,
além de um comportamento de auto-agresséo. Ao EN, o PC permaneceu em torno de 52cm, ndo se observaram
modificagbes a ndo ser um retardo mental grave. Nesse periodo, a DVP esteve disfuncionante por duas vezes,
sem necessidade de revisao cirlrgica pela volta espontanea a normalidade, e foram realizados LCR (Tabela 1),
TC (Fig 1D), ressonancia magnética nuclear (RMN) (Figs 1E e 1F) e vérios EEG (Fig82BA e 3B). A
partir do EEG de 22/08/94 manteve o mesmo aspecto EEGco, ora com repercussao de pontas focais em C3 e T5
para areas homologas, ora assimetria em detrimento do hemisfério cerebral E com presenca de descarga tipo
onda aguda - onda lenta. Permaneceu em uso de CBZ (5 a 62 mg/kg/dia) e VP (23 a 46 mg/kg/dia).
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Fig 2. Evolucéo dos EEGs.(l). A - Descarga focal de ponta ou onda aguda
seguida por onda lenta, em regides parieto-temporais a E com difuséo para
areas vizinhas com alteragéo do padréo de sone; Besorganizagéo da
atividade de base e complexos lentos de onda aguda - onda lenta (1,5 Hz/
seg) de alta voltagem e nitido predominio fronta),-BSurtos de ritmos
rapidos (17Hz/seg) de alta voltagem, em regido fronto - rolandica direita.
(Todos os EEGs foram realizados em sono induzido com hidrato de cloral,
em periodo interictal.)
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Fig 3. Evolugéo dos EEGs. (Il). A — Atividade epileptiforme tipo onda aguda de
alta voltagem com aspecto multifocal; B - Atividade epileptiforme tipo onda aguda
—onda lenta (1,5 — 2 Hz/seg) com reversédo de fase em regifes temporais bilaterais.
(Todos os EEGs foram realizados em sono induzido com hidrato de cloral, em
periodo interictal.)

Aos 15 anos 4 meses (25/09/98), em decorréncia da piora acentuada das crises, a paciente foi internada
na tentativa de obter-se o controle delas. Ao EN, apresentava hemiplegia espastica a E e hiperreflexia universal,
permanecendo inalterado o restante. Foi suspenso VP, mantido CBZ e iniciou-se o uso de oxcarbazepina (OCZ).
Recebeu alta em 10 dias, tendo controle parcial das crises. Desde entéo, apresenta flutuagdes no nimero, duracéo
e intensidade das crises, com diminuicdo da frequéncia das parciais complexas com automatismo; ndo se
observaram mais modificag6es ao EN, mantem as sequelas decorrentes das alteragdes neurolégicas (pé E equino,
escoliose, cifose téraco-lombar) e permanece em uso irregular de OCZ e CBZ.

DISCUSSAQ

As manifestacgdes clinicas, na NCC, dependem de processo reacional inflamatério decorrente
dos fenébmenos imunoalérgicos desencadeados pela liberagdo de antigenos com grande afinidade
pelo colageno, que estimulam a deposi¢cao de imunocomplexos e formagao de autoanticorpos, lesando
0 préprio tecido nervoso. Por outro lado, na SLG, parece que, além de um possivel mecanismo
autoimune envolvido em sua patogéftsecorre também uma deficiéncia na imunidade celular
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associada, em 21% dos casos, a baixos niveis d&dg€, na forma criptogénica, mostra um
envolvimento imunolégico definido por resposta humoral, funcionalmente alterada, & um antigeno
primario (hemocianina) e elevagéo na concentracédo d.IQ@ seja, em termos fisiopatogénicos,

NCC e SLG possuem um substrato imunoldgico para suas manifestacdes clinicas - na NCC, através
de mecanismos complexos, e na SLG, por mecanismos ainda obscuros.

A multiplicidade das crises em um mesmo paciente, a sua benignidade, as prolongadas
remissdes dos periodos convulsivos e a adequada resposta ao tratamento anticonvulsivo, sdo aspectc
gue devem direcionar para o diagnostico de N&€ Por outro lado, a SLG caracteriza-se, também,
pela multiplicidade das crises, mas sua evolugdo ndo é nada benigna e a resposta terapéutica ¢
inadequada.

A epilepsia por NCC, na infancia, manifesta-se por crises tonico-clonicas generalizadas em
26 a 50% dos casos, por crises parciais simples com (77%) ou sem (23%) generalizagédo secundaria
em 22 a 37%, e por crises parciais complexas em 3 Y26 apresenta¢des motoras constituem
83% das crises, as sensoriais - 16% e as autondmica¥.-Aémo manifestacdo pds-ictal, a
hemiparesia ocorre em 34% das criangas e, em 5%, existe antecedente de convufséo febril

A encefalite cisticercética, por sua vez, pode ser considerada como uma resposta imunoldgica
ativa e exagerada ao parasita, mesmo que essa resposta seja necessaria para acelerar sua destruig
determinando quadros graves de hipertenséo intracraniana (HIC), geralmente associadas a
hemiparesif. O quadro clinico caracteriza-se por sindrome de HIC, associada a LCR inflamatério
e TC cranio com edema cerebral difuso, ventriculos colabados e, ap6s injecao de contraste, multiplas
lesGes hiperdensas, nodulares, pequenas e disseminadas pelo parénduimiméncia,
predominantemente em meninas, é justificada por alguns estudos que mostram ser, 0 aumento no
numero de cistos, influenciado pelo estr&li@onsequentemente, a evolugédo dos pacientes com
esse tipo de manifestagdo da NCC, ndo apresentam evolucdo tdo benigna quanto a maioria das
manifestagdes epilépticas

Dentre os distUrbios comportamentais, estdo a impulsividade, agressividade, dificuldade de
atencdo com hiperatividade e autismo, podendo chegar a um quadro de encefalopatia epiléptica
grave com regressao do DNPM e perda intelectual progressiva, geralmente, associados a forma
encefalitica da NCG®*.

No caso relatado, a menina apresentou sua primeira crise em vigéncia de processo infeccioso
febril, teve a suspeita diagnostica de NCC, obtida através da positividade da reacéo de Weinberg, de
pouca credibilidade, mas a Unica disponivel na época, de instalagcdo em idade precoce a faixa etaria de
maior incidénci&'®!$ precedendo a manifestacdo EEGca da SLG, e apresentando evolugéo ruim, com
retardo mental e regressdo do DNPM. Condicdo semelhante ja havia sido descrita antéfjormente
como uma forma evolutiva da sindrome de West, em que a SLG exteriorizava suas caracteristicas mais
frequente&2>%e que, provavelmente, tenha sido o fator mantenedor da% disesaso apresentado,
varios fatores, isoladamente ou em conjunto, dificultaram o controle das manifestacGes epilépticas.

O quadro clinico de nossa paciente manifestou-se dentro dos conceitos definidos da SLG,
mas com alguns dos parametros de menor incidén®a seja, a SLG manifestou-se apés os 8
anos, predominaram as crises tnico-clénicas e ndo as tbnicas, nunca esteve em estado de ma
epiléptico e o melhor controle das crises esteve associado ao FB e ndo ao VP. Durante um tempo
prolongado, o FB, principalmente, e a CBM foram as drogas que conseguiram controlar as crises,
embora nao sejam as de primeira escolha em SLG, por facilitar o aparecimento de crises tbnicas,
atbnicas e auséncias atipiéas

A presenca da hemiparesia, comum em criancas com encefalite cistic¥rcitgere que
esta manifestacdo da NCC poderia ja estar presente, mesmo antes da confirmacgao pela TC. Poi
outro lado, a crianga apresentou associacdo de encefalite e hidrocefalia, considerada de ocorréncia
rard®. A atrofia cortical, com as manifestagdes clinicas de leséo cerebral difusa poderia tanto ser
consequéncia das crises mal-controladas desde o inicio, seja pela dificuldade da mae seguir
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adequadamente os horarios e dose pediatricas dos anticonvulsivantes, seja pelas precarias condi¢cdes
econdmicas familiares que dificultava a aquisic¢éo ininterrupta dos medicamentos, como pelos longos
periodos de hipertensao intracraniana grave que desenvolvia em decorréncia da obstrugdo do sistema
de DVP, ou constituir apenas a evolugao habitual da SLG ou, entdo, ser o reflexo evolutivo de uma
forma grave da NCC.

Agravando todo esse contexto, a crianga também apresenta hipoplasia de corpo caloso.
Inatividade, sonoléncia e sono ndo-REM, que fizeram parte da rotina da paciente, também podem
ser fatores precipitantes de crises na 8LGs paroxismos no EEG podem variar desde complexos
ponta-onda isolados até atividade quase constante e, raramente, é regular na frequéncia, amplitude e
distribuic&d® como se verificou nos exames do caso apresentado. E, pois, uma situa¢do em que,
guase tudo, é mdltiplo: as manifestagdes da NCC, os tipos de crises e os fatores acompanhantes da
dificuldade para o controle das crises epilépticas.

As RMNs sugerem a formacgédo de lesfes a dist&noigpresentadas pelas areas cisticas
intraventriculares, sugestivas de gliose cistica, confirmadas pelo LCR inflamatério, com ELISA
reagente para cisticercose. Por outro lado, no caso apresentado, ELISA reagente pode significar
tanto uma re-infeccéo, pela manutengéo das condigGes de higiene e sem antecedentes de teniase
familiar, como ser apenas uma exteriorizacéo da presenca de antigenos circulantes, ou “cicatriz”
imunoldgica, sem significar um estado de infecgédo.

De um modo geral, tem sido dada importancia exagerada aos antecedentes de ingestéo de
carne suina contaminada e eliminagdo de proglotes pelo paciente com NCC. Ambos séo fatores de
endemicidade para a teniase pessoal, responsavel por porcentagem pouco significativa da cisticercose.
Porém, a teniase familiar, ndo investigada na familia da paciente, tem sua importancia epidemiolégica
como reflexo das precérias condi¢des de higiene ambiental, familiar e pessoal. Aconselha-se a pesquisa
de teniase familiar em criangas com qualquer manifestagdo de NCC

A NCC, considerada como um marcador biolégico do desenvolvimento social e econdmico
de uma comunidadeconstitui o principal fator etiolégico das crises epilépticas em criangas
procedentes de areas endénifdsPode néo ser a causa direta da SLG, mas deve ser considerada,
pelo menos, como uma das vérias etiologias associadas a SLG. NCC e SLG possuem, ambas, substrato
imunoldgico que torna possivel cogitar na hipétese da NCC ser uma causa de SLG em criancas de
areas endémicas, principalmente, se houver manutencéo de antigenos cisticercéticos circulantes
com expressao na positividade das rea¢des imunoldgicas do LCR.

Neste relato de caso e no descrito por Frochtengarten & Ségrapresenca de NCC e SLG
em meninas abaixo dos dois anos de idade, podem constituir, simplesmente, uma coincidéncia.
Talvez, no futuro, seja comprovado que a NCC seja um possivel agente etiolégico da SLG sintomatica
em criangas procedentes de areas endémicas, principalmente, se considerarmos que a resposta
inflamatdria na NCC é imprevisivel, variando desde uma completa tolerédncia & uma intensa reagéo
imunoldgica. Por outro lado, esses dois casos reforcam a ddvida em considerar benigno o progndéstico
desta infeccdo, quando se tem um precario controle das crises, uma permanente deficiéncia motora
ou um retardo mental, como determinantes de grave impacto na qualidadé-#e vida
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