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CONSIDERAGOES CLINICAS E ETIOLOGICAS
DAS SINDROMES EPILEPTICAS SINTOMATICAS
COM PAROXISMOS OCCIPITAIS BLOQUEADOS A

ABERTURA DOS OLHOS

Gilson Edmar Gongalves e Silva’, Maria Eunice de Vasconcelos Xavier Coelho?,

Silvia Gomes Laurentino’®

RESUMO - A sindrome da epilepsia parcial com paroxismos occipitais no eletrencefalograma (EEG) mostra
caracteristicas clinicas heterogéneas. Visando descrever esta rara forma de epilepsia, investigamos a significancia
dos achados eletrofisiolégicos e clinicos em oito pacientes com paroxismos occipitais bloqueados pela abertura
dos olhos. Os pacientes foram submetidos a exames radioldgicos de RNM do encéfalo e/ou TC de créanio.
Houve concordancia entre as altera¢des do EEG e do tipo de crise em 5 pacientes, e entre as anormalidades
anatdmicas na TC ou RNM com anormalidades focais no EEG em 7 casos. Nossos resultados confirmam que
este padréo inusitado origina-se de uma expressdo eletrografica multifatorial.

PALAVRAS-CHAVE: paroxismo occipital, crises occipitais, sindromes epilépticas occipitais.

Clinical and ethiological considerations about the symptomatic epileptic syndromes with occipital
paroxism bloqued when the eyes open

ABSTRACT - The syndrome of idiophatic partial epilepsy with occipital paroxysms in the EEG shows a considerable
clinical heterogeneity. The present paper investigated the signficance of electrophysiologic and clinical
characteristics in eigth patients with occipital paroxysms blocked by the eye opening. All patients were submitted
to radiological exams including brain MRI and/or CT. There was agreement between EEG findings and type of
seizures in 5 patients and between anatomical abnormalities in the MRI or CT and EEG focal abnormalities in
7 patients. Our results confirm that the unusual pattern comes from eletrographic multifactors origins.

KEY WORDS: occipital paroxysms, occipital seizures, occipital epileptic syndromes.

Os primeiros casos de paroxismos epilépticos oc-
cipitais, bloqueados a abertura dos olhos foram de-
finitivamente descritos, em 1982, por Gastaut! ao
relatar uma sindrome epiléptica benigna, que ocor-
re em criancas e é caracterizada, clinicamente, por
crises visuais e episodios de “enxaqueca-like”.Ainda
na década de 80, e comecgo dos anos 90, foram des-
critos alguns raros casos, inicialmente confundidos
com uma forma atipica da sindrome de Sturge-We-
ber?3, porém com caracteristicas proprias: uma as-
sociacdo peculiar de paroxismos no eletroencefa-
lograma (EEG) interictal (descargas continuas de
ponta-onda na regido occipital, uni ou bilateralmen-
te, bloqueadas a abertura dos olhos), de crises epi-
Iépticas (visuais, tipo enxaqueca, parciais simples e
complexas, seguida ou ndo de generalizagdo secun-

daria), calcificacGes occipitais bilaterais e doenca ce-
liaca*®. Entretanto, essa nova e rara sindrome epi-
Iéptica foi melhor caracterizada por autores italia-
nos (Magoudda et al.) que estudaram 12 pacientes,
constituindo a maior casuistica sobre o tema’. Pos-
teriormente, outras publicacBes surgiram, porém
com um namero pequeno de casos®®. Até o final da
década de 90 eram menos de 70 casos descritos,
num levantamento feito por um de n6s*. Na maio-
ria dos casos descritos haveria a associagdo com a
doenca celiaca, porém, mais raros eram 0s pacien-
tes que ndo tinham esta patologia*, inclusive na nos-
sa publicagdo, que se caracterizou como o primeiro
caso publicado na literatura nacional.

Entretanto, ao continuarmos as nossas pesqui-
sas sobre o0 assunto, encontramos pacientes com as
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caracteristicas clinicas e eletrencefalogréficas descri-
tas nestas sindromes epiléticas, porém com varias
outras causas etioldgicas, diferentes das calcificacdes
da doenca celiaca. O objetivo deste artigo € contri-
buirmos para uma melhor elucidacdo desta peculiar
expressao eletrencefalografica.

METODO

Foram estudados 8 pacientes oriundos do Ambu-
latério de Epilepsia do Hospital das Clinicas da Uni-
versidade Federal de Pernambuco, de um dos Am-
bulatdrios do SUS e da Clinica Privada. Os pacientessele-
cionados para o presente estudo eram 5 do sexo mas-
culino e 3 do feminino. A idade, na ocasido da primei-
ra consulta, variou de 2 a 30 anos (média 16,3 anos).

Foi estabelecido, como critério de inclusdo dos
pacientes, o registro no EEG, em vigilia, de pontas occi-
pitais, uni ou bilateralmente, bloqueadas a abertura
dos olhos, além da histéria clinica de crises epilépti-
cas visuais e de outros tipos, e de estudo anatémico,
através da neuroimagem.

A Tabela 1 contém a identificacdo dos pacientes.
Consta da Tabela 2 o tipo de crises epilépticas rela-
tadas pelos pacientes ou seus familiares, a droga
antiepiléptica em uso (DAE) e os resultados dos EEG.

RESULTADOS

Todos 0s nossos pacientes apresentavam, como
queixa, crises epilépticas do tipo visual, cujos relatos
mais frequentes eram: ora a visdo de manchas, ora
a de formas geométricas (circulos ou quadrados),
sempre coloridos. Apenas um dos 8, ndo tinha quei-
xa de crise visual, explicavel pela idade muito preco-
ce do aparecimento dos sintomas (2 anos); porém,
apresentava, ao exame neuroldgico, baixa visual e

Tabela 2. Dados clinicos.

Tabela 1. Dados de identificagdo.

Caso Paciente Registro Sexo Idade (anos)
1 M.J.S.A HC: 1247755-4 F 17
2 A.G.C HC: 1111027-4 M 30
3 A.P HC: 1100251-0 F 22
4 A.M.S. HC: 1000088-2 F 21
5 P.V.S.S. HC: 1183978-9 M 02
6 R.F.A. SUS: 150873 M 12
7 R.L.R.S. Cl. Privada M 17
8 R.S.S. Cl. Privada M 10

F, Feminino; M, Masculino.

nistagmo optico.

As crises visuais eram associadas a crises parciais
complexas, com generalizagao secundéaria em 2 pa-
cientes, a apenas crises parciais motoras em 3 deles,
a crises parciais motoras, com generalizacdo secun-
daria em 1 e apenas a generalizagao secundaria em
1 caso. O paciente de 2 anos de idade (Caso 5), que
nao tinha queixa de crise visual, apresentava crise
de desvio conjugado dos olhos para a direita, segui-
da de perda da consciéncia.

Houve concordéancia entre a lateralidade na des-
cricdo da crise focal e o resultado do EEG em 5 paci-
entes (Casos 1, 3, 4, 6, 8). Em 2 (Casos 2 e 7) ndo
haviam dados clinicos de lateralidade e em apenas
1 paciente (Caso 5) ndo havia concordancia entre a
lateralidade da crise e 0 EEG.

Constam da Tabela 3 os resultados do EEG e dos
exames de neuroimagem (TC/RM) dos nossos paci-
entes.

Caso n° Tipo de crises DAE EEG

1 Visual + CPC+TCG FB+DPH P. Occip. bilateral

2 Visual + CPC+TCG FB+CBZ P. Occip. a D

3 Visual + parcial motora D DFH P. Occip. bilateral mais a E
4 Visual + adversiva D CBz P. Occip. a E

5 Desvio dos olhos para D + perda da consciéncia CBz P. Occip. Bilateral

6 Visual + adversiva D CBz P. Occip. a E

7 Visual + TCG CBz P. Occip. a D

8 Visual + adversiva E + TCG CBz P. Occip. bilateral mais a D

CPC, crise parcial complexa; TCG, crise tonico-clonica generalizada; FB, fenobarbital; DPH, difenil-hidandoina; CBZ, carbamazepina; P.

Occip, ponta occipital; E, esquerda; D, direita.



Tabela 3. Exames complementares.
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Caso n® EEG TC/RM

1 P. Occip. bilateral Calcificacdo occip.
bilateral

2 P. Occip. a D Calcificacdo occip.
ab

3 P. Occip. bilateral mais a E Lesdo atrdfica
occip. E

4 P. Occip. a E Area hipodensa
occip. E

5 P. Occip. Bilateral Area hipodensa
occip. bilateral

6 P. Occip. a E Atrofia occip. E

7 P. Occip. a D Anomalia vascular
abD

8 P. Occip. bilateral mais a D Normal

TC, tomografia computadorizada; RM, ressonancia magnética; D, direita;
E, esquerda; P, parieto; Occip, occipital.
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Dos nossos 8 pacientes selecionados, 7 deles apre-
sentavam alteragfes nos exames de imagem em con-
cordancia com os achados do EEG, eem apenas 10
exame de neuroimagem foi normal.

DISCUSSAO

O lobo occipital pode ser sede de descargas epi-
leptiformes (pontas ou complexos ponta-onda), blo-
gueadas ou nao a abertura dos olhos. Estas descar-
gas, em sua maioria, constituem um dos elementos
das sindromes epilépticas do lobo occipital. Porém,
podem ser de baixa epileptogenicidade, surgindo em
criangas sem crises, mas relacionadas a cegueira con-
génita e sugerindo um processo de deaferentacao?’?.

As sindromes epilépticas do lobo occipital podem
ser classificadas em idiopéticas e sintomaticas. En-
tre as sindromes epilépticas idiopaticas, estéo as epi-
lepsias parciais benignas da infancia, com paroxis-
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Fig 1. EEG e tomografia do Caso 1: calcificagées occipitais bilaterais.
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Fig 2. EEG e tomografia do Caso 4: area hipodensa occipital
esquerda.

mos occipitais (EPBI-0)*. Foi Gastaut! quem primei-
ro descreveu este quadro clinico, em 1982, consti-
tuido de crises visuais, acompanhadas de crises he-
miclbnicas, parciais complexas ou tdnico-clénicas ge-
neralizadas; como manifestacdo pos-ictal havia ce-
faléia e vOmitos; os paroxismos occipitais sdo de ele-
vada amplitude, bilaterais, quase ritmicos, bloquea-
dos a abertura dos olhos, sendo o ritmo de base
normal; o diagndstico diferencial se faz com as epi-
lepsias sintomaticas do lobo occipital (mais raras na
infancia), com as epilepsias occipitais fotossensiveis
e com as enxaquecas basilares®*. Uma variante des-
ta sindrome foi descrita por Panayotopoulus (in Costa
et al.’®), caracterizada por vomitos ictais, desvio 6cu-
lo-cefélico, inicio em idade mais precoce, predomi-
na durante o sono e o EEG evidencia pontas occipi-
tais, ndo reativas a abertura dos olhos, quando rea-
lizado em vigilia®.

Ja as sindromes epilépticas occipitais sintomati-
cas sdo mais raras e caracterizadas por crises visuais
elementares (luzes, cores) ou como manifestacdes
alucinatdrias mais elaboradas?®. O EEG é frequente-
mente anormal, ocorrendo descargas epileptiformes
com projegdo occipital, mas também témporo-
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Fig 3. EEG e tomografia do Caso 6: atrofia occipital esquerda.

occipital ou parieto-occipital’®; esses paroxismos, em
geral, ndo sdo bloqueados a abertura dos olhos*.
Entretanto, o bloqueio desses paroxismos ndo esta
necessariamente associado a uma forma benigna de
epilepsia, podendo estar associado a varias condi-
¢Oes clinicas, com paroxismos nao bloqueados a
abertura dos olhos?®.

Todos 0s nossos pacientes apresentaram, no EEG,
0S paroxismos occipitais (pontas ou complexos pon-
ta-onda), uni ou bilateralmente, bloqueados a aber-
tura dos olhos (critério de inclusédo). Do ponto de
vista clinico, os pacientes apresentavam crises do tipo
visual, associadas a crises parciais motoras simples,
mais frequentes, ou a parciais complexas, com ou
sem generalizagdo secundaria. A Unica crianca do
grupo nao tinha referéncias, na histéria clinica, a
crises visuais, pois a sua baixa idade impede a des-
cricdo destes sintomas. Em 5 dos nossos casos havia
concordéancia entre o tipo de crise e o resultado do
EEG.

Outro dado que merece destaque é que, dos 8
casos selecionados, 7 deles apresentaram anormali-
dade no exame de neuroimagem: calcifica¢des occi-
pitais em 2 casos (Fig 1), lesdo atrofica occipital em
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2 casos (Fig 2), area hipodensa occipital em 2 casos
(Fig 3) e anomalia vascular occipital em 1 caso. Um
paciente apresentou TC e RM normais, mesmo ten-
do o EEG com paroxismo lateralizado. Todos os 7
casos, nos quais foram encontrados anormalidades
estruturais nos exames de neuroimagem, apresen-
tavam concordancia topogréafica com as anormali-
dades encontradas no EEG.

Em concluséo, o presente estudo ndo permite ti-
rar conclusdes definitivas, pelo pequeno namero de
casos. Porém, justifica a sua analise o fato desta si-
tuacdo eletroclinica ser bastante rara. Algumas re-
flexdes, entretanto, devem ser feitas com base nos
nossos resultados: 1 - O achado eletrografico dos
paroxismos occipitais bloqueados a abertura dos
olhos nédo é sA caracteristico das epilepsias occipitais
benignas; 2 - Esta anormalidade eletrografica surge
também nas epilepsias occipitais sintomaticas. En-
fim, este peculiar paroxismo nos parece uma expres-
sdo eletrografica, de origem multifatorial.
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