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Avaliacéo dos achados ao exame
dos potenciais evocados do
tronco cerebral em individuos
com sindrome de West
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Resumo / Summary

A sindrome de West é um tipo de espasmo infantil carac- he West syndrome is a pediatric disease that involves
terizado por encefalopatia epiléptica associado a espasmos em muscular spasm, mental deficiency and epileptic
flexdo e deficiéncia mental de instalagdo no primeiro ano de encephalopathy. This disease tends to be noticed in the
vida e de etiologia incerta. Acredita-se ser determinada por first year of life and has no etiology known. It is believed
diferentes fatores etiolégicos como infegdo intrauterina, esclerose to be caused by different etiology factors as uterine
tuberosa, asfixia perinatal ou afeccBes pos-natais. Forma de infection, tuberous sclerosis, perinatal asphyxia, or post-
Estudo: Observacional coorte com corte transversal. Materi- born diseases. Study Design: Observacional cohort with
al e Metddo: No presente estudo dez pacientes com Sindrome transversal cut. Material and Method: In this study,
de West foram submetidos ao exame de Potencial Evocado de ten West Syndrome patients were submitted to Auditory
Tronco Cerebral (BERA) para avaliar o envolvimento do tron- Brainstem Response (ABR) to evaluate the involvement
co cerebral e das vias auditivas a este nivel. Resultado: Os of the hearing system. Results: The abnormal results
achados anormais ao BERA incluem alteracdo na morfologia consisted in morphological alterations (case 7), increase
das curvas com reprodutibilidade apenas de onda I e Il, (caso of the interval I-V (cases 1, 2, 9), increase of the
7), aumento do intervalo interpico da onda I-V (casos 1, 2 e 9), amplitude proportion 1/V (case 8) and alteration of the
aumento da propor¢do de amplitude da onda I/V (caso 8) e thresholds. These findings suggest that the nervous
alteracdo do limiar eletrofisiol6gico (caso 7). Tais achados ao system dysfunction results of the hypogenesis or
BERA sugerem que a disfuncdo do sistema nervoso resulte degeneration of the nervous cells, as a result of the
principalmente da hipogénese ou degeneracéo das células ner- dysmyelination process. Conclusion: The authors
vosas, em parte como resultado da dismielinizagdo. Conclu- recommend the use of ABR to evaluate the function of
sdo: Os autores recomendam o uso de estudos eletrofisiolégi- the nervous and hearing systems in patients with West
cos para avaliar a disfuncéo do sistema nervoso central no pa- Syndrome.

ciente com suspeita de espasmo infantil.
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INTRODUGAO

A Sindrome de West deve seu nome ao autor de
mesmo nome que em 1841 descreveu pela primeira vez
essa “forma peculiar de convulsdo infantil” que é o espasmo
em flexdo associado ao retardo mental'. A descricdo com-
pleta desta sindrome, no entanto, se deve a Vasquez e Turner?
gue, em 1951, correlacionaram os achados clinicos ao pa-
drdo de anormalidade eletroencefalica (hipsarritmia), e como
tal, incluiram esta doenca na classificacao das epilepsias.

A sindrome de West se trata de entidade clinica rara,
e constitui 2,4% de todas as epilepsias®. Ha predominancia
masculina de 2:1 e a incidéncia de histdria familiar de epi-
lepsia ndo a difere das demais sindromes epileptiformes®.

Os mecanismos fisiopatoldgicos sdo ainda causa de
muitas discussdes. Para Vasquez e Turner?, como para Gibbs
e Gibbs®, as alteragGes clinico-eletroencefalogréaficas seriam
explicadas por uma liberacdo ou excitagdo do tronco cere-
bral. Jeavons e Bowder® acreditam que deva ocorrer libera-
¢do de mecanismos sub-corticais a partir de les@es corticais,
ou excitacdo incoordenada de estruturas subcorticais lesa-
das. Os autores estabeleceram consenso no fato de que tan-
to a natureza clinica das crises como a alteracao hipsarritmica,
observada ao eletroencefalograma, tém relagdo muito im-
portante com a idade e grau de maturacao do sistema ner-
VOSso central.

A etiologia dos espasmos infantis esta associada a di-
versos fatores, dentre eles: genéticos, teratogénicos,
perinatais, pos-natais e fatores adquiridos’. Diversas teorias
para o desenvolvimento dos espasmos infantis tém sido
pesquisadas, incluindo autoimune, disfuncao cerebral e
microdisplasia cortical’.

As manifestacdes clinicas surgem durante o primeiro
ano de vida, especialmente entre 0 3° e 8° més’. O elemen-
to clinico fundamental da Sindrome de West é o0 espasmo
que costuma ser em 70% dos casos em flexao. Esses espas-
mos consistem em contra¢des bruscas, breves, na maioria
das vezes simétricas, macicas, nas quais predominam a flexdo
da cabeca sobre o tronco, os membros superiores se ele-
vam e fletem diante do tronco e esse se flete sobre o
abdomen. Repete-se em séries de trés a quatro espasmos
ou salvas de 30 a 50 espasmos consecutivos. Conjuntamen-
te aos espasmos, costuma-se observar alteragcdes motoras,
sendo a mais freqUente a hipotonia. Alteracdo da funcéo
cognitiva, com retardo mental em cerca de 80 a 90% dos
pacientes e epilepsia em mais de 50%. Uma vez levantada
a hipétese clinica, o diagndstico s6 pode ser definido apos a
realizacdo do eletroencefalograma que revela uma anoma-
lia especifica denominada hipsarritmia®.

A terapia atualmente recomendada para o tratamen-
to dos espasmos infantis consiste de ACTH (hormonio
adrenocorticotréfico) baseado no estudo prospectivo,
randomizado, controlado de Baram et al. em 1996°. O su-
cesso do tratamento requer a eliminacdo de ambos, espas-

mos e a hipsarritmia, determinado pelo eletroencefalograma®.

No presente estudo, dez pacientes com sindrome de
West foram encaminhadas a nosso servico para realizagdo
do exame de Potenciais Evocados do Tronco Cerebral
(BERA) tendo como objetivo avaliar o limiar eletrofisiol6gi-
co e o grau de acometimento das vias auditivas centrais em
tronco.

CASUISTICA E METODO

Dez pacientes com Sindrome de West foram enca-
minhados ao nosso servico, e examinados no periodo de
fevereiro de 1988 a margo de 2001.

Dentre os pacientes estudados, todos eram do sexo
masculino, com idade entre nove a 120 meses (mediana de
41 meses) e que foram submetidos ao BERA sob anestesia
geral com halogenados, por serem criancas ndo-cooperati-
vas para a realizacdo do exame. Para o registro dos potenci-
ais evocados auditivos, usamos eletrodos de superficie, 0
ativo sobre a fronte, o de referéncia sobre a mastéide do
lado testado e o de massa (terra) na mastéide oposta. Os
estimulos utilizados foram cliques nas intensidades de 50 a
120 dB SPL.

O BERA foi estudado quanto a morfologia das ondas,
os intervalos interpicos I-V, a proporcéo de amplitude da
onda V/I e o limiar eletrofisioldgico.

RESULTADOS

A Tabela 1 ilustra as caracteristicas clinicas e os acha-
dos dos potenciais evocados do tronco cerebral obtidos nos
dez pacientes estudados.

O BERA foi normal em cinco dos dez pacientes (50%).
Os achados anormais ao BERA incluem alteragdo na
morfologia das curvas em ambas as orelhas do caso 7, com
reprodutividade apenas de onda | e Il, aumento do interva-
lo interpico da onda I-V em ambas as orelhas de trés pacien-
tes representados pelos casos 1, 2 e 9 e aumento da pro-
porcéo de amplitude da onda I/V na orelha direita do caso 8
e alteracdo de limiar eletrofisiolégico em ambas as orelhas
do caso 7.

DISCUSSAO

A sindrome de West é um tipo de espasmo infantil
caracterizado por encefalopatia epiléptica associado a es-
pasmos em flexdo e deficiéncia mental de instalagdo no
primeiro ano de vida e etiologia incerta. Acredita-se ser de-
terminada por diferentes fatores etiol6gicos como infecdo
intrauterina, esclerose tuberosa, asfixia perinatal ou afecbes
poés-natais.

A incidéncia no sexo masculino de 100% em nosso
estudo ndo condiz com o achados observados por varios
autores como Diament et al.! em 1996 e Miyazaki et al.*®
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Tabela 1. Achados ao exame de potenciais evocados do tronco cerebral e correlagdo com a idade

Casos n° 01 02 03 04 05 06 07 08 09 10
Idade 18m 34m 96m 48m 120m 9Im 51m 86m 21m 10m
BERA OD OE OD OE OD OE OD OE OD OE OD OE OD OE OD OE OD OE OD OE
Intervalo P1-P5 AL AL AL AL N N N N N N N N AL AL N N AL AL N N
Proporcao amplitude P1/P5 N N N N N N N N N N N N AL AL AL N N N N N
Limiar eletrofisiologico HL N N N N N N N N N N N N AL AL N N N N N N

m: meses; N: normal; AL: alterado; OD: orelha direita; OE: orelha esquerda.

em 1992 (em uma apresentacdo de 12 casos de espasmo
infantil), observam uma predominéncia de 2:1 e 3:2 do sexo
masculino, respectivamente.

Varios estudos tém sido desenvolvidos para esclare-
cer as lesdes encefalicas dos espasmos infantis e para deter-
minar as caracteristicas fisiopatoldgicas e eletrofisioldgicas
desta doenca. No entanto, nenhum consenso foi estabeleci-
do até o momento.

No presente estudo, o exame do potencial evocado
do tronco cerebral demonstra que a disfungdo do sistema
nervoso pode estar envolvida com a ocorréncia do espas-
mo infantil. Trabalhos anteriores que procuram definir o sis-
tema nervoso como sitio da lesdo patologica no espasmo
infantil sdo escassos. Satoh et al.*, em 1986, observaram,
atraveés da utilizacdo de fragmentos de autépsia, o compro-
metimento do sistema nervoso central em individuos com
espasmo infantil, incluido hipogénese do tegumento, lesGes
de aspecto espongiforme e cicatrizes localizadas na glia
periaquedal.

Os achados anormais ao BERA que incluem altera-
¢Bes na morfologia das curvas com a auséncia das ondas IV
e V, aumento do intervalo interpico das ondas I-V e aumen-
to da proporcao de amplitude da onda I/V foram observa-
dos no trabalho de Ogino et al.®2. (apresentando um caso de
Sindrome de West) e Miyazaki et al.® Os autores relaciona-
ram o aumento do intervalo interpico das ondas I-V com a
dismielinizagdo do sistema nervoso central e 0 aumento da
proporcao de amplitude I/V com o dano da células nervo-
sas. Tais achados ao BERA sugerem que a disfuncdo do sis-
tema nervoso resulte principalmente da hipogénese ou
degeneracdo das células nervosas, em parte como resultado
da dismielinizacdo™. Os resultados obtidos neste estudo que
incluem alteracdo na morfologia das curvas, aumento do in-
tervalo interpico da onda I-V e aumento da proporcéo de
amplitude da onda I/V condiz com os achados observados
na literatura.

Hara et al.®® avaliaram os achados ao BERA em paci-
entes com espasmo infantil e concluiram que o exame ndo
define as anormalidades como especificas de pacientes com
espasmos infantis. No entanto, sua importancia esta na ava-
liacdo da disfuncéo cerebral na fase subclinica da doenca.
Além disso, a existéncia do defeito de conducéo neural pre-
sente ha maioria dos pacientes com espasmo infantil, con-

firma o BERA como o método de escolha na avaliacdo do
sistema nervoso central®4,

No presente estudo, o limiar eletrofisioldgico apre-
sentou-se normal em 90% dos pacientes. O caso 7 teve seu
limiar eletrofisiologico alterado em ambas as orelhas, além
da auséncia daonda lll, IV e V. Os trabalhos pesquisados na
literatura ndo informam sobre o limiar eletrofisiolégico. Pro-
vavelmente, este fato se deve ao nimero restrito de paci-
entes em seus estudos.

Ogino et al.*? observaram anormalidades neurofisio-
I6gicas precoces em paciente com espasmo infantil quando
comparado aos defeitos estruturais no sistema nervoso cen-
tral a0 exame de imagem (IMR ou tomografia computadori-
zada), dados que concordam com os estudos de Curatolo et
al.®® que descrevem o BERA como exame mais sensivel que
a ressonancia magnética (IMR) na deteccéo precoce das le-
sBes do sistema nervoso no espasmo infantil.

CONCLUSOES

O estudo dos potenciais eletrofisioldgicos € uma fer-
ramenta sensivel na detec¢édo de doengas do sistema nervo-
so central, embora as alteragBes observadas sejam
inespecificas. No entanto, sua importancia esta em estabe-
lecer o diagnostico precoce da disfuncéo cerebral e na pes-
quisa da deficiéncia auditiva.

Diante destas observac@es, 0s autores recomendam
0 potencial evocado de tronco cerebral para avaliar a
disfuncéo do sistema nervoso central e a possivel deficién-
cia auditiva nos pacientes com suspeita de espasmo infan-
til.
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