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Assunto dos mais interessantes, a hipsarritmia é ainda pouco conhecida
em sua etiopatogenia. Em 1841, West publicou a primeira descricdo clinica
de uma forma singular de epilepsia, caracterizada pela flexdo da cabeca,
reviramento dos olhos e perda da consciéncia, em crian¢ca com acentuado
retardamento motor. Em 1849, Newham, citado por Bower e Jeavons?, des-
creveu o quadro clinico caracteristico dos espasmos em flexdo, chamando a
atencao para o fato dos pacientes serem retardados mentais. Em 1925,
Azal e Moro, segundo Bower e Jeavons !, denominaram a sindrome de “Blitz-
krampfen” e “Salaamkridmpfen”.

Gibbs e Gibbs8 em 1952, destacaram um tipo particular de tracado
eletrencefalogrifico que denominaram de hipsarritmia (de hipsus — altura),
em cuja sintomatologia correspondia aos espasmos em flexdo da crianca. A
expressdo féz fortuna e logo despertou grande interésse, com avultado na-
mero de publicacbes a respeito. Hess e Neuhaus1?, em 1952, também des-
creveram ésses aspectos eletrencefalograficos, relacionando-os as crises de
“Blitz, Nick e Salaamkrampfen”. Em 1953, Gastaut e Roger® designaram
de “dysrythmie majeure” o aspecto eletrencefalografico caracteristico dos
espasmos em flexdo. Druckman e Chao ¢, em 1955, caracterizaram um tipo
de crise que chamaram de “espasmos em massa”, consistente na subita e
intensa contracdo da maior parte da musculatura corporal, geralmente com
flexdao e aducdo dos membros, como a dobrar o corpo; tais ataques asseme-
lhavam-se, no dizer dos proprios autores, ao reflexo de Moro exagerado;
outros, menos freqiientes, eram em extensdo, a lembrarem os fendmenos de
rigidez de descerebracio.

Nio é dificil entender que, com variacbes de pequena monta, cuidaram
os autores citados, da mesma sindrome, & qual se ajustou o aspecto eletro-
grafico peculiar.

Em 1954, Gibbs, Fleming e Gibbs® acrescentaram notavel contribuicao,
com uma casuistica de 237 pacientes, estabelecendo as necessarias correla-
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coes clinico-eletrograficas. Outros trabalhos foram, a seguir, cuidando dos
varios aspectos que a curiosa forma de epilepsia revelava. Stamps, Gibbs e
Haase 2¢ foram os primeiros a empregar os antibiéticos na terapéutica;
Sorel e col.23 introduziram o tratamento pelo ACTH; Passouant e col.’® re-
lacionaram a hipsarritmia ao problema da maturacdo cerebral; Kellaway 11,
baseado em apreciavel casuistica, ocupou-se da sintomatologia e da inter-
pretagio etiopatogénica, chamando a atencdo para o papel da maturacéo
cerebral.

Em nosso pais, Oliveira e Fernandes 7, em 1961, a propdsito de 8 casos,
foram os primeiros a tratar do assunto, em trabalho no qual foi feita a
revisdo da matéria, em especial no que respeita & sintomatologia, a etiopa-
togenia e ao carater evolutivo do tracado hipsarritmico. Maia e Lins 15,
também em 1961, publicaram trabalho no qual, ao lado da apreciacdo cli-
nica e eletrografica, apresentaram interessantes dados sdbre os resultados
terapéuticos. O tema voltou a ser ventilado, em 1963, em comunicacdo a
I Reunido da Academia Brasileira de Neurologia, por Nery e Mello 6,

Conceito — Hipsarritmia é sindrome proépria da primeira infancia que
se caracteriza, sob o aspecto clinico, por fendmenos episédicos, traduzidos
principalmente pelos espasmos em flexdo, mas também por convulsées ou
cutra manifestacdo nervosa de feitio variavel, associadas a retardamento
mental e, ndo raro, também motor. Eletrencefalograficamente, manifesta-se
por extrema anormalidade do tracado, onde se véem ondas lentas e pontas
de alta voltagem, desordenadamente, variando as pontas em durag¢do e lo-
calizagcdo, ora parecendo focais em um ponto e logo dando a impressdo de
se originarem de outro ou de maultiplos focos. A descarga de pontas, as
vézes, é generalizada, porém, nunca ritmicamente repetida nem organizada
como no pequeno mal ou na sua variante (Gibbs e Gibbs8). A disritmia
é praticamente continua, sem se modificar na vigilia ou no sono, nem com
a foto-estimulacdo (Gastaut e Roger®). A reacdo de parada é nula (Thie-
baut e col.26). A proépria crise clinica pouco altera o tragado; quando o faz,
ora provoca descargas de ondas rapidas e pontas de alta voltagem poés-cri-
tica (Gibbs, Fleming e Gibbs ?; Thiebaut e col.26), ora fase de depressdo ou
supressdo da atividade elétrica durante o ataque, a qual pode persistir por
curto periodo poés-critico (Kellaway 11).

Etiopatogenia — Enquanto a sintomatologia e o aspecto eletrencefalo-
grafico sdo bem conhecidos, a etiopatogenia da hipsarritmia nao estd ainda
estabelecida. Sabe-se que a disritmia se desenvolve em cérebro imaturo.
Nao se pode entender a hipsarritmia sob um plano estatico. Ao contrario,
ela parece traduzir um fendmeno essencialmente dinamico, evolutivo. E pre-
ciso, como disse Kellaway 11, conhecer sua histéria natural para poder situar
bem o problema. Importa, entdo, saber a época em que se instala a ano-
malia, em que sentido evolve e quais as modificaces eletrograficas e clini-
cas que provoca. Importa, também, conhecer se se trata de crianca pre-
viamente sadia ou ja enférma. E é esta esséncia do fendémeno, a natureza
do processo, como e porque se instala, inclusive em cérebros aparentemente
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diferentes quanto ao seu estado de higidez precedente, que continuamos a
desconhecer.

Gastaut e Rogeré e Kellaway ! ja frisaram que a evolug¢do do quadro
eletroclinico se baseia na época em que o cérebro sofre as influéncias anor-
mais e ndo na natureza do insulto cerebral. A hipsarritmia instala-se ou
surge na crianca de até 3 anos de idade, especialmente no 1.° ano e, mais
precisamente, nos primeiros 6 meses de vida (Chao, Druckman e Kellaway 2).
Gibbs e Gibbs 8 referem-se a dois pacientes com mais de 7 anos, chamando
a atencdio para a sua raridade. Kellaway 1! afirma que, em sua experiéncia,
o tracado hipsarritmico nunca resultou de distarbio cerebral ocorrido depois
do segundo ano de vida; observou, durante mais de 10 anos, grande namerc
de criancas com encefalite, acidentes traumaticos encefalicos e outras lesdes
cerebrais; no particular dos traumatismos, acompanhou mais de 500 crian-
cas gravemente atingidas nas varias idades durante muitos anos, e registrou
diversos casos, porém nenhum no qual o trauma tivesse ocorrido apds a idade
de 30 meses.

E interessante anotar que, em cérca da metade das estatisticas, tem sido
impossivel precisar a causa. Tal ocorreu em 55% dos casos de Gibbs e
Gibbs 8 e em 42% dos de Kellaway 11, Sem entrar no meérito das sistema-
tizacbes, podemos dizer que, na etiologia da hipsarritmia, comparecem as
mesmas condi¢bes que entram na génese das encefalopatias da infancia. E
compreensivel que, sendo a hipsarritmia de maior incidéncia na primeira in-
fincia, sejam as no6xias que mais cedo aparecem, as responsaveis por maior
nimero de casos. E aqui tém particular importancia os fatdres genéticos
e os traumatismos pré-natais e natais, a que se seguem as infeccGes verifi-
cadas na primeira infancia. Em nosso material, 7 pacientes tinham histéria
de nascimento mediante parto laborioso, com anédxia, dos quais 3 foram ex-
traidos a foérceps; em 4 pacientes as manifestagbes clinicas surgiram na
vigéncia de ou em seguida a episédios febris; um déles foi acometido de
poliomielite aos 3 meses de idade; em 8 casos nao conseguimos apurar qual
o agente causador das crises.

Os traumatismos pré-natais ou relacionados ao nascimento sio comuns
na génese das encefalopatias infantis. Conquanto a ag¢do contudente direta
sObre o cérebro seja freqiiente, é provavel que, em muitos casos, os traumas
pequenos ou inaparentes respondam pelo sofrimento encefdlico que se mani-
festa principalmente a custa de deficiéncia circulatéria e respiratéria. A
anoxia cerebral é de maxima importancia, dada a extrema sensibilidade do
tecido nervoso a auséncia de oxigénio. E claro que a anéxia pode depender
de outros fatéres ndo traumadticos e variar de intensidade e duracdo. Re-
presenta, a anéxia pré-natal, 20% das causas arroladas na casuistica de
Kellaway 11,

Ao problema de hipotética substéncia quimica, possivelmente enzimatica,
que influencie o comportamento biolégico da atividade cerebral, vém sendo
dedicadas muitas pesquisas. Muito pouco ainda se conhece sdbre a esséncia
do fendmeno da maturacdo cerebral. Roberts 20, em 1960, afirmava que, em
estimativa grosseira, eram conhecidas 10% das substancias presentes na cé-
lula viva, 0 que ji representava um grande progresso. Nao obstante, cha-
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mava a atencdo para a importancia do metabolismo do &acido gama-amino-
butirico (GABA) no cérebro em desenvolvimento. Direta ou indiretamente,
esta substancia cujo metabolismo é complexo, se relaciona aos processos de
inibicao.

Sintomatologia — A hipsarritmia deve ser considerada como sindrome
eletroclinica. Assim, a sintomatologia bem que sugestiva, nfio autoriza o
diagndstico, se nao confirmada pelo tragado eletrencefalografico.

Os sintomas mais caracteristicos sdo os espasmos em flexdo da primeira
infancia, consistentes em contracdes sibitas e violentas da musculatura axial
ou de todo o corpo, com rapida flexdo ou, mais raramente, em extensdo,
podendo a cabeca tocar os pés, se intensa a flexdo, e reviramento dos olhos
para cima. Sao0 os “massive spasms” de Druckman e Chao+4, o que corres-
ponde ao reflexo de Moro exagerado. A denominacdo de “espasmos” é apro-
priada, pois que tais movimentos sao rapidos e fugazes. O estado de cons-
ciéncia nem sempre pode ser apreciado, dada a duracdo minima das crises.
E provavel que, na maioria, haja perda momentanea da consciéncia. A fre-
qiéncia & muito variavel, podendo ocorrer centenas de crises diarias. Os
autores sdo unanimes em assinalar o alto percentual de retardamento mental,
em geral grande. Isso se verifica aqui mais que em qualquer outro tipo
de epilepsia, o que fala em favor da hipdtese de desenvolvimento do processo
hipsarritmico em cérebro imaturo.

Dois pontos devem merecer atengdo especial. A apreciagdo clinica de
um espasmos em flexao, se ndo intenso, pode passar despercebida. Pode ser
confundido, especialmente se o choro é o elemento a despertar a atencao,
com manha, habito, célica ou outra intercorréncia, conforme referiu Kel-
laway. O outro aspecto importante é que, embora os espasmos em flexdo
sejam dominantes, qualquer outro tipo de manifestacdo epiléptica pode ser
o sintoma principal, ou unico. Crises do tipo grande mal foram presentes
em 33% dos 237 casos de Gibbs, Fleming e Gibbs?. Em nossos casos veri-
ficamos 8 (40%) com espasmos em flexao e 10 (50%) com crises de gran-
de mal.

Dos sinais neurolégicos merece destaque o retardamento motor, seja a
conta de paralisia, seja & conta de alteracdo do tono, encontrada na maioria
dos nossos pacientes. Alias, deve ser lembrada, também aqui, a dificuldade
por vézes encontrada em apreciar bem ésses dados em recém-nascidos e em
criancas muito pequenas (Kellaway11). E claro que o déficit motor varia
em funcdo do quadro clinico apresentado, sendo mais freqiientes as hemi e
as paraplegias. Alteracoes de tono muscular, para mais ou para menos, s&o
comuns nos pacientes com alteracdo motora. Podem também ocorrer hiper-
cinesias, tal como a atetose. As perturbacbes da linguagem sdo importan-
tes, tanto por defeito da palavra prOpriamente, como em conseqiiéncia de
acentuado retardamento mental.

Outros distarbios, como paralisias oculares, nistagmo, alteracdoes da au-
dicdo, hidrocefalia (caso de Thiebaut 25), catarata congénita (Oliveira e Fer-
nandes 17), tém sido registrados.
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Evolucdo — O problema da hipsarritmia nio pode ser bem compreendido
nem a sua exposicio sera completa se ndo ajuntarmos a idéia de sua evolu-
¢do porque a sindrome é, em geral, transitéria, com duracio variavel. Seria,
em muitos casos, apenas uma fase, a0 menos quanto ao aspecto eletrogra-
fico, de uma encefalopatia ou epilepsia.

Em trabalho anterior 17 ji destacidvamos éste aspecto curioso e peculiar,
dando énfase aquilo que Kellaway 11 chamou de histéria natural da hipsar-
ritmia. Quando se tem a oportunidade de obter eletrencefalogramas muito
precoces, éles podem registrar assincronias entre regides homoélogas e des-
cargas polimorfas focais irregulares, antes de se instalar o quadro hipsar-
ritmico. Tal pode ser cbtido especialmente no primeiro més de vida. Re-
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Fig. 1 — Aspectos de tracados hipsarritmicos, observando-se domindncia
de pontas de distribuicdo difusa.

Fiy. 2 — Aspectos de tracados hipsarritmicos, observando-se atividade
lenta de alta voltagem e complexo ponta-onda degradado.
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gistros subseqiientes revelam a instalacdo da hipsarritmia com tddas as ca-
racteristicas.

Manifestada a hipsarritmia, teremos nova fase evolutiva, que pede ser
apreciada pelas modificacoes eletrograficas, acompanhadas, ou nao, pelas ma-
nifestacdes clinicas. Gibbs, Fleming e Gibbs 19, em 1954, assinalaram que,
com a idade, o eletrencefalograma tende a se tornar normal ou a apresentar
anomalias focais. Samson-Dollfus 22, em 1958, estudou os diversos aspectos
eletroclinicos relacionados aos varios cursos de sua evolucdao. Livingston e

Fig. 8 — Hipsarritmia; zonas de depressic seguidas de surtos de ativi-
dade irregular de alta voltagem e pontas isoladas de distribuicdo difusa.

Fig. 4 — A esquerda e no centro, aspectos de tracados hipsarritmicos

em sono imnduzido, sem modificacdo do ritmo dominante; a diréita, al-

teracées difusas com certa depressdo no hemisfério esquerdo, revelandg
assimetria.
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col.13 mencionaram a elevada taxa de 58% de normalizacao subseqiiente de
tracado.

A evolucdo da-se, em resumo, nos seguintes sentidos: 1) normalizacao
espontdnea de tragado, em geral acompanhada de evolucédo clinica favoravel,
0 que constitui o tipo menos comumente verificado; 2) transformacdo em
tracado focal, com o aparecimento do ritmo de base, sendo os focos varia-
veis, podendo ser multiplos, em um ou ambos os hemisférios; 3) anormali-
dade difusa, porém de carater diferente (ondas rapidas e de alta voltagem
no sono, atividade lenta e paroxistica na vigilia, ou no desenvolvimento de
um tipo monorritmico em vigilia com ritmo de base da ordem de 6 c/s, ou
ainda, a transformac¢do em um tipo aproximado do pequeno mal variante
de Gibbs, traduzido por grupos melhor organizados de polipontas e ondas
lentas); 4) finalmente, pode persistir o tracado hipsarritmico.

Patologia — Este capitulo é pouco conhecido, dado o reduzido nimero
de casos autopsiados. O subsidio que podemos apresentar refere-se ao caso
19, no qual a necropsia revelou edema cerebral, hiperemia dos vasos da lepto-
meninge, fibrose da leptomeninge com aderéncia meningocortical no lobo
frontal esquerdo e lesdo isquémica do complexo ventral do talamo direito.

Tratamento — Este aspecto tem sido amplamente cuidado sem, contudo,
apresentar conclusdes positivas. Isto resulta, parece, da diversidade de fa-
tores e causas responsaveis pelo desencadeamento da hipsarritmia.

Apos os tratamentos iniciais com anticonvulsivantes, quase sempre fa-
lThos, varias associacOes terapéuticas foram propostas. Em 1951, Stamps,
Gibbs e Haase 25 empregaram antibioticos (aureomicina, terramicina e cloro-
micetina) em altas doses, com bons resultados. Em 1959, Sorel e col.23 pu-
blicaram os primeiros resultados com o emprégo do ACTH, sendo o bom
éxito dessa terapéutica confirmado por varios autores. Emprega-se hoje, em
especial, o hormoénio de acao retardada. Para Sorel 23 os resultados sio con-
dicionados as seguintes normais: a) quando o tratamento é iniciado entre
0 2° e 5.° dias de doenca ha regressdo de todos os sintomas; b) quando o
tratamento é iniciado ap6s 3 anos de enfermidade, os resultados podem ser
satisfatorios no que diz respeito & auséncia de espasmos e alteracdes elétri-
cas, porém o retardamento mental fica permanente. Em resumo, conclui
aquéle. autor, os resultados parecem melhores se a crianca gozava de perfei-
ta saude antes, se 0 ACTH foi empregado no primeiro meés de evolucio e
se o EEG se regularizou sem anormalidade elétrica focal.

Nao nos parece licito argumentar com pequena experiéncia pessoal, in-
clusive porque varios de nossos pacientes ja haviam recebido orientacido te-
rapéutica anterior, perturbando, em parte, a correta apreciacio dos resulta-
dos. Entendemos, todavia, que, em apreciavel nimero de casos, retornam
os sintomas logo que supressa a medicagdo adrenocorticotropica, o que tem
sido registrado por diversos autores. Por outro lado, temos observado a ins-
talacdo da sindrome de Cushing, embora transitéria, em alguns casos, o que
limita o emprégo terapéutico do horménio em questao.
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Casos Sexﬁ)dgfe(}ér Idi%lgiodo Antecedentes Sintomas principais
1 2 anos 3 meses Parto distocico (fércipe) Espasmos em flexio da ca-
MASL f. beca e reviramento dos
branca olhos com perda da cons-
ciéncia
2 3 meses 1 més Sindrome febril com exci- Espasmos em extensdo da
LFL f. tacdo psicomotora e in- cabeca com flexdo dos
branca sonia, precedendo a do- membros
enca
3 22 meses Discreto retardo motor Espasmos em flexao da ca-
JMLZ m, beca e dos membros su-
branca 8 meses periores
4 3 anos 3 anos Nascido a forcipe Espasmos em flexdo da ca-
FF m. beca
preta
5 4 anos 30 meses Parto demorado; morte Crises convulsivas genera-
LHA m. aparente lizadas
branca
6 14 meses 10 meses Parto demorado; morte Crises convulsivas genera-
MAM m. aparente lizadas
branca
7 6 anos 17 meses Sindrome febril aos 17 me- Flexdo da cabeca e queda
RG f. ses, apos a qual néo ao solo, dizendo pala-
branca mais falou nem andou vras desconexas; crises
convulsivas
8 3 anos 18 meses — Crises convulsivas genera-
WPS m. lizadas; excitacdo psico-
preta motora intercritica
9 3 anos 18 meses — Crises convulsivas genera-
DAP m. lizadas
branca
10 9 meses 5 meses ~— Espasmos em flexédo da ca-
VPA f. beca
branca
11 26 meses 26 meses — Crises de flexfdo da cabeca
MCR f. com perda da conscién-
branca cia
12 23 meses 11 meses Deixou de andar aos 20 Espasmos e crises tdnicas
AR m. meses generalizadas com perda
branca da consciéncia
13 5 anos 4 anos Doenca febril aos 3 meses Torcdo da cabeca e con-
MEA 1. vulsdes generalizadas
branca
14 19 meses 19 meses Varios familiares com epi- Crises acinéticas e convul-
RMF m. lepsia e doenca mental sOes generalizadas
branca
15 12 meses 5 meses — Espasmos localizados ou
IRS m. generalizados e ausén-
branca cias
16 18 meses 17 meses — Espasmos_localizados ou
CL m. generalizados e convul-
branca sfes generalizadas
17 7 anos 3 meses Sindrome febril preceden- Espasmos localizados ou
SS m. do as crises generalizados, com per-
branca da da consciéncia
18 5 anos 2 anos A méie teve “ameaco” de Convulsdes generalizadas;
LRA m, aborto no 4¢ més de ges- crises de palidez com
branca tacdo cianose
19 3 anos 9 meses Parto cesareo. Andou com Espasmos em flexdo. Cri-
FMA m. 11 meses. Falou com 2 ses jacksonianas a es-
branca anos querda. Convulsdes ge-
neralizadas. Mioclonias
20 7 anos 7 anos Mae débil mental Espasmos nos membros di-
LSL . reitos e contracdes ge-
preta neralizadas, com perda

da consciéncia
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Exame mneuroldgico Estado mental Evolu¢do Tratamento
Hipotonia e hiporreflexia. Retardo Péssima Anticonvulsivantes,
Grande retardo motor; Qligofrenia III GABA, corticosterdides
néo fica de pé nem senta
Normal Agitacdo psicomotora Ma Anticonvulsivantes
Paraplegia flacida Oligofrenia III Péssima Anticonvulsivantes,
ACTH, corticosteréides
tranqiilizantes, GABA
Hipotonia e hiporreflexia Oligofrenia III Ma Anticonvulsivantes,
ACTH, corticosteréides,
Ncrmal Oligofrenia III Ma Anticonvulsivantes,
ACTH, corticosteréides
Grande retardo motor; ain- Debilidade — Anticonvulsivantes
da ndo senta
Grande retardo motor. Néo Debilidade Ma Anticonvulsivantes e
anda nem fala tranqiiilizantes
Bom desenvolvimento mo- Oligofrenia IIT Razoavel Trangiiilizantes e anti-
tor; ainda nao fala convulsivantes
Grande atraso motor Retardo — Anticonvulsivantes e
AAS
Microcéfalo, epicantus, hi- Oligofrenia III Ma

pertelorismo,
hiporreflexia

Hipotonia

hipotonia,

Hipotonia e hiporreflexia,
Miose em

Normal

N&o anda nem fala

Normal

Hipotonia; nédo sustenta a
cabeca nem senta. Amau-
rose

Normal

Normal

Hemiplegia a esquerda

Catarata congénita em AO
e amaurose. Ndo fala.
Hiporreflexia

Oligofrenia III

Retardo

Retardo

Nao apreciavel

Oligofrenia II

Retardo

Debilidade, impulsivi-
dade, agressividade

Deterioracéo progres-

siva

Retardo

Deixou de an-
dar

Contréle das
crises

Contréle das
crises

Contréle par-
cial das cri-
ses

Muito boa. Me-
lThora eletro-
grafica

Méa

Anticonvulsivantes, AAS
e GABA

Anticonvulsivantes
Anticonvulsivantes
Abandonado
Anticonvulsivantes
Antibiéticos

Corticosterédides, anticon-
vulsivantes, acido glu-
tamico, antibiéticos

Anticonvulsivantes

Anticonvulsivantes

Anticonvulsivantes, anti-
biéticos, ACTH, corti-
costeroides

Anticonvulsivantes
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CASUISTICA

Apresentamos 20 casos de hipsarritmia, eletrencefalograficamente diagnosticados.
E compreensivel que nosso material, conquanto pequeno, difira do que é registrado
em servicos pediatricos, para os quais se dirige o grande contingente dos pequenos
enfermos. Ao nosso Servico de Clinica Neurolégica, vém as criancas, em geral, en-
caminhadas por outras clinicas, sendo natural que o material ndo se preste a4 ané-
lise estatistica no que se refere ao fator etario. Os principais dados relativos aos
20 casos estdo sumariados no quadro anexo.

Quanto a idade, um paciente tinha menos de 6 meses, 2 tinham de 7 a 12
meses, 2 tinham de 13 a 18 meses, 4 tinham de 19 a 24 meses e 11 tinham acima
de 2 anos. No que respeita & duracdo da doenca, em 5 pacientes o inicio ocorrera
entre 1 a 6 meses, em 4 ocorrera entre 7 a 12 meses, em 4 ocorrera entre 13 e 18
meses, em 2 ocorrera entre 19 e 24 meses, em 5 ocorrera mais de 2 anos antes do
nosso exame.

Quanto ao tipo de crises clinicas, 8 pacientes (40%) apresentavam espasmos
em flexdo, 10 (50%) apresentavam convulsdes tipo grande mal e 2 (10%) apresen-
tavam crises tipo pequeno mal. A inteligéncia era normal em um paciente; em 17
havia retardo mental, discreto em 7 (35%) e severo em 10 (50%); em 2 pacientes
nao pode ser determinado o desenvolvimento intelectual. O desenvolvimento motor
era normal em 6 pacientes; em 13 havia retardo motor, considerado ligeiro em um
(5%) e severo em 12 (60%); em um paciente ndo foi determinado o desenvolvi-
mento motor.

CONCLUSOES

Hipsarritmia nao é entidade nosolégica, devendo ser considerada como
sindrome clinico-eletrografica e, portanto, como tipo especial de epilepsia,
prépria da primeira infancia.

S6 o tracado eletrencefalografico caracteristico autoriza o rotulo diag-
noéstico.

No quadro clinico, dominam os espasmos em flexdo da primeira infancia
e oligofrenia.

E fundamental o conceito de evolucdo, ou seja, a histéria natural da
hipsarritmia, pois esta surge, tanto em criancas préviamente sadias como
em encefalopatas e modifica-se em varios sentidos, especialmente sob o as-
pecto eletrografico.

Os fatdres etiolégicos sao os mesmos encontrados na génese das encefa-
lopatias infantis. Todavia, o que parece determinar a instalacdo do quadro
hipsarritmico é a condi¢do inerente ao préprio encéfalo acometido. Na mo-
derna conceituacdo da patogenia, os autores sdo undnimes em considerar o

processo intimamente relacionado a4 maturacédo cerebral.

O prognéstico é, em geral, mau. Todavia, casos ha que evoluem sur-
preendentemente bem. Conquanto seja licito julgar que & melhora eletro-
grafica corresponda paralela recuperacdo clinica, esta correlacio nem sempre
se observa.

O tratamento é dificil e os resultados, muitas vézes, incompletos ou
transitorios. Nao obstante a variabilidade dos resultados obtidos por diver-
sos estudiosos e em que pese a transitoriedade de seus efeitos, o ACTH é
o melhor agente terapéutico conhecido. Antibidticos e certos anticonvulsi-
vantes sdo também usados, parecendo-nos, porém, que, muita vez, a medica-

cao deva ser simplesmente sintomatica.
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RESUMO

Resumindo as principais contribuicbes que resultaram na conceituacao
atual da hipsarritmia, destacam os autores a nocdo de que nao constitui ela
uma entidade clinica determinada, mas uma sindrome eletroclinica especial,
propria da primeira infancia, e cujo diagnéstico s6 pode ser firmado a luz
do tracado eletrencefalografico caracteristico.

N

Analisam a variedade de fatdres etiologicos & maneira do que ocorre
com as encefalopatias infantis em geral, chamando a atencdo para a impor-
tancia do fator etario, das condi¢cbes traumaticas e do problema da andxia
cerebral neonatorum. Necessaria énfase é conferida ao fenéomeno da matu-
racdo encefalica que explica, segundo o consenso dos autores modernos, as
caracteristicas peculiares da sindrome.

A hipsarritmia pode instalar-se em individuo previamente sido ou em
encefalopata, tendo evolucio varidvel, pois tanto pode evolver favoravelmente,
o que é mais raro, como modificar-se, seja no sentido da epilepsia focal ou
outra forma de epilepsia, o que é mais comum, ou, entdo, permanecer inal-
terada. Essa evolucdo — a histéria natural da hipsarritmia — é apreciada
especialmente sob o aspecto eletrencefalografico, o qual pode, ou nao, ser
acompanhado de correspondente evolucdo clinica.

A sintomatologia é variavel, sendo de notar a grande dominancia das
crises de espasmos em flex&o.

Sendo pobre o subsidio anadtomo-patologico da condi¢ao, os autores, a
ésse proposito, apenas acrescentam os dados referentes a necropsia de um
dos seus casos, com achados inespecificos.

O prognoéstico, na maioria das vézes mau, pode variar, especialmente
apds o uso do ACTH. O tratamento é dificil, freqiientemente desapontador.
As melhores respostas sao obtidas com o ACTH e, algumas vézes, com o0s
antibiéticos e medicacdo sintomatica, porém, quase sempre reaparece a Ssin-
tcmatclogia, se suprimida a medicacdo que, por outro lado, nem sempre
pode ser continuada.

SUMMARY
Hypsarhythmia. Report of 20 cases

Summarizing the main contributions which resulted in modern concep-
tion the authors point out that hypsarhythmia does not constitute a clinical
entity but an electro-clinical syndrome, usually occurring in early childhood,
whose diagnosis can only be made on the basis of characteristic electro-
encephalographic records. The authors analyse the etiological factors as
they generally occur in the infantile encephalopaties and call attention to
the etary factor, traumatic conditions, as well as the problem of neonratorum
cerebral anoxia. Emphasis is given to the phenomenon of cerebral matura-
tion which explains the peculiar characteristics of the syndrome.
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Hypsarhythmia may develop in a previously healthy individual or in
an encephalopath. Its evolution is variable since it may evolve favorably,
a rare occurrence, or may change either to a focal or some other type of
epilepsy which is more common, or it may remain unaltered. This evolution
— the natural history of hypsarhythmia — is considered specially from the
electroencephalographic standpoint, being or not accompanied by the cor-
responding clinical evolution.

The symptomatology is variable, and it should be noted that the spasms
in flexion are predominant.

The anatomo-pathological data are scarce; the authors only add some
details referring to the autopsy of one of their cases, without any speci-
fic data.

The prognosis, mostly unfavorable, may change specially after the use
of ACTH. The treatment is a difficult and frequently disappointing one.
The best results are obtained with ACTH and, sometimes, with antibiotics
and symptomatic medication but, almost always, when medication is dis-
continued, the symptomatology recurs. On the other hand, it is not always
possible to continue with the medication.
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