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Embora o quadro clinico da hoje chamada sindrome de West tenha sido
descrito em 1841, foi s6 a partir de 1952, quando o casal Gibbs e Gastaut
descreveram o quadro eletrencefalografico da hipsarritmia, que esta afeccio
passou a ser melhor estudada. Desde entdo foram publicados numerosos tra-
balhos a respeito, tendo sido descritas etiologias as mais variadas, como sejam
malformacdes congénitas, traumatismos obstétricos, moléstias metabdlicas,
moléstias degenerativas, andxia neonatal, hematomas, meningites e encefalites
perinatais, sindromes neuro-cutianeas, mongolismo, toxoplasmose, vacinagao
triplice e por administracdo de 5-hidroxitriptofano 2 3,4, 5,8,9,

Quanto a sindrome hoje conhecida como de Lennox-Gastaut, o complexo
ponta-onda lenta jA havia sido descrito em 1939, com o nome de Variante do
Pequeno Mal, mas somente a partir de 1966, apdés o Coléquio Europeu de
Informacio Eletrencefalografica, realizado em Marselha, é que esta entidade
vem sendo melhor estudada. S&o citadas como etiologias da sindrome de
Lennox-Gastaut, as malformacGes congénitas, os traumatismos de parto, he-
morragias cerebrais neonatais, kernicterus, distrofias alimentares, toxoplas-
mose, sindromes neuro-cutineas, tumores cerebrais, meningo-encefalites e,
também, casos evoluidos a partir de sindromes de West primitivas 6, 7, 10, 11, 12,

Registramos aqui o caso de uma crianca na qual se desenvolveu um quadro
caracteristico de sindrome de West que, ulteriormente, evoluiu para uma

sindrome de Lennox-Gastaut; o valor do registro se prende a etiologia inusi-
tada — neurocisticercose — que se apurou no caso.

OBSERVACAO

0.D.L., sex0 feminino, branca, com 6 anos de idade. A paciente nascida de
gravidez e parto normais, com peso de 2.900 g, sem dados que sugiram anéxia
perinatal. Sustentou a cabeca com 5 meses; emitiu as primeiras palavras e andou
sem apoioc aos 17 meses. A avé da crianca apresentava teniase e tinha contacto
constante com a paciente. Em 14-5-68, com 18 meses de idade, durante processo
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infeccioso de vias aéreas superiores, a paciente apresentou desidratacdo e hipertermia,
ocorrendo nesta ocasifio uma crise convulsiva dimidiada & direita, em sono, com
duracdo de uma hora. Um més apés veio & consulta pela primeira vez. Ao exame,
mostrava-se bem nutrida, hidratada, contactuando bem com 0 meio ambiente, sem
déficit motor, sem alteracdes no territério dos nervos cranicos, perimetro cefalico
de 48 cm e sem sinais de irritacdo meningea. Nesta ocasido, foram realizados os
seguintes exames: Eletrencefalograma (EEG) — Feito em sono, mostrando persis-
tente e moderada depressdo de ritmos rapidos em todo o hemisfério esquerdo, mais
acentuada na regido temporal (Fig. 1). Exame do liquido cefalorraqueano (LCR) —
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Fig. 1 — Caso O.D.L. Tracado eletrencefalogrdfico em sono, aos 19
meses de idade, mostrando persistente depressdo de 7ritmos
rdpidos mo hemisfério esquerdo.

Puncéo sub-occipital; aspecto limpido e incolor; 54 células por mm3 (69% de linfocitos,
18% de mondécitos, 29, de neutroéfilos e 11% de eosinéfilos); proteinas totais 102 mgd%;
cloretos e glicose normais; reacées de Pandy e Nonne fortemente positivas; reacéo
do benjoim com desvio para a esquerda; reacdo de Takata-Ara positiva, tipo flo-
culante; reacfio de Weinberg fortemente positiva com 0,1 ml; reacées de 'Wassermann,
Steinfeld e VDRL, negativas. Reacdo de Weinberg no soro sangiiineo positiva (técnica
de Kolmer). Radiografia do crdnio normal. Exame protoparaesitolégico negativo.
A paciente foi medicada ¢»m fenobarbital, primidona, dexametasona e sulfadiazina.

Cerca de trés meses ap6s a convulsdo inicial, surgiu dificuldade progressiva na
marcha, tendo 0 exame neurolégico revelado déficit de forca no membro inferior
direito e reflexo de preensdo persecutéria no membro superior direito, sem alteracdes
na motilidade deste segmento. Nesta ocasido fol repetido exame de LCR que revelou
o mesmo quadro mostrado pelo anterior. Foi feito também novo EEG que revelou,
além da depressdo anteriormente existente, sinais de atividade irritativa discreta na
regido temporal esquerda.

Seis meses ap6s a primeira, ocorreu nova crise convulsiva. A partir desta, a
paciente, agora com a idade de 2 anas, deixou de compreendr ordens simples, deixou
de falar e os reflexos profundos do aembro inferior direito tornaram-se exaltados.
O EEG nesta ocasifo mostrou atividade irritativa bem evidente, de projecdo ora num
ou noutro hemisfério, ora bilateral (Fig. 2). Nos meses seguintes, o quadro eletren-
cefalografico foi gradativamente intensificado.
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Fig. 2 — Caso O.D.L. Tracado eletrencefalogrdfico em sono, aos 2 anos
e 3 meses, mostrando atividade irritativa de projecdo num e
noutro hemisfério, além de discreta depressdo de ritmos rdpidos
a esquerda.

Um ano e seis meses apds o inicio da doenca, com 3 anos de idade, surgiram
episédios de flexdo da cabeca, em grande numero diario, logo apés acrescidos de
aducdo dos membros superiores e flex&o do tronco, caracterizando tipicos espasmos
em flexfo. Nesta oportunidade o EEG jad se mostrava com aspecto caracteristico de
hipsarritmia, com pontas e ondas agudas quase continuas, difusas e multifocais, com
freqiientes depressées paroxisticas (Figs. 3 e 4).

Meio ano mais tarde, estando a paciente com 3 anos e 6 meses, concomitante-
mente com as crises jA existentes, comecaram a ocorrer crises acinéticas (astaticas)
em freqiiéncia cada vez maior e, pouco depois, auséncias com mioclonias. Nesta oca-
sido, houve piora das funcdes psicomotoras, alheamento ao ambiente, agitacéo, insénia
e impossibilidade de manter-e em pé. A paciente ndo podia falar e s6 andava quando
apoiada; marcha com basz alargada, atdxica e ceifante & direita; hipertonia e hiper-
reflexia no membro inferior direito. O EEG mostrou descargas de polipontas difusas,
depressdo paroxistica e, pela primeira vez, o aparecimento de complexos ponta-onda
lenta, de 2, de 15 e até de 1 c/s, bilaterais, predominando em 4&reas anteriores,
geralmente isolados (Fig. 5).

Alguns meses apds, surgiram crises convulsivas generalizadas, versivas para a
direita e também espasmos em extensdo, tornando-se muito raras as crises acinéticas.
O EEG neste periodo mostrou complexos ponta-onda lenta de projecdo bilateral e
predominantemente anterior, agora ritmados (Fig. 6).

Apesar dos vérios esquemas terapéuticos tentados, com sulfas, ACTH, toda a
série dos anticonvulsivantes e diazepinicos, nunca houve remissédo das crises, estando
o quadro clinico inalterado na ocasiio em que este trabalho estava sendo ecscrito.
Durante todo o periodo de acompanhamento, ndo se oObservaram sinais clinicos,
radiolégicos ou fundoscépicos de hipertensdo intracraniana, de irritacdo meningo-
radicular, déficit visual ou calcificagbes intracranianas; o perimetro craniano aumen-
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tou de 48 para 50 cm, entre o0 exame inicial e o de 4 anos ap6s, com 5 anos e
8 meses.

No decorrer da evolucdo, foram realizados 8 exames de LCR, todos mostrando
o mesmo quadro, apenas com varia¢ées numéricas,
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Figs. 3 e 4 — Caso O.D.L, Tracados eletrencefalogrdfico em sono, aos
3 anos de idade, mostrando a hipsarritmia fundamental,
com surtos de depressdo paroxistica difusa, interrompida
por perfodos livres de descargas (préprio do tracado hip-
sarritmico em s0no), nos quais se nota a relativa pobreza
de ritmos no hemisfério esquerdo,
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Fig. 56 — Caso O.D.L. Tracado eletrencefalogrdfico em sono, aos 3 anos
e 8 meses de idade, mostrando surtos de complexos ponta-onda

lenta a 1 c¢/s, de projecdo bilateral e sincrona, predominando
em dreas anteriores, geralmente isolados,
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Fig. 6 — Caso O.D.L. Tracado eletrencefalogrdfico em wigilia, aos
4 anos e 6 meses, mostrando complexos ponta-onda lenta rit-

mados, de projecdo predominante anterior, sobre um ritmo de
base difusamente irregular.



324 ARQ. NEURO-PSIQUIAT. (SA0 PAULO) VOL. 31, N.¢ 4, DEZEMBRO, 1973

COMENTARIOS

A evolucao de uma sindrome de West para uma de Lennox-Gastaut é fato
ja bem conhecido e longe de ser raro. Oller-Daurella!, em sua notavel
monografia, encontrou 6% de pacientes nos quais foi assinalada esta evolucéo.

Os conhecimentos sobre estas duas sindromes mostram: «) que suas
etiologias possiveis s@o muito variadas quanto & natureza; b) que muitas
das etiologias descritas sdo condicbes patolégicas que ndo determinam alte-
ragdes encefalicas especificas (traumas obstétricos, anéxia, traumatismos cra-
nianos, distrofia alimentar); c¢) que, em sua maioria, sdo as mesmas as
etiologias descritas em ambas sindromes; d) que uma sindrome de West pode
se transformar numa sindrome de Lennox-Gastaut, enquanto o inverso jamais
foi registrado; e) que enquanto a sindrome de West atinge grupos etarios
mais novos, a sindrome de Lennox-Gastaut acomete geralmente criangas com
mais idade.

Estes dados conduzem a idéia de que deve existir um processo patoldgico
basico, até certo ponto independente da etiologia, subjacente a ambas sindro-
mes. De fato, com relacdo a sindrome de West, Gastaut e col.* levantaram
argumentos que levam a considerar o quadro como uma reacdo imunologica
do cérebro imaturo a varios estimulos antigénicos, com uma patogenia seme-
lhante a da encefalomielite alérgica. O mesmo se poderia dizer com relacio
a sindrome de Lennox-Gastaut.

O principal interesse na apresentacdo deste caso, no entanto, reside no
fato de, apesar das varias infecgbes e infestacdes descritas como etiologia,
nao havermos tido conhecimento de nenhuma referéncia a cisticercose como
causa quer da sindrome de West, quer da de Lennox-Gastaut.

RESUMO

Os autores relatam a evolucao clinico-laboratorial do caso de uma crianca
que, aos 18 meses de idade, apresentou uma sindrome de West de instalac¢ao
gradativa, evoluindo ulteriormente para uma sindrome de Lennox-Gastaut,
causadas por cisticercose cerebral, etiologia ainda ndo registrada em nenhum
dos quadros.

SUMMARY

West’s syndrome changing to Lennox-Gastaul’s syndrome
in « patient with cerebral cysticercosis

The case of a 6 year old girl with Lennox-Gastaut’s syndrome caused by
cysticercosis of the central nervous system (CNS) is reported. The illness
began at 18 months of age with right sided convulsions during an upper
respiratory tract infection. Electroencephalogram (EEG) showed depression
of rapid rythm on the left side. There was progressive mental deterioration,
right spastic hemiparesis and aphasia. Then the EEG showed progressively
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worsening of generalized irritative activity, with spikes and sharp waves. At
the age of 3 years there appeared flexion myoclonic spasms and EEG showed
a hypsarythmic pattern. Both clinical and EEG picture allowed the diagnosis
of West’s syndrome. In the following months the patient presented akinetic
seizures, myoclonic jerks and generalized convulsive seizures with turning of
the head to the right. EEG revealed slow spike-waves thus leading, at this
time, to the diagnosis of Lennox-Gastaut’s sindrome. Brain cysticercosis was
diagnosed on the basis of 8 repeated positive cerebrospinal fluid examinations.
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