«PARTTAL MOTOR STATUS EPILEPTICUS*

FORMA PRIMARIA DESENCADEADA PELO FECHAMENTO DOS OLHOS
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RESUMO — Apresentamos um caso de estado de mal parcial motor desencadeado pelo fe-
chamento dos olhos em uma paciente jovem com epilepsa primaria fotossensived. Dados cli-
nicos, €detrencefalogréaficos e de neuroimagem sao apresentados e discutidos.
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Partial motor satus epilepticus: primary form provoked by the shutting of the eyes

SUMMARY — We report the case of a young female patient with photosendtive primary
epilepsy who presented partial motor status epilepticus provoked by the act of shutting the
eyes. Clinical, EEO and neuroimage data are presented and discussed.
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O estado de mal epiléptico (EM E) pode ocorrer nas mais variadas formas
das epilepsias. Geralrpente o termo lembra, de imediato, o tipo tdénico-clénico
generalizado, por ser o mais frequente e o mais importante em qualquer idade,
ja que o proprio conceito de EM E implicava no comprometimento permanente do
estado de consciéncia durante crises sucessivas. Varios autores4,6,i8,i5 principal-
mente a partir de 1961, referem que cerca de 70 a 8% dos casos de estado de
mal tonico-clénico generalizado tém inicio parcial, descrevendo-se variada pato-
logia responsavel. Geralmente sdo lesbes ativas, localizadas na regidao prémotora
do lobo frontal’. Nos demais casos em que nao se encontra processo lesionai,
seu desencadeamento estaria dependente de base genética primaria, ou sga,
predisposicdo epiléptica constitucional. Segundo Gastaut™**” uma mesma base
genética explicaria o estado de mal parcial primario (EM EPP) pelo comprometi-
mento do sistema talamo-cortical especifico (limitado parcialmente a um udnico
setor areo-taldmico) enquanto o comprometimento do sistema tadlamo-cortical di-
fuso seria o responsavel pelo estado de mal generalizado primario (EMEGP).
A International League Against Epilepsy e a World Federation of Neurology re-
conhecem a extensdo da termo " status epilepticus’ para incluir " epileptic seizures
that are so frequently repeated or so prolonged as to créate a fixed and lasting
epileptic condition", defendido por Gastaut em 1967°. Assim, crises persistentes
sem comprometimento da consciéncia e crises nao convulsivas passaram a fazer
parte do quadro do EME, criando porém dificuldades ao seu diagndstico — re-
conhecimento e tempo de duracédo das crises.

Delgado Escueta7 refere, como EM E, crises parciais com mais de 30 minu-
tos de duracédo, caracterizadas clinica e eletreneeialograficamente. O desencadea-
mento de crises parciais pela fotoestimulacdo é fato raro segundo Jeavonsis e
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nao encontramos na literatura referéncias ao EM E parcial motor com desenca-
deamento pelo fechamento dos olhos, como registramos neste caso. As referéncias
de crises desencadeadas desta forma sdo quadros de auséncias, de mioclonias e
de crises tOnico-clonicas generalizadas 13.

RELATO DO CASO

SCC, paciente com 15 anos de idade, do sexo feminino, parda, natural de Salvador (BA).
Nascida ia termo de parto eutécico. Desenvolvimnto psicomotor normal. Aos 9 meses de idade
teve quadro virdético, com febre alta durante 10 dias. Aos 13 anos foi acometida por pneumo-
nia, necessitando de internamento hospitalar. Ao completar 15 anos, durante festa em discoteca,
sofreu desmaio de curta duracdo sem apresentar convulsdes. Varios exames clinicos foram
realizados inclusive avaliagcdo cardiol6égica e tomografia computadorizada do créanio (TC), am-
bos normais. O eletrenceialograma (EEG) revelou processo paroxistico do tipo multifocal. V|e
dicacia com carbamazepina (400mg/d). Sete meses apds o0 primeiro desmaio e em uso regular
da medicacdo, sofreu crise convulsiva generalizada sem sintomas pré-criticos e com amnésia
dela. Tal fato ocorreu ap6s festa carnavalesca e ter assistido a televisAo por véarias horas.
Novo EEG revelou paroxismos de ondas agudas sobre a regido rolandica do hemisfério direito
(D) associadas eventualmente a complexos ponta e poliponta-onda lenta 4 a 45 Hz. Nova TC
do cranio com contraste mostrou normalidade. A partir dessa ocasido passou a usar carbama-
zepina na dosagem de 800mg/d. A paciente veio a desenvolver crises parciais motoras atingin-
do o membro superior esquerdo (E), frequentemente com irradiacdo para o membro inferior
do mesmo lado e, em raras ocasides, sucedidas por rapidos desmaios.

As crises, diarias, apresentavam-se ao tentar dormir. O uso do cobiazam (20mg/d) reduziu
drasticamente as crises por periodo de 65 dias, apds os quais voltaram com maior frequéncia
e, em duas oportunidades, ocorreu generalizacdo secundaria. Na oportunidade foi realizada
ressondncia magnética do cranio (RM), a qual revelou normalidade. Novo EEG mostrou ritmo
de base normal (Fig. 1) porém, ao fechamento dos olhos, surgiam paroxismos continuos de
pontas, ondas agudas e complexos ponta e poliponta-onda lenta na frequéncia de 4 a 45 Hz,
com nitida predominancia sobre as areas rolandicas, ora a D ora a E, ou em bissincronismos
difusos (Fig. 2). Tais paroxismos eram acompanhados clinicamente por abalos mioclénicos no
membro superior E, evoluindo paria mal estar indefinido (sic), o qual fazia a paciente abrir
0os olhos quando cessavam as crises clinica e eletrogréafica (Fig. 3a). Ao voltar a fechar os
olhos novamente o quadro se instalava, tendo permanecido nesta situacdo durante todo o
tempo do tracado, cerca de 60 minutos (Fig. 3b). A hiperpnéia voluntaria ndo modificou o
tracado, porém a fotoestimulacdo intermitente desencadeou os referidos paroxismos bissincro-
nos dos complexos ponta e poliponta onda lenta na fregéncia de 35 a 45 Hz (Fig. 4), acom-
panhados clinicamente por abalos mioclénicos bilaterais, difusos e simétricos. Ao final do
exame a paciente ndo apresentava alteragcfes ao exame neuroldgico, assm como das funcgles
mentais. A substituicdo do clobazam pelo valproato de sodio (750mg/d) veio controlar quase
totalmente as crises, que no estagio atual surgem eventualmente ao tentar dormir. EEG rea-
lizado em vigilia-sono-vigilia n&o revelou anormalidades sendo as anteriormente descritas. A
fotoestimulagcdo intermitente ndo desencadeou novas crises clinico-eletrograficas.

COMENTARIOS

O presente caso nos parece interessante no sentido da discussdo de alguns
conceitos dentro do quadro das epilepsias. Estamos diante de paciente do sexo
feminino que na adolescéncia veio a apresentar desmaio e crise convulsiva gene-
ralizada como quadro inicial. Na histéria pregressa nao foi encontrado qualquer
fator causal para explicar tais crises e, no momento atual, duas TC e uma RM
mostraram-se nor mais. Por outro lado, em duas oportunidades, aos 9 meses e aos
13 anos, sofreu processos infecciosos graves com febre alta e ndo desenvolveu
quadro convulsivo ou sinais de sofrimento cerebral.

Suas crises vieram a ser desencadeadas por forte estimulo luminoso inter-
mitente: discoteca com luz estroboscopica e festa carnavalesca seguida de tde-
visdo por varias horas. Encontramos na familia casos de epilepsia na linhagem
materna, uma irma sofreu convulsdes febris e uma prima apresenta crises con-
vulsivas generalizadas. Estamos assim frente a uma epilepsia primaria, em que o
fator genético estaria implicado no desencadear das crises porém, especificamen-
te, diante da estimulacdo fética e ndo presente frente a hipertemia mostrando,
portanto, seletiva especificidade do fator hereditario a fotossensibilidade.



Embora submetida a tratamento anticonvulsivante, a paciente veio a de
senvolver crises motoras parciais eventualmente com marcha Bravais Jacksoniana
ou generalizacdo secundéaria. Os EEGs mostraram significativa correlacdo a dli-
nica. A possibilidade da associacdo de crises parciais e generalizadas em pacien-
tes com epilepsia primaria foi descrita por Gastaut®”, sendo explicada pelo aco-
metimento ora do sistema talamo-cortical especifico ora do sistema talamo-cor-
tical difuso, ambos como disfuncdo de origem genética. O nédo controle das crises
com o uso de 800mg/d de carbamazepina e nivel sérico de 84 ¢ig/ml levou ao uso
do clobazam. Durante 65 dias as crises praticamente cederam porém, apos tal
periodo, elas voltaram com frequéncia maior, praticamente continuas, do tipo
parcial motor. As crises foram também desencadeadas no laboratério de EEG,
smplesmente pelo fechamento dos olhos e com total recuperacdo a abertura
deles. A fotoestimulacdo intermitente desencadeou crise motora generalizada,
com par oxismos bissincronos ao EUG. Sublinhamos a raridade da resposta foto-
convulsiva e fotoparoxistica nas crises parciais motoras primarias, principalmente
ao fechamento dos olhos, levando a paciente a um verdadeiro estado de mal
parcial, no conceito defendido por Gastaut 13 e Delgado Escueta Segundo varios
autores, a geracao de crises pela fotoestimulacdo esta presente nos quadros de
convulsdes e miclonias generalizadas, sendo raras para as crises parciais princi-
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Fig. 1 (no alto), Caso SCC. EEG: ritmo cerebral de fundo.

Fig. 2. (em baizo). Caso SCC. EEG: paroxismos espontdneos apés fechamento dos
olhos,
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Fig. 3. Caso SCC. EEG: paroxismos focuis e bissineroncs bloqueados @& abertura dos
olhos. (a), abertura dos olhos; (b) fechamento dos olhos.

palmente quando primariasis,2i. Jeavons”™ refere seu aparecimento na adoles
céncia, predominio no sexo feminino, sua base genética e sua raridade nas epi-
lepsias parciais. Campos e col. 3 referem elevada percentagem da epilepsia parcial
secundaria com fotossensibilidade (12,2%), porém em apenas um caso de epi-
lepsia parcial primaria, ndo se referindo entretanto aos achados eletreneefalo-
graficos. Descargas de poliponta onda lenta associada* a mioclonias pelo fecha-
mento dos olhos sdo referidas por Asconapé e PenryZ. Janz, em 19689, descreve
tal ato em paciente com crises tipo " grande mal" 16. Em 1974, Gastaut e Broughton
referem como casos excepcionais tal fato e citam ser mais encontrado em mio-
clonias e auséncias tipicas. Ao estudar a sensibilidade a luz nos diversos tipos das
epilepsias, Gooses encontra até 3 de resposta a luz intermitente e apenas
entre 2 a 7% ao fechamento dos olhos, aqui representado pelos casos de auséncias
(infantil e da adolescéncia) e mioclonia juvenil.

E sabido que nas epilepsias parciais primarias o PET (positron emission to-
mography) tem mostrado anor malidades metabdlicas em areas especificas, com-
pativeis ao quadro clinico5. Kunzniecky e col.19 demonstraram presenca de dis
plasia cortical pela RM em 7 de 10 casos com crises parciais consideradas pri-
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Fig. 4. Caso 8CC. EEG: paroxismos bissincronos desencadeados pela fotoestimulagdo
infermitente.

marias, cujas alteracdes patoldgicas ndo foram evidenciadas pela TC. Lesdes, co-
mo microdisgenesias e pequenos tumores, poderiam passar desapercebidas 15,20,22.
No caso em estudo, com crises parciais e generalizadas, presenca de fotossen-
sibilidade, em que o fator genético nos parece a Unica explicacdo, restaria saber
como se comportaria o PET que, se regional, ndo estaria apenas representando
uma alteracdo metabdlica dependente de disfuncdo bioelétrica em projecao focal.
Terapéuticamente, é sabido que com o clobazam, um benzodiazepinico, obtém-se
bons resultados clinicos quando usado em associacdo medicamentosa no trata-
mento de crises refratarias a monoterapia. Todavia, seu efeito é passageiro em
alguns pacientes™. Autores referem como de 1 a 8 meses 0 tempo de sua acao
benéfica e o utilizam de modo periddico no tratamento das crises de dificil con-
trolei>923. No caso presente, em que houve 6tima resposta inicial, a volta das
crises sob a forma de EME, leva a supor um possivel efeito abstinéncia para
explicar a tolerancia a medicacdo. A falta de dosagem sérica do clobazam impediu
caracterizar tal aspecto.
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