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RESUMO - Dezessete crianças com espícula-onda contínua durante o sono foram estudadas retrospectivamente. 
Cinco apresentavam distúrbio da fala após desenvolvimento normal da linguagem e crises epilépticas (síndrome de 
Landau e Kleffner - grupo 1). Doze crianças tinham atraso do desenvolvimento neuropsicomotor e/ou deficiência 
mental (grupo 2). Crises epilépticas estavam presentes em 11 pacientes deste grupo, tetraparesia em 5, hemiparesia 
em 2, microcefalia em 2, distúrbios de comportamento em 4 casos. O eletrencefalograma mostrou em todos os casos 
espícula-onda contínua durante o sono. Pacientes do grupo 1 apresentavam atividade epileptiforme difusa com acentuação 
das descargas nas regiões temporais em 4 de 5 casos; e os do grupo 2, descargas difusas, incluindo atividade multifocal (5/ 
12), por vezes com predomínio anterior (7/12). Concluímos que espícula-onda contínua durante o sono é um padrão 
eletrográfico inespecífico de certos tipos de epilepsia na infância com diferentes manifestações clínicas, que mostra 
no entanto certa diferenciação topográfica, de acordo com os prováveis sítios lesionais. 
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Continuous spike-wave activity during sleep: clinical and electroencephalographical aspects 

ABSTRACT - Seventeen children were retrospectively evaluated. They exhibited continuous spike-wave activity 
during slow wave sleep (CSWS). Five of these had only speech problems and seizures (Landau-Kleffner syndrome) 
(group 1). The other cases had developmental milestones acquisition delay and/or mental retardation (group 2). 
Epileptic seizures were present in 11 of these, tetraparesis was observed in 5, hemiparesis in 2, microcephaly in 
2 and behavior disturbances in 4 cases. The electroencephalogram showed in all cases diffuse CSWS. Group 1 
showed diffuse activity, at times accentuated in the centrotemporal region (4/5). Group 2 had widespread discharges, 
including multifocal activity (5/12), sometimes with anterior predominance (7/12). We concluded that CSWS is 
a non specific electrographic pattern observed in some types of epilepsy in childhood that have different clinical 
presentation. It has however some topographic differentiation, depending upon the lesional sites. 

KEY WORDS: acquired aphasia, epilepsy, continuous spike-wave during sleep. 

Landau & Kleffner 2 0, em 1957, relataram os casos de 6 crianças que desenvolveram afasia, 

aparentemente após terem adquirido linguagem de uma forma normal e que tiveram crises epilépticas, 

de fácil controle medicamentoso ou mesmo com remissão espontânea. Todas estas crianças 

apresentavam eletrencefalogramas (EEG) anormais, que consistiam de descargas bilaterais sfncronas 

de espícula-onda, predominantemente nas regiões temporais, mas não tinham evidência de lesão 

estrutural do cérebro. Nessa ocasião, estes autores especularam que tais anormalidades causariam 
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uma "ablação" da área cortical primária da linguagem. Desde estes primeiros relatos até 1995, mais 
de 180 casos foram descritos 1 4, sob a denominação de síndrome de Landau e Kleffner (SLK). Na 
maioria destas crianças o início da doença situou-se entre as idades de 4 e 6 anos, fase em que a 
maior parte das funções neurológicas está em formação ou maturação. A evolução da afasia é variável, 
havendo relatos de crianças com boa evolução e outras que sugerem prognóstico pior. As crises são 
de fácil controle medicamentoso ou espontâneo. 

Em 1974, Shoumaker et al. descreveram um caso de SLK associado a descargas epilépticas 
contíniias durante o sono 2 8 . Segundo Rodrigiiez & Niedermeyer 2 6, as alterações do eletrencefalogama 
(EEG) na SLK consistem de espíciilas, ondas agiidas OÜ complexos espíciila-onda de alta voltagem, 
com projeção focai na região temporal média, geralmente lateralizadas à esquerda, e ainda descargas 
bilaterais síncronas com predomínio nessa mesma região. Estas anormalidades tendem a desaparecer 
com a evolução da doença. Em cerca de 50% dos casos descritos até a atiialidade, em qiie foi 
realizado EEG diirante o sono lento, verificou-se a presença de espíciila-onda contínua 1 4. 

Na maioria dos pacientes não é encontrada etiologia específica e especula-se se as descargas 
epilépticas seriam a causa da anormalidade neurológica adquirida. 

Patry et al. 2 5 , em 1971, descreveram em 6 pacientes a entidade "Estado de mal epiléptico 
elétrico induzido por sono em crianças" que consistia de espícula-onda generalizada de forma contíniia 
oil qiiase em pelo menos 85% do tempo do sono lento, a qual persistia diirante toda a noite e 
desaparecia com o siirgimento do sono REM (em 5 dos 6 casos), ou com o despertar. Em 5 pacientes 
ocorreram crises do tipo aiisências atípicas, e/oii crises noturnas; todos apresentavam retardo mental 
e 2, atraso da fala. Os autores consideraram se tratar de uma forma de encefalopatia secundária a 
lesão cerebral focai ou multifocal, na qual um sistema de sincronização das descargas epilépticas 
durante o sono lento seria o responsável pela ativação da atividade paroxística. Em 1977, esta entidade 
foi chamada por Tassinari et al. 3 2 de "Estado de mal elétiico do sono" (EMES). Em 1985, estes 
mesmos autores 3 0 classificaram 3 grupos de pacientes, de acordo com os tipos de crises apresentadas: 
1) parcial motora; 2) parcial motora unilateral, tônico-clônica generalizada principalmente durante 
o sono, ausências; 3) crises nomrnas e crises de ausência freqüentes. As crises desaparecem por 
volta de 10 a 15 anos de idade. A maior parte destes pacientes tèm função neurológica normal antes 
da instalação do EMES 2 1 ' 3 0 ' 3 1 e desenvolvem comprometimento neurológico, principalmente de 
linguagem, deterioração mental e distúrbios de comportamento. Billard et al. 2, em 1982, estudaram 
8 crianças que apresentavam atividade paroxística em mais de 50% da duração do sono, durante 
estudo polissonográfico. Destas, 3 tinham afasia adquirida e epilepsia, 2 apresentavam apenas crises 
parciais noturnas compatíveis com o diagnósticp de epilepsia rolândica, 2 eram epilépticos e 
deficientes mentais, e um era autista. Estes autores observaram que a topografia da atividade 
paroxística diferia de acordo com a história clínica do paciente, sendo predominantemente bifroníal 
em pacientes com desenvolvimento normal e bitemporal naqueles que apresentavam história de 
afasia. O EMES seria então um padrão comum a diversas entidades neurológicas. 

Em 1985, a Comissão de Classificação e Terminologia da Liga Internacional contra a Epilepsia5 

nomeou esta entidade de "Epilepsia com espícula-onda contínua durante o sono lento", mantendo 
esta denominação na nova classificação de 1989 6. 

Pasquale de Marco 7 , em 1988, descreveu um caso de "Estado de mal eléírico do sono com 
afasia sensitiva", salientando as semelhanças com a SLK. Boel & Casaer 4 (1989) observaram em 
um paciente, o desaparecimento do padrão espícula-onda contínua e melhora dos sintomas 
neuropsíquicos após tratamento intensivo com terapia antiepiléptica. 

Morikawa et al . 2 2 , em 1989, analisaram 31 casos de EMES, comparando os aspectos 
neurofisiológicos destas crianças com casos de epilepsia benigna da infância e paroxismos centro-
temporais e com casos da síndrome de Lennox-GastauL Nos pacientes com EMES, 75% tinham 
apresentado desenvolvimento neuropsicomotor (DNPM) normal previamente à instalação do quadro 



elettográfico e, após, iodos haviam mostrado algum grau de anormalidade neiiropsiqiiiálrica. As 
crises epilépticas consistiam de crises parciais simples motoras, parciais complexas, mioclônicas e 
ausências atípicas. Através de análise computadorizada da distribuição espacial e temporal das 
descargas, puderam observar nestes casos de EMES, laíência inter-hemisférica semelhante, siigerindo 
sincronia bilateral secundária. Genton & Giierrini1 2, em 1993, compararam SLK e EMES. Consideraram, 
como diferencial das duas entidades, a presença de deterioração neuropsicológica difusa e severa nos 
casos de EMES, além do distárbio eletrográfico paroxístico difuso, com predomínio nas regiões frontais 
e ativação somente durante o sono lento; na SLK, as alterações neuropsicológicas, assim como as 
eletrográficas, tenderiam a ser focais. Atividade epiléptica focai, predominantemente frontal em casos 
de EMES foi também descrita por Deonna 8, em 1991 e, ainda, por Guilhoto & Morrell 1 5, em 1994. 

Em 1993 durante o Encontro da Escola Internacional de Ciências Neurológicas em Veneza, 
vários autores discutiram o EMES e concluíram que não se tratava de uma condição epiléptica 
particular, e sim fazia parte de um conjunto de doenças, podendo ser de etiologia idiopática, 
criptogênica ou sintomática e poderia afetar a aquisição e a utilização de conhecimento 2 9. 

O objetivo deste estudo é analisar retrospectivamente pacientes que apresentavam espícula-
onda contínua durante o sono, avaliando suas características clínicas e a distribuição topográfica das descargas, 
tentando-se estabelecer correlações cKnico-eletrográficas, comparando aos achados da literatura pertinente. 

PACIENTES E MÉTODOS 

Foram estudados retrospectivamente 17 pacientes que após terem realizado EEG de rotina, foi constatada 
a presença de espícula-onda contínua durante o sono, estando esta atividade presente em pelo menos 85% do 
traçado. A seguir estes pacientes foram divididos em 2 grupos de acordo com suas características clínicas. O 
primeiro grupo consistia de pacientes com afasia adquirida (involução da linguagem falada após aquisição normal 
desta) e crises epilépticas (SLK - grupo 1). No segundo grupo os pacientes apresentavam atraso do DNPM e/ou 
deficiência mental (grupo 2). O tempo de seguimento destes pacientes variou de meio a 9 anos (média 5.91 anos). 

Os EEG foram realizados em aparelhos de 8 canais, marca Berger, modelo TP 119 e ED 121, no setor de 
Eletrencefalografia do Departamento de Neurologia do HC/FMUSP. Os exames foram escolhidos após avaliação 
do traçado total em sono espontâneo ou medicamentoso, que constatava a presença de atividade epileptiforme 
em pelo menos 85% do referido período. Por se tratar de estudo retrospectivo, a análise da distribuição topográfica 
das descargas foi feita por 2 eletrecenfalografistas com os fragmentos significativos dos traçados. 

RESULTADOS 

Embora nossos pacientes não fossem submetidos a estudo polissonográfico, consideramos 
que apresentassem semelhanças aos pacientes descritos nos demais estudos de EMES. Billard et al. 2 

propuseram aumentar a definição de EMES a fim de incluir casos em que havia presença de menos 
do que 85% de espícula-onda contínua. Os argumentos utilizados por estes autores eram de que a 

quantidade de espícula-onda varia de noite para noite nos mesmos indivíduos e de que o método 

visual era impreciso na maior parte dos casos. 

No grupo 1, foram incluídas 5 crianças (Tabela 1). A idade de início variou entre 1 e 7 anos. 

O DNPM foi normal em todos os casos, e em apenas um havia história de anoxia neonatal. Crises 

epilépticas estavam presentes em todos os pacientes: crises tônico-clônico-generalizadas (TCG) em 
2 casos; parciais simples motoras, parciais complexas e tônicas, em 1 caso cada. Em 3 casos houve 

piora das crises durante a atividade epileptiforme contínua; nos 2 restantes, elas permaneceram 
inalteradas. Distúrbio de comportamento estava presente em 3 de 5 pacientes e consistia de 

hiperatividade. Naqueles pacientes em que a evolução pôde ser avaliada (4/5), houve controle quase 
completo das crises, assim como melhora da fala. 

A atividade paroxística observada no grupo 1 consistia de espículas, ondas agudas, complexos 
de espícula-onda lenta, que durante o sono eram observados de forma quase contínua (pelo menos 

85% do traçado), não assumindo em vigília tal padrão (Fig 1). As descargas apresentaram-se 







distribuídas nas seguintes regiões: temporais em um caso, ceníro-tèmporo-parielal em 2, temporo­
parietal em um e em um caso assumia caráter generalizado. 

Tomografía computadorizada (TC) de crânio foi normal em todos os pacientes. Ressonância 
nuclear magnética (RNM) de crânio foi realizada em 2, sendo normal em ambos. SPECT cerebral 
foi feito em írês crianças e revelou hipoperfusão nas seguintes regiões, respectivamente: temporo­
parietal esquerda, temporal esquerda, tèmporo-occpital direita. 

No grupo 2 foram esíudados 12 pacientes (Tabela 2). A idade de início das crises variou 
desde o período neonatal até os 5 anos. Antecedentes pessoais de importância foram enconírados 
em vários pacientes: cinco tinham história de anoxia neonatal; o DNPM era alterado em 10 e normal 
em 2; um apresentou meningite com um ano de vida. Crises epilépticas foram observadas em 11 
pacientes: TCG em 7 casos, ausências atípicas em 4, tônicas em 2; atônicas em 2; espasmos infantis 
em 2, crises parciais simples e complexas, em 1 caso cada. O estudo das crises epilépticas na vigência 
da atividade epileptiforme contínua mostrou que: 3 crianças apresentaram piora das crises epilépticas, 
em uma não foram observadas crises, e ainda em 8, estas foram contratadas, apesar da persistência 
do padrão eletrográfico de paroxismos contínuos. Durante a evolução a longo prazo, todos os pacientes 
que tinham esta informação (8/12), obtiveram controle das crises. Distúrbio de comportamento 
estava presente em 2 pacientes e deficiência mental em 5 . 0 exame neurológico apresentava alterações 
focais em 7 casos: 2 tinham hemiparesia e 5 tetraparesia. Microcefalia estava presente em 2 pacientes. 

No grupo 2 a anormalidade eletrográfica consistia de descargas de espículas, ondas agudas e 
complexos de espícula-onda lenta, que apenas em sono eram observados de forma quase contínua 
(pelo menos 85%) e não nos traçados em vigília (Fig 2). As descargas assumiam aspecto generalizado 
em todos os pacientes, em 5 eram muitifocais, em 7 eram mais pronunciadas nas regiões anteriores 
(fronto-temporal) e em 2 nas regiões centro-parietais. 

Estudos de imagem cerebral (TC ou RNM) foram efetuados em 10 pacientes do grupo 2. TC 
de crânio foi realizada em 9 casos, revelando-se alterada em 7, a saber: atrofia cerebral em 3, 
hidrocefalia em 5 e heterotopias em um. RNM de crânio foi feita em 2 pacientes, tendo sido observada 
presença de hidrocefalia em um. SPECT cerebral foi feito em 2 pacientes e revelou diminuição da 
perfusão na região temporal esquerda e fronto-têmporo-parietal direita, respectivamente. 



DISCUSSÃO 

Os pacientes do grupo 1 foram classificados como tendo a síndrome de Landau e Kleffner, 
pois apresentavam afasia após desenvolvimento normal da linguagem, crises epilépticas e alterações 
eletrencefalográficas. A idade média de início dos sintomas foi de 42 meses, variando de 1 a 7 anos. 
Vários estudos analisaram a idade de aparecimento dos sintomas na SLK: idade média de S anos, 
com desvio padrão de 2,47 1 7; entre os 3 e 5 anos em 53,60% dos casos 1, e entre os 4 a 6 anos 1 4 . Os 
tipos de crises epilépticas observados foram: TCG, parciais simples motoras, tônicas e parciais 
complexas. Dulac et al . 1 0 ao rever 62 pacientes observaram crises semelhantes, além de crises de 
aiisência atípica. Na revisão de Guilhoto 1 4 as crises mais freqüentes foram as TCG, seguidas pelas 
ausências atípicas, crises parciais simples motoras e complexas. Distúrbio de comportamento foi 
iim achado comiim, o qiie está de acordo com outros autores 9 , 1 4 , 3 3 . A aiisência de antecedentes pessoais 
na SLK é relatada na maior parte dos estudos 1 4 e em nossa amostra apenas um paciente apresentava 
história de anoxia neonatal. 

Neste grupo de pacientes (SLK) estavam presentes no EEG espículas, ondas agudas, complexos 
de espícula-onda lenta, nas regiões temporal, centro-têmporo-parietal, e ainda com distribiiição 
generalizada. Os achados eletrográficos observados neste gnipo foram semelhantes a outros estudos 
8-10,12.15,20,24,33 G u i l h o t o 1 4 , ao rever 180 casos da l i teratura, observou que as a l te rações 
eletrencefalográficas estavam assim distribuídas: com caráter focal em 45,45%, e generalizado em 
54,54%; em 63,44% localizavam-se nas regiões temporais, em 22,06% na região central, em 17% 
nas regiões têmporo-parietal, menos freqüentemente nas regiões occipital, frontal e parietal, e 
finalmente em 14,48% apresentavam caráter multifocal. Em todos os pacientes do presente estudo, 
as anormalidades eletrográficas foram observadas de forma quase contínua durante o sono, sendo este 
um fator de inclusão. Aumento das descargas epilépticas durante o sono, incluindo a presença de "estado 
de mal elétrico do sono" é observado na maior parte dos pacientes com SLK 1 4. Genton et al. 1 3 verificaram, 
em um paciente com SLK, a presença de espícula contínua focai durante o sono REM, diferenciando-
se portanto do perfil de ativação dos pacientes com EMES, de ocorrência durante o sono lento. 

Os exames de imagem não revelaram qualquer alteração nos pacientes do grupo 1 (SLK). 
Este fato foi salientado previamente 1 5- 2 4. No estudo de Giiilhoto 1 4 sobre SLK, alterações de TC crânio 
estavam presentes em 6,81% (6/88) e de RNM crânio em 15,15% (5/33). 

O gnipo 2 apresentava pacientes com atraso do DNPM e/oii retardo mental e espíciila-onda 
contínua durante o sono. Segundo a revisão de Jayakar & Seshia 1 8 na maioria dos pacientes com 
EMES não há evidências de fatores etiológicos definidos. Neste estudo, anoxia neonatal foi relatada 
em 5 de 12 casos, e meningite, em apenas um. Crises epilépticas estavam presentes na maioria dos 
pacientes (11/12), sendo a idade média de início destas, 18,09 meses. Início mais tardio foi referido 
por diversos autores: 4,5 anos 3 0 , entre 5 e 7 anos 2 1 . Os tipos de crises observadas foram TCG, ausências 
atípicas, tônicas, atônicas, espasmos infantis e crises parciais. Morikawa et al. 2 1 e Tassinari et al . 3 0 

observaram crises TCG, ausências atípicas, crises parciais motoras, frisando a não ocorrência de 
crises tônicas. Alterações focais ao exame neurológico foram vistas em 7/12 pacientes e foram 
também referidas por Tassinari et a l .^em 4/18 pacientes. Deficiência mental ocorreu em todos os 
pacientes descritos por esse autor, assim como nos referidos no estudo original de Patry et al. 2 5 e em 
apenas 5 de 12 pacientes analisados neste estudo. 

A distribuição generalizada das descargas epilépticas no EEG dos pacientes do grupo 2 foi 
também citada em outros trabalhos 1 8 , 2 5 , 3 0 , assim como a localização anterior presente em alguns 
casos 2 , 1 5 , 1 8 , 2 1 , 3 0 . Billard et al. 3 observaram que a topografia das descargas epilépticas era sempre 
generalizada na fase aguda da doença nos pacientes com SLK e naqueles que apresentavam deficiência 
mental, e assimétrica nos pacientes que não apresentavam manifestações clínicas. Estes autores 
observaram também que as anormalidades eletrográficas tendiam a desaparecer na adolescência em 
todos os casos. Farnarier et. al. 1 1 sugeriram que o aspecto generalizado das descargas fosse devido à 
propagação ao córtex de impulsos provenientes de fibras cortico-corticais e/ou à trasnmissão passiva 
pelos tecidos a partir do foco primário. 



Alterações radiológicas cerebrais foram vistas em 7/10 pacientes do grupo 2 e consistiam de 

atrofia cerebral, hidrocefaHa e heterotopias. Morikawa et a!.21 descreveram a presença de atrofia 

cerebral em 4 de 5 pacientes. 

Alguns pacientes do grupo 1 (2/5) e a maioria do grupo 2 (8/12) não apresentaram alteração 

das crises epilépticas durante a fase de paroxismos contínuos. Segiindo Rotilet et al. 2 7 , a presença de 

espíciila-onda contíniia durante o sono lento é um achado eletrográfico de superfície inespecífico, 

podendo ocorrer em epilepsias iesionais ou benignas, associando-se a um grande espectro de alterações 

neuropsicológicas. 

CONCLUSÃO 

Concluímos que o padrão de espícula-onda contínua durante o sono é um padrão eletrográfico 

presente em alguns tipos de epilepsia da infância como a SLK e a entidade "Estado de mal epiléptico 

elétrico induzido por sono em crianças" 2 5 , e mesmo em pacientes que não apresentam evidência clínica 

de crises epilépticas. Nos pacientes que apresentavam SLK, pudemos observar tendência à localização 

da atividade epileptiforme nas regiões centro-têmporo-parietais. Já naqueles pacientes que manifestavam 

sinais de amplo comprometimento do sistema nervoso central (grupo 2), tanto clinica como 

radiologicamente, observamos distribuição mais difusa das anormalidades eietrográficas, adquirindo 

por vezes aspecto multifocal e em alguns casos apresentando predomínio nas regiões anteriores. 

Estas diferenças confirmam a hipótese aventada por outros autores 1 6 , 2 3 de que na SLK haveria 

um patologia focai das áreas relacionadas à linguagem falada, e que através do mecanismo de 

bissincronia secundária promoveria a manifestação eletrográfica bilateral observada nesses casos. 

Os pacientes com manifestações clínicas mais difusas, apresentariam também do ponto de vista 

eletrencefalográfico, alterações multifocais ou em locais variáveis. 
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