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RESUMO

Introdugao: A organizacio das crises epilépticas e epilepsias vem sendo descrita em classificagdes organizadas
pela Liga Internacional contra a Epilepsia (International League Against Epilepsy, ILAE) ha cerca de meio século.
Segundo estes documentos iniciais aperfeigcoados na década de 1980, as crises foram divididas em focais ou
generalizadas, de acordo com o seu modo de inicio, ou em uma regifo especifica do cérebro ou de forma bilateral,
respectivamente. A etiologia das epilepsias foi considerada idiopatica, sintomética ou criptogénica. Recentemente
ampla discussio na comunidade cientifica surgiu ap6s a publicagio em 2010 de uma revisdo terminoldgica e
conceitual da Comisséo de Classificagio e Terminologia da ILAE. Objetivo/Método: Divulgagio em Portugués do
resumo e comentéarios da discussio da “Revisdo terminoldgica e conceitual para organizagio de crises e epilepsias:
Relato da Comisséo de Classificagio e Terminologia da ILAE, 2005-2009” a fim de apresenté-la aos profissionais
da drea de satde dos pafses de lingua portuguesa. Resultados: Os termos generalizado e focal foram redefinidos;
crises que ocorrem em redes neuronais bilateralmente distribuidas que rapidamente as engajam sao generalizadas;
e aquelas que ocorrem dentro de redes delimitadas a um hemisfério ou discretamente localizadas ou mais
amplamente distribuidas sfo focais. A classificagfo de crises generalizadas foi simplificada. As crises focais devem
ser descritas de acordo com suas manifestagoes (por ex., discognitiva, motora, etc). Os conceitos generalizado
e focal nfo se aplicam a sindromes eletroclinicas. Genético, metabdlico-estrutural e desconhecido representam
conceitos modificados para substituir os termos idiopatico, simtomético e criptogénico, respectivamente.
Nem todas as epilepsias sio reconhecidas como sindromes eletroclinicas. A organizagio da epilepsia ¢ feita
pela especificadade, a saber, sindromes eletroclinicas, epilepsias ndo sindromicas com causa estrutural ou
metabolica, e epilepsias de causa desconhecida. Classes naturais (por ex. causa especifica subjacente, idade de
inicio, tipos associados de crises) ou agrupamentos pragmaticos (por ex. encefalopatia epiléptica, sindromes
eletroclinicas auto-limitadas) podem servir tanto para organizar o conhecimento sobre formas reconhecidas
de epilepsia como facilitar a identificacio de outras novas. Varias opinides dos especialistas internacionais
sobre essa terminologia foram divulgadas e uma revisao ampliada serd apresentada em 2013 pela Comissio de
Classificacio e Terminologia da ILAE. Conclusao: A Comissdo de Classificacio e Terminologia da ILAE (2005-
2009) revisou conceitos, terminologia e abordagens para classificar crises e formas de epilepsia tendo publicado
em 2010 os resultados do grupo de discussio vigentes nessa data e os resultados finais serao divulgados em 2013.
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ABSTRACT

Rewised terminology and concepts for organization of seizures and epilepsies: Report of the ILAE Commission
on Classification and Terminology, 2005-2009. New paradigms?

Introduction: The categorization of epileptic seizures and epilepsies has been described in organized Classifications
by the International League Against Epilepsy (ILAE) in the last 50 years. According to these initial documents
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which have been reviewed in the 1980, epileptic seizures were divided in partial (focal) and generalized,
regarding its onset type, either in one specific area in the brain or in a bilateral pattern, respectively. The etiology
of the epilepsies were then considered to be idiopathic, symptomatic or criptogenic. Recently a broad discussion
has emerged since the publication of the document of the Commission on Classification and Terminology of
ILAE in 2010. Objetive/Method: Divulgation in Portuguese of the summary and comments of the “Revised
terminology and concepts for organization of seizures and epilepsies: Report of the ILAE Commission on
Classification and Terminology, 2005-2009” in order to present it to the Health personnel of the Portuguese
Speaking countries. Results: Generalized and focal are redefined for seizures as occurring in and rapidly
engaging bilaterally distributed networks (generalized) and within networks limited to one hemisphere and either
discretely localized or more widely distributed (focal). Classification of generalized seizures is simplified. No
natural classification for focal seizures exists; focal seizures should be described according to their manifestations
(e.g., dyscognitive, motor, etc). The concepts of generalized and focal do not apply to electroclinical syndromes.
Genetic, structural-metabolic, and unknown represent modified concepts to replace idiopathic, symptomatic,
and cryptogenic, respectively. Not all epilepsies are recognized as electroclinical syndromes. Organization of
forms of epilepsies is done by specificity, as follows: electroclinical syndromes, nonsyndromic epilepsies with
structural-metabolic causes, and epilepsies of unknown cause. Natural classes (e.g., specific underlying cause,
age at onset, associated seizure type), or pragmatic groupings (e.g., epileptic encephalopathies, self-limited
electroclinical syndromes) may serve as the basis for organizing knowledge about recognized forms and facilitate
identification of new ones. Several international specialist opinions about this report were divulged and a new
report will be presented in 2013 by the Commission of Classification and Terminology of ILAE. Conclusion: The
ILAE Commission on Classification and Terminology has revised concepts, terminology, and approaches for
classifying seizures and forms of epilepsy and the results of the discussion group were published in 2010 and the

final report will be released in 2013.

Key-words: epilepsy; classification; syndrome; seizure; organization.

INTRODUCAO

As classificagdes de crises epilépticas e epilepsias foram
documentadas pela Liga Internacional contra a Epilepsia
(International League Against Epilepsia, ILAE) a partir da
década de 1960 culminando com as Classificacoes mais
utilizadas até a presente data, as Classificacoes de 1981 e
1989, respectivamente.!”

Segundo estes documentos iniciais aperfeicoados na
década de 1980 as crises foram divididas em focais ou
generalizadas, de acordo com o seu modo de inicio, ou em
uma regifo especifica no cérebro ou de forma bilateral,
respectivamente. A etiologia das epilepsias foi entdo
considerada idiopdtica, sintomética ou criptogénica.

A partir de avangos tecnoldgicos ao longo dos anos,
como o video-EEG, que promoveu melhor conhecimento
das manifestagdes ictais, outras propostas de classificacio
foram divulgadas pela ILAE 8, e recentemente a proposta
de revisdo de terminologia de Berg et al. em nome da
Comissio da ILAE de Terminologia e Classificagio refletiu
sobre as mudangas no conhecimento nas 4reas de imagem
e genética molecular no infcio do século 21.% A partir desse
documento vérios aspectos nosolégicos foram discutidos
pela comunidade cientifica na 4rea de epilepsia.

OBJETIVO E METODO

Divulgagdo em Portugués do resumo e comentérios
da “Revisdo terminoldgica e conceitual para organizacio
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de crises e epilepsias: Relato da Comissdo de Classificacio
e Terminologia da Liga Internacional Contra a Epilepsia
(International League Against Epilepsy, ILAE), 2005-2009”
a fim de apresenta-la aos profissionais da 4rea de satide dos
paises de lingua portuguesa.’

RESULTADOS
1 Proposta de Berg et al., 2010

A Comissio de Classificagio e Terminologia da ILAE
revisou conceitos, terminologia e abordagens para classificar
crises e formas de epilepsia e apds discussdo publicou um
documento em Margo de 2010.” Os termos generalizado
e focal foram redefinidos; crises que ocorrem em redes
neuronais bilateralmente distribuidas que rapidamente as
engajam sdo generalizadas; e aquelas que ocorrem dentro
de redes delimitadas a um hemisfério ou discretamente
localizadas ou mais amplamente distribuidas sio focais.
A classificagdo de crises generalizadas foi simplificada
(Tabela 1). Nio h4 classificacdo natural para crises focais,
que devem ser descritas de acordo com suas manifestacoes
(por ex., discognitiva, focal motora), conforme descrito
no glossario da ILAE de 2001 de Blume et al.'® (Tabela 2).
Os conceitos generalizado e focal nao se aplicam a
sindromes eletroclinicas. Genético, metabdlico-estrutural
e desconhecido representam conceitos modificados para
substituir os termos idiopatico, simtomatico e criptogénico,
respectivamente. Nem todas as epilepsias sdo reconhecidas
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como sindromes eletroclinicas. A organizagio de formas

z

de epilepsia é inicialmente feita pela especificidade:
sindromes eletroclinicas, epilepsias nio sindromicas
com causas estruturais ou metabdlicas, e epilepsias de
causa desconhecida (Tabela 3). Organizagio maior com
estas divisdes pode ser feita de uma maneira flexivel
dependendo do motivo. Classes naturais (por ex. causa
especifica subjacente, idade de inicio, tipos associados de
crises) ou agrupamentos pragmaticos (por ex. encefalopatia
epiléptica, sindromes autolimitadas eletroclinicas) podem
servir como base para organizar o conhecimento sobre
formas reconhecidas de epilepsia e facilitar a identificacio

de novas formas.

Tabela 1. Classificagfo das crises*.’

Crises generalizadas
Tonico—clonica (em qualquer combinagao)
Auséncia
Tipica
Atipica
Auséncias com caracteristicas especiais
Auséncia Mioclénica
Mioclonia Palpebral
Mioclonica
Mioclonica
Mioclonica Atonica
Mioclonica Tonica
Clonica
Tonica
Atonica
Crises focais
Desconhecido
Espasmos epilépticos

* Crises que nio podem ser claramente diagnosticadas nas categorias
precedentes ndo devem ser consideradas ndo classificadas até maiores
informagdes permitam o seu diagnéstico acurado. Entretanto esta nio é uma
categoria de classificagfo.

Tabela 2. Descritores de crises focais de acordo com o grau de
comprometimento durante a crise®.>1°

Sem comprometimento da consciéncia ou do contato

Com componentes observaveis motores ou autondmicos. Corresponde
aproximadamente ao conceito anterior de crise parcial simples.

Pode ainda envolver apenas fendmenos subjetivos sensoriais ou
psiquicos.

Corresponde ao conceito de aura, termo endossado no glossario de
2001.

Com comprometimento da consciéncia ou do contato

Corresponde ao conceito anterior de crise parcial complexa.

O temor “Discognitivo” ¢ um termo que tem sido proposto para este
conceito (Blume et al., 2001).

Evoluindo para uma crise convulsiva** bilateral (envolvendo
componentes tonicos, clonicos, ou tonico-clonicos). Esta expressao
substitui o termo “crise secundariamente generalizada”.

* Para mais descritores, veja Blume et al., 2001.

** O termo “convulsivo” foi considerado um termo leigo no glossério;
entretanto, nota-se que ele é usado em vérias formas na medicina e é tra-
duzido de forma adequada em vérias idiomas, sendo seu uso portanto
endossado.
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Tabela 3. Sindromes eletroclinicas e outras epilepsias.’

Sindromes eletroclinicas organizadas pela idade de inicio*

Periodo neonatal
Epilepsia familiar beninga neonatal
Encefalopatia mioclonica precoce
Sindrome de Ohtahara

Lactente
Epilepsia do lactente com crises focais migratorias
Sindrome de West
Epilepsia mioclonica do lactente
Epilepsia benigna do lactente
Epilepsia familiar benigna do lactente
Sindrome de Dravet
Encefalopatia mioclonica em disturbios nao progressivos
Infancia
Crises febris plus (podem comecar no lactente)
Sindrome de Panayiotopoulos
Epilepsia com crises mioclonico atonicas (previamente astaticas)
Epilepsia benigna com descargas centrotemporais
Epilepsia autossdmica-dominante noturna do lobo frontal
Epilepsia occipital da infancia de inicio tardio (tipo Gastaut)
Epilepsia cou auséncias mioclonicas
Sindrome de Lennox-Gastaut
Encelalopatia epiléptica com espicula-onda continua durante sono**
Sindrome de Landau-Kleffner
Epilepsia auséncia da infancia

Adolescéncia — Adulto
Epilepsia auséncia juvenil
Epilepsia mioclénica juvenil
Epilepsia com crises generalizadas tonico—clonicas somente
Epilepsias mioclonicas progressivas
Epilepsia autossdmica dominante com caracteristicas auditivas
Outras epilepsias familiais do lobo temporal

Relacido menos especifica com idade

Epilepsia familial focal com focos variaveis (infancia a vida adulta)
Epilepsias reflexas

Constelagoes distintas

Epilepsia mesial temporal com esclerose hipocampal

Sindrome de Rasmussen

Crises gelasticas com hamartoma hipotalamico
Epilepsia-hemiconvulsdo-hemiplegia

Epilepsias que ndo se enquadram em nenhuma destas categorais
diagnosticas podem ser distinguidas inicialmente na presenga ou
auséncia de condi¢do estrutural ou metabdlica (causa presumida) e
no modo primario do inicio de crise (generalizado vs. focal)

Epilepsias atribuidas a causa estrutural-metabélica

Malformagdes do desenvolvimento cortical
(hemimegalencefalia, heterotopia, etc.)
Sindromes neurocutieas
(complexo esclerose tuberosa, Sturge-Weber, etc.)
Tumor
Infecgao
Trauma
Angioma
Insultos perinatais
Acidente vascular cerebral
Etc.

Epilepsias de causa desconhecida

Condigoes com crises epilépticas que sdo tradicionalmente ndo
diagnosticadas como uma forma de epilepsia per si

Crises benignas neonatais

Crises febris

* Este agrupamento de sindromes eletroclinicas néo reflete etiologia.
** Algumas vezes referido como estado de mal epiléptico elétrico durante
sono lento.
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2 Discussao da proposta de Berg et al., 2010

Esta revisdo terminolégica recebeu varios comen-
tarios antes e apOs sua publicacio. Shorvon propds uma
classificacdo da epilepsia baseada nos aspectos etioldgicos,
dividindo-a em 4 categorias, idiopética, sintomética,
provocada e criptogénica, referindo problemas associa-
dos com a atribui¢do da causa, fatores de risco e da
conceituacdo de epilepsia como doenca e nio como
sintoma. '

Berg & Scheffer em artigo sumarizado sobre o tema
em 2011 recomendaram a utilizagdo dos termos focal e
generalizado para “redes neuronais” e o seu abandono
para a classificagdo das epilepsias, devido a dificuldade
da dicotomia existente entre focal e generalizado em
algumas situagdes como nas encefalopatias epilépticas da
infAncia. Neste artigo estas autoras salientaram também
a inadequacio dos termos idiopdtico, sintomético e
criptogénico, por causa das mudangas ocorridas nas tltimas
décadas em relagdo aos métodos de imagem e genética
molecular. Desta forma propdem para etiologia os termos,
genético, estrutural/metabdlico e desconhecida. Genético
se aplica as epilepsias que sdo resultado direto de um defeito
genético (gene ou mecanismo identificado) ou ainda a
sindromes eletroclinicas nas quais estudos de gémeos ou
de segregacgio familiar mostram evidéncia reprodutivel de
base genética, como por exemplo, nas canalopatias. As
formas de epilepsia com etiologia estrutural/metabdlica
sdo secundarias & condicdo estrutural ou metabdlica, que
eventualmente pode ter causa genética conhecida ou
nio. A etiologia desconhecida inclui os casos em que, até
0 momento, a causa ndo foi identificada pelos métodos
diagnésticos. Berg & Scheffer sugerem também nesse
artigo o abandono da classificacio rigida de 1989 e a
utilizacdo da classificagio baseada em grupamentos como,
por exemplo, por tipo de crises, padriao de EEG, alteracio
genética (Ex. mutacdes SLC2A1, SCNI1A) ou ainda
mecanismo envolvido (Ex. via mTOR). Salientam ainda
que algumas sindromes eletroclinicas devem permanecer
em evidéncia diagndstica como, por exemplo, a Sindrome
de West, cuja identificagio é importante para manejo
clinico, independente da classificagio adotada. Segundo
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essas autoras o uso do glossario da ILAE de 2001 é um
instrumento util que deverd ser utilizado na classificacéo das
crises focais, pois fornece maior descrigio da fenomenologia
clinica do que os termos anteriores “crise parcial simples
e complexa”. Termos também discutidos foram “benigno”
e “catastréfico”, que foram substituidos respectivamente
por “auto-limitado” e “ndo farmacorresponsivo”, sendo
enfatizados os termos “encefalopatia epiléptica” que
descrevem a deterioragio neuropsiquica decorrente da
atividade epiléptica, cujo diagndstico e manejo se tornam
prioritérios. 14

Vdrios posicionamentos surgiram dos presidentes
anteriores da ILAE. Engel presidente da ILAE no perfodo
de 1997 a 2001 salientou a importincia de se adicionar
categoria de epilepsia considerada cirurgicamente tratavel.”®
Wolf, presidente de 2005 a 2009 divulga a idéia de epilepsias
de sistemas, que envolvem redes neuronais responsaveis
por fungdes fisioldgicas no perfodo interictal. '© Moshe,
presidente da ILAE no perfodo de 2009 a 2013 sugeriu
manutencio das discussoes até a divulgagio de um novo
documento de revisio no 302 Congresso Internacional de
Epilepsia em 2013.!7 Jackson considerou que terminologias
antigas fazem com que o conhecimento fique ancorado e
retarde o progresso das descobertas e avangos cientificos.
18 Este autor considerou que as proposicdes de Berg et
al. e Shorvon estio dirigidas no mesmo sentido e que no
entanto novas terminologias sdo necessarias para indicar as
mudangas ocorridas, ndo se devendo discutir, segundo este
autor, apenas as palavras, mas os novos caminhos a serem
tomados.!® Durante o 292 Congresso Internacional de
Epilepsia em Agosto de 2011 a Comissdo de Classificacio
e Terminologia da ILAE divulgou um diagrama resumo da
proposta de classificagdo para facilitar a futura discussdo!

(Figura 1).

CONCLUSAO

A Comissio de Classificagio e Terminologia da ILAE
(2005-2009) revisou conceitos, terminologia e abordagens
para classificar crises e formas de epilepsia tendo publicado
em 2010 os resultados do grupo de discussio vigentes até
essa data e os resultados finais serdo divulgados em 2013.
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A- Classificagdo de Crises

Crises Generalizadas Crise Focais Desconhecida
Ocorrem em redes neuronais Originandas dentro de redes Evidécia Insuficiente
bilateralmente distribuidas que limitadas a um hemisfério para caracterizar como
rapidamente as engajam focal, generalizada ou
| ambas
| | | | 1
Ténico- I Auséncia I I Clénica I I Tonica I I Aténica I Mioclénica Caracterizadas de acordo com uma
clénico - Mioclénica ou mais caracteristicas
I - Mioclénica- Motora - Espasmos epilépticos
atbnica Autondmica - Outras
I I - Mioclénica- Contato:
. ténica alterado (discognitiva) ou mantido
Auséncia com

caracteristi
Pode evoluir para *

espe
- Auséncia miocl6nica
- Mioclonia palpebral I

Crise convulsiva bilateral I

Modificagbes maiores na terminologia e conceitos

Genética: defeito genético que pode contribuir diretamente para a epilepsia e crises como sintoma Idiopatica: presumivelmente genética
principal do disturbio. Ex. canalopatias, deficiéncia GLUT1

Estrutural/metabélica: causada por disturbio estrutural/metabdlico cerebral. Ex: esclerose tuberosa Sintomatica: secunddria a um disttrbio conhecido ou presumido do cérebro
Desconhecido: a causa é desconhecida e pode ser genética, estrutural ou metabdlica Cri énica: pr i i dtica
Auto-Limitada: tendéncia a resolver espontaneamente com o tempo Benigna, catastrdfica

Farmacoresponsiva: altamente provavél de ser controlada com medicamentos

Crises Focais: semiologia das crises descrita de acordo com caracteristicas especificas subjetivas Parcial Complexa
(aura), motora, autondmica ou discognitiva Parcial Simples
para crise i il ex. tdnica, clénica, ténico-clonica Secundariamente generalizada
B- Sin s Eletroclinicas e outras Epilepsias

Sindromes Eletroclinicas
agrupadas por idade de inicio*

1
| |
Periodo neonatal Lactente ) _Infancia Adolescente — Adulto Idade varivel de
- Crises benignas - Crises febrish, crises - CI‘I.SeS f{ebns"l, crises febris plu.s o - Epilepsia auséncia da inicio
neonatais® febris plus - EpllepSIa occipital pljecoce da infancia juventude - Epilepsia familial
- Epilepsia familial - Epilepsia benigna do (sindrome de Panayiotopoulos) - Epilepsia miocl6nica focal com focos
benigna neonatal lactente - Epilepsia com crises mioclénico juvenil variveis (infancia &
- Encefalopatia - Epilepsia familial atonicas (pre\flamentg as:tat!cas) - Epilepsia com crises vida adulta)
miocldnica precoce benigna do lactente - Epilepsia auséncia da infancia tonico-clonicas somente - Epilepsias reflexas
- Sindrome de - Sindrome de West - Epilepsia benlgr.1a com espiculas - Epilepsias mioclénicas
Ohtahara - sindrome de Dravet centrotemporals ) progressivas
 Epilepsia mioclanica do - Epilepsia autossémica dominante - Epilepsia autosémica
lactente no.turn? do Ic.:bf) front‘aly ) ) dominante com
- Encefalopatia - Fleep?la <?cup|tal de inicio tardio da caracteristicas auditivas
mioclénica em |nf§nc@ (tipo Gast?ut.) o - Outras epilepsias
distdrbios no - EPllepsm com auséncias miocl6nicas familiais do lobo
progressivos - Sindrome de Lennox-Gastaut temporal
o - Encefalopatia epileptica com espicula-
- Epilepsia do lactente .
com crises focais onda continua durante o sono +
. P - Sindrome de Landau-Kleffner
migratdrias
Constelagdes distintas/ Epilepsias ndo
sindromes cirdrgicas sindrémicas**
- Epilepsia mesial do lobo Epilepsias atribuidas e organizadas por
temporal com esclerose do causa estrutural/metabélica —
hipocampo - Malformagdes do desenvolvimento cortical Epilepsias de
- Sindrome de Rasmussen (hemimegalencefalia, heterotopias, etc.) causa
- Crises gelasticas com - Sindromes neurocuténeas (complexo da esclerose desconhecida
hamartoma hipotalamico tuberosa, Sturge-Weber, etc.)
- Epilepsia hemiconvulsgo- - Tumor, infecgdo, trauma, angioma, insulto ante ou
hemiplegia perinatal, acidente vascular cerebral

* Este agrupamento de sindromes eletroclinicas ndo reflete etiologia A i B T
A N3o tradicionalmente diagnosticadas como epilepsia Esta proposta é um trabalho em progresso.... Nos gostariamos de receber suas ideias nesta proposta.

+ Algumas vezes referido como Estado de mal epiléptico elétrico durante sono lento Por favor visite nosso Grupo de Discusséo de Classificagdo e Terminologia em:
** Formas de epilepsia sem critérios especificos para sindromes ou constela¢des http://community.ilae-epilepsy.org/home/  para registrar seus comentdrios.

Figura 1 A e B. Diagrama resumo da Revisio terminol6gica para organizagio de crises e epilepsias da ILAE de 2010 divulgado durante
0 292 Congresso da ILAE/IBE em agosto de 2011.9-10.19-20
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