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As descricbes clinicas evidenciam polimorfismo das manifestacGes epi-
lépticas da sindrome de Lennox-Gastaut. E freqiilente a associacio, em se-
qiiéncia ou nao, de fendomenos convulsivos e nao convulsivos, generalizados,
unilaterais ou mesmo parciais durante um s6 episédio epiléptico.

Verificada a precariedade de dados sobre aspectos clinicos e classificacao
dos estados de mal na sindrome em tela julgamos de interesse a apresentacédo
de nossa casuistica.

MATERIAL E METODOS

Nossa casuistica consta de 14 criancas com sindrome de Lennox-Gastaut sele-
cionadas entre 27 seguidas no Ambulatério do Servico de Neurologia da Faculdade
de Medicina de Ribeirdo Preto e que apresentaram um ou varios estados de mal
epiléptico. A caracterizacio da sindrome foi feita de acordo com os critérios clinicos
e eletrencefalograficos estabelecidos por Gastaut e col. 4,

Um paciente tinha antecedente de sindrome de West (caso 14).

No gquadro 1 estdo indicados os dados de identificacdo dos pacientes, as idades
de inicio da sindrome de Lennox-Gastaut e do primeiro exame clinico-neurolégico
e 0s tempos de seguimento.

A avaliacdo das caracteristicas dos estados de mal foi feita mediante descricdo
pormenorizada feita por dois ou mais familiares e da observacdo pessoal das ma-
nifestacdes epilépticas.

N&o consideramos os freqiientes episédios de diminuicdo do contato social e
rendimento intelectual com piora eletrencefalografica, nem as crises tdnicas frustas
e repetidas do sono.

A nomenclatura dos estados de mal epiléptico foi a recomendada pela Liga
Internacional contra a Epilepsia. Novas denominacdes foram propostas com base
nas regras de terminologia usadas na Classificacio das Epilepsias? e no Dicionéario
de Epilepsia 8, para estados ainda ndo descritos na literatura e para melhor definicdio
de manifestacdes conhecidas. Tais denominacdes visaram a caracterizar a duracio
e a relacdo témporo-espacial dos fendémenos epilépticos.

A associagdo, em seqiliéncia, de dois tipos de manifestacdes foi definida por
palavras compostas constituidas por dois adjetivos, o primeiro referindo-se ao fené-
meno inicial e, 0 segundo, a0 complementar.

A associacdo simultinea de duas manifestacdes foi definida pelo fenémeno con-
siderado prevalente seguido pelo concomitante,
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Caso Nome Registro Sexo Inicio da Primeiro Tempo de
sindrome exame seguimento
1 AAC Div. M 3a 3m 3a 3m 2a 6m
2 ACM 103.781 M 6a 8m 7a 3a 8m
3 AMR 88.433 F 6a 9m 9 a 3a 4m
4 AB 28.696 M 2 a 2a 3m 8 a
5 AMT 76.358 M 1ai0m 1a10m 4 a
6 DIC 131.247 F 5a 8m 6a 2m 1a 1m
7 IBCS 78.806 F 4a 2m 7a 6m 11 m
8 JRP 110.992 M 6a 2m 8 a l1a 8m
9 LACJ Div. M 2a 5m 5a 7m l1al0m
10 MFS 70.319 F 2 a 4a 2m 7 a
11 MEC 127.287 M 3a 7Tm 4 a l1a 1m
12 oCs 53.516 M 3a 2m 7a laillm
13 AMB 53.838 F 11 m 3 a 2a 9m
14 CAM 64.882 M indeterm. la 4m 8a 8m
Quadro 1 — Iniciais, mimero de regisiro, sexo, idade do infcio da sindrome de
Lennox-Gastaut e do primeiro exame clinico-neurolégico e tempos de
seguimento. Legenda: Div. = diverso;, M = masculino;, F = feminino;

a = ano(s); m = més(es).

RESULTADOS

1. Descricdo dos estados de mal:

a) Hstados de mal ténico — As crises tonicas prolongadas se caracterizam por
hipertonia prolongada em extensfo da musculatura axial paravertebral e abdominal,
com reforcos generalizados ou unilaterais do tono cada dois a trés minutos, com
flexdo dos membros superiores e flexdo ou extensio dos inferiores e da cabeca.
Durante a hipertonia axial pode surgir movimentacdo automéitica primitiva dos
membros superiores (semelhante aos de natacéio e/ou da remada) e dos inferiores
(pedalada). H& comprometimento progressivo da consciéncia., A hipertonia pode
permanecer constante sem reforcos periédicos e sem comprometimento acentuado da
consciéncia. As crises ténicas repetidas, axiais ou axorrizomélicas, repetem-se a cada
30 minutos, sem alteracdo de consciéncia intercritica, sendo seguidas por auto-
matismos gestuais ou alimentares (estado de mal tdnico-automético) ou riso.

b) Estado de mal tbénico-cléonico — Constituido por crises ténico-clénicas re-
petidas numa freqiiéncia de 3 a 6 por hora, com comprometimento progressivo da
consciéncia, atenuacio das manifestacdes motoras, principalmente das clonicas e
acentuacdo dos disturbios vegetativos.

c) Estados de mal de auséncias — Os estados de até 30 dias de duracdo —
estados de auséncia prolongada ~— s@o0 caracterizados por perda de interesse pelo
ambiente, falta de respostas a estimulacdes sensitivas e sensoriais e parada da
deambulacéo. O grau de comprometimento da consciéncia tende a ser maior nos
estados menos duradouros (minutos) e menor nos mais prolongados. Podem vir
associados com: hipotonia muscular generalizada e constante, geralmente propor-
cional ao grau de comprometimento da consciéncia, ou coma (estado de auséncia
hipotdnica); mioclonias palpebrais bilaterais repetidas em surtos de duas a trés, a
intervalos varidveis ou na freqiiéncia de uma por segundo (estado de auséncia com
mioclonias palpebrais); mioclonias cefalobraquiais com freqiiéncia regular de duas
por segundo; crises atdonicas globais repetidas cada 2 a 10 minutos.
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Nos estados mais prolongados, com mais de um més de duracdo — estado
crénico de auséncia — aparecem dois tipos de fendémenos associados: hipotonia
generalizada e constante, por vezes acentuada, impossibilitando a deambulacdo, di-
minuicdo da atividade intelectual e perda da linguagem; agitacio psicomotora pre-
judicando a alimentacéo e o sono, associada a comportamento auto e hetero-agressivo,
com desinteresse pelo ambiente, sem comunicacdo verbal inteligivel.

As auséncias atipicas repetidas se observam a intervalos variando de 5 se-
gundos a 2 minutos, com duracao de 5 a 15 segundos. Algumas sdo acompanhadas
por mioclonias palpebrais. A consciéncia entre as crises é conservada.

d) Estado de mal aténico repetido — Constituido por crises atdnicas globais
ou restritas ao segmento cefdlico que se repetem de 1 a 12 vezes por minuto.
e) Estado de mal mioclénico-aténico repetido — Constituido por abalos mio-

clénicos macicos com queda, seguidos de atonia por 2 a 5 segundos. Os abalos se
repetem 1 a 12 vezes por minuto.

2. Incidéncia dos diversos tipos de estado de mal em nossos pacientes — No
quadro 2 estd indicada a incidéncia dos diversos tipos de estado de mal em nossos
pacientes e a idade de aparecimento.

Idade
Caso Estado de mal Duracéo Crise (freqiiéncia) (em anos)
1 Auséncia 2 dias prolongada 4
Auséncia hipoténica 5 dias prolongada 4
Ténico-automético 4 dias repetida (2/h) 5
2 Tdonico generalizado 4 dias prolongada 8
Tonico unilateral 7 dias prolongada 9
Ténico-automéatico 2 dias prolongada 9
3 Ténico-clonico 2 dias repetida (4 a 5/h) 12
Tonico-clénico 5 meses repetida (4 a 5/h) 12
4 Auséncia hipotdnica 5 meses cronica 2
Auséncia hipoténica 4 meses cronica 4
Auséncia hipoténica 1 més cronica 5
Auséncia hipotdnica 12 meses cronica 6actw
5 Auséncia hipoténica 4 horas prolongada 3
Auséncia hipoténica 5 horas prolongada 3
6 Auséncia hipotonica 15 dias prolongada 6
7 Auséncias com mioclo-
nias palpebrais 5 dias prolongada 7
8 Auséncia com agitacdo 7 meses crdnica T
Auséncia com agitacédo 5 meses cronica 8
9 Atdnico 14 meses repetida * (1 a 12/min) 4a5b
10 Auséncia com crises ato-
nicas 15 dias prolongada 11
11 Auséncia com e sem
mioclonias palpebrais 8 dias repetida (30 a 120/h) 5
12 Auséncia 30 min. prolongada 8
Auséncia com mioclo-
nias cefalobraquiais 40 min. prolongada 8
13 Mioclonico-atdnico 12 meses repetida * (1 a 13/min) 3 a4
14 Ténico 2 horas prolongada 6
Auséncia hipoténica 3 dias prolongada 6

Quadro 2 — KEstados de mal ocorridos, duracdo e idade de aparecimento. * Periodos
de 2 a 35 dias com 6 a 7 crises por dia intercalados por perfodos
da mesma duracdo com estado de mal.
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DISCUSSAO

1. Estados de mal epiléptico convulsivos — Graves conseqiiéncias tém
sido observadas em decorréncia de estados de mal epiléptico convulsivos em
criancas. A mortalidade é da ordem de 11% ! e a incidéncia de sequelas
neuropsiquicas atinge 75 a 80% dos pacientes 7. Curiosamente nossos doentes
nao mostraram piora clinico-EEG. Nenhum dos 7 estados de mal convulsivo
levou ao Obito apesar de terem sido necessarias altas doses de barbitirico
endocvenoso e respiracao assistida durante 5 dias para controlar um deles. A
falta de conseqiiéncia talvez esteja ligada em parte a idade relativamente
elevada dos nossos pacientes, superior a 5 anos, enquanto que a maioria dos
estados de mal na infancia incide antes dos 5 anos! e a inexisténcia de
agressdo cerebral aguda. Ainda deve ser considerada a dificuldade de se ca-
racterizar agravamento do estado neuropsiquico em criancas com intenso
cocmprometimento do desenvolvimento psicomotor e elevada freqiiéncia de
crises epilépticas.

A freqiiéncia de estados de mal tonicos em pacientes com sindrome de
Lennox-Gastaut varia de 7 a 12% 4,26, Em nossa casuistica trés pacientes
tiveram tais estados. Apresentaram caracteristicas néao relatadas na litera-

tura: @ — trés estados em um paciente (caso 2); b — hipertonia cons-
tante durante o estado (caso 2); ¢ — carater unilateral do reforco da
hipertonia (caso 2); d — relativa manutencdo da consciéncia durante crise

tonica prolongada (caso 14). Outros apresentaram automatismos entre os
espasmos tdnicos (casos 1 e 2),

Gastaut e col.12 reuniram 28 observacbes de estados de mal tdnicos na
literatura. Nenhum desses pacientes teve mais de dois estados. Crises t6-
nicas prolongadas (cerca de trés minutos), repetidas durante o estado1t
e hipertonia muscular passageira apds cada espasmo 12 foram relatadas, mas
nao comentadas em um paciente,

A possibilidade dos estados de mal ténicos por nés observados serem
estados de auséncia hipertonica (com ou sem automatismos) associados com
crises tonicas generalizadas ou unilaterais, fica afastada pela riqueza de si-
nais e sintomas auténomos (caso 2) ou pela manutencdo da consciéncia
(caso 14).

Os estados tOnicos unilaterais sio raros? 10,32, Na nossa casuistica nio
os cbservamos embora um paciente (caso 2) tenha apresentado espasmo tonico
axial prolongado com reforcos periédicos unilaterais do tono.

A manutencao da consciéncia durante estado de mal com crise prolon-
gada, observada em um paciente (caso 4) é fato ainda n&do descrito, embora
seja relatada em menos da metade dos casos entre os espamos tonicos 12,

Os estados de mal toénicos com automatismos foram descritos recente-
mente 29 39, tendo sido mostrada a dificuldade de diferencid-los do “estado
de pequeno mal” 31, Nos pacientes de nossa casuistica tal nfo ocorreu: es-
pasmos tonicos generalizados em flexdo seguidos de automatismos alimentares
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e mimicos entre os quais a consciéncia era mantida (caso 1); hipertonia
muscular axial ininterrupta era mantida (caso 1); hipertonia muscular axial
ininterrupta com reforcos periédicos generalizados seguidos por automatismos
gestuais primitivos (caso 2).

Os estados de mal tonico-clonicos em pacientes com sindrome de Len-
nox-Gastaut s@o raros 3. Em nossa casuistica ocorreram duas vezes em um
paciente na puberdade (caso 3). Em outro (caso 8) a sindrome surgiu dias
ap6s tal estado.

Nio observamos estados de mal clénicos e hemiclonicos. Oller Dau-
rella 32 cita-os em sua casuistica. Entretanto, incluiu todos os estados de mal
anteriores & instalacido da sindrome de Lennox-Gastaut.

2. Estados de mal epiléptico ndo convulsivos — Os estados de auséncia
se manifestam segundo 4 modalidades: a — auséncias (segundos) tipicas
repetidas em curtos intervalos 1® — estado de auséncias repetidas; b — au-
séncias prolongadas (minutos), com comprometimento acentuado da conscién-
cia — estado de pequeno mal?%; ¢ — auséncias prolongadas de maior
duracio (horas e dias) com menor comprometimento da consciéncia — estado
confusional epiléptico simples?; d — estado nfo convulsivo crénico (meses)
com distirbios de comportamento 24 ou hipotonia 21,

Lugaresi e col. ?¢ ndo distinguem a sindrome de Lennox-Gastaut dos es-
tados cronicos de auséncia. Quando da instalacdo da sindrome ou mesmo
antes de aparecerem o0s complexos ponta-ondas lentas surgem regressdo no
desenvolvimento psicomotor, distirbios do comportamento e/ou do sono e
crises epilépticas, Havendo sucesso terapéutico, desaparecem os disturbios
neuropsiquidtricos, possivel expressio de estado de mal de auséncia. No en-
tanto, se a sintomatologia perdurar por certo tempo, o controle das crises
ndo implicard no retorno das aquisicbes psicomotoras.

Consideramos estado de mal de auséncia os epis6dios de nitida modifica-
cao da consciéncia e/ou do comportamento contrastando com o desempenho
habitual da crianca.

Na sindrome de Lennox-Gastaut os estados de auséncia sdo os mais fre-
glientes 14, 20, 26,32, Nossas verificacoes estdo em acordo com esta constatacio:
observamos tal estado em 10 pacientes, 5 dos quais apresentaram mais de
um estado.

Incidiram auséncias atipicas repetidas (caso 11), estado de pequeno mal
(caso 12), estado confusional epiléptico simples (casos 1, 5, 6, 7, 10 e 14)
e estado cronico de auséncia (casos 4 e 8).

Nao encontramos na literatura referéncias sobre estados de auséncias
atipicas repetidas na sindrome de Lennox-Gastaut.

A ocorréncia de 9 estados de auséncia prolongada indica a elevada sus-
ceptibilidade de nossos pacientes quando comparados aos com epilepsia gene-
ralizada primaria. Embora aparecam em idades superiores a da instalacéo
da sindrome, tais estados sdo mais precoces que os observados na epilepsia

generalizada primdaria4 3, Outra diferenca foi a falta de automatismos ela-
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borados e a elevada incidéncia de hipotonia. Esses estados com disturbios
de consciéncia e hipotonia foramm chamados por Gastaut e Groughton® de
crises atdonicas (ou hipotdnicas) prolongadas. Na Classificacdo Internacional
das Epilepsias 7 a distingio entre crises aténicas de longa duracdo e auséncias
atonicas ndo é feita. Pareceu-nos, contudo, que o fendmeno prevalente é o
distarbio de consciéncia. A modificacdo do tono é, via de regra, proporcional
a intensidade do comprometimento da consciéncia.

Outras manifestacoes epilépticas sido pouco freqiientes durante os estados
de auséncia prolongada, excluindo-se as mioclonias faciais 23, Foram relatadas
mioclonias generalizadas, crises tonico-clonicas generalizadas, tdnicas 23, atdni-
cas ¢, hemiaténicas 27, clonicas ?, hemiclonicas e hemitdnico-clonicas 31, 3¢, Em
nossos pacientes as manifestacdes epilépticas observadas antes da incidéncia
do estado, via de regra, diminuiram ou desapareceram durante o mesmo.
Observamos durante estados de auséncia mioclonias palpebrais (casos 7 e 11),
mioclonias cefalobraquiais (caso 12) e crises atdnicas (caso 10).

A ocorréncia de quadro hipoténico de longa duracdao e rebaixamento in-
telectual é rara$ 2, Esta condicio que chamamos de estado crdnico de au-
séncia hipotonica ocorreu 4 vezes em um paciente. N&ao encontramos refe-
réncias anteriores a estado ndo convulsivo crbénico com agitacdo (caso 8)
na sindrome de Lennox-Gastaut,

Em geral os estados de auséncia nas epilepsias generalizadas primarias
nio ultrapassam 30 dias 15 23, embora Lugaresi e col.?* citam duracio de
“meses”. Observamos estado de 12 meses de duracéo.

O possivel papel da difenilhidantoina no desencadeamento de estados de
auséncia prolongada 3° é questionavel em 4 pacientes (casos 4, 6, 10 e 14).
A reducdo da dosagem foi seguida, ap6és alguns dias, por interrupcdo do

estado de mal.

O papel do fenobarbital no desencadeamento de auséncias pequeno mal
é conhecido 23, Num paciente (caso 1) o estado de auséncia hipotonica
surgiu quando recebia 375 mg de primidona. Em outro (caso 8) o estado
cronico de auséncia com agitacdo apareceu apds a introducdo de clonazepam,
derivado benzodiazepinico com acdo anticonvulsivante 22, 28 e desapareceu com
sua substituicio por nitrazepam.

A interrupcio de estados de auséncia pelo sono fisiolégico 18, 23, 36 foj cons-
tatada em nossos pacientes com estados de curta duracdo (horas). Nao
observamos a interrupgdo do estado de auséncia por crise tonico-clonica
generalizada como pode ocorrer na epilepsia de tipo pequeno mal?l®,

Os estados de mal atdnicos por crises repetidas sio raros na sindrome
de Lennox-Gastaut 27,32, No Unico paciente (caso 9) com essa manifestacio
surgiram varios estados de mal com duracdo de 2 a 35 dias intercalados por
periodos semelhantes com 6 a 7 crises diarias. A resisténcia aos diversos
tipos de tratamento foi assinalada por Oller-Daurella 2’ e confirmada por nés.

Os estados de mal mioclonico-aténicos ndo tém sido objeto de estudos.
Os estados mioclonico-astaticos dos autores alemdes ® sdo, na realidade, es-
tados de mal de auséncia. Observamos um paciente (caso 13) que se bene-
ficiou com o uso de derivados benzodiazepinicos.
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RESUMO

Foram descritos os estados de mal epilépticos, convulsivos e ndo convul-
sivos, observados em 14 de 27 pacientes com sindrome de Lennox-Gastaut,
regularmente seguidos em regime de ambulatério. As manifestacdes nio ci-
tadas na literatura foram atribuidas denominacgbes baseadas na qualidade
e eventual seqiiéncia dos fenémenos observados, obedecidas as regras de ter-
minologia constante na Classificacdo Internacional das Epilepsias, Foram dis-
cutidos a incidéncia, significado prognédstico e aspectos clinicos do estado de
mal. Verificadas a elevada incidéncia e a freqiiente atipia dos estados de mal
epiléptico foi proposta uma classificacdo destas complicacoes.

SUMMARY
Status epilepticus in Lennox-Gastaut syndrome: 1. Clinical aspects

Clinical aspects of convulsive and non-convulsive status epilepticus ob-
served in 14 among 27 patients with Lennox-Gastaut syndrome were studied.
Denominations were given to the manifestations not previously mentioned in
the literature, according to the quality and eventual sequence of observable
phenomena, in agreement with the terminology used by the Clinical and
Electroencephalographical Classification of Epileptic Seizures. The incidence
and prognostic significance of status were discussed. A classification of the
status epilepticus was suggested according to its incidence, always high, and
according to the frequency of atypical forms.
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