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O polimorfismo das crises isoladas e dos estados de mal epiléptico foi
demonstrado recentemente na sindrome de Lennox-Gastaut. Julgamos de
interesse relatar aspectos eletrencefalograficos registrados durante estados
de mal epiléptico em pacientes com a referida sindrome.

MATERIAL E METODOS

Nossa casuistica consta de 11 pacientes com sindrome de Lennox-Gastaut e
estado de mal epiléptico com registro eletrencefalografico (EEG). A caracterizacio
da sindrome foi feita de acordo com os critérios clinicos e EEG estabelecidos por
Gastaut e col. 1,

A avaliacdo das caracteristicas clinicas dos estados de mal foi realizada através
da descricio pormenorizada feita por dois ou mais familiares e da observacdo
pessoal das manifestacSes epilépticas. Tal avaliacdo foi apresentada em trabalho
anterior, N&o consideramos os freqiientes episédios de diminuicdo do contato social
e rendimento intelectual com piora EEG nem as crises tonicas frustras e repetidas
do sono.

Os exames EEG foram realizados em aparelho Grass, modelo VI, de 8 canais,
com eletrodos colocados segundo a posicio aconselhada pela Federacdo Interna-
cional para a Eletrencefalografia e Neurofisiologia Clinica? A velocidade de re-
gistro do papel inscrito foi de 3 cm por segundo e a constante de tempo utilizada
foi de 0,05 segundo. O ganho utilizado foi o de 50 xV por 7 mm de deflexdo.
Em casos de potenciais superiores a 200 gV o0 ganho foi reduzido.

As caracteristicas das manifestacdes epilépticas ocorridas durante a realizac&o
dos exames foram anotadas no papel inscritor em relacdo temporal com as res-
pectivas modificacdes no exame EEG. Crises atdnicas generalizadas ou unilaterais
foram caracterizadas por queda dos membros superiores mantidos em extensdo, per-
pendicularmente ao plano do leito.

A nomenclatutra dos estados de mal epiléptico foi a adotada em trabalho
anterior. A terminologia EEG foi a proposta pelo Comité de Terminologia da Fe-
deracéo Internacional para a Eletrencefalografia e Neurofisiologia Clinica?”.

Departamento de Neuropsiquiatria e Psicologia Médica da Faculdade de Medi-
cina de Ribeirdo Preto (Prof. J. Armbrust-Figueiredo): * Professor Adjunto; ** Pro-
fessor Assistente.
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No quadro 1 estdo indicados os dados de identificacdo dos pacientes, a idade
de aparecimento, o tipo e a duracdo dos estados de mal registrados.

Caso Nome Sexo Idade Estado de mal Crise Duracéo
em anos (freqiiéncia)
1 ACM M 8 ténico generalizado prolongada 4 dias
2 AB M 2 auséncia hipoténica cronica 5 meses
4 auséncia hipoténica cronica 4 meses
S5 auséncia hipotdnica cronica 1 més
6acT7 auséncia hipotonica cronica 12 meses
3 AMT M 3 auséncia hipoténica prolongada 4 horas
auséncia hipotdnica prolongada 5 horas
4 DIC F 6 auséncia hipoténica prolongada 15 dias
5 IBCS F 7 auséncia com mioclo-
nias palpebrais prolongada 5 dias
[ JRP M 7 auséncia com agitacéo cronica 7 meses
8 auséncia com agitacéo cronica 5 meses
7 LACY M 4ahb atdénico repetida * 14 meses
(1 a 12/min)
8 MFS F 11 auséncia com crises
atbénicas prolongada 15 dias
9 MEC M 5 auséncia com e sem repetida
mioclonias palpebrais (30-120/h) 8 dias
10 MLS ¥ 6 atdnico repetida
(1-4/min) 1 més
11 OCSs M 8 auséncia prolongada 30 min,
Quadro 1 — Iniclais, sexo, idade de aparecimento e caracteristicas dos 16 estados

de mal registrados nos 11 pacientes, Legenda: M = masculino; F = fe-
minino; * perfodos de 2 a 35 dias com 6 e 7 crises por dia intercalados
por periodos de mesma duracdo com estado de mal,

RESULTADOS

1. Descricio dos achados eletrencefalogrdficos durante estado de mal ténico
prolongado (caso 1). Tracado realizado 4 dias apés o inicio do estado. Atividade
de fundo irregular constituida por ondas teta de 4 a 5 c/seg e delta de 25 a 3 c/seg
polimorfas de 100-200 pV. Complexos ponta ou, menos vezes, poliponta-onda répida
ou lenta, irregulares, esporddicos ou pseudorritmicos entremeados por complexos
onda aguda-onda lenta difusos, bifrontais ou localizados, com reversao de fase em
projecGes parietal direita, temporal média esquerda e, menos vezes, parietal es-
querda. N&ao foram registradas modificacdes na incidéncia, morfologia e topografia
dos paroxismos EEG durante os reforcos generalizados do tono, observados a cada
2 a 3 minutos (fig. 1).

Apb6s a aplicacao de 1 mg de clonazepam por via endovenosa, desapareceram
as manifestacdes clinicas e o0s paroxismos EEG; surgiram ritmo delta monomorfo
bifrontal de £ c/seg e ondas teta e delta polimorfas, de menor potencial, com ritmos
beta sobrepostos nas demais projecbes (fig. 2).



Fig. 1 — Caso 1. Estado de mal tbnico generalizado prolongado. Pontas e
ponta-ondas de projecdo anterior e parietal entremeadas com ondas
lentas irregulares. No término do fragmento infcio de um dos reforcos
generalizados do tono sem modificacdo da atividade de fundo.

Fig. 2 — Caso 1. Tracado obtido 35 segundos apés o término da administracdo
endovenosa de 1 mg de clomezepam: desaparecimento das anormali-
dades paroxisticas.
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Fig. 8 — Caso 5. Estado de mal de auséncia com mioclonias palpebrais. Em
A, mioclonia palpebral; em B, elevacdo das pdlpebras e desvio con-
jugado ocular para cima; em C, fechamento da fenda palpebral, se-
guido por nmove mioclonia palpebral.

2. Descricdo dos achados e eletrencefalogrdficos durante estados de mal ndo
convulsivos.

a) Estados de auséncia prolongada (caso 11) — Ponta-ondas répidas seguidas
por ponta-ondas lentas irregulares bilaterais, simétricas e sincronas, entremeadas
ocasionalmente com ponta-ondas répidas e, raras vezes, poliponta-ondas. No estado
tratado com 10 mg de diazepam por via endovenosa aumentaram a freqiiéncia e
amplitude das pontas e diminuiram a freqiiéncia, duracdo e amplitude das ondas
lentas. As pontas, apés dois minutos de administracdo, apresentaram maior po-
tencial nas projecdes esquerdas. No estado tratado com 1 mg de clonazepam por
via endovenosa néo ocorreram essas modificacées. Apés o término de ambos os
estados surgiram ritmos beta, de menor potencial nas projecdes esquerdas, mais
desenvolvidos ap6s administracdo de diazepam.

b) Estados de auséncia hipoténica prolongada (casos 3 e 4).

Os dois estados observados no paciente AMT (caso 3) e registrados apés 4 e 5
horas de duracdo apresentaram aspectos EEG idénticos: atividade de fundo irre-
gular, polimorfa e polirritmica, com predominio de ondas de 2 a 5 c/seg de 100
a 200 pxV e complexos ponta ou onda aguda-onda lenta irregulares de projecio
difusa ou localizada, havendo reversio de fase nas projecdes rolandico-médio tem-
porais e parassagitais direitas. Apés administracio de 7,5 mg de diazepam por via
endovenosa desapareceram as manifestacdes clinicas, o0s paroxismos EEG e as
ondas delta, surgindo ritmos beta difusos, menos amplos nhas projecdes témporo-ro-
landicas direitas, entremeados com ondas teta irregulares,

O estado registrado 15 dias ap6és seu inicio na paciente DIC (caso 4) se ca-
racterizou por sucessdo ininterrupta de complexos ponta ou poliponta-onda lenta
de 15 a 2/seg de projecdo difusa, bilateral e sincrona, com maior potencial a
direita.
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c) Estados crdnicos de auséncia hipotonica (caso 2) — Os 4 estados registrados
1 a 12 meses apés seu iniclo apresentaram as seguintes caracteristicas: em vigilia,
nos 2 primeiros, ondas monomorfas anteriores de 2,5 a 3 c¢/seg entremeadas com
raros complexos ponta-onda; nos 2 ultimos, ponta-ondas lentas difusas; durante o
sono, complexos ponta-ondas lentas de 1 a 1,5/seg de elevado potencial, irregu-
lares, pseudorritmicos, difusos e sincronos.

d) Estados crénicos de auséncia com agita¢do (caso 6) — Nos dois estados
registraram-se pontas pseudorritmicas difusas, pontas e sobretudo poliponta-ondas
rédpidas e raras pontas ou poliponta-ondas lentas; atividade de fundo irregular.
N&o se verificaram, em registros sucessivos, diferencas entre tracados de vigilia
e durante o sono lento,

e) Estados de aquséncia prolongada com outras manifestacdes epilépticas (ca-
s0s 5 e 8):

— com mioclonias palpebrais (caso 5). Complexos pseudorritmicos, generaliza-
dos, simétricos e sincronos, constituidos por uma a trés ondas agudas seguidas por
onda de 1 a 3,5 c¢/seg e ocasionalmente separados por ondas irregulares de elevado
potencial de 2 a 5 c/seg. Coincidindo com as ondas agudas foram observadas mio-
clonias palpebrais. A partir do terco inicial da onda lenta surgiram elevacido das
palpebras e desvio conjugado ocular para cima (sursum vergems). A onda lenta era
interrompida ou seguida por ondas rapidas, de baixo potencial cujo desaparecimento
coincidia com o fechamento da fenda palpebral precedendo as novas mioclonias pal-
pebrais e as respectivas ondas agudas (fig. 3).

— com crises aidnicas de curta duracdo (caso 8). Atividade de fundo lenta
com numerosos surtos de ponta-ondas lentas, esporidicas ou pseudorritmicas, de maior
potencial nas projecbes esquerdas. Coincidindo com crises hemiaténicas direitas, sur-
giram pontas, ondas agudas e ponta ou poliponta-ondas rdpidas ou lentas, predomi-
nando a esquerda, com duracdo de um a dois segundos.

f) Estados de auséncia atipica repetida (caso 9) -— Surtos de ponta-ondas lentas
e raras poliponta-ondas lentas irregulares pseudorritmicas, de 1,5 a 2/seg com pre-
dominio anterior, de inicio e término progressivos e de 5 a 6 segundos de duracédo,
separados por periodos de 3 a 25 seg com atividade polimorfa e polirritmica (fig. 4).

g) Estados atbnicos repetidos (casos 7 e 10):

— crises atdnicas repetidas de curta duracdo (caso 7). Coinecidindo com as
crises atdénicas foram registrados 2 a 4 (mais freqiientemente 3) complexos onda
aguda-onda réapida e/ou lenta, ritmicos, bilaterais e sincronos, de 2 a 3/seg. Tais
descargas eram, em geral, precedidas e/ou seguidas por complexos onda aguda-onda
lenta difusos, irregulares e pseudorritmicos durante 3 a 5 segundos. Atividade de
fundo irregular (fig. 5).

- crises atbnicas repetidas de maior duracdo (caso 10). Surtos de ondas ritmi-
cas de 2,5 a 3 c/seg com raras pontas ou ondas agudas entremeadas, de 5 a 10 se-
gundos de duracdo. Atividade de fundo irregular, com predominio de ondas teta,
havendo surtos de ondas de 2 c/seg em projecdes posteriores.

COMENTARIOS

Nossos resultados demonstram a extrema variabilidade dos achados EEG
durante estados de mal epiléptico em pacientes com sindrome de Lennox-Gas-
taut, variabilidade essa correspondendo em parte a multiplicidade de moda-
lidades clinicas.

A classificacdo dos estados de mal por nés proposta ndo exclui a possi-
bilidade de quadros EEG diferentes para pacientes com a mesma forma clinica.
A guisa de exemplo citamos os estados de auséncia hipotdénica registrados
nos pacientes AMT e DIC. Contudo, apesar de pertencerem ao mesmo
grupo, tais estados também ndo apresentaram caracteristicas clinicas iguais.
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No primeiro o disturbio de consciéncia e a hipotonia eram mais acentuados
e menor a duracao do estado. O quadro do segundo se situava, em termos
de classificacdo, mais perto da transicdo entre estado prolongado e croénico.
Tais fatos, entretanto, nfo nos parecem justificar novas subdivisdes dos es-
tados de mal, a complicar o entendimento e a padronizacio de classificacao.

Além das variacOoes de quadros EEG relacionadas com as diferencas se-
miologicas dos estados de mal observamos atipias e aparentes dissociagtes
eletro-clinicas. O registro EEG do estado tonico prolongado do paciente ACM
evidenciou caracteristicas semelhantes as do estado de auséncia hipoténica
prolongada do paciente AMT. N&o encontramos os achados EEG classicos
das crises tonicas isoladas — dessincronizacdo, ritmos recrutantes de 10 c¢/seg
e/ou ritmos de 10 a 20 c/seg — mesmo durante os periodos de reforco
generalizado da hipertonia. Embora o fendmeno muscular inibitério esteja
usualmente relacionado com a onda lenta, Tassinari e Gastaut? registraram
crises tdnicas de “longa duracdo (1 a 2 minutos)” com descargas de pon-
ta-ondas atipicas de 2 a 2,5 c/seg.

Em nossa casuistica outro paciente (caso 5) apresentou manifestacoes
tonicas em associacdo temporal com o componente lento do complexo pon-
ta-onda. Durante estado de mal de auséncia, surtos de mioclonias palpebrais
coincidindo com ondas agudas eram seguidos por desvio ocular tonico para
cima a partir do terco inicial da onda lenta (fig. 3, B). Entretanto, com
freqiiéncia a onda lenta parecia se prolongar ou ser interrompida por ritmos
rapidos de baixo potencial cuja duracdo correspondia a do desvio ocular
(dessincronizacio?). Tais fatos demonstram a dificuldade de interpretacdo
dos exames EEG e do estabelecimento de correlacées eletro-clinicas rigidas.

Outra dissociacdo foi observada em relacdo a difusdo das descargas EEG.
Embora todos os estados fossem generalizados ou com predominio unilateral,
foram registradas descargas localizadas multifocais, tanto no estado convul-
sivo tonico como em estado ndo convulsivo (caso 3). Essas alteracdes locali-
zadas existem nos tracados intercriticos e constituem um dos argumentos
a favor da bissincronia secundaria 4.

A assimetria de amplitude dos complexos ponta-onda persistiu durante
o estado de mal num dos pacientes (caso 4). Verificou-se ndo ter havido
congruéncia de hemisfério “mais lesado” e de predominio de ponta-ondas.
Tal fato foi observado nos tracados intercriticos de 2 em 8 pacientes com
sindrome de Lennox-Gastaut+, Em outro doente (caso 11) com sintomas e
sinais de acometimento hemisférico predominantemente unilateral, a discreta
assimetria “congruente” das pontas-ondas lentas registrada durante tracados
intercriticos, desapareceu por ocasido do estado de mal

Nossos resultados comprovam a existéncia de formas cronicas de estados
de auséncia na sindrome de Lennox-Gastaut com manifestacGes clinicas e
EEG semelhantes as encontradas por Lugaresi e col.®. Ponta-ondas lentas
praticamente continuas foram registradas, meses seguidos, em pacientes com
hipotonia generalizada e rebaixamento da atividade intelectual. Esse quadro
foi descrito pela primeira vez em nosso meio em 19675 Em outro, com
intenso distarbio de comportamento, notou-se maior incidéncia de elementos
rapidos: poliponta-ondas e mesmo pontas pseudorritmicas.
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As caracteristicas EEG das auséncias atipicas repetidas (caso 9) sao
iguais as das crises isoladas. Novos estados de mal surgidos nhesse paciente
na época da redacdo desse trabalho evidenciaram aumento progressivo da
duracdo das auséncias atipicas e, finalmente, instalacio de estado de auséncia
hipotonica prolongada, demonstrando a existéncia de formas de transicéo
entre estados de auséncias repetidas e prolongadas.

Os estados com crises atbnicas repetidas mais prolongadas apresentam
aspectos EEG semelhantes aos descritos por Gastaut e Broughton 2 durante
crises atbnicas generalizadas prolongadas. Essas ultimas tém maior dura-
cdo que as registradas em nossa paciente (caso 10) e confundem-se com
estados por n6s denominados de auséncia hipotdnica prolongada, pelo predo-
minio das alteracbes de consciéncia.

As crises atonicas repetidas de curta duracao nao apresentaram as ca-
racteristicas EEG habituais (poliponta-ondas seguidas por ondas lentas): 2
a 4 complexos onda aguda-onda rapida e/ou lenta, ritmicos precedidos e/ou
seguidos por complexos onda aguda-ondas lentas irregulares. O padrio EEG
classico das crises de curta duracdo foi, no entanto, registrado durante es-
tado de auséncia prolongada com crises aténicas.

A terapéutica com diazepam por via endovenosa modificou os padrdes
EEG criticos em um paciente em estado de auséncia hipoténica. Antes do
desaparecimento das descargas houve nitido aumento da freqiiéncia das pontas
e diminuicdo das ondas lentas. Tal efeito foi observado por Tassinari e
col. ® apdés administragio de diazepam ou nitrazepam por via endovenosa em
5 pacientes com sindrome de Lennox-Gastaut com a ocorréncia, nio verifi-
cada em nosso paciente, de crises tdnicas.

RESUMO E CONCLUSOES

Foram descritos os achados eletrencefalograficos registrados durante es-
tados de mal epiléptico, convulsivos e n&o convulsivos em 11 pacientes com
sindrome de Lennox-Gastaut. Nossos resultados demonstram a extrema va-
riabilidade dos achados eletrencefalograficos acompanhando, em parte, as
diferentes modalidades clinicas dos estados de mal. Registramos aspectos pa-
radoxais: inexisténcia de ritmos recrutantes ou de dessincronizacdo durante
estado de mal tonico e auséncia dos elementos rapidos comuns durante os
colapsos epilépticos em favor de complexos onda aguda-onda rapida regulares.
Outras atipias foram a persisténcia de anomalias localizadas e assimetrias
das descargas criticas. Encontramos em nossos pacientes as diversas formas
de estados cronicos de auséncia. Acf@o benzodiazepinica paradoxal limitada
ao componente eletrencefalografico foi obervada num paciente.

SUMMARY
Status epilepticus in Lennox-Gastaut syndrome: 2. Electrographic aspects

Electrographic aspects of convulsive and non-convulsive status epilepticus
observed in 11 patients with Lennox-Gastaut syndrome were studied. All
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conceivable forms of EEG findings appeared during status partly due to the
great variability of clinical forms. Paradoxical findings were the lack of
epileptic recruiting rhythm or desynchronization during tonic status epilepticus
and the lack of rapid activity frequently observed during epileptic drop
attacks. Atypical findings include persistence of focal abnormalities or
assymmetrical critic discharges. The various forms of chronic absence status
occured in our patients according to the descriptions of Lugaresi et al. The
paradoxical benzodiazepine action observed of Tassinari et al occured in one
patient although restricted to the EEG record.
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