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A sindrome de Lennox-Gastaut incide em pacientes com antecedentes,
etiologias, idades e alteracGes do desenvolvimento psicomotor e/ou do exame
neuroldgico sujeitos a amplas variagbes. Tais variagdes sugerem a possibili-
dade de ocorréncia de manifestacbes epilépticas, quantitativa e/ou qualitati-
vamente diferentes em grupos de doentes com caracteristicas ndo uniformes.
Nessa perspectiva, elaboramos o presente estudo com a finalidade de compa-
rar o quadro epiléptico de pacientes com e sem sindrome de West pregressa.

MATERIAL E METODOS

Nossa casuistica consta de 27 criancas com sindrome de Lennox-Gastaut. A
caracterizacdo da sindrome foi feita de acordo com os critérios clinicos e eletrence-
falograficos estabelecidos por Gastaut e col.4. Os pacientes apresentavam, no mi-
nimo, uma crise epiléptica por dia. Com base nas circunstancias de aparecimento
foram distribuidos em dois grupos: o primeiro (grupo A) constituido por 20 pacientes
sem antecedente de sindrome de West e 0 segundo (grupo B) por 7 com esse ante-
cedente.

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

No quadro 2 estdo indicados o8 dados de identificacdo dos pacientes do grupo
B, as idades de inicio das sindromes de West e de Lennox-Gastaut e do primeiro
exame clinico-neurolégico e os tempos de seguimento,

O seguimento clinico foi realizado em regime de ambulatério. Os dois ou trés
primeiros retornos foram semanais e os seguintes mensais. A avaliacdo das carac-
teristicas das crises foi realizada através da descricio pormenorizada feita, a cada
retorno, por dois ou mais familiares e da observacdo pessoal de manifestacdes epi-
lépticas. Foram anotados os aspectos clinicos das crises, 0os horarios de maior
freqiiéncia e a influéncia do ciclo circadiano.

Os exames eletrencefalograficos (EEG) foram realizados nos dias de retorno
em aparelho Grass, modelo VI de 8 canais, com eletrodos colocados segundo a
posicdo aconselhada pela Federacdo Internacional para a Eletrencefalografia e a
Neurofisiologia Clinica . A velocidade de registro do papel inscritor foi de 3 em
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Caso Nome Registro Sexo Inicio Primeiro Tempo
da exame de
sindrome seguimento
1 AAC Div M 3a 3m 3a 3m 2a 6m
2 ACM 103781 M 6a 8m 7a 3a 8m
3 AMR 88433 F 6a 9m 9 a 3a 4m
4 AB 28696 M 2 a 2a 3m 8 a
5 AMT 76358 M 1a10m 1a10m 4 a
6 DIC 131247 F 5a 8m 6a 2m la 1m
7 FSS 71968 M l1a 4m l1a 8m S5a 2m
8 IBCS 78806 F 4a 2m 7a 6m 11 m
9 JRP 110992 M 6a 9m 8 a l1a 8m
10 LACJ Div M 2a 5m Sa Tm l1al0m
11 MRS 121180 F 3a 6m 4a 6m 1a
12 MAA 122192 M 3a 3m 3a 9m 1al10m
13 MFS 70319 F 2 a 4a 2m 7 a
14 MEC 127287 M 3a 7m 4 a la 1m
15 oCSs 53516 M 3a 2m 7 a lallm
16 RAL 76851 F la 8m 2a 2m 4a10 m
17 SPS 91641 M 2a 6m 2a 8m la 5m
18 AMB 53838 F 11 m 3a 2a 9m
19 VCM 82012 F 3a 2m 6 a 1a
20 SAS 121006 F 2a 6m 3 a 11 m
Quadro 1 — Iniciais, numero de registro, sexo, idades de inicio da sindrome de

Lennox-Gastaut e do primeiro exame clinico-neurolégico e tempos de
seguimento dos pacientes do grupo A. Legenda: Div = diverso; M =
masculino;, F = feminino;, a = ano(s); m = més(es).

por segundo e a constante de tempo utilizada foi de 0,05 segundo. O ganho utili-
zado foi de 50 uV por 7 mm de deflexdo. Em casos de potenciais superiores a
200 uV o ganho foi reduzido. Os tracados foram obtidos em vigilia quando possivel
e/ou sob sono induzido por barbitirico (secobarbital sédico, 10 mg/kg).

As caracteristicas das crises ocorridas durante a realizacdo dos exames foram
anotadas no papel inscritor em relacio temporal com as respectivas manifestacdes
EEG.

A descricao dos fendomenos epilépticos foi baseada nas revisdes feitas por Gas-
taut e col.3, 2 e Lison®. A nomenclatura das crises epilépticas foi a recomendada
pela Liga Internacional contra a Epilepsias.

Na descricio dos EEG adotamos a terminologia proposta pelo Comité da Fede-
racdo Internacional para a Eletrencefalografia e a Neurofisiologia Clinica?,

Todos os pacientes foram submetidos a exame radiolégico simples do cranio,
do liquido cefalorragqueano, de urina, hematolégico e a andlise bioguimica de san-
gue (glicemia, calcemia).

RESULTADOS

1) Crises observadas nos pacientes do grupo A -— Cada paciente apresentou
varios tipos de manifestacdes epilépticas, convulsivas ou n&o convulsivas. No
quadro 3 est4d indicada a idade de inicio das crises, tomando-se por base a mani-
festacao epiléptica inicial ou prevalente.



Caso Nome Registro Sexo Inicio da Inicio da sindrome Primeiro Tempo de
sindrome de Lennox-Gastaut exame seguimento
de West

1 CAM 64882 M 2 m indeterminado * 1a 4m 8a 8m
2 LDQ 81506 M 6 m 5a 5 a la Tm
3 LESR 64550 M 6 m l1a8m 2aillm 2al10m
4 RPM 102731 M 5 m lalm l1a 1m 4a 3m
5 RMF 115445 F 2 m 2a9%m 2a 9m l1a 1m
6 NAN 130984 M 4 m indeterminado * 2a 3m 4a 8m
7 RAC 78727 F 5 m 1a2m 3a 1m la 9m
Quadro 2 — Iniciais, numero de registro, sexo, idades de infcio das sindromes de West e de Lennox-Gastaut e do primeiro exame

clinico-neurolégico e tempos
a = ano(s);, m = meés(es).
simétricos,

de seguimento dos pacientes do grupo B. Legenda: M = masculino; F = feminino;

* Substituicdo progressiva da hipsarritmia por complexos ponta-onda lenta, sincronos e
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Crise Idade Total
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12
Ténica 1 1 S5 1 6 —_ 5 — — — — - 19
Toénico-cléonica —_— — — 1 1 — — —_— — 1 — 1 4
Clénica —_ — 3 4 1 1 — 1 —_ — — —_ 10
Abalo miocldnico —_ 1 2 2 4 1 2 — — —_ —_— — 12
Atdnica —_ 3 4 3 3 1 —_ — 2 1 1 — 18
Auséncia atipica — 1 2 —_ 3 1 2 2 1 —_ — _ 12
Quadro 8 — Idade de infcio das manifestacdes epilépticas nos 20 pacientes do grupo A. Leia-se 1 = 0-1 ano, 2 = 1-2 anos €

assim por diante.
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Pelos dados expostos no quadro 3, verifica-se incidéncia mals precoce das
crises ténicas e dos abalos mioclénicos em relacdo as auséncias e a distribuicdo
peculiar das crises tdnico-clénicas e atdnicas. Tais crises incidem precoce e tar-
diamente. As tdnico-clonicas precedem as demais manifestacdes epilépticas da sin-
drome, desaparecem uma vez instalado o gquadro caracteristico e reaparecem na
puberdade. As atdnicas de incidéncia precoce, embora possam persistir ao longo da
evolucdo da sindrome, deixam de surgir como a primeira manifestacio entre 6 e 8
anos de idade para reaparecerem como tal apés essa idade. O aparecimento des-
sas crises durante tratamento com elevadas doses (300 mg por dia) de difenilhidan-
toina na tentativa de controle de crises tdonicas em dois pacientes (casos 2 e 13)
de 9 e 10 anos de idade levanta a suspeita de efeito medicamentoso colateral.

2) Crises observadas nos pacientes do grupo B — NoO quadro 4 estd indicada
a idade de inicio das crises tomando-se por base a manifestacao epiléptica inicial
ou prevalente.

Em comparacido com ¢ grupo A foi observada maior incidéncia de abalos mio-
clonicos e menor de crises atonicas e de auséncias. Os pacientes com manifestacdes
aténicas estavam no inicio do tratamento com difenilhidantoina (caso 3) ou sob o
efeito de aumento de sua dosagem na tentativa de controlar crises tdnicas (caso 1).

Crise Idade Total
1 2 3 4 5 6 7
Toénica 2 2 1 — — — — 5
Tonico-clénica — — — — — — 1 1
Clénica — 1 — — 1 —_ — 2
Abalo mioclonico 1 3 1 1 _ — — 6
Atdnica — — — — — 1 1 2
Auséncia atipica — — 1 -— 1 1 —_— 3
Quadro 4 — Idade de inicio das manifestacdes epilépticas nos 7 pacientes do grupo

B. Leia-se 1 = 0-1 ano;, 2 = 1-2 anos e assim por diante.

DISCUSSAO

Na evolucdo eletrencefalografica da sindrome de West, podem surgir
ponta-ondas lentas, ponta-ondas rapidas e poliponta-ondas bilaterais, sincronas,
simétricas e generalizadas com ou sem epilepsia+. 13, As manifestacGes epi-
lépticas sdo mioclonias, crises atdnicas e tdnicas, raramente tdnico-clonicas
generalizadas e, excepcionalmente, auséncias 3. Essa sequela epiléptica é
considerada por diversos autores como sindrome de Lennox-Gastaut# ? So-
rel* e Biolley2, pelo contrario, ndo admitem a evolucdo da sindrome de
West para sindrome de Lennox-Gastaut.
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Oller-Daurella ! estudando em separado as manifestacGes epilépticas de
pacientes com ponta-onda lenta com e sem antecedente de sindrome de West,
nao encontrou diferencas. Chevrie e Aicardi! compararam as manifesta-
cOes epilépticas dos dois grupos concluindo que as crises clonicas ou toénico-
clonicas, atOnicas e mioclonias parcelares sdo menos frequentes nos pacien-
tes com sindrome de West pregressa, relacionando a diferenca com a idade
de inicio da sindrome epiléptica. Verificaram a ocorréncia de abalos mio-
clonicos em 70% desses pacientes e em apenas 7% no outro grupo.

Em nossas observacdes ha maior incidéncia de abalos mioclonicos no
grupo B que no A. O® aparecimento de crises atdnicas nos pacientes do
grupo B coincidiu com a introducido de difenilhidantoina, medicacido suspeita
de desencadear esse tipo de manifestacdo 1. Os familiares dos pacientes do
grupo B nunca colocaram as auséncias em primeiro plano e s6 referiram-nas
apos insistentes pedidos de observacdo. Quando presentes, sic menos nume-
rosas e menos prolongadas que no grupo A e limitadas a pequenos periodos
da evolugdo. Nos pacientes do grupo A essa manifestacio foi frequente-
mente citada.

As manifestacdes epilépticas nos pacientes do grupo B sao, portanto,
predominantemente convulsivas (tonicas e abalos mioclonicos), havendo raras
auséncias de curta duracdo e crises atdnicas, provavelmente desencadeadas
por medicamentos. No grupo A verifica-se maior diversificacio nas mani-
festacOes epilépticas, independentemente das medicacbes usadas. KEsses acha-
dos demonstram aspectos evolutivos diferentes nos pacientes com e sem sin-
drome de West pregressa e justificam a individualizacdo dos dois grupos.

As manifestagées epilépticas na sindrome de Lennox-Gastaut sofrem a
influéncia de diversos fatores entre os quais o mais relevante seria a idade
em que incidiu a agressdo cerebral causadora de distirbios definidos. As
diferencas no quadro epiléptico de pacientes com e sem sindrome de West
podem ser analisadas numa perspectiva ontogenética, com a fixacdo em pa-
drboes primitivos de epilepsia, de tipo convulsiva ténica, de curta ou longa
duracdo nos pacientes com antecedente de encefalopatia mioclonica infantil.
A relativa estagnacdo dos padroes epilépticos nesses pacientes, sabendo do
polimorfismo e da complexidade das crises nos sem antecedente de sindrome
de West levanta o problema de sua inclusdo na sindrome de Lennox-Gastaut.
A maior incidéncia de crises convulsivas, o eventual aparecimento de ausén-
cias atipicas e a substituicdo, muitas vezes progressiva, da hipsarritmia por
ponta-ondas lentas nio parecem elementos suficientes para justifica-la.

A modificacdo da sintomatologia critica, funcao da idade, se revela tanto
nas epilepsias benignas como nas malignas. A guisa de exemplo citamos o
“amadurecimento” dos automatismos associados as crises tonicas. Nos esta-
dios mais precoces, sido de tipo locomotor primitivo, parecidos com os do
recém-nascido e encontradas em nivel inferior da escala filogenética. Sur-
gem concomitantemente ou em seguida automatismos orofaringeos. Em crian-
ca de 7 anos (observacdo pessoal, ndo incluida no presente estudo) observa-
mos automatismos com preensdo e apoio, permitindo assumir a atitude em
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pé, num estado de rigidez muscular e auséncia, reproduzindo grosseiramente
uma das ultimas aquisicbes motoras da crianca. Em paciente de 16 anos
com ponta-onda lenta intercritica assistimos a crises tonicas seguidas por
desnudamento e exibicionismo.

As diferencas de expressao clinica em func¢do da idade sdo progressivas,
sem que se possa apontar um periodo critico marcando e fixando uma deter-
minada sintomatologia. No entanto as sequelas epilépticas da sindrome de
West constituem uma excegio. As perturbagdes graves e prolongadas du-
rante sua fase aguda, no primeiro ano de vida, podem interferir no desenvol-
vimento de certas estruturas anatOmicas e de suas conexobes, desenvolvimento
este limitado a certos periodos transitoérios, dependentes de equilibrios hormo-
nais e metabdlicos passageiros. Tais disturbios responderiam nao somente
pelo retardo mental mas também pela limitacdo da capacidade evolutiva da
epilepsia.

RESUMO

Estudou-se o quadio epiléptico de 27 pacientes com sindrome de Lennox-
Gastaut (20 sem antecedente de sindrome de West e 7 com esse antecedente).

A caracterizacdo das crises foi realizada através das informacdes pres-
tadas pelos familiares em maior contato com as criangas além da observacado
pessoal das manifestacdes, possibilitadas pela sua elevada frequéncia.

Observam-se diferencas nas manifestacées epilépticas dos pacientes com
e sem antecedente de sindrome de West. Tais diferencas foram minuden-
ciadas e permitiram a individualizacdo de dois grupos de pacientes com
ponta-onda lenta. As peculiaridades clinicas de cada grupo foram interpre-
tadas em funcado do estadio de maturacdo cerebral durante o qual incidiu a
encefalopatia epiléptica difusa.

SUMMARY

Comparison of epileptic munifestations in Lennox-Gastaut syndrome
with and without previous West syndrome

Clinical and electroencephalographic aspects of twenty seven (27) pa-
tients with Lennox-Gastaut syndrome were studied (20 without previous
West syndrome, group A, and 7 with this antecedent, group B).

The epileptic seizures were characterized through descriptions made by
relatives who were in close contact with the patients, and also by direct
observation by the author in the clinic. The direct observation was possible
due to high frequency rates of the seizures.

Different clinical patterns were observed in patients who had and who had
not previous history of West syndrome. The analysis of these differences
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permitted the identification of two groups of patients, although both of them
had sharp and slow waves in the EEG. The clinical picture of each group
was interpreted as the result of the stage of cerebral maturation at the time
the diffuse epileptic encephalopathy occurred.
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