CRISES EPILEPTICAS DA SINDROME DE LENNOX-GASTAUT

2 — FORMAS NAO CONVULSIVAS E PARCIAIS

JOSE GERALDO SPECIALI*
MICHEL PIERRE LISON **

No presente trabalho descrevemos as manifestagdes epilépticas predominan-
temente nio convulsivas e parciais ocorridas em criangas com sindrome de
Lennox-Gastaut. Propomos denominac¢Ges as crises ndo descritas ou insuficien-
temente estudadas.

MATERIAL E METODOS

Nossa casuistica e os métodos utilizados no presente trabalho estio descritos em
publicacio anterior 34,

RESULTADOS

Em nossos pacientes incidiram manifestagdes epilépticas generalizadas n#o convul-
sivas (crises atOnicas, hemiatOnicas, auséncias atipicas) e parciais (clonicas segmentares,
versivas e gelésticas).

No quadro 1 estdo indicados os pacientes que apresentaram os tipos de crises
epilépticas descritos abaixo. Os do grupo B estfo identificados pelo nimero corres-
pondente, seguido pela consoante B. Os pacientes que tiverem crises mistas estdo
indicados no texto, identificados da mesma forma que no quadro 1.

1. Descricdo das crises epilépticas generalizadas ndo convulsivas

1.1, Crises atOnicas

Estando o paciente em pé, cai bruscamente sentado, para a frente ou para trés
conforme a posi¢o do corpo (crise atdnica global). A duracfo das crises com queda
stbita pode ser muito curta (fragio de segundo) ou mais prolongada (2 a 5 segundos).
A crise é eventualmente interrompida por breves perfodos (crise aténica intermitente)
com ou sem queda. Por vezes, as crises atOnicas restringem-se ao segmento cefdlico
com flex#o brusca ou intermitente de cabega sobre o tronco (crise aténica cefélica *).
Estas crises sfio referidas na literatura como espasmos nutantes; contudo, tal designa-
¢lo nfio diferencia as manifestacdes tOnicas das atdnicas, Outras vezes, a hipotonia
instala-se em alguns segundos, de maneira contfnua ou intermitente havendo comprome-
timento da consciéncia e eventual queda (auséncia atipica hipotdnica).

As crises atbnicas podem apresentar fenOmenos complementares, resultando as
seguintes crises complexas: a) clonias generalizadas (crise atOnico-clonica *) ou num
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hemicorpo (crise atOnico-hemiclOnica **); b) espasmo tOnico em extensfio ou flexfo por
vezes tomando um hemicorpo (crises atOnico-tOnica ** e atdnico-hemitdnica **); ¢) auto-
matismos alimentares ou gestuais primitivos (crise atdOnico-automitica *#),

Crises atOnicas globais s#io ocasionalmente seguidas por imobilidade de duracéio
varidvel. A falta de precisfio das informagdes obtidas dos familiares e a nd@o observaclio
pessoal de tais manifestagcdes fazem com que nfio nos seja possivel caracterizar o
fendmeno terminal dessas crises (alteracio do tono muscular — crise atdnica global
ou da movimentagdo voluntiria — crise atbnica global com acinesia).

Os abalos mioclonicos se diferenciam das crises atbnicas por projetarem a crianga
para a frente ou para trds, com queda & distdncia. Se a crianga estiver deitada as
crises atdnicas 830 percebidas pela queda de membros afastados do leito e os abalos
mioclénicos por rdpida contragdo em flexfio, os membros superiores descrevendo movi-
mentacfio semelhante a um abrago e o0s inferiores triplice flexdo ou extensfio. Por
vezes, o abalo mioclOnico é t#o discreto que é dificil diferenciar crise mioclonico-ato-
nica de crise atdnica.

1.2, Crises hemiaténicas

S30 crises atOnicas que acometem ou predominam num hemicorpo. A atonia pode
restringir-se ao segmento cefdlico ou tomar todo o hemicorpo. Quando instalam-se
lentamente (poucos segundos) s#o acompanhadas por comprometimento da consciéncia
e eventual queda (auséncia hemihipot6nica).

1.3, Auséncias atipicas

Caracterizam-se pela perda parcial da consciéncia. O deficit mental torna, frequen-
temente, dificil a avaliacdo de um distirbio parcial da consciéncia de pequena duragéo,
de instalacio e regressfio progressiva. Contudo, a observacfio cuidadosa evidencia modi-
ficagdes no comportamento habitual da crianca, tanto mais evidentes quanto mais ativa
ela se apresenta (a crianca fica com o olhar triste e continua brincando atendendo a
chamados porém estando muito distraida). A duragdo varia de 5 segundos a poucos
minutos. As auséncias geralmente se associam com fendmenos complementares e/ou con-
comitantes, resultando auséncias complexas,

FenOmenos complementares: a) atonia com queda rdpida (auséncia com crise atdni-
ca'); b) abalo miocldonico, interrompendo a auséncia, com queda (auséncia com abalo
miocldnico **).

FenOmenos concomitantes: a) hipersalivagdio; b) mioclonias palpebrais e/ou labiais
no inicio, no final ou durante a crise — quando ritmicas, repetem-se com frequéncia
varidvel (1,6 a 2/segundo) e quando arritmicas, aparecem por surtos, isolados ou
multiplos, de dois a trés abalos (auséncia com mioclonias faciais *); ¢) mioclonias
ritmicas com frequéncia de 1,6 a 2/segundo envolvendo a face e os membros superiores
produzindo movimentos em abducfio e flex30 e, menos frequentemente, a musculatura
respiratéria e glote com vocalizagles ritmadas (auséncias com mioclonias cefalobra-
quais *); d) hipertonia global em extensfio de instalagdo lenta e intensidade discreta,
com abertura das pélpebras, rotagdo dos olhos para cima, enrugamento da fronte, incli-
nagdo do corpo para tras, geralmente sem queda (auséncia retropulsiva) podendo surgir
deambulagfio (auséncia retrocursiva); e) hipotonia de instalacdo lenta, continua ou
intermitente, raramente levando a queda (auséncia atipica hipotdnica); f) automatismos
alimentares, gestuals primitivos ou mimicos (auséncia automéitica alimentar, gestual, pri-
mitiva ou mimica).

Os fenOmenos concomitantes podem ser limitados a um hemicorpo (auséncias hemi-
clonicas *, hemihipotOnica * e hemiretropulsiva *).

Foram observados os seguintes tipos de auséncias mistas: a) auséncia com mioclo-
nias globais e crise atdnica ** (caso 3); b) auséncia com mioclonias cefalobraquiais,
seguidas de riso ou choro e auséncia com hemihipertonia seguida de riso ** (caso 6);
¢) auséncia hipotdnica, levando & queda e acinesia (caso 8): d) auséneia com mioclo-

#% Terminologia proposta & descrigdo de crises n#o relatadas na literatura.
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nias palpebrais finalizada por abalo miocldnico e auséncia com mioclonias cefalobraquiais
seguidas por crise atdnica e movimentos autométicos gestuais e alimentares ** (caso
14); e) auséncia com mioclonias cefalobraquais ou palpebrais seguidas por crise atdénica
ou hipertonia ** (caso 15); f) auséncia com mioclonias faciais e cefalobraquiais segui-
das de flexdo tbénica da cabega ** (casos 16 e 18); g) auséncia com mastigacio seguida
de crise clonica generalizada ** (caso 2 B).

2. Descrigdo das crises epilépticas parciais
2.1. Crises clonicas segmentares

Ag crises clonicas segmentares incidem ou predominam num segmento do corpo. As
clonias repetem-se ritmicamente, trés vezes por segundo, durante um a trés minutos.
Poldem ser arritmicas, surgindo a intervalos varidveis agrupadas em surtos de duas ou
trés. Foram observadas crises clonicas segmentares complexas constituidas por clonias

no membro inferior esquerdo acompanhadas de versdo ocular ipsilateral (crises clonico-
-versivas *).

2.2, — Crises versivas e giratérias

Nas crises versivas o deslocamentio dos olhos tem um cardter clonico (erise
oculoclénica) ou toOnico (crise oculégira). Com o deslocamento cefdlico associado, ha
desvio dos olhos e cabega para um lado (crise versiva congruente *) ou dos olhos para
um lado e da cabeca para outro (crise versiva incongruente **)}, A crise versiva pode
ser seguida por mioclonias palpebrais (crise versivo-mioclonica **),

Nas crises giratérias o paqiente rodopia sobre si mesmo e, geralmente, cai ao solo.

2.3. Crises geldsticas

Alguns pacientes apresentam riso ou mesmo gargalhadas paroxisticas muitas vezes
sem ter mivel mental suficiente para contactuarem com o meio. Diversas crises epilépti-
cas terminam por riso. H& relacdo entre melhora de crises epilépticas e desapareci-
mento de risos e gargalhadas imotivadas. Consideramos estas manifestacdces como epi-
lépticas. Designou-se crise geldstica mista a constituida de riso seguido de hipertonia
em extensdo e mioclonias faciais ** (caso 14). '

DISCUSSAO

Crises epilépticas ndo convulsivas generalizadas

Crises atonicas — A instalacido da atonia é brusca, intermitente ou
lenta 7, 27, 30,

As crises atdnicas de instalacdo brusca podem ser breves (fracdo de segun-
do) ou prolongadas (minutos) 2:?. As primeiras sio chamadas de crises epilépti-
cas com queda, colapsos epilépticos, ou formas breves de crises atdnicas e as
outras ce crises atdnicas prolongadas ou formas longas de crises atbnicas. As
formas prolongadas sdo acompanhadas por perda da consciéncia e imobilidade.
Sdo distinguiveis, do ponto-de-vista clinico, das crises acinéticas pela hipotonia
muscular.

As crises atOnicas intermitentes resultam da sucessdo rapida de crises
atonicas breves, com queda??. As atonias de instalacdo lenta iniciam-se por
auséncia e foram consideradas auséncias atipicas hipotdnicas.

E dificil estabelecer a frequéncia das crises atdnicas com base nos dados
da literatura. Com efeito, os autores frequentemente nido fazem distincdo entre
as crises mioclonico-atonicas e atbnicas 5> 9> 25, 32, Assim Niedermeyer 25 acredita
que todas as manifestacGes com atonia, por ele denominadas atonico-acinéticas,
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sejam precedidas por abalo mioclonico. Gastaut e col.? também eram dessa
opinido porém apos o estudo de maior numero de casos 3 reformularam seu
ponto-de-vista, reconhecendo a ocorréncia de crises atdnicas.

As auséncias sdo em geral consideradas mais frequentes que as crises
atonicas, embora Schneider e col. 32 e De Biolley » tenham observado a preva-
léncia das crises atonicas nos pacientes com sindrome de Lennox-Gastaut.
Oller Daurelia 26 encontrou 22 pacientes com crises atdnicas entre 160 com sin-
drome de Lennox-Gastaut e posteriormente, observou essa manifestacdo em 229,
dos pacientes sem antecedente de sindrome de West 25,

Encontramos crises aténicas associadas ou nao com outros fendmenos
epilépticos em 18 pacientes do grupo A e 1 do B.

A elevacdo do numero de crises atonicas na segunda publicagdo de Oller-
-Daurella, a grande incidéncia em nossa casuistica e o conhecimento da dimi-
nuicdo da frequéncia destas crises com o progredir da idade 1% 5 levam-nos a
pensar no possivel papel dos medicamentos antiepilépticos no desenvolvimento
destas crises. Essa hipotese ja foi levantada por Oller-Daurella 27 e Lison e
Speciali 21,

As alteracoes EEG criticas das crises atdnicas ndo sdo caracteristicas.
Assim para as crises atOnicas relatam-se ritmo rapido difuso de 13 a 16 por
segundo seguido de ondas delta de 2 por segundo+; dessincronizagdo, poli-
-ponta-ondas 33 e ponta-ondas ou poli-ponta-ondas lentas isoladas ou repetidas 27.
Em um dos nossos pacientes havia, no EEG, surtos de ondas agudas coinci-
dindo com as crises atOnicas. Essas verificacées ddo énfase & importancia do
diagnostico clinico.

Crises hemiatdonicas — Na Classificagdo Internacional das Epilepsias 15, ndo
sdo incluidas entre as crises unilaterais, as hemiatonicas. Varios relatos indicam
a existéncia destas manifesta¢cGes unilaterais ndo convulsivas em pacientes com
sindrome de Lennox-Gastaut 12, 18, 27, 20, Essas crises estdo, alids, incluidas no
Diccionario de Epilepsias 3v.

Encontramos crises hemiatonicas em dois pacientes do grupo A e em um do B.

Auséncias atipicas — Sorel 33, ao estudar a “epilepsia miocinética da
primeira infancia com ponta-onda lenta” nio incluiu em sua casuistica pacientes
com auséncias, considerando-os como tendo “pequeno mal sintomatico”. Néo
encontramos diferengas clinicas entre os pacientes com e sem auséncia a justi-
ficar a separacdo em dois grupos.

O carater atipico das auséncias foi demonstrado por Gastaut e col.1z e
Mirsky e van Buren 24,

Ocorrem em 14 a 100% dos pacientes s: 12, 25, 28 ¢ podem ser acompanhadas
por automatismos, fenOmenos vegetativos, modificagbes do tono muscular 12, 26 e
clonias principalmente faciais 26, 29,

O termo auséncia at6nica ou hipotdnica é usado 7> 3¢ para caracterizar:
a) auséncias tipicas com quedas por inibi¢Ges intermitentes ritmicas a trés por
segundo do tono, acompanhadas no EEG de ponta-onda a trés por segundo;
b) auséncias atipicas com modificagbes nido intermitentes do tono muscular.
Para melhor caracteriza¢do das manifestagdes motoras nao convulsivas chama-
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mos as auséncias atipicas com diminui¢do gradual ou intermitente do tono de
atipicas hipotonicas e as com abolicdo de atipicas com crise atdnica. A inter
miténcia da alteragdo do tono, durante auséncias atipicas por ndés observada
em um paciente, ¢ negada pelos responsdveis pelo Diciondrio de Epilepsia 2e.
Ao contrario de Gastaut e Broughton? ndo adotamos a terminologia crise
atonica prolongada para manifestacbes que se caracterizam por alteragdo inicial
de consciéncia e perda brusca, precoce ou ndo, continua ou intermitente, do
tono. Tais crises sdo por nos incluidas no grupo das auséncias atipicas hipo-
tonicas ou das auséncias com crises atdnicas. As crises atOnicas prolongadas
sdo aquelas com duragdo de 2 a 5 segundos, dura¢do essa que permite dife-
rencid-las facilmente das de curta duragio ou seja dos colapsos epilépticos.

Em nossa casuistica as auséncias associadas ou nido a fen6menos motores
ocorreram em 12 dos pacientes do grupo A e 3 do B. A frequéncia das ausén-
cias complexas ndo foi referida pelos autores. Em nossa casuistica, excluidas
as auséncias com fendmenos convulsivos, encontramos, em ordem decrescente
de frequéncia, as atipicas propriamente ditas, automadticas, com crises atdnicas
e hipotoOnicas.

A duracdo das auséncias atipicas em nossos pacientes foi, via de regra,
maior que a observada por Gastaut e col. 12.

As alteracoes EEG durante as auséncias da sindrome de Lennox-Gastaut
sdo varidveis 12, 20, Limitando-se as ponta-ondas, foram encontradas frequén-
cias menores que 3 por segundol? e entre 1,5 a 4 por segundo. Quando a fre-
quéncia de repeticdo ¢ de trés por segundo, diferenciam-se dos complexos
das auséncias, tipicas pelo inicio e término menos abruptos2s5. Registramos
crises caracterizadas por ponta-ondas lentas precedidas por duas a trés ponta-
-ondas rédpidas repetidas trés vezes por segundo.

Crises epilépticas parciais

As manifestagbes parciais sdo raras na sindrome de Lennox-Gastaut.
Predominam as com sintomatologia complexa em pacientes no periodo pré ou
puberal 17, 26, 28, 20, (Gastaut e col.1? encontraram crises parciais semelhantes
as psicomotoras em 7% dos pacientes. Lison1? relata crises parciais com
sintomatologia motora em um dos trés pacientes com foco parassagital e bissin-
cronia secundaria. Niedermeyer2s relata crises motoras “focais” em 6, psicomo-
toras em 14 e versivas em 8 dos 125 pacientes com sindrome de Lennox-Gastaut.
Refere marcha “jacksoniana” durante as crises motoras “focais”. N&o verifi-
camos esse tipo de manifestagdo e aliando nossos achados com o comentdrio
feito por Gastaut e col. 10 que “as crises jacksonianas na infincia sdo excepcio-
nais ou inexistentes” supomos que Niedermeyer confundiu crises motoras par-
ciais com hemiclonicas que acometem em tempos diferentes os varios segmentos
do corpo porém sem marcha “stricto sensu”.

As crises clonicas segmentares observadas nos nossos pacientes sdo parciais.
Esta afirmagdo se apoia em argumentos clinicos: crises com sintomas motores
focais, limitados a um dos membros inferiores; associagio com sintomas mo-
tores versivos oculocefalicos (caso 4); hemiparesia com predominio no membro
inferior (casos 5 e 17); monoparesia espastica de membro inferior (caso 4);
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persisténcia de crises motoras focais no membro inferior apos o desapareci-
mento das pontas-ondas lentas difusas (caso 17) e ponta-ondas lentas com
predominio nas projegdoes parassagitais (casos 4 ¢ 5). O desencadeamento das
sindromes epilépticas parciais e deficitdrias em nossos pacientes parece estar
relacionado com o comprometimento do cortex mesial, cujo papel na bissincronia
secunddria com ponta-onda lenta é conhecido 1v. 23,

Penfield e Jasper3! colocam as crises versivas entre as somatomotoras de
origem cortical. Na Classificacdo Internacional das Epilepsias 15 sdo incluidas
nas parciais com sintomatologia elementar. As oculigiras seriam de origem
frontal e as oculoclonicas de origem occipital 3v. Mazars 23 refere crises versi-
vas em pacientes com epilepsia do giro cingulo. Cotte e Courjon?* relacionam
as crises versivas com alteragbes EEG focalizadas ou generalizadas. Gastaut
e col.11 descrevem crises tOnicas axiais unilaterais com desvio oculocefalico
semelhante ao das crises versivas. As crises giratérias podem aparecer em
epilepsias parciais do lobo temporal, do giro cingulo ou acompanhando crises
generalizadas . Portanto as crises versivas podem ser expressio de um dis-
turbio epiléptico parcial, generalizado ou unilateral.

Na nossa casuistica, um paciente apresentou crises versivas (caso 6), por
vezes com mioclonias faciais e também crises hemitonicas. Outro (caso 20)
teve crise giratéria diurna e raras manifestagbes tOnicas frustras noturnas.
Parece-nos mais provavel serem as crises versivas do primeiro paciente expres-
sdo de uma epilepsia unilateral, pela associacdo com frequentes manifestagées
desse tipo. Faltam, contudo, registros EEG criticos que poderiam contribuir
ao esclarecimento da origem parcial, generalizada ou unilateral das descargas
da origem parcial, generalizada ou unilateral das descargas nestes pacientes.

Crises oculdgiras ocorreram em dois pacientes (caso 1 e 8) e oculoclonicas
em um (caso 10).

As crises versivas incongruentes sdo provavelmente de origem generalizada.
A possivel fisiopatogenia dessa manifestagdo estd relacionada com a das crises
tonicas. Durante crises tOnicas ha contragio tanto dos musculos flexores como
dos extensores resultando flexdo, extensdo ou ndo modificagdo da posigdo da
cabeca 1. Nas crises versivas incongruentes haveria predominio unilateral da
contracdo tOnica da musculatura do pescoco e da musculatura envolvida no
desvio conjugado ocular para o lado oposto. Nio encontramos relatos na litera-
tura de tal manifestagio.

Os automatismos observados em nossos pacientes foram associados com
crises generalizadas ou unilaterais e considerados parte integrante de crises
generalizadas (convulsivas ou ndo convulsivas) ou unilaterais. A literatura ¢é
rica em exemplos de auséncias automaticas originadas ou ndo em regido cortical
com alteracoes EEG localizadas ou difisas 14 18, 31,

As crises geldsticas se associam a manifestacGes generalizadas e parciais
com sintomatologia elementar ou complexa. Entre as generalizadas tais mani-
festacOes incidem apoOs crises mioclOnicas, tOnicas axiais e espasmos infantis
com hipsarritmia 6. 22, O riso epiléptico como expressio de estado emocional
corresponde & epilepsia do lobo temporal e como manifestagio motora sem con-
teido emocional a epilepsias generalizadas ¢.
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Excecdo feita a referéncia de Gascon e Lombroso8, ndo encontramos na
literatura crises geldsticas relatadas em pacientes com sindrome de Lennox-
-Gastaut.

Em nossos pacientes, um do grupo A (caso 7) e um do B (caso 6) tiveram
crises de riso isolado; o iltimo com grave retardo psicomotor, microcefalia
e tetraparesia espdstica, nido sorria a estimula¢cGes ambientais. Um paciente
(caso 14) apresentou crises iniciadas por sorriso seguido de hipertonia global
e mioclonias faciais pseudorritmicas. A inclusio desses fendmenos entre as
crises generalizadas é, a nosso ver, aceitdvel.

Consideramos como automatismos mimicos os fendmenos de riso acompa-
nhado ou sucedendo outras manifestagGes epilépticas.

RESUMO

Estudaram-se as crises epilépticas predominantemente ndo convulsivas e
parciais de 27 pacientes com sindrome de Lennox-Gastaut (20 com antece-
dente de sindrome de West e 7 com esse antecedente). A caracterizagdo das
crises foi realizada através das informacdes prestadas pelos familiares em maior
contato com as crian¢as além da observacdo pessoal das manifesta¢Ses, possibi-
litada pela sua elevada frequéncia. As manifestacbes nio citadas ou insuficien-
temente estudadas na literatura atribuiram-se denominagdes baseadas na quali-
dade e eventual sequéncia dos fendmenos observados, obedecidas as regras de
terminologia constantes na Classificacdo Internacional das Epilepsias. Discuti-
ram-se a incidéncia e aspectos clinicos das formas simples de epilepsias ndo
convulsivas e parciais. Verificou-se grande variabilidade nos tipos de crises
permitindo a divisdo das epilepsias ndo convulsivas em simples, complexas e
mistas como ja foi feito com as auséncias. Separou-se das crises atdnicas as
formas unilaterais dessa manifestacio — crises hemiatdnicas.

SUMMARY

Epileptic seizures in Lennox-Gastaut syndrome: I — Partial
and non-convulsive forms

Clinical and electroencephalographic aspects of partial and non convulsive
forms of epileptic seizures of twenty seven (27) patients 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. Deno-
minations were given to the manifestations not previously mentioned in the
literature, according to the quality and eventual sequence of observable pheno-
mena, in agreement with the terminology used by the Clinical and EEG
Classification of Epileptic Seizures. The incidence and clinical aspects of ele-
mentary partial and non-convulsive forms of epileptic seizures were discussed.
Great variability of the non-convulsive seizures was verified permiting their
division into simple, complex and mixed forms, similary to the absences.
Unilateral forms of atonic seizures were identified.
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