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Planejamos o presente trabalho com o objetivo de estudar as crises epilép-
ticas simples e as tonico-clonicas que ocorrem em pacientes com sindrome de
Lennox-Gastaut de inicio tardio (SLGIT)S8.9.

MATERIAL E METODOS

O material e o método utilizados foram expostos em trabalho anterior 1.
Foram consideradas simples as crises manifestadas por apenas um tipo de
fenOmeno epiléptico, somatico e/ou psiquico.

RESULTADOS

As seguintes crises foram identificadas: tdnicas, hemitdnicas, atdnicas, mioclono-
atOnicas, auséncias atipicas, parciais com generalizagio secunddria, tOnico-cldnicas,
parciais com automatismos, versivas e auséncias tipicas (Tabelas 1 e 2). As tOnicas
e hemitdnicas ocorreram com maior frequéncia durante o sono, Em dois pacientes
(casos 2 e 12), ocorreram estados de mal convulsivos e, em outros dois (casos 5 e 7)
estados de auséncia. Os estados de mal n#o ser8o objeto de nossas consideracgdes.

Durante o primeiro ano de seguimento houve predominio de: crises tdnicas, em
10 pacientes: auséncias atipicas, em 9; crises tdnico-clonicas, em 6; crises atdnicas,
em b e crises hemitbnicas em 5. Durante o segundo ano de seguimento houve
diminuic8o do polimorfismo de crises nos 11 pacientes acompanhados. Predominaram
crises tdOnicas em 9, auséncias atipicas em 7, crises tOnico-clonicas em 5, atbnicas em
4, hemitdnicas em 4 e parciais com generalizacio secundédria em 2.

Dos 7 pacientes acompanhados por mais de 2 anos, 4 apresentaram, no terceiro
ano, crises tdnicas, tonico-clénicas, hemitdnicas e auséncias atipicas.

Ap6és o0 primeiro ano um paciente (caso 5, Tabela 5) com auséncias atipicas
passou a apresentar crises: tdnico-clonicas apés prescrigio de etosuccimida (a frequéncia
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Ano de seguimento
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8 TOnicas
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Atobnicas

9 TOnicas
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TOnico-clénicas
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12 Toénicas
Auséncias atipicas
ToOnico-clOnicas
Auséncias tipicas
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Tabela 1 — Presenga (+) ou auséncia (—) dos diferentes tipos de crise duj'ante o
seguimento relacionadas para cada caso de acordo com a frequéncia.
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Ano de seguimento

1v 20 B 40 5e 69
Tipos de crise
ToOnicas 10 9 4 1 1 1
Hemitonicas 5 4 4 1 1 1
Atodnicas 5 4 2 1 1 1
Mioclono-atonicas 1 0 0 0 0 0
Anséncias atipicas 9 7 4 2 1 1
Com generalizacio secundiria 2 2 0 0 0 0
TOnico-cldnicas 6 5 4 1 1 1
Parciais com automatismos 1 1 1 0 0 0
Versivas 1 0 Q 0 0 0
Auséncias tipicas 1 1 0 0 0 0
Total de pacientes 12 11 1 3 2 2

Tabela 2 — Numero de pacientes com o0s vdrios tipos de crise durante o seguimento.

destas se acentuou com o infcio da adolescéncia): tonicas (nos dois perfodos de
uso de nitrazepam) e atoOnitas (sem relagdo com introdugdo e/ou retirada de medicaco).
Outro (caso 3) passou a apresentar crises atOnicas durante o segundo ano de
seguimento.. Embora os dois pacientes (casos 3 e 5) estivessem utilizando difenil-
hidantoina quando 8e iniciaram 8s quedas com perda de tono, a retirada da droga
nfo foi seguida de remissfio (Tabelas 1 e 5).

Nas associacées de dois tipos de crises houve predomindncia das formas todnicas
com auséncias atipicas ou crises atodnicas, tdnico-clonicas ou hemitdénicas, e das
auséncias atipicas com crises tdnico-clonicas. Nas associacdes de trés tipos de
crises houve predominéAncia das auséncias atipicas e crises tdnicas com crises atdnicas
ou tonico-clonicas (Tabelas 3 e 4).

Os 5 pacientes com crises hemitdnicas também apresentaram crises todnicas.

A simplcs observacdio dos dados expostos na Tabela 6 verifica-se predominio das
frequéncias de uma ou mais crises por dia e de uma a 6 por semana, No primeiro
ano de seguimento tal predomfinio apenas ndo ocorreu no caso da paciente JHRP
(caso 1). Houve modificacdo de frequéncia das crises em seis pacientes (casos 2, 3,
6, 7, 9 e 11) a partir do segundo ano, em geral, no sentido de sua diminui¢do.

Os pacientes JRP (caso 6) e JCS (caso 11) apresentaram menos de 9 crises
epilépticas por ano durante os dois ultimos anos de seguimento.
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Ano de seguimento
12 2 3'.1 40 Be 6v
Tipos de crise
[ Auséncias atipicas 6% 6 2 U n ]
Toni Atdnicas 6 4 1 0 0 0
onicas e 1  Tonico-clonicas 5 3 1 o 0 0
Hemitonicas 5 4 4 1 1 1
TOnicas-clonicas 5 4 3 1 0 0
Atonicas 4 4 2 1 1 1
Auséncias Hemitonicas 2 2 2 0 0 0
atipicas e Parciais com gencralizacio
secunid4dria 2 2 0 0 0 0
Auséncias tipicas 1 1 0 0 U u
To6nico- Atonicas 3 2 2 1 1 1
clonicas e { Hemitonicas 2 2 2 0 0 0
Atonicas ¢ hemitonicas 3 2 2 0 0 0
Total de pacientes 12 11 7 3 2 2
Tabela 3 — Associagdes mais frequertes de dois tipos de crises durante o seguimento,
Ano de seguimento
1¢ 20 3 4o 5¢ 6
Tipos de crise
Atdnicas 4* 4 1 I\ 0 0
+ Auséncias atipicas e clénicas 4 9 1 0 0 0
l Hemitonicas 2 2 2 0 0 0
TOnicas l AtoOnicas 3 2 1 0 0 0
+ Ténico-clonicas e | Hemitonicas 2 2 2 0 0 0
TOnicas + Atodnicas e { Hemitonicas 3 1 1 0 0 0
Auséncias atipicay
+ Tonico-clonicas e Atonicas 3 2 2 1 1 1
Ausén(fia.s atfpicas [ Hemitonicas 9 1 1 0 0 0
4 Atdnicas 1
Total de pacientes 12 11 7 3 2 2

Tabela 4 — Associacées mais frequentes de trés lipos de crise durante o seguimento.
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Crises N¢ de casos
Atdnicas 2
Tonico-clonicas 1
TOnicas 1

Tabela 5§ — Crises que se manifestaram apés o
primeiro ano de seguimento.

Frequéncia média de Ano de seguimento
crises epilépticas 1 20 3¢ 40 50  6v
Uma ou mais crises por dia 2 2 2 2
4 4
b b b b
6
7
9
12 12
De uma a 6 crises por semana 2 2
3 3 5 5
8 8 8
9 9
10 10
11
De uma a 3 crises por més 1
3
6
7
De uma a 3 crises a cada 4 meses 6 6
11 11

Tabela 6 — Frequéncia média de crises epilépticas, sem especificacdo do tipo. Os
nimeros indicam 08 casos

COMENTARIOS

A SLGIT difere da sindrome de Lennox-Gastaut com inicio precoce —
anterior aos 6 anos (SLGIP), — segundo Oller Daurella 89, pela frequéncia
de determinadas crises epilépticas. S&o mais freaiientes na SLGIT crises
tonico-clonicas generalizadas e parciais com sintomatologia elaborada, principal-
mente com automatismos. As crises hemigeneralizadas, tOnicas e auséncias
atipicas sdo mais raras.



8. DE LENNOX-GASTAUT COM INICIO TARDIO 357

As crises atOnicas incidiram com a mesma frequéncia nas SLGIP e SLGIT,
diminuiriam de intensidade e de frequéncia® ou seriam um dos sintomas da
sindrome de Lennox-Gastaut de inicio tardio 5. Chevrie & Aicardi 2 verificaram
o inicio mais tardio da primeira crise epiléptica nos seus pacientes com SLG
e crises atOnicas em sua evolugdo quando comparados com doentes apresentando
os outros tipos de crises da sindrome. Speciali & Lison ' observaram crises
atonicas desde o segundo ano de vida e que podiam persistir durante o periodo
em que foram observados. Tais crises, no entanto, deixaram de surgir como
primeira manifestacdo entre 6 e 8 anos para reaparecerem apds essa idade.

Nao ha concordancia nas publicagbes quanto 4 propor¢do entre diferentes
tipos de crise, como pode ser observado nas revisfes de Gastaut e col.t e
Speciali 19,

Nossos achados confirmam a elevada frequéncia das crises tdOnico-clonicas
generalizadas, presentes em mais da metade dos pacientes. Crises parciais
com sintomatologia elaborada, contudo, incidiram em apenas um dos nossos
doentes, contrariamente as observagbes de Oller Daurella? que as encontrou
em cerca de 20% de seus pacientes. As crises atdnicas incidiram em 7 dos 12
pacientes, 5 dos quais desde o primeiro ano de seguimento, com persisténcia
no ultimo retorno em 4. Comparando os nossos achados com os da literatura
constatamos em nossa casuistica frequéncia mais elevada das crises tonicas,
das auséncias atipicas e das crises hemigeneralizadas. As crises tonicas
ocorreram em 11 dos 12 pacientes, 10 dos quais desde o primeiro ano de
seguimento, persistindo até o final em 9. Tais manifestagbes apresentaram
caracteristicas semelhantes as das encontradas na SLGIP quanto a extensdo
do espasmo tOnico: axial, axorrizomélico e global. As auséncias atipicas inci-
diram em todos no primeiro ano de seguimento, com persisténcia no dltimo
retorno em 8.

Em simula, as chamadas crises “especificas ou quase-especificas” da sin-
drome de Lennox-Gastaut ¢ ou sejam auséncias atipicas, crises tonicas e atonicas,
sdo muito freqiientes, particularmente as duas primeiras, nos pacientes com
inicio tardio da sindrome. Sua ocorréncia, em geral, se verifica desde o
primeiro ano de seguimento. A precipitagdo destas manifestacdes pelo uso de
determinadas drogas ¢ pouco freqiiente. Durante o seguimento h4, em geral,
diminuicdo da frequéncia das crises, embora o controle das mesmas seja raro
a ndo ser para as atobnicas.

Quase metade dos nossos pacientes apresentou crises hemitdnicas. Tal
achado estd em desacordo com a frequéncia das crises unilaterais ou predomi-
nantemente unilaterais em pacientes epilépticos com a idade de nossos doentes.
Com efeito, a maioria destas crises é observada em lactentes ou criancas com
menos de 5 anos de :idade 3.

RESUMO

O seguimento de 12 pacientes apresentando sindrome de Lennox-Gastaut
com inicio apds os 6 anos de idade, durante o periodo médio de 2 anos e 6



358 ARQ. NEURO-PSIQUIATRIA (840 PAULO) VOL. 38, N¢ 4, DEZEMBRO, 1989

meses, permitiu a identificacdo dos seguintes tipos de crises epilépticas: toOnicas,
hemitdnicas, atdonicas, mioclono-atonicas, auséncias atipicas, parciais com gene-
ralizagdo secundéaria, toOnico-clOonicas, parciais com automatismos, versivas e
auséncias tipicas. Durante o primeiro ano de seguimento houve predominio
de crises tOnicas, auséncias atipicas, crises tOnico-clonicas e atdnicas, respecti-
vamente. No terceiro ano de crises tdnicas, tdnico-clonicas, hemitdnicas e
auséncias atipicas. O estudo das crises segundo a frequéncia evidenciou predo-
minio de uma ou mais crises por dia ¢ de uma a 6 por semana. Na evolugdo,
as modificagbes de frequéncia ocorreram, em geral, no sentido da diminuigio
do nimero de crises.

A comparagdo de nossos achados com os da literatura sobre sindrome
de Lennox-Gastaut com inicio tardio evidencia, em nossa casuistica, frequéncia
mais elevada das crises tonicas, auséncias atipicas e das crises hemigeneralizadas.
Essas manifestagcbes sdo, mais comumente, encontradas nos pacientes com
sindrome de Lennox-Gastaut de inicio anterior aos 6 anos.

SUMMARY

Lennox-Gastaut syndrome of late onset: Il — Simple and tonic-clonic seizures.

Twelve patients with Lennox-Gastaut syndrome starting after 6 years of
age were followed for a mean period of 2 years and 6 months. On the average,
6 clinical evaluation were carried out per year. At the time of each evaluation,
the characteristics of the epileptic seizures were recorded as described by two
or more relatives and/or as witnessed by the observers. The frequency of
the seizures and their relationship with the sleep-wakefulness cycle were also
recorded. Critical clinical manifestations were observed in 8 patients while they
were hospitalized, and electroencephalograms were taken.

The characteristics of the seizures which occurred during electroencephalo-
graphic examination were recorded on the paper concomitantly with the graphic
alterations. The following types of epileptic seizures were identified: tonic,
hemitonic, atonic, myoclonic-atonic, atypical absences, partial with secondary
generalization, tonic-clonic, partial with automatisms, versive, and typical
absences.

During the first year of the study there was a predominance of tonic
seizures, atypical absences, and tonic-clonic and atonic seizures, while during
the third year there was a predominance of tonic, tonic-clonic, and hemitonic
seizures, and atypical absences. The study of the seizures as to frequency
showed predominance of one or more seizures per day and of 1 to 6 per
week. During the evolution of the study, the modification in frequency occurred
in general in the direction of a decrease in number of seizures.

Comparison of our findings with the data in the literature on the Lennox-
Gastaut syndrome of late onset shows a more elevated frequency of tonic
seizures, atypical absences and hemigeneralized seizures in our group. The
manifestations are more commonly encountered in patients with syndrome of
Lennox-Gastaut of onset before 6 years of age.
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