Arqg Neuropsiquiatr 2005;63(2-B):464-468

EPILEPSIA OCCIPITAL BENIGNA DA
INFANCIA DE INICIO PRECOCE

TIPO PANAYIOTOPOULQOS

Aspectos clinicos e eletrencefalograficos
evolutivos em 14 criancas

Lineu Correa Fonseca’, Gloria M.A.S. Tedrus'

RESUMO - Foram estudadas as caracteristicas evolutivas clinico-eletrencefalogréficas de 14 criangas com epilepsia
occipital benigna da infancia de inicio precoce (tipo Panayiotopoulos). O tempo médio de segmento foi
50,5 meses. A idade média na primeira crise foi 3,7 anos. O nimero total de crises foi até 3 crises em 11 casos,
numerocsas em 3; o periodo médio entre a primeira e a Gltima crise foi 14,5 meses. Em 4 casos as crises tiveram
duracdo prolongada, constituindo estado de mal parcial. Atividade epileptiforme (AE) occipital foi observada
em todos os casos no primeiro EEG e, foi também, extra-occipital, em 3 casos. Houve bloqueio da AE occipi-
tal, pela abertura dos olhos, em 4 casos; em 3 casos foram observadas, também, pontas evocadas. O EEG nor-
malizou-se em 9 casos, em um periodo médio de 29 meses.

PALAVRAS-CHAVE: epilepsia focal, EEG, occipital, atividade epileptiforme.

Early-onset benign childhood occipital epilepsy (Panayiotopoulos type): clinical and electroen-
cephalographic features in 14 children

ABSTRACT - We studied clinical and electroencephalographic features of 14 children, age range of 2 -8 years,
with no neurological or neuroradiological evidence of brain damage and with occipital epileptiform acti-
vity in the EEG. Seizures were numerous in 3 cases. Age at onset was between 1-7 years. In 4 cases the seizures
last for more than 20 min. Spikes were observed in 6 cases and spike and slow-wave complex in 8. Discharges
blocking by eyes opening were confirmed in 4 cases. Somatosensory evoked spikes by foot stimulation were
obsened in 2 cases. Autonomic and versive seizures are the main clinical manifestations of Panayiotopoulos

syndrome. Discharges blocking by eyes opening are a less frequent feature.

KEY WORDS: idiopathic focal epilepsy, occipital epilepsy, electroencephalogram.

A epilepsia occipital benigna da infancia de inicio
p recoce (EOP) foi descrita por Panayotopoulos em
1988 e foi reconhecida como uma sindrome idiopa-
tica focal occipital da infancia na recente proposta
da Comissao de Classificacdo e Te rminologia da Liga
Internacional Contra Epilepsia2. A EOP é uma sin-
drome epiléptica com crises focais com sintomas
predominantemente autonémicos. Tem inicio entre
2 e 8 anos de idade; as crises sdo Unicas em um ter¢o
dos casos e ocorrem durante o sono em 60% dos p a-
cientes. As criancas tém desenvolvimento neuro-
psicomotor normal. O EEG apresenta atividade de

base normal e atividade epileptiforme (AE), carac-
terizada por pontas e por complexos de ponta-onda
lenta, na regido occipital, que freqlientemente desa-
parecem na adolescéncia, mas podem persistir apds
a remissdo das crises clinicas?.

Alguns estudos evolutivos*® tém mostrado que
0 bom prognéstico na EOP parece ser independente
dos achados eletrencefalograficos. Contudo, Ohtsu
et al.’® observaram que alguns aspectos clinicos e evo-
lutivos, de modo distinto das descricdes anteriores>®,
tém correlacdo com a localiza¢do da AE no EEG. Por
outro lado, observa-se na literatura certa discor-
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dancia quanto aos aspectos clinicos criticos e ele-
trencefalograficos que podem predominar ou estar
ausentes nesta sindrome, o que tem levado alguns
autores' '3 a utilizarem critérios distintos na inclu-
sao de casos nesta sindrome.

Assim, este estudo tem como objetivo a analise
evolutiva das manifesta¢des clinicas e a comelacao
com a atividade epileptiforme no EEG, em criancas
com diagnéstico sindrémico de epilepsia occipital
benigna da infancia de inicio precoce (tipo Pana-
yiotopoulos).

METODO

Foram estudados, de modo retrospectivo, os pron-
tuarios de 14 criancas com idade entre 2 e 8 anos que
foram acompanhadas por periodo médio de 50,5 meses
(14-108 meses) no servico de eletrencefalografia do Hos-
pital e Maternidade Celso Pierro da Pontificia Univer-
sidade Catélica de Campinas (PUC-Campinas) e consu-
Itério particular dos autores com diagnéstico de EOP.

Os critérios de inclusdo foram: criancas com crises epi-
Iépticas de inicio entre 2 e 8 anos de idade, exame neuro-
l6gico e desenvolvimento neuropsicomotor normais e au-
séncia de dados de anamnese ou de exames complemen-
tares sugestivos de lesdo do SNC. Quanto as caracteristicas
das crises, foram incluidas as criangcas com historia de crises
focais, predominantemente durante o sono, com sinto-
matologia autonémica, em geral nduseas e vomitos, as-
sociada, na evolucdo, a disturbio da consciéncia e desvio
ténico dos olhos e/ou da cabeca. Os EEG mostravam ati-
vidade de base normal e AE na regido occipital.

Foram analisados os prontuarios, no inicio e no perio-
do de seguimento, quanto ao tipo, nimero total e dura-

Tabela 1. Aspectos clinicos evolutivos dos 14 casos estudados.

¢do das crises; idade da crianca na primeira crise e no Ultimo
episédio. Foram também levantados os dados de ante-
cedente pessoal para crise febril (CF) e familiar para cri-
ses epilépticas e CF.

Os EEG foram realizados durante repouso e, quando
possivel, durante sono. Foi feita a percussdo dos pés e dorso
das maos, separadamente. No EEG foram estudadas a
atividade de base e a presenca de AE, segundo o tipo -
pontas (P), ou complexos de ponta-onda lenta (PO) -, lo-
calizagdo, lateralizacdo, extensdo e quanto a influéncia
da abertura e fechamento dos olhos. Foi estudada tam-
bém a presenca de pontas evocadas acompanhando a per-
cussdo dos pés e maos (PE).

O projeto de pesquisa foi aprovado pelo Comité de
Etica em Pesquisa em Seres Humanos da PUC-Campinas.

RESULTADOS

Aspectos clinicos — Na Tabela 1 constam os as-
pectos clinicos evolutivos dos 14 casos estudados.

A idade média na primeira crise foi 3,7 anos; em
71,4% dos casos as crises iniciaram entre 1 e 5 anos.
Houve discreto predominio no género feminino
(57,1%). O numero total de crises foi até 3 episddios
em 11 casos e numerosasem 3 (21,4%) casos. Qua-
tro criancas apresentaram crises com duracao
superior a 20 minutos, caracterizando estado de mal
epiléptico.

A manifestac¢do critica inicial, em todos os casos,
era de sintomas autonémicos, caracterizados por
nauseas e/ou vomitos, em 92,8% dos casos, seguidos
de versao tonica dos olhos e/ou da cabeca em 57,1%
e por comprometimento da consciénciaem 71,4%

Id. 12 Id. Manifestacdo critica
Caso Género Id. crise ultima Aut. Versiva Gen/ Visual Envolvimentoda Sono Dura¢do N.°
crise hemig. consciéncia

1 F 7 7 7 X X 40’ 2
2 M 7 5 5 X C X <10’

3 F 8 5 5 X C X <10’ 1
4 F 3 2 8 X o X <10’ >10
5 M 7 2 2 X o X X <10’ 3
6 F 5 1 11 X X <10’ >10
7 F 3 3 4 X X X <10’ 2
8 F 4 1 3 X c/o X <10’ 3
9 M 8 3 8 X <10’ >10
10 M 7 2 4 X c/o X <10’ 2
1 F 4 5 6 X X 30’ 2
12 F 5 2 2 X X X 40’ 2
13 M 6 6 6 X o X 30’ 2
14 M 2 2 3 X o <10’ 2

Id, idade em anos; Aut, autondmica; gen, generalizacdo tonico-clonica; hemig, hemigeneralizacdo; duracdo, em minutos; N°, numero total

de crises; F, feminino; M, masculino; ¢, cabega; o, olhos; e, esquerda.
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Tabela 2. Aspectos eletrencefalograficos evolutivos dos 14 casos estudados.

1° EEG EEG intermediario Ultimo EEG
Caso AE occ AE Extra- AE occ AE Extra- AE occ AE Extra-
Id. Tipo Lat. occ Id. Tipo Lat. occ Id. Tipo Lat. occ
1 7 P b Pa 7 P + PO d 8 PO d PE
2 7 PO b PO (G) 8 - PO (F) 14 nl
3 8 P+PO b - - nl 9 PO d
4 3 P+PO d - 6 P d Pa 7 nl
5 7 P e - 9 - - Tm 10 nl
6 5 P e - 11 P e - 12 nl
7 3 P e Tp P e 12 nl
8 4 PO d Tm 5 - - CTm 8 PO d Tm
9 8 P+PO e - - - - - 10 nl
10 7 P+PO b - 9 - - - 11 nl
11 4 PO d - 5 PO b CPa 7 nl
12 5 P d PE 6 nl 10 - PE
13 6 P d - 6 - - - 6 nl
14 2 P+PO d - 4 P + PO b - 5 P d Pa

Id, idade da crianca; AE, atividade epiletiforme; Occ, occipital Extra-occ, extra-occipital; Lat, lateralidade; P, ponta; PO, complexo de ponta-
onda lenta; b, bilateral; d, direita; e, esquerda; C; central, Tm, temporal média; Pa, parietal; nl, normal; PE, ponta evocada; PO (G), complexo de

ponta-onda lenta generalizado; PO (F), durante a fotoestimuacao.
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Fig 1. Pontas na regido occipital do hemisfério direito. Fig 2. Pontas e ondas lentas na regido occipital do hemisfério esquerdo.

das criancas. Em 21,4% dos casos segui-se crise he-
miclénica ou generalizagdo ténico-clénica.

Em algum periodo durante o seguimento, 10
criancas fizeram uso de drogas antiepilépticas. AP
de CF foi observado em 2 casos e AF para CF, em 1
e para epilepsia em 3 casos. Duas das criangas eram
i rmaos e seus dados foram apresentados em outra
publicacao™.

Aspectos eletrencefalograficos - Todas as criangas
a p resentavam, no primeiro exame, AE de localiza-
¢do occipital. Em 3 casos havia alem da AE occipital,
pontas assincronas em regides extra-occipitais (cen-
tral, parietal e temporal média) (Tabela 2).

No primeiro EEG, a AE occipital era constituida
por pontas em 6 casos e por complexos de PO em
8. Houve bloqueio ou atenuac¢éo da AE pela aber-
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tura dos olhos, respectivamente, em 1 e 3 desses casos.
Em 4 casos a AE occipital foi bilateral, e, na evolu-
¢do, tornou-se unilateral (Figs 1 e 2).

No periodo de seguimento, observamos que a
AE permaneceu focal com ou sem envolvimento de
regides extra-occipitais, ou se tornou generalizada.
Em 4 casos o EEG se tornou normal na evolucao,
mas, na seqiiéncia voltou a apresentar AE de locali-
zacao occipital.

Em 2 casos, havia EEG anterior normal, realizado
na época da ocorréncia de episodio de crise febril.

No ultimo segmento foi observada normaliza¢do
do EEG, em 9 casos. A AE se manteve restrita a re-
gido occipital em 2 casos; em um destes casos havia
também PE. AE de localizacdo occipital e extra-oc-
cipital foi observada em 2 casos e PE, como achado
isolado, em um caso.

Obsenamos nas criancas estudadas que o tempo
médio entre a primeira e ultima crise foi 14,5 me-
ses. Em 9 casos em que houve normaliza¢do do EEG,
esta ocorreu em média em 29 (6 - 60) meses apos
o ultimo episédio critico.

DISCUSSAO

Aspectos clinicos — Em nosso estudo, a idade, ida-
de na época da primeira crise, tipos e nimero de
crises, periodo de recorréncia de crises e a evolugdo
benigna, confirmam os dados da literatura®37.>.

A ocorréncia de estado de mal epiléptico em
28,4% dos casos, e o fato de ser, em todos os casos,
episédio inicial e Unico, estdo em acordo com as
publica¢des prévias®”11215, O elevado percentual
de estado de mal observado neste estudo esta de
acordo com a observacdo de alguns autores*'® de
que nesta forma de epilepsia sua ocorréncia é a
maior entre as epilepsias idiopaticas da infancia.

Como ja referido anteriomente®’'>'7, observa-
mos, em uma mesma crianca em diferentes épocas,
a concomitancia de manifesta¢des criticas de ambas
as sindromes epilépticas occipitais, a saber, manifes-
tacdes autondmicas e depois manifestagdes visuais.
Em outro caso, na evolucdo de uma mesma crise,
houve sintomatologia autondmica seguida de ma-
nifesta¢des orofaringeas, sugestivas da epilepsia be-
nigna com pontas centrotemporais (EBICT).

Aspectos eletrencefalograficos — A AE occipital,
no EEG inicial, era caracterizada por pontas em
42,8% dos casos, de modo semelhante ao obser-
vado por alguns autores®”. Estes assinalam, também
como observado na presente pesquisa, que essas
pontas tém, de modo semelhante as pontasrolan-

dicas da EBICT, pequena reatividade a abertura
dos olhos e sdo ativadas pelo sono.

Observamos, de modo semelhante a Lada et al.",
em 31,5% dos casos, a ocorréncia de bloqueio ou
atenuacdo da AE occipital, pela abertura dos olhos,
em 28,5% dos nossos casos; percentual esse inferior
aos de 80 a 100% referidos em outros estudos'"7."8,
Pode-se levantar a hipétese de que, nos trabalhos
iniciais'? e nestas publica¢cdes subsequentes, o blo-
gueio ou a atenuacao da AE pela abertura dos olhos
foi um critério diagnéstico muito valorizado para
a inclusdo dos casos. A presente pesquisa mostra
que se o bloqueio da AE pela abertura dos olhos
fosse critério fundamental haveria a omissao de
diagnostico de EOP com manifestacdes clinicas
caracteristicas, em porcentagem significativa de
casos. O carater nao reativo da AE occipital a aber-
tura dos olhos ja havia sido enfatizado por Vige-
vano et al.’.

Diferentemente dos achados de Caraballo et al.”
e Fejerman' ,que ndo observaram complexos de
PO generalizados, estes estavam presentes, em nos-
so estudo, em 7,1% dos casos. Complexos PO gene-
ralizados séo referidos em 10-50% dos casos'315,
e, paticularmente durante o seguimento, quando
as pontas occipitais ja desapareceram?. Em um caso
observamos complexos de PO generalizados du-
rante a fotoestimulacdo intermitente, de modo se-
melhante a Lada et al.”? que os referiram em 4,6%
dos casos. A fotossensibilidade raramente é referida
nesta sindrome3.

A AE occipital foi bilateral e sincrona em 35,7%
das criancas e quando lateralizada mudou de he-
misfério em alguns casos. Inicialmente foi descrito
gque a localizacdo da AE nesta sindrome pode ser
bilateral, mas, com predominio no hemisfério direi-
to. Trabalhos posteriores ndo confirmaram esse
dado3”'3, Observamos, de modo semelhante a des-
cricdo na literatura®”', alem da AE occipital, AE
extra-occipital no EEG inicial, em 21% dos casos,
mas de modo distinto do referido por Carabalo et
al.”, ndo observamos nestes casos ocorréncia con-
comitante ou subsequente de crises rolandicas. A
migracdo ou propagacao da AE para regiao extra-
occipital, no seguimento, varia bastante na litera-
tura (de 15% a 70% dos casos) 134781117 no presen-
te estudo ocorreu em 33% dos casos.

A alta incidéncia de migracdo da AE ou a ocor-
réncia de AE de multiplas localiza¢des tem sido
entendida como um fendmeno idade-dependente
visto no processo de maturacgdo cerebral ou como
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deconente de varias regides potencialmente epilep-
togénicas®.

Conforme ja anteriormente descrito*>, 28,5%
das criancas apresentaram EEG normal em algum
momento durante o seguimento mas com recor-
réncia posterior de AE occipital.

PE no EEG foi observada em 15,4% das criangas
pesquisadas confirmando relatos anteriores®'%20,
Esse achado pode ocorrer em vérias sindromes epi-
Iépticas?®, particularmente nas epilepsias focais
benignas da infancia*'>'%, mas também, em menor
proporcdo, em criangas sem manifestacoes epilép-
ticas?® e em criangas normais?'.

De modo analogo a literatura, observamos re-
missdo das crises em um periodo médio de 2 anos
apos o seu inicio*%7#12 e um periodo médio a nor-
malizacdo do EEG apés o ultimo episddio critico
de 29 meses'?.

Como ja referido anteriormente 6, em nossos
casos, a freqUiéncia das crises e o bom progndstico
desta sindrome, ndo foram influenciados pela ocor-
réncia de estado de mal epiléptico.

Apesar do nimero reduzido de casos, ndo obser-
vamos nos casos com AE generalizada no EEG,
como referido por Ohtsu et al.’®, um periodo maior
para a remissao das crises quando comparados ao
das criancas com AE focal, do mesmo modo que, ndo
observamos nos casos que apresentam crises com
generalizacdo, maior recorréncia de crises.

Assim, na EOP, a AE é pre f e rendalmente occipi-
tal, constituida por pontas e/ou complexos de ponta-
onda lenta podendo ou ndo ocorrer atenuagéo ou
bloqueio com a abertura dos olhos. A AE pode, com
aidade, mudar de localizagdo, propagar-se ou difun-
dir-se, ou se manter localizada nas regides occipitais,
ou, mais freqUentemente, desaparecer; a AE pode
persistir apos a remissao das crises clinicas.
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