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PAROXISMOS ELETRENCEFALOGRAFICOS INTERCRITICOS
NA SINDROME DE LENNOX-GASTAUT COM INICIO TARDIO
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As manifestagbes eletrencelograficas da sindrome de Lennox-Gastaut tém
sido objeto de varios estudos 35.6,9,10,13,14,1516,17, Na sindrome com inicio
tardio 1.2,7,11,18 apds os 6 anos (SLGTI), todavia, tais aspectos necessitam ser
mais amplamente investigados.

MATERIAL E METODOS

Estudamos 12 pacientes com SLGTI que foram acompanhados durante o periodo
médio de 2 anos e 6 meses. Na tabela 1 estdo indicados: iniciais, sexo, idade no
final do seguimento, idades de inicio da sindrome e do seguimento e tempo de

seguimento. A média de eletrencefalogramas (EEG) foi de 6 por ano. Oito pacientes
(casos 1, 2, 3, 5, 7, 10, 11 e 12) foram internados para controle de crises epilépticas
rebeldes a terapéutica ou de estados de mal, e para observacio das manifestacBes
clinicas criticas e registros do EEG. A terapéutica utilizada, em linhas gerais, esteve
em concordédncia com os esquemas propostos por Speciali 21 e Speciali & Lison 22,

Os EEG realizados nos dias de retorno e durante as internacdes foram obtidos
através de aparelhos Grass modelos 6 e 8 10B, de 8 canais. Os eletrodos foram
distribufdos de acordo com as normas da Federacdo Internacional para Eletrencefa-
lografia e Neurofisiologia Clinica 8. A velocidade de registro do papel inscritor foi
de 3cm por segundo e foram empregadas constantes de tempo de 0,5 e 0,12 segundo.
O ganho foi de 50#V por Tmm de deflexdo. Em casos de potenciais superiores a
200,¢V, o0 ganho foi reduzido. Os tracados foram obtidos em vigilia, quando possivel,
e /ou em sono espontineo (que atingiu apenas as fases I e II) e/ou sob sono
induzido por barbittricos (secobarbital s6dico ou pentobarbital sédico). A duracéio
de cada exame foi de 30 minutos incluidos os 6 das duas hiperpnéias. A terminologia
empregada para as descricbes do EEG, salvo indicacdio, obedece a gloss4rio interna-
cional 4.

Descrevemos os achados eletrencefalograficos paroxisticos intercriticos considera-
dos de maior relevancia. Selecionados tracados a intervalos de tempo variiveis,
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sempre maiores que trés meses, para contagem de complexos ponta-onda lenta
(isto é, com freqiiéncia igual ou superior a 26 Hz; em geral 2 a 2,5 Hz) genera-
lizados (CPOLG) intercriticos. Dividimos o resultado da contagem pelo tempo e
obtivemos o ntmero de CPOLG por minuto (CPOLG/min). Exigimos para a selecio
dos tracados de cada paciente, condicdes homogéneas na sua obtencéo. Desta forma,
a contagem de CPOLG nos tracados de 4 pacientes (casos 2, 4, 6 e 8) foi feita
em EEG de vigilia durante repouso. Nos EEG de trés pacientes (casos 9, 10 e 12)
a contagem foi feita em tracados obtidos durante sono. A comparacio das fre-
qlténcias de aparecimento dos CPOLG durante repouso e ativacio pela hiperpnéia
pbde ser feita nos tracados de 4 pacientes (casos 3, 5, 7 e 11). Nédo incluimos os
EEG de uma paciente (caso 1) na contagem por nf#o preencherem os requisitos acima.

Caso Iniciais Sexo Idade Inficio da Infcio do Tempo de

Sindrome Seguimento Seguimento

1 JHRP F 12a 6m 8a 1la 11m 8m
2 ACM M 13a 5m 6a 8m Ta 6a 5m
3 ARB M 14a 4m 10a. 6m 12a bBm la 11lm
4 JF P 14a 6m entre 6e Ta 10a 2m la 1m
5 AGS M 14a 8m 9a 4m 12a 6m ba 6m
6 JRP M 16a 2m 6a 9m 1R8a 3a 4
7 MISC M 16a 8Sm 10a; 2m 13a 4m 2a 8m
8 orPP F 223 4m 17a 6m 19a 6m 2a 10m
9 JFF M 23a 1m entre 7e 8a 16a 9m 2a 8m
10 RMP F 23a 7m entre 9 e 10a 22a 4m 10a 3m
11 JCS M 24a 10m entre 7e 8a 19a 6m 2a 9m
12 JLZ M 25a 9m entre 9 e 10a 24a 5m la 4m

Tabela 1 — Numero do caso, idade mo final do seguimento, idade no inicio da sindrome,
idade mo infcio do seguimento climico-eletrencefalogrdfico, tempo de seguimento. Le-
genda: F: femimino; M: masculino; a: anos; m: meses.

SPR de
Caso CPOLG CPORG CPOLG ¢ DRRG DF BS

' CPORG
1 + + — — + -
2 + + + — — —
3 + — - — + —
4 + + - — + —
5 + — + — + —
6 + + + — + —
7 + — - - + +
8 + — + — + +
9 + + + + — ~
10 + — 5 4 + +
1 + — + — + —
12 - = + + + -

Tabela 2 — Principais tipos de atividade EEG paroxistica intercritica. Legenda:
CPOLG: complexos ponta-onda lenta gemeralizados; CPORG: complexos ponta-onda
rdpida (de 3 ou mais Hertz) gemeralizados; SPR: surtos pseudorritmicos; DRRG:
descargas rdpidas repetitivas generalizadas; DF: descargas focais; BS: bissincronia
secunddria; -+: presemte; —: ausente.
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RESULTADOS

1. Principais tipos de ativideade EEG paroxistica imtercritica — Na tabela 2 estdio
indicados os principais tipos de atividade EEG paroxistica intercritica. Nos EEG de
todos os pacientes constatou-se a incidéncia de CPOLG. Em 10 (casos 2 e 4 a 12), os
EEG evidenciaram surtos pseudorritmicos de ponta-ondas de 2 a 4Hz (fig. 1). Em 6
(casos 1, 2, 4, 6, 9 e 12), complexos ponta-onda de 3 a 4 Hz, generalizados. Em 3 (casos
9, 10 e 12), descargas réipidas repetitivas generalizadas 19 (DRRG) (fig. 2). Em 10 (casos
1, 3 a 8 10 a 12) foram registradas descargas focais (um ou mais focos) havendo
bissincronia (fig. 3) em 4 (casos 7, 8, 10 e 12).
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Fig. 3 — Bissincronia secunddria. Pontas localizadas em tegido [romto-roldndica por
surto difuso de complexos ponta-onda lenta (caso 6).

2. Comtagem dos CPOLG — Observa-se variabilidade na incidéncia dos CPOLG em

exames sucessivos para o mesmo paciente e entre pacientes.

A guisa de exemplos, um

(caso 8) apresenta 0,6 a 3¢ CPOLG/min e outro (caso 2) de 0 a 25,5 (tabelas 3 e 4).
Dos 52 tracados analisados, 10 evidenciaram menos de 0,5 CPOLG/min e 8 ndo apre-

sentaram CPOLG.

Caso EEG CPOL/min e idade
2 R Idade 72 4m 8abm 9a4m 10a 6m 1la 4m 1la Sm 12a 4m 13a 1m
CPOL/min 2,5 25,5 0 (] 0,6 0 0,5 (]
4 R Idade 8a 4m 10a 1Im 10a 5m 1la 11m 12a 4m
CPOL/min 3 7 6 0,6 13
6 R Idade 8a 4m 9a3m 1la 6m 122 1m 13a Sm 13a 10m 14a 7m
CPOL/min 5,6 8,0 0 0 0 <056 3,6
8 R Idade 192 4m 19a 8m 20a Tm 222 1m
CPOL/min 23 0,5 18 34
9 S Idade 172 4m 2la 4m 22a Im
CPOL/min <05 1,6 1,0
10 S 1Idade 172 9m 22a 3m 222 9m 233 1m 23a Sm
CPOL/min <056 3,6 3,0 2,0 1,6
12 S Idade 22a 10m 24a 2m 24a Sm
CPOL/min 0 1,0 <05

Tabela 3 — Complexos ponta-onda lenta generalizados por mimuto (CPOL/min) de acordo
com a idade do paciente (a, anos;
durante a realizacdo do eletrencefalograma (EEG).

m, meses) e suas condigbes (R, repouso;

S, sono)
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Caso CPOL/min e condi¢des do paciente
3 Idade 13a Im 14a 1m
R 6,0 <05
CPOL/min
5.5 <05
5 Idade 102 5m 10a 9m 122 Im 12a 7m 133 2m 13a Sm 14a Tm 15a 3m
R 3 4 <0,5 <06 <0,5 0 0 3,6
CPOL/min
16 8 7.5 2 4,5 25 1,5 32,5
7 Idade 16a Tm 16a 1m
R 15 13,5
CPOL/min
14,56 0
11 Idade 2la Im 2la 6m 2l1a 10m 23a Sm 24a 2m
R 1,5 2,0 1,0 0,5 <06
CPOL/min
4 3,0 14 3,5 0
Tabela 4 — Complexos ponta-onda lenta generalizados por mimuto (CPOL)min) em

repouso (R) e durante ativacdo por hiperpnéia (H) conforme a idade dos pacientes
(a, anos; m, mMmeses). '

3. Comparac¢do do nimero de CPOLG/min durante repouso e ativacdo pela hiperpnéia
— As incidéncias de complexos ponta-onda lenta em repouso e durante a hiperpnéia no
mesmo EEG estio na tabela 4. A variacio dos CPOLG/min é de 0 a 15 em repouso e
de 0 a 32,6 durante a hiperpnéia. Nos 8 tracados do paciente AGS (caso 5) as provas de
hiperpnéia provocaram aumento da incidéncia de CPOLG: em 6, o ntimero de complexos
durante a prova superou o de repouso de duas a quinze vezes e, em 2, os CPOLG
surgiram somente na hiperpnéia. Os & tracados do paciente JCS (caso 11) apresentaram
cerca de 0,5 a 3,5 CPOLG/min a mais durante a hiperpnéia. Os dois EEG do paciente
ARB (caso 3) apresentaram ntimero aproximadamente igual de CPOLG em repouso e
durante a prova. Os dois EEG do paciente MISC (caso 7) apresentam 05 e 13,5
CPOLG/min a mais durante o repouso.

COMENTARIOS

1. Aspectos gerais — A ponta-onda lenta é um dos elementos do diagnos-
tico da sindrome de Lennox-Gastaut’ Foram descritas, quase sempre em pa-
cientes com a forma precoce, variacdes na morfologia, fregiiéncia, ritmicidade,
simetria e sincronia dos complexosb5. Tais variagbes podem ser encontradas
em pacientes diferentes ou, mesmo, em tragados sucessivos de um s6 paciente.
Estdo sendo publicadas tentativas de classificagdo das anomalias paroxisticas,
visando principalmente & individualizagdo de formas com prognostico viridveis.
Assim, Blume e col. 3 assinalaram o mau progndstico quanto ao desenvolvimento
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mental em pacientes com complexos de menos de 1,5Hz. QOsawa e col. 18 atri-
buem importancia & ritmicidade dos complexos; os pseudorritmicos ocorreriam
em pacientes de mais dificil controle de suas manifestacGes epilépticas que os
ortorritmicos. N&o ha referéncia, na literatura, de caracteristicas peculiares dos
complexos, quando registrados em pacientes com SLGIT. Descargas focais,
bissincronia secunddria, complexos ponta-onda rapidos e descargas rapidas repe-
titivas generalizadas sdo achados intercriticos referidos por diferentes autores
na SLG35,6,10,12,20, As DRRG sdo consideradas por Niedermeyer 13 altamente
caracteristicas da sindrome especialmente em adolescentes e adultos. Trés dos
nossos pacientes apresentam DRRG.

Nao encontramos na literatura referéncia aos outros paroxismos intercriticos
registrados em nossos pacientes nos casos com inicio tardio. Nossos achados,
portanto, sdo superponiveis aos encontrados nos EEG dos pacientes mais jovens.

A andlise da literatura e dos nossos achados evidencia, no entanto, a neces-
sidade de estudos complementares visando a classificacdo sistematica das varia-
¢oes dos complexos ponta-onda, das demais descargas paroxisticas e mesmo da
atividade de fundo e suas correlagcdes com os achados clinicos.

2. Incidéncia dos complexos ponta-onda lenta-— Verificamos grande varia-
bilidade na incidéncia dos complexos ao longo da evolugdo, principalmente nos
tracados feitos em vigilia. Observamos, inclusive, o desaparecimento, em um
ou mais exames, dos complexos em trés pacientes e seu subseqiiente reapareci-
mento em condi¢fes idénticas de registro. Fatos idénticos foram observados
em pacientes com o inicio precoce da sindrome 520, Diante dos nossos dados
entendemos que a necessidade de realizacdo de varios EEG torna-se imperiosa
antes da rejeicdo do diagndstico de SLG.

Gastaut e col. 5 referem a pouca eficiéncia da hiperpnéia e inalagdo de
misturas gasosas pobres em oxigénio, embora reconhecam que possam reforcar
as descargas de ponta-ondas lentas em alguns casos ou mesmo produzi-las na
forma subclinica. A investigacdo de pacientes com pouca idade, com compro-
metimento muitas vezes acentuado do desenvolvimento psicomotor e com grande
incidéncia de complexos em repouso, dificulta a avaliacdo correta da incidéncia
durante provas de ativacdo pela hiperpnéia. Blume e col.3, em 49 pacientes
submetidos & prova, registraram 26 com aumento da incidéncia dos complexos.
Em 4 pacientes de Lipinski** e 2 de Blume e col.3 os complexos apareceram
somente durante a ativagio.

Nossos achados evidenciam nitidas modificagées produzidas pela hiperpnéia.
Num total de 17 exames houve aumento da incidéncia dos complexos em 12.
Em um paciente houve desaparecimento dos complexos, bastante frequentes antes
da hiperpnéia, provavelmente provocado pela maior atencdo do paciente. Nossos
achados ndo permitem, entretanto, afirmar comportamento diferente dos nossos
pacientes, em relacdo aos com a forma precoce, pela dificuldade de avaliagio
dos efeitos reais desta forma de ativagdo nos pacientes mais novos.
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RESUMO

Eletrencefalogramas de 12 pacientes com sindrome de Lennox-Gastaut de
inicio apés os 6 anos de idade e acompanhados durante um periodo médio de
2,5 anos foram obtidos. A incidéncia das principais atividades paroxisticas
intercriticas foi verificada. Os seguintes tipos foram identificados: complexos
ponta-onda lenta generalizados, surtos pseudorritmicos de ponta-onda rapida e
lenta generalizados, descargas rapidas repetitivas generalizadas, descargas focais
e bissincronia secundaria. Contagens de complexos ponta-onda lenta e calculo
da frequéncia por minuto foram efetuados em EEG obtidos a intervalo minimo
de 3 meses- Os tracados de 4 pacientes permitiram a comparac¢ido da frequéncia
de aparecimento dos complexos durante repouso e ativacdo pela hiperpnéia. Nos
tracados de 2 pacientes foi possivel observar niumero mais elevado de comple-
xos ponta-onda lenta generalizados durante a ativagdo pela hiperpnéia. Exames
sucessivos demonstram a possibilidade de desaparecimento e reaparecimento dos
complexos ponta-onda lenta difusos em pacientes com sindrome de Lennox-Gas-
taut com inicio apés 6 anos de idade.

SUMMARY

Lennox-Gastaut syndrome with onset after 6 vears of age: intericial electroen-
cephalographic aspects.

EEGs of twelve patients with Lennox-Gastaut syndrome starting after 6
years of age and followed for a mean period of 2 years and 6 months were
obtained. The incidence of the main types of interictal paroxistic activity was
verified. The following activities were identified: generalized sharp and slow
wave discharges, generalized pseudorhythmic sharp and slow or fast wave
bursts, “grand-mal pattern” of Gibbs & Gibbs, focal discharges and bi-synchro-
nous EEG discharges. It was verified the frequency of the appearence of sharp
and slow wave discharges in successive tracings. Tracings for 4 patients allowed
us to compare the frequency of appearance of these discharges during rest and
after activation by hyperventilation. Successive EEG recordings demonstrate the
possibility of diffuse sharp and slow wave complexes disappearance and
reappearance in Lennox-Gastaut syndrome with onset after age 6.
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