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40.1 CONTEXTO

Fenémenos paroxisticos (FP) sdo eventos
clinicos de instalacdo subita, geralmente de curta
duracdo que se podem manifestar por alteracao
da consciéncia, do comportamento, movimen-
tos involuntarios, alteracdes do tonus, alteracbes
do padrao respiratério entre outros. Englobam
fenémenos fisioldgicos (solucos), parassonias,
movimentos involuntarios, alteracbes do com-
portamento, fenédmenos psicogénicos (simulacoes,
conversoes), disfuncbes hemodinamicas (crises
vaso-vagais), espasmos de choro, disfuncdes
gastrointestinais (refluxo gastro-esofagico), dis-
funcao respiratéria e também crises epiléticas
(CE). Os FP podem ou nao estar relacionados
com descargas elétricas neuronais. S no caso
de CE existe uma disfuncao cerebral transitéria
que leva grupos de neurénios hipersensiveis a
fazer subitas descargas elétricas que se podem
traduzir de variadissimas formas, mudando de
doente para doente, ou apresentando diferentes
formas no mesmo doente. As CE manifestam-se
por alteracdes da consciéncia, sintomas motores,
sensitivos, autondémicos ou psiquicos, refletindo
as diferentes redes neuronais ativadas pelas des-
cargas sincronas e excessivas. O cértex cerebral
é a principal origem destas descargas neuronais
de CE, mas menos frequentemente também se
podem originar no tronco cerebral e no sistema
tadlamo-cortical.

Os FP sdo muito frequentes em idade pe-
diatrica, apresentando uma incidéncia de 12,9%
no primeiro ano de vida. Metade destas criancas
manifesta inocentes fendmenos fisioldgicos e s6
9% apresentam CE e/ou epilepsias. Teremos de
ser cuidadosos no diagnéstico diferencial para

evitar falsos diagnosticos de epilepsia que po-
deriam afetar negativamente a vida da crianca
e da familia.

Deve-se saber que CE nao é sinénimo de
epilepsia. CE na definicdo da Liga Internacional
Contra a Epilepsia (ILAE) é a ocorréncia transitéria
de sinais e/ou sintomas decorrentes de atividade
cerebral neuronal anémala, excessiva ou sincrona,
enquanto epilepsia se define pela ocorréncia
espontanea de crises epiléticas. Qualquer pessoa
pode ter uma crise e nao sofrer de epilepsia, sem-
pre que a disfuncdo neuronal responsavel pela
crise em vez de ser espontanea seja provocada
por febre, infecao, disfuncdo metabdlica, trauma-
tismo craniano, intoxicacdo e doencas vasculares.

A ILAE define epilepsia como um pro-
blema do cérebro que se caracteriza por uma
continua tendéncia para gerar crises epiléticas,
com todas as suas consequéncias neurobioldgicas,
cognitivas, psicoldgicas e sociais. Esta definicao
deu origem a um novo conceito: epilepsia é
muito mais do que ter crises. Cada vez se torna
mais claro que o que no cérebro provoca crises
epiléticas, pode provocar também direta ou indi-
retamente outras disfuncoes que se irdo traduzir
em: problemas cognitivos, alteracées do compor-
tamento, problemas psiquiatricos e enxaqueca,
de entre outros. Neste contexto, é interessante
notar que a ILAE recomendou recentemente que
o termo «benigno» deixe de ser usado para des-
crever a epilepsia, por causa do grande numero
de patologias associado com formas de epilepsias
relativamente simples. Em termos clinicos talvez
a mensagem mais importante é que nao existe
«epilepsia apenas». Qualquer doente com epi-
lepsia deve ser visto como alguém que estd em
risco de apresentar uma série de consequéncias,
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incluindo problemas cognitivos, problemas do
comportamento, depressao, suicidio, e também
morte sUbita. Ndo ha absolutamente nenhum
fundamento para voltar a estigmatizar a epilepsia,
mas ha todas as razdes para se certificar de que
médicos, doentes, familiares, bem como educa-
dores e outros estdo adequadamente prepara-
dos para reconhecer e tratar adequadamente tais
dificuldades de adaptacao social a medida que
surgem.

40.2 DESCRIQAO DO TEMA
40.2.1. A primeira crise epilética

Quatro a 10% das criangas vao ter uma CE
até aos 16 anos. Uma crise (convulsiva ou nao
convulsiva) pode ocorrer como consequéncia
de um fator precipitante como a febre, infecao
do sistema nervoso central (SNC), hipoglicémia,
disturbios hidroeletroliticos, traumatismo cranio-
-encefalico (TCE), acidente vascular cerebral (AVC),
tumores do SNC, exposicdo a toxicos, privacao de
drogas, entre outras. Excluidos os fatores precipi-
tantes diz-se que estamos perante uma crise nao
provocada. Recorréncia define-se pela ocorréncia
de nova crise que surge mais de 24 horas apés a
primeira. O risco de recorréncia apos a primeira
crise ndo provocada é de 30%. As recorréncias
surgem em 97% dos casos com uma mediana
de cinco meses (trés meses a cinco anos) apos a
primeira crise ndo provocada.

Os fatores preditivos de recorréncia conhe-
cidos sao: crise focal, défice intelectual ou atraso
do desenvolvimento psicomotor grave, eletroen-
cefalograma (EEG) com anomalias epileptiformes
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e neuroimagem cerebral alterada. Nao sao fatores
consistentes preditivos de recorréncia a existéncia
de antecedentes pessoais de convulsdes febris,
antecedentes familiares de epilepsia, défices neu-
rolégicos pos-criticos nem estado de mal convul-
sivo inaugural.

40.2.1.1. Atitude perante a primeira

crise epilética

A abordagem da crianca com a primeira
CE comeca pelo "ABC": A — manter a via aérea
permeavel; B — manter ventilacdo - administrar
oxigénio e C- avaliar a funcado cardiocirculatéria.
Ao mesmo tempo deve ser avaliada a tempe-
ratura (exclusdo de convulsao febril), a glicémia
(para exclusdo de convulsées provocadas por hi-
poglicémia), contextualizar a crise (questionar os
familiares sobre as circunstancia em que ocorreu)
e exame neurolégico dirigido (postura, pele no-
meadamente exantemas e solucdes de continui-
dade, pupilas e parésias).

O passo seguinte é interromper a crise ad-
ministrando uma benzodiazepina. Atualmente a
primeira escolha recai sobre o midazolam, por
via intrabucal, na dose de 0,4 mg/kg/toma,
que pode ser repetido se a crise ndo ceder apés
cinco minutos. Nas criancas pequenas pode ser
administrado o diazepam retal na posologia de
0.5 mg/kg/toma. Enquanto isso devem obter-se
duas vias endovenosas para eventual administra-
cao de farmacos e colheitas séricas. As andlises
solicitadas devem incluir hemograma, gasometria,
ionograma completo, ureia, creatinina, transa-
minases, doseamento de antiepiléticos (criancas
previamente medicadas), pesquisa de toxicos,
culturas/serologias, lactato e amdnia (suspeita
de doenca metabdlica). Deve ser realizada puncdo
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lombar para colheita de liquido cefalorraquidiano
(LCR) se a suspeita é de meningite ou encefalite,
ou se for em lactentes (nestes é mais dificil a
exclusao clinica das referidas entidades). A tomo-
grafia computorizada cranio-encefalica (TC-CE)
deve ser ponderada se a crianca ndo recuperar o
estado de consciéncia, se existirem sinais focais
persistentes, sinais de hipertensao intracraniana
(neste caso realizar antes da puncao lombar) ou
se a etiologia for desconhecida.

No caso de crise sintomatica aguda, para
além do tratamento da crise convulsiva deve-se
proceder ao tratamento causal: corrigir-se a hi-
poglicémia com glicose a 10%, na dose de 5ml/
kg, por via endovenosa, tratar-se a infecdo virusal
ou bacteriana (aciclovir ou antibi6ticos respeti-
vamente), administrar-se naloxona em caso de
intoxicacdo por narcéticos, ou dexametasona no
edema cerebral.

O eletroencefalograma (EEG) é o exame de
eleicdo para o esclarecimento de eventual causa
epilética apds uma crise ndo provocada. Deve
ser solicitado para apoiar o diagnoéstico clinico
de epilepsia e classificar a epilepsia e/ou o sin-
drome epilético. Quando indicado deve ser reali-
zado assim que possivel (primeiras 24 a 48 horas
apos a primeira crise). Estd sempre indicada a
sua realizacao ap6s a segunda crise ndo provo-
cada ou se estiverem presentes fatores de risco
de recorréncia.

40.2.1.2. Orientacoes gerais

Ap6s episoddio de primeira CE ndo provocada
devera ser prescrita e ensinada a administracdo em
SOS de diazepam retal ou midazolam intrabucal.
Nos casos em que esta indicado realizar EEG de-
verd sempre ser pedida consulta de Pediatria, ou

preferencialmente de Neuropediatria, para futura
orientacao.

40.2.2 Crises epiléticas/epilepsia

40.2.2.1 Epidemiologia

As crises epiléticas sao um dos sintomas neu-
rolégicos mais frequentes em idade pediatrica. A
epilepsia afeta em paises desenvolvidos 4% das
criangas e este niumero duplica em paises nao
desenvolvidos. A incidéncia varia com a idade,
apresentando o valor mais alto durante o primeiro
ano de vida: 100 a 200/100.000, decaindo para
60/100.000 durante a adolescéncia. A prevaléncia
aumenta com a idade: aos 7 anos é de 2,3/1.000
e aos 10 anos é de 4 a 6/1.000.

40.2.2.2 Diagnéstico diferencial

No diagndstico diferencial de todos estes
fendmenos paroxisticos teremos de considerar
trés questoes fundamentais:

1.s80 ou nao sdo fendmenos epiléticos?

2.em caso de se tratar de fendmenos epi-
léticos, de que tipo de crises se trata?

3.que etiologia apresentam e em que tipo
de sindrome ou doenca epilética se en-
globam?

Em 2006 a ILAE também reviu o esquema
diagndstico para pessoas com crises epiléticas e
epilepsia e considerou cinco alineas para resolver
a questao diagnostica (quadro 1).

Face a um doente com crises epiléticas em
vez de se pensar unicamente em “tratar” sera
mandatoério tentar diagnosticar os sindromes e
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EIXO 1 Descricdo detalhada das crises.

EIXO 2 Definir o tipo de crise pela
classificacao da ILAE.

EIXO 3 Definir o tipo de sindrome (metade
ocorrem até a idade escolar).

EIXO 4 Definir o diagnéstico etiologico
do sindrome (genético,
metabolico, estrutural).

EIXO 5 Definicdo de incapacidade (opcional).

Quadro 1. Esquema diagnostico para pessoas com crises
epiléticas e com epilepsia — ILAE.

as patologias que as causam. S6 assim se pode-
ra avancar para um tratamento adequado, mais
eficaz e um prognéstico definido.

A avaliacao clinica é frequentemente sufi-
ciente para estabelecer uma hipotese diagndstica
correta, com base: na descricdo dos episédios, na
identificacao dos possiveis fatores precipitantes,
na distribuicao circadiana dos episédios, no cuida-
doso exame clinico, que no caso das criancgas tem
sempre de ser acompanhado de uma avaliagcao
do neurodesenvolvimento. E muito importante
determinar se existe histéria familiar de epilepsia
nos familiares diretos.

Noutros casos a avaliacao clinica é insufi-
ciente. O uso de "video caseiro” pode ser muito
atil na avaliacao inicial destas criancas com FP.
Nao devemos esquecer que a primeira crise é
frequentemente uma forma de apresentacdo de
outras patologias: infeciosas, metabdlicas, tdxicas
e também patologias estruturais do SNC; pelo
gue estudos bioquimicos, plasmaticos e do LCR,
metabolicos, toxicolégicos e imagioldgicos terdao
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sempre de ser considerados apés a colheita da
histéria clinica e da observacao.

O EEG ou Video EEG é considerado o exame
auxiliar de diagndéstico mais importante para a ca-
raterizacao e diagnéstico diferencial de FP epiléti-
cos e FP ndo epiléticos. Nas criancas os FP quando
acontecem, apresentam geralmente uma grande
frequéncia pelo que mais facilmente podem ser
gravados durante o Video-EEG. Em criancas, que
adormecem facilmente no laboratério, o EEG po-
derd apresentar melhor sensibilidade se incluir um
periodo de vigilia e um periodo de sono atingindo
entdo uma sensibilidade de 80%. A repeticdo de
um EEG de vigilia e sono eleva a sensibilidade no
diagndstico de epilepsia para 92%. Resumindo:
0 EEG ou Video EEG serve para distinguir entre
episodios clinicos como crises epiléticas ou FP nao
epiléticos, para ajudar a definir o tipo de crise e
de sindrome epilético e serve para corroborar o
diagnéstico de epilepsia sugerido pela clinica,
mas raramente para o excluir.

40.2.2.3 Classificacao de crises epiléticas

Do ponto de vista clinico é muito importante
gue os técnicos utilizem uma terminologia unifor-
me que permita a comunicacao, a investigagao e
a compreensao destes fendomenos. Nasceu assim
a necessidade de classificar crises. Podem classi-
ficar-se crises de acordo com a localiza¢ao da
descarga neuronal, as manifestacoes clinicas,
a etiologia, a idade de inicio, e as manifesta-
¢oes eletroencefalograficas. Esta categorizacdo
é essencial para estudos epidemiolégicos, ensaios
terapéuticos, e para a investigacdo biolégica da
epilepsia. Em 1981 surge a Classificacdo das CE
da ILAE, que tem vindo a ser revista, datando
de 2010 a ultima revisdo (figura 1), em que a
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CRISES GENERALIZADAS
Utilizam de imediato redes
neuronais bilaterais

CRISES FOCAIS
Origem em redes limitadas
a um hemisfério

DESCONHECIDA

Tonico-clonicas | | Auséncia Clénica Ténica Atonica

— I

Tipica Auséncias especiais Atipica
Auséncia mioclénica
Mioclonia palpebral

Figura 1. Classificacdo das crises epiléticas proposta pela ILAE, 2010.

divisdo fundamental continua a ser entre crises
focais e generalizadas, tendo em vista a origem/
localizacdo da descarga neuronal.

40.2.3 Sindromes epiléticos

A ILAE reconhecendo a limitacao da classifi-
cagao das CE desenvolveu um projeto mais ambi-
cioso para uma nova classificacao, que agrega de-
terminados tipos de crise, fatores desencadeantes,
horario, idade de inicio, localizacdo anatémica,
etiologia e progndstico, constituindo sindromes.
Os sindromes distinguem-se da doenca epilética
porque esta junta as caracteristicas ja descritas,
etiologia e progndstico especificos. Atualmente
na proposta de classificacdo da ILAE de 2010, os
sindromes agrupam-se pela idade de inicio (figura
2). Neste texto trataremos com especial atencao as
Convulsdes Febris (CF), o Sindrome de West (SW),

Mioclénica Caracterizadas de Espasmos
Mloclémca acordo com uma ou epiléticos
Mioclénico- mais caracteristicas

atonica motoras Outros
Mioclénico- Motora

ténica Disautonémica

Discognitiva
4

Pode evoluir para
uma crise convulsiva
generalizada

a Epilepsia Benigna com Pontas Centrotemporais
(BECTS), a Epilepsia de Auséncias Infantis (EAI) e
a Epilepsia Mioclonica Juvenil (EM)J).

40.2.3.1 Convulsoes febris

Convulsdes febris (CF) sao os sindromes
eletroclinicos mais frequentes na infancia. CF séo
definidas pela ILAE como “uma convulsdo em
associacdo com uma doenca febril, na auséncia
de uma infecdo do SNC ou desequilibrio agudo
eletrolitico em criancas com mais de um més de
idade, sem convulsdes apiréticas prévias'. A tem-
peratura deve ser superior a 38,4°C. Nao necessita
de estar elevada exatamente no momento da
crise, mas sim num periodo de 24 horas antes ou
depois da convulsao. CF sdo mais comuns entre os
seis meses e cinco anos de idade, com um pico de
incidéncia aos 18 meses. Sao CF simples se forem
tonico-clonicas, autolimitadas, de curta duracao
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SINDROMES ELETROCLINICOS AGRUPADOS POR IDADE DE INiCIO*

Periodo neonatal
Crises benignas
neonatais*
Epilepsia familiar
beninga
Encefalopatia
mioclonica precoce
Sindrome de Ohtahara

Lactente

Crises febris* crises
febris plus

Epilepsia benigna
do lactente

Epilepsia familiar
benigna do lactente

Sindrome de West

Sindrome de Dravet

Epilepsia mioclonica
do lactente

Encefalopatia mioclénica
nao progressiva

Epilepsia do lactente
com crises focais
migratérias

Epilepsias distintas/sindromes Cirlrgicos

Epilepsia mesial do lobo temporal com
esclerose do hipocampo

Sindrome de Rasmussen

Crises gelaticas com hamartoma hipotalamico

Epilepsia hemiconvulsdo-hemiplegia

Infancia
Crises febris*, crises
febris plus
Epilepsia occipital
precoce da infancia
(Sindrome de
Panayiotopoulos)
Epilepsia com crises
mioclonico-atonicas
Epilepsia de auséncias
da infancia
Epilepsia benigna
com pontas
centrotemporais
Epilepsia autossomica
dominante noturna
do lobo frontal
Epilepsia occipital
de inicio tardio da
infancia (tipo Gastaut)
Epilepsia com auséncias
mioclonicas
Sindrome de Lennox-
Gastaut
Encefalopatia epilética
com ponta-
onda continua
durante o sono
Sindrome de Landau-
Kleffner

Adolescente-Adulto

Epilepsia de auséncias
juvenil

Epilepsia mioclonica
juvenil

Epilepsia s6 com crises
tonico-clénicas

Epilepsias mioclonicas
progressivas

Epilepsia autossémica
dominante com
caracteristicas
auditivas

Qutras epilepsias
familiares do
lobo temporal

Idade de inicio
variavel

Epilepsia familiar
focal com focos
variaveis (infancia
a vida adulta)

Epilepsias reflexas

Epilepsias ndo sindromicas**
Epilepsia atribuidas a causa
estrutural/ metabolica
-Malformacbes do desenvolvimento
cortical (hemimegalencefalia,
heterotopias, entre outras)
-Sindromes neurocutaneos (Complexo
Esclerose Tuberosa, Sturge-Weber, e outros
-Tumor, infecdo, trauma, angioma, insulto pré
ou perinatal, acidente vascular cerebral
Epilepsias de causa desconhecida

Figura 2. Classificacao dos sindromes eletroclinicos e outras epilepsias proposta pela ILAE, 2010.
Legenda: *Esta organizacao dos sindromes nao reflete a etiologia; Nao tradicionalmente diagnosticados como epilepsia;
**Formas de epilepsia sem critérios especificos para sindromes.

(inferior a 15 minutos), sem défice neurolégico
pos-critico, e se nao se repetirem nas 24 horas
seguintes. As CF sao complexas se tiverem uma
duracdo mais longa (superior a 15 minutos), ca-
racteristicas focais ou se se repetirem dentro de
24 horas (varias convulsdes). Status febril, pode
ser uma crise Unica de longa duracao, superior a

30 minutos, ou uma série de curtas convulsoes,
sem recuperacdo da consciéncia entre as mesmas.
CF devem ser distinguidas das «crises com febre».
Estas ultimas incluem qualquer convulsdo, em
qualquer crianca, com febre de qualquer etiolo-
gia. Consequentemente, criancas com meningite
ou encefalite, ndo tém CF, mas tém “crises com
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febre”. Entre os quatro meses e cinco anos de
idade, 2% a 4% de todas as criancas terdo pelo
menos uma CF, geralmente breve. Estas crises
aterrorizam os pais, mas nao estdo associadas a
danos cerebrais nas criancas. Em 40% das criancas
com a primeira CF regista-se CF recorrentes, mas
a epilepsia desenvolve-se apenas em 2% a 4%
delas. A historia familiar de CF e a idade de inicio
inferior a um ano sao considerados os Unicos fato-
res de risco significativos para o desenvolvimento
de epilepsia nestas criancas.

No diagndstico diferencial das CF a questao
mais importante é excluir uma infecao do SNC.
Os sinais de irritacdo meningea podem ser dificeis
de avaliar numa crianca pequena. Justifica-se um
exame neurolégico completo e se houver suspeita
clinica de infecao do SNC, a puncéo lombar deve
ser realizada. No caso de CF simples nao ha neces-
sidade de efetuar EEG. O EEG sera de considerar
em criancas com CF complexas, prolongadas em
que se possa suspeitar de outro sindrome epilético
como o sindrome de Dravet. Este sindrome associa
crises polimorficas, inicialmente CF, depois CF
clénicas precoces, mioclonias, auséncias e crises
focais complexas com deterioracdo neurocogniti-
va. Esta associado a mutagdes no gene - Sodium
Voltage-Gated Channel Alpha Subunit T - SCN1A.

Sobre o tratamento das CF considera-se o
tratamento agudo da convulsdo e o tratamento
antipirético. A profilaxia de rotina tornou-se me-
nos popular por causa das preocupacdes com o0s
efeitos colaterais dos medicamentos usados, espe-
cialmente do fenobarbital e da falta de qualquer
beneficio comprovado na recorréncia de novas CF e
no desenvolvimento de epilepsia posterior. No tra-
tamento agudo das CF utilizam-se benzodiazepinas,
diazepam e midazolam, por via retal, intrabucal e

endovenosa. Sao usadas para controlar rapidamente
as CF que ndo cessam espontaneamente, como no
tratamento das crises epiléticas apiréticas. Nao esta
documentado que tratamento antipirético durante
as doencas febris, reduza a taxa de recorréncia das
CF. Os antipiréticos devem ser administrados para
o conforto da crianca febril, mas ndo como medida
para reduzir a taxa de recorréncia de CF.

40.2.3.2 Sindrome de West (SW)

A associacdo de “espasmos infantis e regres-
sdo do desenvolvimento” foi descrita em 1841
pelo Dr. West ao observar os espasmos no seu
proprio filho. Em 1950 Gibbs e Gibbs descreveram
a triade: espasmos infantis, hipsarritmia (padrao
eletroencefalogréfico carateristico-tracado caodtico,
nao ritmico, assincrono, desorganizado, com ativi-
dade caraterizada por ondas lentas de alta volta-
gem, de associacdo variavel com pontas difusas ou
multifocais) e atraso e/ou regressao nas aquisicoes
do desenvolvimento psicomotor. Atualmente, a
ILAE classifica os espasmos como crises epiléticas
“de causa desconhecida”, por ndo apresentarem
evidéncia clara de serem ou focais ou generalizadas
e o Sindrome de West como um sindrome epilé-
tico do lactente em que a grave desorganizacao
epileptiforme do funcionamento cerebral causa
progressiva regressao do neurodesenvolvimento.
O SW apresenta uma incidéncia de 3 a 4,5/10.000
nados-vivos. Setenta por cento dos casos apresenta
etiologias bem definidas: doenca vascular perina-
tal e encefalopatia hipdxico-isquémica, anoma-
lias congénitas cerebrais, doencas neurocutaneas
(complexo esclerose tuberosa), displasias corticais,
cromossomopatias, infecdes congénitas ou adqui-
ridas, disfuncoes metabolicas e doencas mitocon-
driais de entre outras. Clinicamente carateriza-se



276

por inicio entre os trés e os 12 meses de idade e
predominio no sexo masculino. Os espasmos sdo
contracoes subitas, breves da musculatura axial e
dos membros. Aparecem em clusters, em flexao,
em extensao ou mistos. Podem ser simétricos ou
assimétricos, por vezes associados a outro tipo de
crises. Acompanham-se de grande irritabilidade e
desconforto do bebé, que frequentemente deixa
de fazer contacto visual e de sorrir. O EEG tem
um padrao especifico quer nas crises, quer entre
crises — padrdo hipsarritmico, pelo que o diagnés-
tico de certeza nao é dificil. A sua suspeita implica
a imediata referenciacdo a uma consulta de epi-
lepsia - neuropediatria num centro de referéncia.
O protocolo de investigacdo e terapéutica, dada a
sua complexidade e importancia, para minimizar
graves implicagdes no neurodesenvolvimento, s6
deverd ser efetuado numa consulta de referén-
cia. Neste sindrome todas as opcoes terapéuticas
sdo de considerar: farmacoldgicas (antiepiléticos,
corticoides), dietéticas (dieta cetogénica), vitami-
nicas (vitamina B6) e cirtrgicas. Mesmo assim o
prognéstico do SW, nos casos “sintomaticos”, sera
sempre o prognostico da entidade patolégica res-
ponsavel, geralmente apresentando apenas 5 a
12% de casos com desenvolvimento psicomotor
normal. Nos casos idiopaticos ou criptogénicos,
15 a 30% atingem desenvolvimento psicomotor
normal. Sao fatores de bom prognéstico o desen-
volvimento normal antes do aparecimento do SW,
a simetria dos espasmos e a manutencao em EEG
de um padrao de sono adequado.

40.2.3.3 Epilepsia benigna

com pontas centrotemporais

A epilepsia benigna da infancia ou rolandica,
designada na nova classificacdo como epilepsia
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benigna com pontas centrotemporais (BECTS) ¢ a
epilepsia focal mais comum na infancia, represen-
tando 8 a 20% das epilepsias em idade pediatrica.
De etiologia genética, ocorre em criancas com
desenvolvimento e exame neuroldgico normais.
Inicia-se entre os sete e 0s dez anos de idade,
com um ligeiro predominio no sexo masculino.
Clinicamente carateriza-se por crises com inicio no
SoNo em gue ocorrem sintomas sensoriomotores
faciais unilaterais (clonias da regido peribucal ou
da hemiface), manifestacdes orofaringolaringeas
(parestesias da lingua, ruidos laringeos), impossi-
bilidade de articulacdo de palavras e hipersaliva-
cao. A consciéncia encontra-se preservada mas
em alguns casos as crises podem generalizar.
O EEG ¢ tipico, apresentando pontas trifasicas na
regido centrotemporal muito sensibilizadas pelo
sono. A ressonancia cranio-encefalica (RM-CE)
é normal e ndo esta recomendada a sua realiza-
¢ao na presenca de clinica e EEG caracteristicos.
As criancas com BECTS s6 necessitam de tera-
péutica antiepilética, se as crises forem diurnas,
frequentes e se em termos sociofamiliares se ma-
nifestarem de forma disruptiva. O progndstico
das crises é bom com remissao habitualmente
pelos 13 anos, mas 30% das criancas apresen-
ta dificuldades escolares. Existem com menor
frequéncia outras epilepsias benignas focais na
infancia, nomeadamente a epilepsia occipital pre-
coce (sindrome de Panayiotopoulos) e a epilepsia
occipital de inicio tardio (tipo Gastaut).

40.2.3.4 Epilepsia de auséncia da infancia

A epilepsia de auséncia da infancia é uma
epilepsia generalizada que se inicia pelos cin-
co a sete anos de idade, com predominio no
sexo feminino. De etiologia genética, merece
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reconhecimento precoce para o controlo das crises
e minimizar compromissos do rendimento escolar.
As crises, inumeras ao dia (dezenas), caraterizam-
-se por uma alteracao/perda de consciéncia de
inicio e fim abruptos com duracao de quatro a
vinte segundos, em que a crianga ndo responde
e modifica a sua atividade. Podem ocorrer mio-
clonias palpebrais (pestanejo) ou automatismos
associados (oromandibulares, extensao da cabe-
ca). O EEG apresenta um padrao tipico: descargas
generalizadas de ponta-onda a 3 Hz, sensibilizadas
pela prova de hiperpneia. E uma epilepsia que
necessita sempre de tratamento antiepilético.
O valproato de sdédio em monoterapia ou a sua
associacdo com a etossuximida controlam as crises
em 80% das criancas. O prognostico é bom com
remissao habitualmente pelos 12 anos de idade.

40.2.3.5 Epilepsia mioclénica juvenil (EMJ)

A EMJ é uma epilepsia generalizada idiopati-
ca que se inicia pelos 14 a 15 anos, e é de etiologia
genética. Cursa inicialmente com mioclonias (em
100% dos casos) de predominio ao despertar e
dos membros superiores e mais tarde surgem
crises tonico-clonico generalizadas (em 90% dos
casos). Podem ocorrer auséncias em 30% dos
jovens. Sao fatores precipitantes reconhecidos das
crises a privacao de sono, o consumo de alcool,
a fadiga e os estimulos luminosos. O desenvolvi-
mento neurocognitivo, o exame neurolégico e a
neuroimagem sao normais. O EEG tipico apresenta
ponta-onda e/ou poliponta-onda irregular gene-
ralizada a 4 a 6 Hz e fotossensibilidade num terco
dos casos. Habitualmente ocorre normalizacao do
EEG apds terapéutica e compliance adequadas. O
progndstico sob antiepilético é bom, com contro-
lo das crises e normalizacdo do EEG. Verifica-se

necessidade de terapéutica antiepilética a longo
prazo ocorrendo recidiva em 80% dos jovens apés
suspensao do tratamento.

40.2.4 Orientacoes gerais

Existem recomendacdes para a investi-
gacdo e tratamento da epilepsia em idades
pediatrica. As normas do National Institute
for Health and Care Excellence (NICE) reco-
mendam que todas as criancas e jovens que
tiveram uma primeira crise apirética devam
ser consultadas o mais rapidamente possivel
por um Pediatra com conhecimentos na area
de epilepsia, para assegurar um diagnostico
precoce e preciso e inicio da terapia de acordo
com as suas necessidades.

Epilepsias que se iniciem em criancas até
ao inicio da idade escolar, que ndo tenham diag-
noéstico sindrémico especifico, ou ndo tenham
as suas crises controladas, ou revelem alteracéo
do seu exame neuroldgico, ou que apresentem
lesdo identificada em estudo imagiolégico de-
verao ser referenciadas a Centros Especializados
de Epilepsia.

Deverad efetuar-se estudo imagiolégico
sempre que a epilepsia tenha inicio antes dos
dois anos, sempre que haja crises focais (exceto
na BECTS) e sempre que a epilepsia se revele
farmaco-resistente.

Deverao também referenciar-se criangas e
jovens para uma consulta de epilepsia quando o
diagnéstico de epilepsia ndo é seguro, quando
nao se obtém rapidamente o controlo das crises,
guando ha outras alteracdes neuroldgicas asso-
ciadas ou quando surgem complicagbes com o
tratamento.
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40.2.5 Estado de mal

O estado de mal ocorre em 17 a 23/100.000
criancas por ano. Apresenta uma mortalidade
de cerca de 3.4 a 6% dependendo da etiologia.

Define-se pela ocorréncia de CE de duracao
superior a 30 minutos ou crises repetidas sem
recuperacao do estado de consciéncia. Pode ser

convulsivo quando ha clinica motora evidente (i.e.
movimentos clénicos), ou ndo convulsivo quando
as manifestacdes motoras sdo escassas e ape-
nas sao evidentes alteracbes do comportamen-
to e/ou da consciéncia, com traducdo no EEG.
E considerado refratério se a(s) crise(s) persiste(m)
apo6s administracao adequada de dois fadrmacos

antiepiléticos de acordo com o protocolo.

40.2.5.1 Atitude perante um estado de mal

Uma crianca admitida no servico de ur-
géncia em crise convulsiva é considerada como
estando em estado de mal convulsivo até prova
em contrario. Deve atuar-se como se tratando de
um estado de mal se a convulsdo ou crise per-
siste por mais de cinco minutos. Ter em mente
gue quanto mais tempo se aguardar até usar o
primeiro farmaco, mais dificil sera, e mais farma-
COS VAo ser necessarios, para controlar a crise.
As convulsdes prolongadas desencadeiam alte-
racoes sistémicas e do SNC. A nivel sistémico,
na primeira fase ocorrem alteracées adaptativas
com taquicardia, hipertensao, aumento do fluxo
sanguineo cerebral, hipertermia e hiperglicé-
mia 0 que permite satisfazer o aumento das
necessidades metabdlicas da crise prolongada.
Com a continuacao da crise, esgotam-se os
mecanismos compensatoérios ocorrendo acido-
se metabdlica, hiperlactacidémia, bradicardia,
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hipotensdo, hipdxia e lesao neuronal. A nivel do
SNC ocorre diminuicao dos neurotransmissores
inibitorios (dcido gama aminobutirico-GABA) e
aumento dos neurotransmissores excitatorios
(glutamato), a par de uma reorganizacao sina-
tica com perda de interneurénios GABAérgicos
(inibitérios) e aumento dos neurénios excita-
torios.

De uma forma geral, dever-se-a aplicar
o protocolo para o estado de mal epilético em
idade pediatrica da Sociedade Portuguesa de
Neuropediatria: http://neuropediatria.pt/sites/
default/files/tratamento_estado_mal_epilepti-
co_spnp.pdf.

O primeiro farmaco a utilizar é uma benzo-
diazepina (midazolam ou diazepam na mesma
dose que para outra crise) podendo ser repeti-
da apds cinco minutos. Se nao ceder em cinco
minutos, administrar fenitoina 15 a 20 mg/
kg/dose por via endovenosa em 20 minu-
tos. Se ndo se reverter a convulsdo, devera ser
instituido midazolam na dose de 0.15 mg/
kg endovenoso em bélus, seguido de perfu-
sdo. A ultima prescricao sé6 devera ser con-
siderada na proximidade de uma Unidade
de Cuidados Intensivos Pediatricos. Outros
farmacos antiepiléticos também eficazes sdo: val-
proato de sdédio em perfusao (estado de mal de
auséncias, estado de mal mioclénico ou estado
de mal refratéario), levetiracetam em perfusao, e
piridoxina (300 mg via endovenosa) que devera
sempre ser administrada em criancas com idade
inferior a trés anos (como prova terapéutica na
epilepsia dependente de piridoxina que é uma
causa metabodlica rara mas tratavel). O trata-
mento da causa subjacente é semelhante ao da
primeira crise.
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40.2.6 Tratamento da epilepsia

O tratamento da epilepsia engloba trata-
mento farmacolégico e nao farmacolégico. O
tratamento farmacolégico considera farmacos
antiepiléticos (FAE), corticoides (situacdes em
que a epilepsia se acompanha de encefalopatia)
e neuromodulacdo (situacées de epilepsia/ en-
cefalopatia autoimune). Os FAE diminuem mas
nao eliminam o risco de recorréncia e ndo tém
influéncia na remissao a longo prazo da epilep-
sia. O antiepilético ideal seria eficaz em multiplos
tipos de crises, ndo agravaria qualquer outro tipo
de crise, nao teria efeitos secundarios, teria uma
farmacocinética previsivel e ndo deveria interagir
com outros farmacos. O tratamento nao farma-
colégico engloba a dieta cetogénica, estimulacao
do nervo vago e cirurgia da epilepsia.

Existem casos selecionados com orientacdes
terapéuticas bem definidas: vitamina B6 (pirido-
xina) para a epilepsia dependente de piridoxina;
dieta cetogénica na epilepsia secundaria a défice
do transportador da glicose cerebral (GLUT1) e
estimulacao do nervo vago em epilepsias farmaco-
-resistentes especialmente em crises com gene-
ralizacdo secundaria.

Para estudo pré-cirdrgico, devem ser orienta-
dos os seguintes casos: recém-nascidos e lactentes
com epilepsia; crianca até aos dois anos de idade
com epilepsias nao controladas, criancas com RM-
CE, com ou sem lesdo, sem controlo terapéuti-
co e sindromes especificos: West sintomatico,
Rasmussen (encefalite provavelmente imunome-
diada que afeta um hemisfério cerebral de forma
devastadora originando crises focais refratarias e
défices neuroldgicos contralaterais) e hemissin-
dromes (por exemplo hemimegalencefalia).

Antes de iniciar terapéutica com FAE 0 mé-
dico deve:

1. Estar seguro do diagnostico de epilepsia
(exclusdo de fendmenos paroxisticos ndo
epiléticos).

2. Estar presente epilepsia ou sindrome epilé-
tico que necessite de tratamento (implica
conhecer a frequéncia das crises e a sua
gravidade, os fatores precipitantes, a pro-
babilidade de remissdo espontanea e o
bindmio risco-beneficio dos FAE).

3. Conhecer os FAE mais adequados para
o tipo de epilepsia e para a crianca a
tratar (existem farmacos que agravam
alguns tipos de epilepsia, como por
exemplo a carbamazepina e derivados,
fenitoina e lamotrigina agravam crises
mioclénicas).

4. Conhecer as doses recomendadas no ini-
cio da terapéutica, de titulacdo e de ma-
nutencao do farmaco a utilizar (introduzi-
-lo em doses progressivamente crescentes
até dose terapéutica desejada, devendo
ser mantida a dose minima eficaz).

5. Em caso de insucesso dos FAE deve-se
guestionar a compliance terapéutica ou
a existéncia de malabsorcdo (pode ser
confirmado pela existéncia de niveis in-
fraterapéuticos na dosagem sérica, de
preferéncia avaliados imediatamente an-
tes da toma do farmaco). S6 apds doses
terapéuticas maximas, serd de considerar
a substituicdo do FAE ou associacao de
outro farmaco.

6. Conhecer os riscos da politerapia (mais
efeitos adversos, mais interacbes
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medicamentosas, dificuldade em avaliar
a eficacia de um farmaco e pior com-
pliance).

7. Uma vez iniciados os FAE estes geralmen-
te, s6 deverao ser interrompidos de forma
gradual (semanas a meses) ap6s dois anos
sem crises.

Os FAE mais usados em idade pediatrica, dose de
manutencao, indicacdes gerais, efeitos adversos e
precaucbes mais frequentes sao os seguintes:

1. Levetiracetam 20 a 40 mg/kg/dia — epi-
lepsias focais e generalizadas. Efeitos
adversos mais comuns — irritabilidade,
alteracbes de comportamento e psicose.
Precaucao na insuficiéncia renal.

2. Valproato de sédio 20 a 40 mg/kg/dia —
epilepsias focais e generalizadas. Efeitos
adversos mais comuns — nauseas, dispep-
sia, aumento de peso, tremor. Precaucdo
nas doencas mitocondriais, insuficiéncia
hepatica e discrasias sanguineas.

3. Oxcarbazepina 20 a 40 mg/kg/dia — farma-
co de eleicdo em epilepsias focais. Efeitos
adversos mais comuns — cefaleia, ndusea,
ataxia, diplopia, hiponatrémia. Reacdo
idiossincratica - toxidermia e sindrome
de Stevens-Johnson. Contraindicado nas
epilepsias generalizadas com mioclonias
que podem ser agravadas.

4. Benzodiazepinas (clobazam e clonazepam)
— habitualmente usadas em combinacéo
com outro farmaco. Efeitos adversos mais
comuns — sedacao e diminuicdo das ca-
pacidades cognitivas. Risco de tolerancia
com o uso prolongado.
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N&o esta recomendada fazer avaliacao ana-
litica prévia de rotina, sé apenas se clinicamente

justificada.

40.3 FACTOS A RETER

Tal como ja escrevemos atras, sofrer
de epilepsia € muito mais do que ter crises
epiléticas. O desafio do diagndstico e tratamen-
to duma epilepsia em idade pediatrica, que se
desenvolve durante o periodo fundamental do
desenvolvimento cerebral é ndo so tratar crises,
mas minimizar as comorbilidades cognitivas com
importantes dificuldades de aprendizagem, as
alteracdes do comportamento com elevada pre-
valéncia de hiperatividade e défice de atencéo, o
autismo e a patologia psiquiatrica com depressao
e psicose que apresentam neste contexto uma
frequéncia superior a da populacdo em geral.

Mesmo em criangas com epilepsias consi-
deradas “benignas” estas fazem-se acompanhar
de um importante nimero de comorbilidades.
Criancas com epilepsia apresentam um risco 2,6
vezes mais elevado de desenvolver comorbilidades
psiquiatricas e/ou académicas quando comparadas

Com um grupo com uma crise unica.
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