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Consideracoes sobre epilepsia

Considerations for epilepsy
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RESUMO

Crise epiléptica expressa, clinicamente, descarga anormal, excessiva, sincronica, de neurdnios que se situam basica-
mente no cortex cerebral. Aproximadamente 10% da populacdo tem possibilidade de ser acometido de crise epiléptica
em algum momento da vida. Desses, metade ocorrera durante a infancia e a adolescéncia, com maior risco antes de um
ano de idade. Existem varias sindromes epilépticas classificadas conforme a idade de inicio: neonatal, infancia, ado-
lescente/adulto e aquelas de inicio com idade variada. Crise febril ¢ comum em criangas entre as idades de seis meses
e seis anos, com a maioria ocorrendo de 12 a 18 meses de idade. O diagndstico de epilepsia é baseado em anamnese
e exame neurologico pediatrico. O eletroencefalograma, ressonancia magnética de encéfalo e exames laboratoriais
dependem da individualidade do caso. Por vezes, se deve ampliar a investigagdo com testes genéticos. O objetivo do
tratamento ¢ proporcionar boa qualidade de vida ao paciente. Os autores abordam o tratamento do estado epiléptico e
da epilepsia. Para um epiléptico (crianca ou adolescente) que utiliza drogas antiepilépticas por 2 anos, e neste periodo
ndo apresentar crise, pelo menos uma tentativa de suspender a droga podera ser considerada, mesmo que fatores de
risco de recidiva estejam presentes, observando os aspectos individuais do paciente e os diferentes prognosticos de
remissdo das sindromes epilépticas.

Descritores: Epilepsia, crianga, estado epiléptico.

ABSTRACT

Seizure is the clinical manifestation of abnormal synchronous discharge, excessive, from neurons that are located
primarily in the cerebral cortex. Approximately 10% of the population is likely to be stricken by seizure at some
point in life. Of these, half occur during childhood and adolescence. There are several epileptic syndromes classified
according to age of onset. Febrile seizures are common in children between the ages of six months and six years, with
the majority occurring 12-18 months of age. The diagnosis of epilepsy is based on history and pediatric neurological
examination. The electroencephalogram, magnetic resonance images, and laboratory tests depend on the individuality
of case. Sometimes, should expand the investigation with genetic testing. The goal of treatment is to provide good
quality of life for the patient. The authors address the treatment of status epilepticus and epilepsy. For an epileptic
(child or adolescent) using antiepileptic drugs for 2 years, and this period do not present crisis, at least an attempt to
withdraw the drug may be considered, even if the recurrence risk factors are present, observing the individual aspects
of patient and the different prognoses of remission of epileptic syndromes.

Keywords: Epilepsy, child, status epilepticus.

1. Professor associado IV e coordenador da Residéncia Médica de Neurologia Infantil da Universidade Federal de Ciéncias da Saide de Porto Alegre (UFCSPA)
- Hospital da Crianga Santo Antonio (HCSA), Porto Alegre, RS. Neuropediatra. Mestre e Doutor pela Universidade de Sao Paulo — FMRP.

2. Residentes de Neurologia Infantil, UFCSPA- HCSA, Porto Alegre, RS.
Como citar este artigo: Alvares-da-Silva CR, Cardoso IS, Machado NR. Consideracdes sobre epilepsia. Bol Cient Pediatr. 2013;02(3):71-6.
Artigo submetido em 24.12.13, aceito em 24.01.14.

71



72 Boletim Cientifico de Pediatria - Vol. 2, N° 3, 2013

Consideracgoes sobre epilepsia

Crise epiléptica (CE) ¢ a expressdo clinica de descarga
anormal, excessiva, sincronica, de neuronios que se situam
basicamente no cortex cerebral. Estaatividade paroxistica é
intermitente e geralmente autolimitada, durando de segun-
dos a poucos minutos; quando prolongada ou recorrente ¢
caracterizada como estado epiléptico (EP)>.

Epilepsia significa a repeti¢do de duas ou mais CE ndo
provocadas. O termo “ndo provocada” indica que a CE
nao foi causada por febre, traumatismo cranio-encefalico,
alteracdo hidroeletrolitica ou doenga concomitante!8. Crises
convulsivas provocadas sdo aquelas que acontecem na pre-
senca de estimulo definido, recorrendo, apenas, se a causa
aguda permanece, ndo caracterizando epilepsia.

Crises epilépticas generalizadas sdo conceituadas como
originarias em algum ponto dentro do encéfalo, e rapida-
mente envolvendo redes distribuidas bilateralmente. Crises
epilépticas focais sdo conceituadas como originarias dentro
das redes limitadas a um hemisfério?®.

Aproximadamente 10% da populag@o tem possibilidade
de ser acometida de CE em algum momento da vida*. Des-
ses, metade ocorrerd durante a infancia e a adolescéncia®.

A incidéncia de epilepsia até 16 anos de idade ¢ cerca
de 40 por 100.000 criangas por ano, mas no primeiro ano
de vida € o triplo!. Guerrini (2006) estima que nos Estados
Unidos, Canada e Unido Europeia sua prevaléncia seja de
3,6¢6,5 por 1.000 criangas; na Africa e na América Latina
de 6,6 a 17 por 1.000'5. Fernandes et al. (1992), estimam
que em Porto Alegre (RS) seja de 16,5 por 1.000'3.

Meta-analise de 13 estudos, envolvendo 1.930 pacientes,
mostrou que o risco de recorréncia de crise convulsiva em
torno de 2 anos foi de 36% e 47% em estudos prospectivo
eretrospectivo, respectivamente®. Fatores mais envolvidos
narecorréncia de crise convulsiva foram anormalidades no
exame fisico e EEG, ocorréncia de crises parciais, historia
familiar positiva e antecedente de crise convulsiva febril® 10,
Outro estudo ndo encontrou nenhum fator de risco para
recorréncia de crises convulsivas?2,

Etiologia

Hauser at al. encontraram as seguintes etiologias nos
casos de epilepsia que ocorreram em Rochester, Min-
nesota, no século passado, entre as décadas de 30 e 80:
67% eram ditas idiopaticas, 20% congénitas, 4,7% por
traumatismos, 4% infecciosas, 1,5% vasculares, 1,5% neo-
plasicas e 0,7% degenerativas'>. Segundo ILAE (2010),
as epilepsias podem ser classificadas como genéticas
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(resultado direto de um defeito genético conhecido ou
presumido(s) em que as crises sdo o principal sintoma
da afecg@o), estrutural/metabolica (condig@o estrutural ou
metabolica ou outra doenga que tem risco de desenvolver
CE) e causa desconhecida?’.

Em um estudo com 613 criangas menores de 15 anos de
idade, Bergetal. (1999) constataram que 45% tinham crises
generalizadas, e 55% parciais. Das generalizadas, 51% eram
idiopaticas, 36% criptogénicas e 13% sintomaticas. Ja das
parciais, 14% eram idiopaticas, 63% criptogénicas, ¢ 23%
sintomaticas®. Vé-se, assim, que a crise generalizada tem
maior probabilidade de ser idiopatica do que a parcial.

Sindromes eletroclinicas

Existem varias sindromes epilépticas, as quais sdo clas-
sificadas de acordo com a idade de inicio: periodo neonatal
(Crises benignas neonatais, Epilepsia familiar benigna
mioclonica do lactente neonatal, Encefalopatia mioclonica
precoce e Sindrome de Ohtahara); lactentes (Crises febris e
Crises febris plus, Epilepsia benigna do lactente, Epilepsia
familiar benigna do lactente, Sindrome de West, Sindrome
de Dravet, Epilepsia mioclonica do lactente, Encefalopatia
mioclonica em disturbio ndo progressivo e Epilepsia do
lactente com crises focais migratdrias); infancia (Crises
febris e Crises febris plus, Epilepsia occiptal precoce da
infancia/Sindrome de Panayiotopoulos, Epilepsia com
crises mioclonicas atdnicas/astaticas, Epilepsia de auséncia
da infancia, Epilepsia benigna com espiculas centrotem-
porais, 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 epiléptica com espicula-
onda continua do cono ¢ Sindrome de Landau-Kleffner);
adolescente/adulto (Epilepsia de auséncia da juventude,
Epilepsia mioclonica juvenil, Epilepsia com crises tonico-
clonicas somente, Epilepsias mioclonicas progressivas,
Epilepsia autossomica dominante com caracteristicas
auditivas, e outras epilepsias do lobo temporal); e aquelas
de inicio com idade variada (Epilepsia familiar focal com
focos variaveis e Epilepsias reflexas)?’.

Crise febril

Acrise febril (CF) é definida pela ILAE como ocorrendo
associada a febre na auséncia de comprometimento do
sistema nervoso central ou desequilibrio hidroeletrolitico
em crianca maior de 1 més de idade e sem CE afebril

prévial’.
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CF é comum em criangas entre as idades de seis meses
e seis anos, com a maioria ocorrendo de 12 a 18 meses de
idade. Os critérios geralmente aceitos para CF incluem
também: temperatura elevada superior a 38,4 °C. CF
podem ser simples (duram menos de 15 minutos, nao tém
caracteristicas focais, e, se ocorrem em série, a duragao
total € inferior a 30 minutos) ou complexas (duram mais
de 15 minutos, t€m caracteristicas focais ou paresia pos-
ictal, e ocorrem em série com uma duracdo total superior a
30 minutos)>*7. Na CE febril os testes de diagnostico sio
desnecessarios na maioria dos pacientes. Embora a rotina
de PL em todas as criangas com CF ndo se justifique, a
Academia Americana de Pediatria recomenda que deva
ser indicada, baseada em critérios individuais, quando: ha
suspeita de infec¢do no SNC, desde de que nao haja con-
traindicacdo; considerada em criangas entre 6 ¢ 12 meses
dependendo do estado vacinal deficitario ou indetermina-
do para Haemophilus influenzae tipo B ou Streptococcus
pneumoniae ou em uso de antibidtico?. Outras possiveis
indicagdes incluem: estado epiléptico febril, CF ocorrendo
no segundo dia da doenga!.

Diagnéstico
O diagnostico de epilepsia ¢ baseado em anamnese ¢
exame neurologico pediatrico.

Exames complementares dependem da individualidade
do caso. O eletroencefalograma (EEG) em sono e vigilia,
principalmente nas primeiras 24 horas da crise ¢ impor-
tante, apesar de que 30 a 50% das criangas com epilepsia
podem apresentar EEG intercritico normal. Também, 5%
de criangas saudaveis, sem historia de crise convulsiva,
apresentam EEG com atividade epileptiforme. A ressonan-
cia magnética de encéfalo ¢ o exame de escolha, embora
criancas com CE febris simples e epilepsia idiopatica
tipica, em principio, ndo necessitem de neuroimagem.
Paciente com epilepsia refrataria pode ser candidato a
exame de imagem funcional® 19,

Exames laboratoriais sdo utilizados na investigagao da
etiologia da epilepsia, conforme os dados de historia e do
exame fisico. Por vezes, se deve ampliar a investigacao
com testes genéticos.

Diagnostico diferencial de CE inclui, principalmente,
eventos psicogénicos ndo epilépticos, cardiacos, sincope
neurogénica, acidente isquémico transitorio, desordens
do sono, ataque de panico, complicagdes de enxaqueca e
desordens de movimento'!.
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Tratamento

As crises de auséncia ou focais sem generalizagdo ou
mioclénicas geralmente acometem a crianga inumeras
vezes antes de ela consultar o médico. Ja a primeira CE
tonico-clonica generalizada ou parcial com generalizagao
secundariararamente passam despercebidas por familiares,
e o paciente frequentemente ¢ levado a consulta. Para Shin-
nar et al. (2005), 24% dos pacientes previamente higidos
acometidos pela primeira CE ndo provocada, cujo exame
neuroldgico era normal, a repetiram em um ano. Porém,
entre os que tinham comprometimento neurolégico prévio,
isto aconteceu em 37%!2.

E recomendado que ndo se prescreva rotineiramente
drogas antiepilépticas (DAE) para quem foi acometido de
CE tnica, CE febril, CE focal benigna ou até mesmo para
pessoa com grande retardo no desenvolvimento neuropsi-
comotor acometida de CE leves ou infrequentes!3:1825.26,

O objetivo do tratamento é proporcionar boa qualidade
de vida ao paciente!®. O sucesso depende de, entre outros
fatores, escolher uma DAE com longa meia vida, cinética
linear, que seja bem tolerada e adequada a manifestagdo
epiléptica. Deve-se evitar prescrever esquemas com
exagerada politerapia e medicagdo que produza grande
comprometimento, cognitivo ou outro!>-2!,

Prescrever DAE unica é o ideal, pois hd maior adeso ao
tratamento, menos efeitos adversos e menores custos que na
politerapia. Porém, ha situagdes em que as agdes sinérgicas
de mais de uma DAE melhoram o controle das CEs. Rytter
etal. (2009) relataram que, entre 261 criangas com epilepsia
refrataria, 120 foram tratadas comuma DAE, 104 com duas,
32 com trés, 6 com quatro, € 1 com cinco?’. Em relagdo ao
tratamento do EP, sumarizamos na Tabela 1.

Tempo de tratamento

Para Tsuretal. (2011) quando um epiléptico (crianga ou
adolescente) utiliza DAE por 2 anos, e neste periodo ndo
apresentar CE, pelo menos uma tentativa de suspender a
DAE podera ser considerada, mesmo que fatores de risco
de recidiva estejam presentes, observando os aspectos
individuais do paciente ¢ os diferentes prognosticos de
remissdo das sindromes epilépticas?. Em 30 a 40% podera
haver recorréncia. A maior probabilidade disto acontecer
¢ quando o paciente tem déficit motor ou cognitivo e EEG
anormal.

Conforme Go & Snead (2008), de 10 a 40% das crian-

cas continuardo a ser acometidas de CEs,* apesar do uso
de DAEs!4.
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Tabela1- Tratamento do estado epiléptico de criangas maiores de 4 semanas com CE generalizadas (tdnico-clénica, clonica, ou tdnica)

ou motoras focais

Etapas Tempo

1 0-5 min Determinar se é CE. Monitorizar temperatura, PA, FC, respiracdo, ECG e EEG. Manter via aérea
pérvia. Administrar oxigénio se necessario. Dosar HGT, eletrélitos, calcio, hemograma completo,
niveis séricos de DAEs e outras drogas no contexto clinico e exames toxicolégicos

2 6-9 min Puncionar acesso venoso, manter com solucdo salina

3 10-30 min Iniciar tratamento com Diazepam 0,1 a 0,3 mg/kg ou Midazolam 0,15 a 0,2 mg/kg
(até 3 doses)
Ap6s, administrar Fenitoina IV 18-20 mg/kg (a taxa de 1 mg/kg/min ou 50 mg/min).
Pode-se repetir Fenitoina IV 10 mg/kg. Alternativa a Fenitoina inclui Valproato IV,
20-40 mg/kg (a taxa de 3-6 mg/kg/min)

4 31-59 min Se crise persistir, administrar, em bolus, Fenobarbital (a taxa de 50 mg/min) até parar a crise ou
atingir a dose de 20 mg/kg

5 60 min Se o controle da crise n3o for alcancado, outras opgdes incluem:
(1) Midazolam IVinicial de 0,15 mg/kg, seguido de infusdo continua de 1-2 pg/kg/min titulando a
cada 15 minutos até o controle da CEno EEG. O tratamento é tipicamente mantido por 12—48 horas.
(2) Tiopental IV ataque 2 a 5 mg/kg, infusdo continua de 10 a 100 pg/kg/min

6 61-80 min Se CE persistir: anestesia geral com halotano e bloqueio neuromuscular

Adaptado de Pellock, 20112°.

Algumas criangas serdo candidatas a cirurgia ou a

estimulagdo vagal ou a dieta cetogénica.

A epilepsia € considerada refrataria quando houver ina-
dequado controle apesar do uso apropriado de no minimo 2
ou 3 DAEs, em dose maxima tolerada, por 18 a 24 meses;
ou quando ocorrer controle de CE com inaceitavel efeito

colateral, dose relacionada®!10.

Asencefalopatias e sindromes epilépticas que encerram

alto risco de tornarem-se epilepsia refrataria sdo: Rasmus-

sen, West, Otahara, Dravet, Lennox-Gastaut, Sturge-Weber,
Landau- Kleffner, epilepsia mioclonica juvenil e epilepsia

miocldnica progressival®.

Conclusao

O incremento dos conhecimentos sobre a epilepsia é cada
vez mais frequente, incluindo a abordagem terapéutica que

visa proporcionar melhor qualidade de vida aos pacientes;
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( Tipos de crises epilépticas J

Crises parciais ( Crises generalizadas ) Espasmos infantis

Crises focais e Ténico-
secundariamente clénica
generalizadas

I Tonica II Atdnica

I

PHT, CBZ, PHT,
PB, TGB, OXC, CBZ, OXC,
PGB, LCM, GBP GBP, TGB

Miocloni AUSENCi ACTH, VGB,
ioclénica uséncia TGB?, LTG?,
TPM?, ZNS?

ESX

VPA, LTG, TPM, ZNS, FBM, LEV, RFM

Opcao de tratamento para tipos especificos de crises convulsivas. ACTH = horménio adrenocorticotréfico, CBZ = carbamazepina, ESX = etosuximide,
FBM = felbamato, GBP = gabapentina, LCM = lacosamida, LEV = levetiracetam, LTG = lamotrigina, OXC = oxcarbazepina, PB = fenobarbital, PHT =
fenitoina, PGB = pregabalina, RFM = rufinamida, TGB = tiagabina, TPM = topiramato, VGB = vigabatrina, VPA = acido valproico, ZNS = zonisamida.

Figura1- Opcoes de tratamento das crises epilépticas
Adaptado de Pellock, 20112°.

porém, a informacgdo sobre estes avangos cientificos pouco
chega aos pacientes, familiares, professores e aos demais
segmentos da sociedade. Isto contribui para estigmatizar
o epiléptico, produzindo uma barreira ao sucesso do tra-
tamento. E necessario que o médico contraponha a esta
situagao.
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