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RESUMO

As pontas capturadas da regiao rolandica (centrotemporal) nos eletrencefalogramas
(EEG) de criangas com ou sem convulsdes tém sido descritas e discutidas em detalhes
desde os anos 50 e, quando estdo associadas a crises convulsivas razoavelmente
estereotipadas, constituem uma sindrome eletroclinica atualmente conhecida como

epilepsia rolandica benigna da infancia (ERBI).

A ERBI € a mais comum das epilepsias parciais benignas da infancia, tem um curso
auto-limitado e idade-dependente e usualmente ndo esta associada a alteragdes estruturais

no sistema nervoso central (SNC).

Contudo, tem aumentado o numero de casos com lesGes organicas concomitantes
no SNC. Tal fato levou a criagdo de dois subgrupos, “benigno™ e “nao benigno”, e criou a

necessidade de definir parametros adicionais de benignidade eletrografica.

Foram avaliadas as possiveis associagOes entre achados do EEG interictal e
comportamento clinico em um estudo tipo corte transversal feito em 60 casos consecutivos
de ERBI, testando quatro critérios de benignidade eletrografica — morfologia dos
paroxismos, dipolo horizontal, ritmos cerebrais de base e lateralidade das pontas

rolandicas.
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Também foi avaliada a associagdo entre achados de neuroimagem e as
classificagdes eletrografica e clinica, bem como a possibilidade de encontrar dados
relevantes na comparagao entre o subgrupo no qual houve coincidéncia entre as

classificagdes eletrografica e clinica e o subgrupo sem tal coincidéncia nas classificagdes.

Da anélise dos resultados foi possivel concluir que existe uma associa¢io
estatisticamente significativa entre os achados do EEG interictal ¢ o comportamento
clinico da ERBI e que tal associagdo demonstrou sensibilidade de 73,5%, especificidade de

81,8%, valor preditivo positivo de 94,8% e valor preditivo negativo de 40,9%.

Na comparagdao entre os subgrupos Concordante e Discordante, ndo foram
observadas diferengas estatisticamente significativas quanto a sexo, idade de inicio das

crises convulsivas, uso de anticonvulsivantes e avaliagdo neurorradiologica.

Pontas rolandicas estereotipadas, dipolo horizontal presente e atividade cerebral de
fundo normal foram parametros de benignidade eletrografica que predominaram no

subgrupo Concordante e a associag¢do atingiu niveis de significancia estatistica.

Dentre os 4 critérios de benignidade eletrografica na ERBI testados, 3 estiveram
associados com a classificagao clinica de modo estatisticamente significativo: morfologia
das pontas rolandicas, presenca de dipolo horizontal e atividade cerebral de fundo. O fato
de as pontas rolandicas serem uni ou bilaterais ndo se associou com o0 comportamento
clinico e nem foi capaz de discriminar os subgrupos Concordante e Discordante de modo

estatisticamente significativo.

Idade de inicio das crises convulsivas e sexo nao estiveram associados de modo

estatisticamente significativo com o comportamento clinico da ERBL
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Houve associagdo estatisticamente significativa entre os achados de neuroimagem e
as classificagdes clinica e eletrografica. Dentre os casos com exames neurorradiologicos
anormais, 80% ja haviam sido previamente classificados como eletrograficamente ndo

benignos.

Os casos com prévia classificagdo eletrografica benigna tiveram 21 vezes mais
probabilidades de também serem classificados como clinicamente benignos, segundo os

Critérios propostos.



SUMMARY

The spikes captured in the rolandic region (centro-temporal) in
electroencephalogram (EEG) of children with or without seizures have been described and
discussed since the 1950s and, when associated with reasonably stereotyped seizures,
constitute an electroclinical syndrome, today know as benign rolandic epilepsy (BRE) of

childhood.

BRE is the most common benign childhood partial epilepsy. It has an auto-limited
and age-dependent course, and usually is not associate with structural alterations in the

central nervous system (CNS).

Nevertheless, the number of cases with concommitant organic lesions in the CNS
has been increased. This led to the creation of two subgroups, “benign™ and “non benign”

BRE, and resulted in the need for additional parameters to define electrographic benignity.

It was evaluated the possible associations between interictal EEG findings and
clinical behavior in a cross-sectional study done in 60 consecutive BRE cases, testing four
parameters of electrographic benigity: paroxysms morphology, horizontal dipole. cerebral

base rythms, and laterality of rolandic spikes.

It was also assessed the relationship between neuroimaging findings and

electrographic and clinical classifications, as well as the possibility of finding relevant data
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in the comparison between subgroup with matching electrographic and clinical

classifications and subgroup without matching classifications.

From data analysis, it was possible to conclude that there is a statistically
significant association between interictal EEG findings and clinical behavior in BRE. This
association has a sensitivity of 73.5%; a specificity of 81.1%; a positive predictive value of

94.8% and a negative predictive value of 40.9%.

In the comparison between Concordant and Discordant subgroups, no statistically
significant differences were observed regarding sex, age onset of seizures, anticonvulsant

use and neuroradiologic evaluation.

Stereotyped rolandic spikes, horizontal dipole and normal cerebral base rhythms
were the most prevalent parameters of electrographic benignity in the Concordant

subgroup, and the association reached statistically significant levels.

Among the four parameters of electrographic benignity in BRE tested, three were
significantly associated with clinical classification: rolandic spike morphology, presence of
horizontal dipole and cerebral base rhythms. The unilaterality and bilaterality of the
rolandic spikes was not associated with clinical behavior and was not able to discriminate

between Concordant and Discordant subgroups.

Age onset of seizures and sex were not significantly associated with clinical

behavior in BRE, in this sample.

It was observed a statistically significant association between neuroimaging
findings and clinical and electrographical classifications. Among cases with abnormal
neuroradiologic evaluation, 80% were previously been classified as electrographically not

benign.



SUMMARY Xxii

For cases previoulsy classified as electrographically benign, the odds for being also

classified as clinically benign were 21 times higher, according to the proposed criteria.
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As pontas captadas da regido rolandica (centrotemporal) nos eletrencefalogramas
(EEG) de criangas, com ou sem convulsdes, tém sido descritas e discutidas em detalhes

desde a década de 50 (BEAUSSART, 1972).

A primeira descricao do achado eletrencefalografico de pontas rolandicas nas
criangas € atribuida a GASTAUT (1952), e as primeiras descricoes de uma sindrome
eletroclinica - que consta de pontas rolandicas e de crises convulsivas razoavelmente
estereotipadas -, hoje conhecida como epilepsia rolandica benigna da infancia (ERBI),

foram feitas por NAYRAC & BEAUSSART (1958) e por BANCAUD et al. (1958).

Segundo GASTAUT (1952), “as pontas rolandicas podem ocorrer em um ou nos

dois lados, podem ser sincronas ou ndo e tém reatividade similar ao ritmo x, do EEG”.

Sabe-se que o ritmo u pode ser encontrado em 3% a 10% da populagdo com
exames normais. O fato de um EEG conter simultaneamente ritmo x e pontas rolandicas
ocorreu em 52% dos tragcados de uma amostra de casos de ERBI (LISCHKA & GRAF,

1992).

Alguns autores consideram que a primeira descrigao de um caso compativel com
ERBI foi feita em 1597 e deve ser atribuida a Martinus Rulandus, anatomista aleméo, o

que chegou a gerar alguma confusao inicial, quando eram feitas referéncias as crises
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“rulandicas”, em sua homenagem, e ndo as pontas “rolindicas”, numa alusio a Luigo

Rolando. anatomista italiano (VAN HUFFELEN, 1989; HEIJBEL, 1990).

O curso clinico desta doenga € reconhecido como benigno desde o relato de
GASTAUT (1952). Nos estudos de NAYRAC & BEAUSSART(1958) e de BANCAUD et
al. (1958), ficou caracterizado que, além da presenga de pontas localizadas na regido
centrotemporal - rolandica - no EEG, as criangas podiam apresentar crises parciais
motoras, mais freqiientemente durante o sono. E, portanto, uma condi¢do em que tanto as
crises como os tragados eletrencefalograficos costumam ser focais na grande maioria dos

Casos.

Como regra, nessa situagdo eletroclinica, as crises convulsivas sdo facilmente
controladas por pequenas doses de anticonvulsivantes, e essa forma de epilepsia tem sido
considerada benigna, mostrando uma tendéncia a desaparecer a medida que a crianga passa

para a adolescéncia (LOISEAU et al., 1967).

As criangas com ERBI ndo costumam ter alteragdes estruturais no sistema
nervoso central (SNC) detectaveis pelos exames neurorradiologicos de rotina
(BEAUSSART, 1972), ndao havendo também déficits cognitivos (BEAUMANOIR et al.,

1974).

As alteragdes eletrencefalograficas da ERBI so sdo identificadas em pacientes
pediatricos e s3o muito provavelmente controladas por um gene autossdmico dominante

com penetrancia idade-dependente (HEIJBEL et al., 1975a).

Na revisio da literatura, foi localizada apenas uma publicagdo onde havia

descri¢ao de pontas rolandicas em adultos. BEAUMANOIR et al. (1974), em um estudo de
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casos e controles envolvendo 52 pacientes, descreveram pontas rolandicas, juntamente com

outras alteragdes paroxisticas interictais, em 4 de 26 adultos epilépticos do grupo controle.

Na realidade, a ERBI ¢ a mais freqiiente variedade de epilepsia parcial da
infancia, respondendo por aproximadamente 16% de todas as epilepsias em pacientes
pediatricos e tem recebido as mais diversas denominagdes, tais como “epilepsia focal
benigna da infancia”, “epilepsia centrotemporal benigna da infincia”, “epilepsia benigna
da infancia com foco centrotemporal”, “convulsdes Sylvianas com foco médio-temporal™,
“sindrome lingual”, “epilepsia funcional da maturagao”, “epilepsia rolandica paroxistica™,
“epilepsia parcial com focos rolandicos da segunda infancia” e até “7he Mickey Mouse
Syndrome ”, dentre outras (AICARDI & CHEVRIE, 1969; BLOM et al., 1972; HEIJBEL
et al., 1975b; BEAUSSART & FAOU, 1978; O’'DONOHOE, 1985a; HEIJBEL, 1990,
FARREL & POLLACK, 1990; JAYAKAR & SESHIA, 1991, NIEDERMEYER, 1993a;

DRAVET, 1994; BRAGA, 1998; FEJERMAN et al., 1998).

DALLA BERNARDINA & BEGHINI (1976), em um estudo de casos e controles
com 20 criangas com pontas rolandicas no EEG de vigilia, verificaram que a avaliagdao
poligrafica do sono noturno pode ser um parametro adicional para a distingdo entre as

criangas que terao ou nao terao futuras crises convulsivas.

A taxa de recorréncia € de aproximadamente 55% apoOs a primeira crise € se
aproxima de 80% a partir da segunda. Em se tratando de ERBI, as crises sdo pouco
freqiientes, em alguns casos de dois em dois meses, em outros uma vez por ano e em 10%

a 13% dos pacientes ocorre uma unica crise (THARP, 1987).

Em uma amostra de 72 casos de ERBI, o tnico fator preditivo para a recorréncia

de crises convulsivas foi o tempo decorrido entre a primeira e uma segunda crise — quanto



1-INTRODUCAO 4

maior o tempo, melhor o prognostico. Outros pardmetros, como sexo, idade de inicio das
crises e tempo de epilepsia em atividade, ndo foram preditivos para recorréncia de crises,
na amostra. Os autores sugeriram ndo usar anticonvulsivantes até a terceira crise, tanto

quanto possivel (AMBROSETTO et al., 1987).

Em 1988, BOUMA & PETERS, especularam a possibilidade de tratar por
pequenos periodos de tempo - 3 a 6 meses - aquele grupo de criangas com sindromes

epilépticas cujo prognostico fosse reconhecidamente bom.

AICARDI (1988) considerou que a abordagem tradicional da epilepsia, baseada
no tipo de crises e na busca da les@o subjacente, tem sido inadequada e defendeu uma outra
postura, com énfase no que denomina “sindromes epilépticas”, onde sinais e sintomas
clinicos poderiam se somar aos achados eletrencefalograficos e a eventuais disturbios nido
neurologicos. Segundo o autor, quanto maior o nimero de critérios empregados para
delinear uma determinada sindrome epiléptica, maior a especificidade do diagnostico e

mais adequado seria o manejo de cada caso.

A ERBI ¢ a mais frequente e conhecida das epilepsias parciais benignas da
infancia, cujas crises costumam ter inicio somato-sensitivo com parestesias unilaterais
interessando a lingua, labios, gengivas e o interior das bochechas. As convulsdes, na
maioria das vezes, sdo unilaterais tonicas, clonicas ou tonico-clonicas na face, labios e
lingua e a0 mesmo tempo na musculatura laringea, eventualmente irradiadas para os
membros superiores e inferiores. A consciéncia € preservada, podendo surgir dificuldade
na fala e sialorréia. Sao crises de curta durag@o, que ocorrem geralmente ao despertar,
acometendo criangas entre os 5 e os 10 anos de idade e que desaparecem por ocasido da

adolescéncia. No EEG sdo observados surtos de pontas agudas de alta voltagem,
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centrotemporais, uni ou bilaterais, geralmente seguidos de ondas lentas, ativadas pelo sono,
em um tragado com atividade de fundo normal (LOMBROSO, 1967; AICARDI &
CHEVRIE, 1969; BLOM et al., 1972; LERMAN & KIVITY, 1975; BLOM & HEIJBEL,
1982, AMBROSETTO et al, 1987; LOISEAU et al., 1988, WEINBERG et al., 1990;
JAYAKAR & SESHIA, 1991; KOWACS et al., 1991; BEYDOUN et al., 1992;
KARBOWSKI & DONATI, 1992, HOLMES, 1992; PANAYOTOPOULOS, 1993;
NIEDERMEYER, 1993a; LEGARDA et al., 1994, DRAVET, 1994, FEJERMAN et al.,

1998).

FARREL & POLLACK (1990), ao descreverem as principais causas de admissao
hospitalar de pacientes neuropediatricos que visitam a Florida central - em um artigo
intitulado Mickey Mouse Neurology -, encontraram as crises convulsivas como a principal
causa da baixa hospitalar, na maioria com curta dura¢do. Muitos dos episodios nao febris
ocorreram em criangas antes nao reconhecidas como tendo doenca convulsiva. As
convulsdes associadas com o sono, como, por exemplo, as crises rolandicas, puderam ser
mais facilmente reconhecidas durante as férias, quando as criangas freqiientemente

compartilham um quarto de hotel com os pais ou adormecem no carro da familia.

Segundo HEIJBEL (1990) “o prognostico da epilepsia rolindica benigna da
infancia € bom, as crises surgem somente durante um periodo limitado da vida da crianga e
depois desaparecem e o eletrencefalograma normaliza. Isto ocorre independentemente do
fato de a crianga ter ou nao sido tratada, da eficacia ou ndo do tratamento e da freqiiéncia e

intensidade das crises”.

Parece ndo haver relagao genética entre enxaqueca e epilepsia de um modo geral,

no entanto algumas formas de epilepsia, como a ERBI e a epilepsia benigna da infancia
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com paroxismos occipitais, parecem estar associadas com uma maior incidéncia de
enxaqueca, nao sO nos pacientes mas também nos familiares (CAMFIELD et al., 1978;
PANAYOTOPOULOS, 1980; SANTUCCI et al., 1985; MANCIA et al, 1986;
GIOVANARDI-ROSSI et al., 1987, BLADIN, 1987, ANDERMANN, 1987: BLADIN.

1989; RIESGO et al., 1992; ANDERMAN & ANDERMANN, 1992: HOLMES, 1992).

BLADIN (1987), avaliando a relagao entre ERBI e enxaqueca em uma coorte
prospectiva de 30 criangas, seguidas por 5 a 8 anos, encontrou enxaqueca em 70% das
criangas e historia positiva para enxaqueca em 60% dos familiares. Segundo esse autor, o
carater “benigno” so existe em relagdo ao sintoma convulsio, porque muitas vezes as crises

cessam mas permanecem queixas em rela¢ao a enxaqueca ou a problemas na fala.

Em 1992, relatamos dois casos que exemplificam a intima relagdo entre
enxaqueca e epilepsia. Em ambos, atendidos no Hospital de Clinicas de Porto Alegre
(HCPA), a apresentagao clinica inicial foi compativel com enxaqueca da artéria basilar.
Menina de 6 anos de idade, previamente higida, cuja mae sofria de enxaqueca, teve um
episodio subito de perda da visdo com manuten¢do da consciéncia e, alguns minutos apos,
comegou com ataxia da marcha, tonturas e dificuldade na fala. Apresentou crise convulsiva
hemigeneralizada de curta duragdo seguida de coma superficial por algumas horas. A
tomografia axial computadorizada de encéfalo e a analise do liquido cefalorraquidiano
foram normais. O EEG mostrou ondas lentas e alguns paroxismos temporoccipitais.
Aproximadamente 6 horas apos, o exame neurolégico foi normal. O segundo caso foi o de
um menino de 11 anos, com histéria prévia sugestiva de enxaqueca, inclusive nos
familiares, e que teve alucinagdes visuais complexas, cefaléia pulsatil, crise convulsiva

hemigeneralizada, além de sinais de comprometimento do territério vertebrobasilar:
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tonturas e ataxia da marcha e da fala, seguidas de coma superficial por algumas horas. A
tomografia computadorizada cerebral e a analise do liquido céfalo-raquidiano foram
normais. O EEG mostrou alteragdes paroxisticas temporoccipitais sobre um ritmo de base
lento. A ecografia dos sistemas carotideo e vertebral foi normal em ambos os pacientes. O
primeiro caso evoluiu como epilepsia benigna da infancia com paroxismos occipitais € 0

segundo, como enxaqueca vertebrobasilar (RIESGO et al., 1992).

As expressdes convulsio e epilepsia tém sido utilizadas, muitas vezes, de forma
inadequada. Segundo PANAYIOTOPOULOS (1993), “ndo existe outro campo em
medicina no qual um sintoma — convulsd@ao - ou um termo — epilepsia - tenham sido tao
usados como diagnostico para doengas de diferentes etiologias, prognosticos e respostas ao
tratamento.” O autor reconhece que € praticamente impossivel afastar o preconceito social
contra a epilepsia, acumulado durante séculos. Por isso propde uma nova denominagdo
para o grupo das epilepsias parciais benignas da infancia, que poderiam ser denominadas
“sindromes de susceptibilidade para convulsdes benignas da infancia”, de vez que o grupo
¢ relativamente homogéneo em varios aspectos e a nova denominagdo evitaria o estigma

social da palavra epilepsia.

Muitas doengas convulsivas pediatricas tém uma historia natural de resolugdo
espontanea, independentemente de terem ou ndo sido tratadas com medicagao
anticonvulsivante, entre elas a ERBI. O conhecimento do diagnostico correto e
principalmente das possibilidades prognosticas permite diminuir a ansiedade dos pais,
tomar decisdes adequadas sobre o melhor tratamento, programar as atividades dos
pacientes e até opinar sobre o futuro profissional das criangas (MURPHY &

DEHKHARGHANI, 1994).
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A descricado da ERBI e seu reconhecimento como uma sindrome epiléptica
individualizada € um dos maiores avangos na epileptologia pediatrica da metade final do

seéculo XX (SHEVELL et. al., 1996; FEJERMAN et al., 1998).

Na revisdo dos trabalhos sobre ERBI, foi possivel constatar o contraste entre a
abundancia de publicagdes sobre o assunto e a relativa escassez de trabalhos especificos
sobre critérios diagnosticos adicionais que permitissem a realizagao de uma adequada
associagdo eletroclinica, informagdo preciosa para o neurologista no momento de orientar

0s pais e 0s pacientes que, por primeira vez, consultam cheios de angustias e temores.



2 - REVISAO DA LITERATURA

2.1 - EPILEPSIA

A palavra epilepsia, de origem grega, significa “ser agarrado™ ou “ser atacado™.
Portanto, a idéia de uma doen¢a que “toma posse” de um homem remonta ao velho
conceito magico de que as doengas sdo ataques ou possessoes comandadas por deuses ou
demonios. Como a epilepsia era tida como uma doenga demoniaca por exceléncia, o termo
gradualmente adquiriu um significado mais particular e passou a significar “possessdo

epiléptica” (O’DONOHOE, 1985b).

A epilepsia € um problema médico dos mais antigos e foi descrita por Hip6crates
em detalhes ha mais de 2000 anos. Na antigiiidade, era tida como um fendmeno milagroso.
Os gregos acreditavam que apenas os deuses poderiam “derrubar” uma pessoa e fazer com
que seu corpo se agitasse sem controle, muitas vezes com a perda da consciéncia

(SANDER & HART, 1999a).

Nenhuma doenga sofreu tanta discriminagdo, desde a antigiiidade até os dias
atuais. Havia uma idéia de que epilepsia era contagiosa, o que estigmatizou a vida de

muitos epilépticos, a despeito de sua freqiiente associacdo com genialidade e grandeza,
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como no caso de Socrates, Jilio César, Dante, Newton, Napoledo, Dostoievski e outras

grandes personalidades da histéria (O’DONOHOE, 1985b; MENKES, 1990).

Em 1890, Jackson descreveu epilepsia como “uma descarga ocasional excessiva e

desordenada do tecido nervoso”(MENKES, 1990).

Na opinido de FREEMAN et al. (1987), “convulsdo € uma sibita descarga elétrica
dos neurdnios do SNC, capaz de alterar comportamento ou fung@o, ao passo que epilepsia

€ definida como duas ou mais crises convulsivas ndo provocadas”.

De acordo com SIDENVALL (1990), “uma crise epiléptica é o resultado de uma
disfungdo transitoria de parte ou de todo o cérebro, devido a uma descarga excessiva de
uma populagdo neuronal hiperexcitdvel, causando fendmenos stbitos e transitérios de
natureza motora, sensorial, autondémica ou psiquica”. Convulsdes concomitantes com
doengas cerebrais, tais como intoxicagdes, infec¢cOes, doenca febril ou disturbios

metabdlicos, ndo sdo usualmente incluidas no grupo das convulsdes epilépticas.

A polémica relacionada ao significado da epilepsia se mantém até hoje.
FILGUEIRAS (1994) afirma que epilepsia ndo € doenga e propde uma nova abordagem na
Classificagdo Internacional das Doengas, o que foi enfaticamente refutado por ARRUDA

(1994).

A epilepsia é uma condig@o que costuma ter seu inicio na infincia ou adolescéncia
na maioria dos casos. Dentre as criangas, 60% tiveram sua primeira crise até os 3 anos de
idade, a grande maioria no primeiro ano, e da populagdo geral dos epilépticos, quase 90%
desenvolveram sintomas antes dos 20 anos (FUKUSHIMA, 1981; DOOSE & SITEPU,

1983; O’DONHOE, 1985b; THARP, 1987: KURTZ et al, 1987; HOLMES, 1989;
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MENKES, 1990; SIDENVALL, 1990; MURPHY & DEHKHARGHANI, 1994;

?

ZUPANC, 1996; FERNANDES & SANDER, 1998).

No entanto, as comparagdes sao freqiientemente dificeis de ser estabelecidas, pois
os pesquisadores partem de diferentes defini¢des para epilepsia, de critérios diagndsticos
muitas vezes discrepantes, além de diferentes sistemas de classificacdo e métodos de

detecgdo para as epilepsias (SHORVON, 1990, FERNANDES & SANDER, 1998).

Por este motivo, os nimeros sao pouco precisos, com taxas de prevaléncia que
variam de 4 a 57/1.000 em diferentes levantamentos. Os estudos de prevaléncia sdo mais

frequentes que os de incidéncia, visto que um estudo do tipo corte transversal € mais
facilmente executavel do que trabalhos prospectivos (O’DONOHOE, 1985b; SHORVON,

1990;: FERNANDES & SANDER, 1998).

A incidéncia varia consideravelmente com a idade, os indices sdo maiores na
infancia, atingem um platd no inicio da idade adulta e novamente aumentam nas pessoas
idosas. Os indices de prevaléncia mostram um padrio semelhante, porém menos
relacionado com a idade. Estima-se que a prevaléncia durante a vida, que € o percentual de
pessoas que alguma vez teve epilepsia, esteja em torno de 2% a 5% da populagao geral.
Assim, talvez 1 em cada 20 habitantes tenha tido uma crise epiléptica em algum momento
de sua vida. Estes calculos sugerem que a epilepsia € a condi¢do neurologica mais
prevalente. E 10 vezes mais freqiiente do que a esclerose multipla e quase 100 vezes mais
freqiiente do que as doengas do motoneuronio. Esta classificacdo de epilepsia exclui a
convulsao febril, que pode atingir cerca de 5% das criangas (SHORVON, 1990

GILLLIAM & WYLLIE, 1996; FERNANDES & SANDER, 1998).
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A recorréncia das crises parece ser maior nos adultos do que nas criangas.
Segundo SCHMIDT (1987), a retirada total dos anticonvulsivantes levou a recorréncia em
51% dos pacientes adultos e em 25% dos pediatricos. Na realidade, a historia natural da
epilepsia ndo tratada é pouco conhecida. Sdo escassos os estudos sobre remissdo
espontanea. Os poucos relatos vém de paises como a India e indicam taxas em torno dos

50% (FERNANDES & SANDER, 1998).

Em um estudo prospectivo multicéntrico, concebido para avaliar o prognostico em
283 casos de epilepsia, acompanhados a partir do inicio do tratamento com
anticonvulsivantes, foi constatada uma taxa de recorréncia de 52%. Nessa amostra, a
epilepsia foi considerada leve em 65% dos casos, moderada em 28% e severa em apenas
7%. Foram identificados como fatores de pior evolugdo: crises com inicio precoce, casos
com diferentes tipos de crises convulsivas e pacientes com prolongado tempo de epilepsia

ativa (BEGHI & TOGNONI, 1988).

WINCKLER & ROTTA (1997) conduziram um estudo prospectivo para avaliar
os fatores de risco para recorréncia apos a primeira crise convulsiva em 121 criangas,
seguidas por 24 meses. A taxa global de recorréncia ficou em 36,4%. Na amostra, dois
ter¢cos eram meninos. Criangas com historia familiar positiva para epilepsia e criangas com
EEG paroxistico, principalmente se paroxismos focais, tiveram, respectivamente, 2.4 e 3.4
vezes mais chances de recorrer, quando comparadas com casos em que estes dados foram
negativos. O maior risco de recorréncia ocorreu nos pacientes em que a primeira crise foi

parcial, com 6 vezes mais chances de repeti¢do das crises.

E observado um predominio no sexo masculino na maioria das publicagdes, tanto

no que se refere a frequiéncia da epilepsia como em relagdo as possibilidades de recorréncia
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das crises (DOOSE & SITEPU, 1983; O’DONOHOE, 1985b; THARP, 1987:

2

SIDENVALL, 1990, SVEINGBJORNSDOTTIR & DUNCAN, 1993; WINCKLER &

ROTTA. 1997).

Em 65% a 75% dos casos, ndo € possivel determinar a etiologia da epilepsia.
Contudo, uma série de situagdes tém sido identificadas como causa, entre elas
malformagdes do SNC, doengas cerebrovasculares, neoplasias do SNC, traumatismo
cranioencefalico, facomatoses, erros inatos do metabolismo, infecgdes do SNC e
problemas perinatais (O’DONOHOE, 1985b; MENKES, 1990; SHORVON, 1990;

ROTTA, 1991; GILLIAM & WYLLIE, 1996).

A epilepsia ¢é associada com certas alteragdes morfologicas no cérebro e
determinadas regides parecem ser mais vulneraveis do que outras, como, por exemplo, o
hipocampo, o cortex cerebral, o talamo e o cerebelo. A discussdo de que um dano cerebral
“epiléptico” € o resultado das crises ou de lesdes pré-existentes, que causam as Crises, vem
se processando ha muitos anos e até o momento nao resolvida. Também ha debate se a
crise epiléptica per se seria capaz de gerar as alteragdes neuropatologicas ou se o dano €
causado por fatores acompanhantes, tais como hipoxia e hipotensdo (SODERFELT et al..

1990; MARTIN, 1991, COVOLAN & MELLO, 1998).

A maioria do conhecimento sobre a epileptogénese humana foi extrapolado de
modelos animais, muitos dos quais dificeis de ser validados em humanos (SANDER &

HART, 1999b).

Permanece ainda obscuro o mecanismo pelo qual ocorre a transicao de
paroxismos interictais para ictais, assim como quais exatamente sao os fatores que limitam

uma crise convulsiva de modo espontaneo (MENKES. 1990; SANDER & HART, 1999b).
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Acredita-se que crises prolongadas - as que duram mais de 30 minutos - podem
causar dano celular, com alteragdes que lembram as observadas nos casos de hipoxia
prolongada, com perda de neurdnios, proliferagdo de astrocitos, atrofia e escara glial

(MENKES, 1990).

A observagdao de que neurdnios normais podem se tornar epileptogénicos apos
repetida estimula¢do, um processo denominado efeito kindling, permitiu o estudo mais
aprofundado da bioquimica e eletrogénese dos processos convulsivos. Das estruturas do
SNC dos primatas, parece que a amigdala e o hipocampo sdo particularmente susceptiveis

a esse fenomeno (MENKES, 1990; MARTIN, 1991; COVOLAN & MELLO, 1998).

Trabalhos recentes tém demonstrado que os neurotransmissores desempenham um
importante papel na epilepsia, sendo os inibitérios quantitativamente mais numerosos do
que os excitatorios. A glicina e o acido gama-aminobutirico (GABA) sao os
neurotransmissores inibitorios mais importantes, e entre os excitatorios, destacam-se o
glutamato, o aspartato e o acido quinoléico. (MENKES, 1990; MARTIN, 1991; SANDER

& HART, 1999b).

Além dos neurotransmissores, foi verificado que as células gliais também
exercem influéncia no controle dos estados convulsivos. Essas células gliais sao de 10 a 50
vezes mais numerosas do que os neurdnios. Nesse contexto, as células gliais mais
estudadas sdo os astrocitos, os oligodendrogliocitos e as células da microglia. Atualmente,
sabe-se que a epilepsia ativa vias metabolicas nos astrocitos e também foi documentada
microgliose como sequela de epilepsia. Ainda sdo escassas as informagdes sobre uma

possivel relagdo entre os oligodendrogliocitos e a epilepsia. Em sintese, admite-se que as
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celulas gliais possam impedir a difusdo da atividade convulsigena através da modulag@o

das concentragoes dos ions (MARTIN, 1991;: MATUTE, 1998).

Outros neurotransmissores, como o0s adrenérgicos, a morfina e a adenosina,
também podem exercer controle sobre as convulsdes. Em animais com epilepsia induzida
em laboratorio, os niveis de norepinefrina cerebral sao menores. A morfina, em baixas
doses, tem uma ac¢do anticonvulsivante, ao passo que em altas doses pode gerar
convulsdes. A adenosina € outro potente inibidor dos neurénios corticais, contudo seu o
uso clinico ainda nao tem sido extensivamente investigado (MENKES, 1990; MARTIN,

1991; SANDER & HART, 1999b).

Nos ensaios de laboratorio, trés importantes questdes tém sido levantadas e
estudadas nos modelos experimentais de epilepsia: 1) os mecanismos celulares que
produzem crises focais; 2) os mecanismos pelos quais uma crise focal pode se tornar

generalizada; 3) os mecanismos envolvidos nas crises generalizadas (MARTIN, 1991).

O entendimento sobre os mecanismos celulares da epilepsia € mais detalhado
quando se trata de crises focais do que no caso das generalizadas. A epilepsia focal tem
sido mais largamente estudada devido a sua prevaléncia e também por ser facilmente
produzida em animais de laboratorio - por exemplo, a aplicagdo direta de altas doses de

penicilina em uma determinada area cerebral bloqueia a agdo do neurotransmissor

CAVALHEIRO, 1998).

Desde 1825, diversos estudos neuropatologicos tém documentado diferentes tipos
de alteracdes nos lobos temporais de pacientes epilépticos. A manifestagao ictal mais

freqliente da epilepsia em humanos € a crise parcial complexa e a maioria dessas crises se
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origina em estruturas limbicas do lobo temporal, com crises muitas vezes refratarias ao
tratamento medicamentoso. O achado neuropatologico mais comumente encontrado,
nesses casos, € a esclerose do hipocampo. No entanto, ainda hoje € questionavel se a lesdo
anatdmica € causa ou conseqiiéncia da epilepsia. A esse respeito tém ocorrido maiores
avangos com modelos animais, em comparagdo com estudos em humanos. Esta
documentado que crises epilépticas espontaneas podem induzir morte de subpopulagdes
especificas de neuronios. Parece que, em crises muito prolongadas, morrem mais
interneuronios inibitorios do que excitatorios, o que facilitaria a repeticao de novas crises
(COVOLAN & MELLO, 1998; LEITE & CAVALHEIRO, 1998; SANDER & HART,

1999b).

O conceito de neuroplasticidade tem sido muito comentado e debatido
ultimamente. Ele € valido para uma série de situagdes dentro da neurologia, apesar do
descompasso entre os resultados de laboratério, obtidos de modelos experimentais, e os
obstaculos em valida-los na pratica clinica, pelo tempo que demandam e pelas dificuldades
inerentes. Dentre as situagoes em que este conceito € valido, encontram-se, por exemplo, a
migragao neuronal e seus disturbios, os traumatismos encefalicos e também a epilepsia.
Nesses casos, pode ocorrer brotamento de colaterais axonais, modifica¢des da forma e
funcoes celulares, hiperatividade de determinados grupamentos neuroquimicos e alteragoes
em circuitos neuronais. Quando se trata de fungbes cerebrais superiores, sabe-se que
quanto mais evoluido estiver o animal, na escala filogenética, maior sera sua
neuroplasticidade. Por outro lado, quando se trata de processos regenerativos direcionados,
ocorre o inverso. Em um caso de trauma medular, por exemplo, os invertebrados e os
vertebrados inferiores tém uma maior capacidade regenerativa (GARCIA-CAIRASCO,

1999).
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O medo de que a epilepsia seja herdada parece estar presente em todas as culturas
desde sempre, sendo este topico um dos mais controvertidos, no ambito do estudo da
epilepsia. Na realidade, na epilepsia, a genética € menos importante do que em muitas
outras doengas. Os fatores genéticos podem atuar ou aumentando a susceptibilidade para
convulsdes, ou diminuindo o limiar convulsigeno, ou ainda causando a transmissdo de
doengas nas quais a convulsdo possa vir a ser um dos sintomas. Mais de 100 doencas
genéticas podem ter epilepsia como um dos sintomas. Contudo, juntas, elas respondem por
menos de 2% das causas de epilepsia. Os fatores genéticos podem desempenhar algum
papel nas convulsdes febris, nas epilepsias primarias generalizadas e em algumas formas
de crises parciais da crianga, como na ERBI (METRAKOS & METRAKOS, 1961;: BRAY
& WISER, 1964; HEIJBEL et al., 1975a; O'DONOHOE, 1985c; SHORVON, 1990;
DEGEN & DEGEN, 1990; DEGEN & DEGEN, 1992; KAJITANI et al, 1992;

NIEDERMEYER, 1993b; BERKOVIC, 1995).

Foi provado que a ERBI nio esta relacionada com a zona do X-fragil nem com o
cromossomo 6p, como se suspeitava anteriormente (REES et al., 1993; WHITEHOUSE et

al., 1993).

Os horménios influenciam a fungdo cerebral desde a gestagdo at€ a velhice e
podem afetar o limiar convulsivante. A a¢do dos hormdnios sexuais sobre a fungao
cerebral é detectavel ja a partir do 40° dia da gestagdo. Nessa fase, o androgénio testicular
determina o fenétipo masculino na diferenciag¢do sexual e “viriliza” o eixo hipotalamo-
hipofisario, 0 que determina uma secregdo com padrdo mais tonico do que ciclico dos
horménios gonadotréficos. E sabido que os estrogenos aumentam a excitabilidade

neuronal, enquanto a progesterona a reduz. O perfil hormonal dos meninos e meninas ¢
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similar apos o periodo neonatal e assim permanece até a puberdade, quando as meninas
passam a apresentar um perfil hormonal ciclico. Na puberdade, observa-se que a
frequéncia da ERBI diminui enquanto a epilepsia mioclénica juvenil aumenta (MORREL,

1992),

As primeiras tentativas de classificacdo das epilepsias e das crises convulsivas
vém de muito tempo atras e possivelmente datam de 1824, quando Calmeil classificou as
crises de acordo com a severidade, baseado nas idéias de Galeno e Hipocrates. Segundo
Delasiaure (1854), as epilepsias eram divididas em 3 grupos: idiopaticas, sintomaticas e
simpaticas. Os conceitos de crises parciais e generalizadas surgiram mais tarde, com

Penfield e Jasper, no inicio do século XX (DREIFUSS, 1983).

As convulsdes podem ter varias apresentagdes clinicas e diferentes causas. A
descrigdo das crises epilépticas, no passado, era feita com varios termos, tais como “grande
mal”, “pequeno mal”, “crise jacksoniana”. Alguns desses termos provocavam confusao
entre os pesquisadores, quando havia necessidade de troca de informagdes. Mais
recentemente, tém surgido classificagcoes de crises e de sindromes epilépticas, numa

tentativa de uniformizar a terminologia a nivel internacional (SHORVON,1990).

A primeira dessas tentativas de universalizar as classificagdes, conhecida como
“Classificag@o Internacional”, data de 1969 e dividiu as crises em 4 grandes grupos: crises
parciais ou de inicio focal; crises generalizadas ou bilateralmente simétricas, sem inicio

focal; crises unilaterais, e crises nao classificaveis (GASTAUT, 1969).

Em 1981, no ambito da ILAE (International Leage Against Epilepsy), foram
propostas modificagdes na classificacdo original. sendo que a nova versao ainda divide as

convulsdes em parciais. generalizadas, inclassificaveis e estado epiléptico, mas omite as
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crises unilaterais. Por seu turno, as crises parciais passaram a ser divididas em simples,
complexas e parciais focais com generalizagdo secundaria (Quadro I), (COMMISSION,

1981).

quadro I — Classificacio das Crises Epilépticas

I - Parciais
A — Simples
B — Complexas

C — Com generalizagdo secundaria

IT — Generalizadas
A — Auséncias
B — Mioclonicas
C — Clonicas
D — Ténicas
E — Tonico-clonicas

F — Atonicas

III — Inclassificaveis

IV — Estado Epiléptico

Adaptado da Classificacdo Internacional das Crises
Epilépticas — ILAE (COMMISSION, 1981)

Em 1985, foi criada a Classificacdo Internacional das Sindromes Epilépticas,
revisada em 1989. Esse processo de classificagao ndo € estatico e novas sindromes sao
delineadas a cada ano. Algumas delas s@do muito especificas ao passo que outras sao
definidas por conceitos mais amplos. O diagnostico sindromico da epilepsia pode ser
vantajoso por fornecer mais informag¢des. Muitas sindromes epilépticas estdo claramente
relacionadas com a idade, como € o caso da ERBI e da epilepsia mioclonica juvenil. As

sindromes epilépticas foram divididas em 4 grandes grupos: relacionadas a localizagao,
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como a ERBI e a epilepsia benigna da infancia com paroxismos occipitais; generalizadas,
como a epilepsia de auséncia da infancia e a epilepsia de auséncia juvenil; indeterminadas,
como as crises neonatais e a epilepsia com ponta-onda continua durante o sono lento
(POCSL); e finalmente sindromes especiais, como a crise convulsiva na vigéncia de febre,

dentre outras (Quadro II), (COMMISSION, 1985; COMMISSION, 1989).

quadro II — Classificaciio das Epilepsias e Sindromes Epilépticas

I - Localizadas
A — Idiopatica
B — Sintomatica
C — Desconhecida
II - Generalizadas
A - Idiopatica
B — Criptogenética

C — Sintomatica
III — Indeterminadas

IV — Sindromes especiais

Adaptado da Classificagdo Internacional das Epilepsias e Sindromes
Epilépticas — /LAE (COMMISION, 1985, 1989)

A conduta frente a uma primeira crise varia, conforme seja o paciente avaliado no
momento da crise ou posteriormente. Na fase aguda, se o nivel de consciéncia e a
avalia¢do neurolégica inicial forem normais, os procedimentos ndo sdo urgentes. Contudo,
se forem detectadas alteragdes, duas perguntas exigem pronta resposta: estara ocorrendo

alguma condi¢dao médica ou neurologica que exija tratamento imediato? a crise ja cessou?
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Faz-se necessaria, entdo, uma avaliagdo toxicologica e laboratorial, além de exames
neurorradiologicos, dos quais a tomografia computadorizada de encéfalo é o de mais facil
obtengao. A avaliagao neurofuncional de urgéncia é feita através do EEG. Na segunda
hipotese. ou seja, quando a crianga ja teve crise convulsiva e € avaliada por primeira vez,
deve-se procurar classificar a crise e a sindrome epiléptica, verificar se existe alguma causa
subjacente que necessite tratamento especifico e estimar a probabilidade de ocorréncia uma

nova crise convulsiva (GILLIAM & WYLLIE, 1996).

2.2 - EPILEPSIA NA INFANCIA

A convulsao € um dos problemas neuropediatricos mais comuns. Estima-se que
aproximadamente 3% da populacdo dos Estados Unidos com menos de 5 anos de idade foi
atingida por crises convulsivas na vigéncia de febre e que aproximadamente 90% dos
pacientes que irdao desenvolver sintomas de epilepsia o fazem antes dos 20 anos de idade.
ou seja, a maioria das epilepsias comec¢a a se manifestar na infancia. (O’'DONOHOE,
1985b; THARP, 1987, SIDENVALL, 1990 SHORVON, 1990; ZUPANC, 1996;

FERNANDES & SANDER, 1998).

DOOSE & SITEPU (1983), analisando retrospectivamente epilepsia na infancia,
em uma amostra de 37.691 criangas, verificaram que a maioria teve sua primeira crise
antes dos 3 anos de idade e que o risco para convulsdes foi maior no sexo masculino do

que no feminino.
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As convulsdes sao menos freqiientes nos recém-nascidos prematuros do que nos a
termo, em decorréncia do fato de que, naqueles o SNC ainda esta pouco desenvolvido. No
entanto, as convulsdes sdo as manifestagdes neurologicas mais freqlientes nos recém-

nascidos (ROTTA, 1991).

Parece que, nos lactentes e criangas maiores, nao € so a matura¢ao do SNC, em
franco desenvolvimento, que esta envolvida na ocorréncia de eventuais convulsdes e no
tipo das mesmas. As variagbes no balango entre os sistemas cerebrais inibitorios e
excitatorios durante esse processo de maturagido, além das variagdes na atividade
hormonal, também desempenham um papel importante na determinagdo do limiar
convulsigeno ou a susceptibilidade individual para convulsdes em uma idade particular

(O’DONOHOE, 1985¢c; MORRELL, 1992).

O risco total para uma crianga desenvolver epilepsia, quando um dos pais for
epiléptico, fica em torno de 2% a 3%, mas, quando ambos tém a doenga, este risco sobe
para 25%. Permanece ainda inexplicado o fato de uma crianga de mae epiléptica estar mais
propensa a desenvolver epilepsia do que aquela cujo pai é epiléptico (O’ DONOHOE,

1985¢).

THARP (1987), em ampla revisao sobre as doengas convulsivas da infancia,
referiu a escassez de dados sobre o prognostico a curto prazo das convulsdes, com reflexos
na decisdo sobre a institui¢do de tratamento com anticonvulsivantes, em se tratando de
primeira crise. A taxa de recorréncia foi de 51% a 55% apos a primeira crise e de 79 a 90%
apos a segunda. A maioria das recorréncias - em torno de 70% - tenderam a acontecer nos
primeiros 6 meses subseqiientes, principalmente se foi uma crise parcial e/ou se o exame

neurologico esteve alterado na primeira convulsao.
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Estudos posteriores, nos quais foi quantificada a importdncia prognéstica do EEG
em vigilia sobre o risco de recorréncia de novas crises convulsivas, ddo conta de que as
taxas de recorréncia ficam em torno de 60% nos casos com altera¢des eletrencefalograficas
epileptiformes, oscilam entre 35% e 40% nos casos cujas alteragdes ndo tém esta
caracteristica e diminuem para a faixa dos 25% a 30% quando o EEG interictal em vigilia
for normal (TERZANO et al., 1991; BERG & SHINNAR, 1991; VAN DONSELAR et al.,

1992; SHINNAR et al., 1994a; WINCKLER & ROTTA, 1997).

Um levantamento da histéria natural de longo prazo da epilepsia na infancia, em
uma coorte de 17.733 criangas, que foram seguidas do nascimento até os 23 anos de idade,
mostrou uma taxa de prevaléncia de epilepsia, medida aos 11 anos de idade, da ordem de
4.1:1000, com leve predominio do sexo masculino. Desses epilépticos, aproximadamente

2/3 tiveram desempenho escolar satisfatorio (KURTZ et al., 1987).

Em pacientes pedidtricos, a epilepsia € mais freqiiente no sexo masculino,
principalmente na faixa etaria dos 5 aos 10 anos e sua a etiologia permanece desconhecida
em 57% dos casos. As causas pré-natais respondem por 9%, as perinatais ddo conta de
18% e as pos-natais sdo responsaveis por 16% das epilepsias infantis (SIDENVALL,

1990).

Nas criangas, as crises epilépticas generalizadas sdo mais comuns no primeiro ano
de vida. Quando n#o sdo incluidas as epilepsias idade-dependentes, sdo mais freqiientes as
crises parciais do que as generalizadas, principalmente no final da infincia e inicio da
adolescéncia (SIDENVALL, 1990; PANAYIOTOPOULOS, 1993; GILLIAM &

WYLLIE, 1996).
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As epilepsias parciais sdo distirbios originados em dreas mais ou menos definidas
no cérebro e produzem uma variedade de sintomas que dependem da localizac¢do do foco
epiléptico. O termo “parcial” tem sido usado como sinénimo de “focal”, nesse contexto. As
crises parciais sdo comuns no recém-nascido e nas criangas pequenas, mas, de uma
maneira geral, sdo relativamente incomuns na infincia, voltando a se tornarem mais

freqilientes novamente na vida adulta (O’ DONOHOE, 1985a).

Do total dos epilépticos, - incluindo os pacientes adultos - aproximadamente 40%
apresentam em algum momento crises parciais complexas, tornando este tipo a

manifestagdo ictal mais comum na espécie humana (LEITE & CAVALHEIRO, 1998).

2.2.1 - Epilepsias Parciais Benignas da Infancia

No grupo pediatrico, existe um subgrupo das epilepsias parciais infantis que €
bastante prevalente, ocorrendo em criangas em idade pré-escolar e em idade
correspondendo ao inicio da escolarizagdo: trata-se das epilepsias parciais benignas ou
idiopaticas da infancia. Elas tém em comum: desenvolvimento neuropsicomotor prévio e
exame neurologico normais, historia familiar de epilepsia, crises iniciando usualmente
apos os 2 anos de idade e desaparecendo espontaneamente na adolescéncia, crises em geral
de curta duracdo e com freqiiéncia varidvel, EEG com ritmos de base normais e
paroxismos interictais focais muito ativados pela sonoléncia e sono (SCARPA &
CARASSINI, 1982; DALLA BERNARDINA et al, 1985; DEONNA et al, 1986:
THARP, 1987; ROGER & BUREAU, 1987; HEIJBEL, 1990; CAMPOS & HERRERA,

1990; HOLMES, 1993; GENTON & GERRINI, 1994; FEJERMAN et al., 1998).
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As epilepsias parciais benignas sao comuns na infancia, aparecem durante um
periodo restrito da vida da crianga, com pico de inicio entre os 5 € os 11 anos de idade e
maior incidéncia sobre o sexo masculino. Nestes casos, os fatores genéticos sao
importantes e € documentada epilepsia em aproximadamente 40% dos familiares. Elas
sabidamente tém um bom prognoéstico. As alteragdes eletrencefalograficas costumam
desaparecer até os 20 anos de idade e o tratamento com anticonvulsivantes € efetivo. As
crises sao dos mais variados tipos, as vezes com generalizagao secundaria, mais freqiientes
durante o sono. A freqiiéncia das crises usualmente € baixa (em torno de 1 a 2 por ano),
mas pode eventualmente ser alta nas fases iniciais da epilepsia. Elas respondem por
aproximadamente 25% de todas as epilepsias com inicio antes dos 13 anos e tém um
excelente prognostico (HEIJBEL, 1990; CAMPOS & HERRERA, 1990; HOLMES, 1993;

PANAYIOTOPOULOS, 1993; FEJERMAN et al., 1998).

Os achados eletrencefalograficos interictais nas epilepsias parciais benignas da
infancia consistem de pontas ou ondas sharp com localizagao focal na regido frontal,
temporal ou occipital. A atividade de fundo, no EEG, sempre € normal. O foco € mais ativo
durante o sono., nao se acentua pela hiperventilagio ou pela foto-estimulagao e nao €
causado por lesdao cerebral localizada, diagnosticavel com exames neurorradiologicos. A
crianga ndo apresenta déficits fisicos, neurologicos ou intelectuais (BILLARD et al, 1990;
CAMPOS & HERRERA, 1990; HEIJBEL, 1990; HOLMES, 1993; FEJERMAN et al..

1998).

DEONNA et al. (1986) avaliaram o curso clinico das epilepsias parciais benignas
da infancia em um estudo retrospectivo de 107 criangas e verificaram que em 64% delas as

crises eram parciais simples, e em 36%. parciais complexas. Nessa amostra, foram
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identificados 38 casos de ERBI e houve dificuldade na individualizacio de outras

sindromes com crises parciais.

Em um estudo desenvolvido para avaliar as alteragdes induzidas pelo sono na
atividade paroxistica eletrencefalografica em uma amostra de 42 criangas com epilepsia
parcial, divididas em 3 grupos - ERBI, epilepsia parcial com lesdo, epilepsia parcial sem
lesdo - , foi possivel observar que a atividade paroxistica foi aumentada pelo sono nos 3
grupos, mas o aumento foi mais intenso no grupo de 15 criangas com ERBI (GENTON et

al., 1988).

DULAC et al. (1989), em estudo retrospectivo em que foram revisados 442
tragados eletrencefalograficos realizados em um periodo de 5 anos, procuraram determinar
se ocorreram casos de epilepsia benigna com crises parciais entre o periodo neonatal e os 3
anos de idade e localizaram 17 casos na amostra, todos com bom prognostico, que ficaram
divididos em 2 grupos. No primeiro, com 6 pacientes, as crises iniciaram entre os 17 e 0s
45 dias de vida e o comportamento foi compativel com epilepsia benigna idiopatica
neonatal, apesar da manifestagdo tardia. No segundo, com 11 pacientes, as crises
ocorreram entre 15 e 34 meses e os dados foram sugestivos de epilepsia parcial benigna da
infancia. N@o foi identificado nenhum caso de epilepsia parcial benigna no intervalo de

tempo entre os 45 dias e os 15 meses de vida.

O achado  eletrencefalografico  de  atividade  paroxistica  focal
desproporcionalmente intensa em uma crianga com crises infreqiientes, sem outras queixas
ou alteracdes, € altamente sugestivo de epilepsia parcial benigna da infancia

(PANAYIOTOPOULOS, 1993).
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Existem varios tipos de epilepsia parcial benigna da infancia, tais como ERBI,
epilepsia benigna com paroxismos occipitais, epilepsia parcial benigna da infincia com
sintomas afetivos, epilepsia parcial benigna com paroxismos frontais, epilepsia parcial
benigna com potenciais somestésicos gigantes, crises parciais benignas da adolescéncia e
epilepsia parcial benigna da infancia de outros tipos. Até o momento, apenas as duas
primeiras estao reconhecidas oficialmente pela /LAE, enquanto as demais ainda aguardam
confirmac¢ao (O’DONOHOE, 1985a; COMMISSION, 1989; HEIJBEL, 1990; MENKES,

1990; HOLMES, 1993; FEJERMAN et al., 1998).

Em uma coorte retrospectiva e prospectiva de 101 criangas com epilepsia parcial,
foi observada etiologia sintomatica em 39% dos casos, idiopatica em 19% e em 42% deles
ndo foi possivel determinar a causa. A maioria teve boa evolu¢do e respondeu bem ao

tratamento anticonvulsivante em monoterapia (CAMPOS & HERRERA. 1990).

Em 1991, LERMAN & KIVITY publicaram artigo de revisao onde foram
descritas varias formas ndo rolandicas de epilepsia parcial benigna da infancia. Foram
revisados os principais achados da epilepsia parcial benigna da infancia com paroxismos
occipitais, com paroxismos frontais, com potenciais somato-sensitivos extremos, com
paroxismos multifocais e uma forma com sintomas afetivos — também conhecida como

psicomotora. Foi descrita ainda a epilepsia parcial benigna da adolescéncia.
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2.2.2 - Epilepsia Rolandica Benigna da Infincia

Na historia da medicina, existem muitos anatomistas, fisiologistas e clinicos cujos
nomes se associaram com certas estruturas, fun¢des ou doengas. No passado, a descri¢do
de novos achados médicos propiciou a imortalidade de muitos autores, uma vez que seus
nomes se tornaram permanentemente ligados as suas descobertas. Atualmente, a
associagdo de um nome proprio a uma doenca tem sido desencorajada. No entanto, ndo €
infrequiente que na pratica ainda se dé preferéncia a um ep6nimo, em detrimento de uma

nomenclatura oficial e cientifica (VAN HUFFELEN, 1989).

A ERBI tem recebido, ao longo dos anos, as mais variadas denominacdes. O
termo “rolandica” derivaria da area encefalica de onde sdo registradas as alteragdes
eletrencefalograficas mais proeminentes desta sindrome eletroclinica em homenagem a
Luigo Rolando, anatomista italiano que viveu no periodo de 1773 a 1831 (HEIJBEL,

1990).

Da revisao das publicagdes sobre o assunto, observa-se que 0s autores americanos
preferem a expressao “centrotemporal” ao passo que os autores europeus, em especial os

franceses, optam por “rolandica” (LERMAN & KIVITY. 1975: DRAVET. 1994).

Na realidade, a estrutura cerebral atualmente conhecida como fissura de Rolando
foi descrita bem antes, em 1796, pelo anatomista francés Vicq d’Azyr, conforme reconhece
o proprio Rolando. A rigor, ndo haveria motivos para homenagear Luigo Rolando, no caso
da ERBI, de vez que niao desempenhou nenhum papel de relevancia na descri¢ao deste tipo
de epilepsia. Além do mais, as crises nao se originam na fissura, mas sim no tecido

cerebral circunvizinho (VAN HUFFELEN, 1989).
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Ja que os aspectos eletrencefalograficos foram de primordial importancia para a
caracterizacdo do quadro de ERBI, € razoavel que ndo sejam localizados relatos prévios a
era do EEG. No entanto, crises rolandicas foram referidas muitos anos antes das classicas
descricdes da Escola Francesa, na década de 50 (GASTAUT, 1952; NAYRAC &

BEAUSSART, 1958; BANCAUD et al., 1958).

Admite-se que a primeira descrigdo de uma crise rolandica foi feita por um
médico alemdo chamado Martinus Rulandus, que viveu entre 1532 e 1602, em um artigo
publicado em 1597, onde é relatado o caso de um menino de 10 anos, com crises curtas e
recorrentes envolvendo a metade esquerda da face — em especial o olho esquerdo e o canto
esquerdo da boca — além do membro superior esquerdo, sem perda da consciéncia,

seguidas por problemas pds-ictais na fala (VAN HUFFELEN, 1989).

Em 1803, Maissonneuve publicou o caso de uma menina de 5 anos que tinha
freqiientes crises de espasmos hemifaciais que ocorriam sempre ao amanhecer, € que
desapareceram espontaneamente aos 14 anos, nido tendo mais voltado a se manifestar, em

11 anos de seguimento (KARBOWSKI & DONATI, 1992).

As pontas rolandicas tém sido descritas nas tltimas 4 décadas em criangas com ou
sem convulsdes. Nos casos associados a convulsdes, pode-se ter uma condi¢do
eletroclinica atualmente reconhecida como epilepsia benigna da infancia com paroxismos
centrotemporais ou também como ERBI (GASTAUT, 1952; NAYRAC & BEAUSSART,
1958; GIBBS & GIBBS, 1960; SMITH & KELLAWAY, 1964; LOMBROSO, 1967;
AICARDI & CHEVRIE, 1969; DALLA BERNARDINA & TASSINARI, 1975; ENGEL
et al., 1977; NIEDERMEYER, 1981; GASTAUT, 1982a; LOISEAU et al., 1983; DOOSE

& SITEPU, 1983; MANCIA et al., 1986; PICCIRILLI et al., 1988; SANTANELLI et al.,



2 - REVISAO DA LITERATURA 30

1989; WEINBERG et al, 1990, TAKAHASHI et al, 1991; HOLMES, 1993;
NIEDERMEYER, 1993a; LEGARDA & JAYAKAR, 1995; FONSECA & TEDRUS,

1995; FEJERMAN et al., 1998; BORGES et al., 1999).

A ERBI ¢ mais freqiiente em meninos do que em meninas, numa propor¢ao de
6:4, atinge criangas de 2 a 12 anos em 98% dos casos e sao descritos dois tipos de crises:
crises noturnas generalizadas em 80% dos pacientes e crises diurnas de curta duragao, que
sdo parciais e de inicio focal, nos 20% restantes. Essas crises cessam mesmo depois da

suspensao da medicagdo anticonvulsivante (BEAUSSART, 1972).

BLOM et al., em 1972, avaliaram 40 criangas com convulsdes e paroxismos
centrotemporais ou rolandicos no EEG, no que diz respeito ao prognoéstico de longo prazo.
A amostra ficou constituida por 26 meninos e 14 meninas, a historia familiar foi positiva
para epilepsia em 40% dos casos, as crises foram noturnas em 55% dos episodios e 95%
dos pacientes estavam livres de convulsdes em 10 anos de seguimento. Essa mesma
amostra foi revisada 10 anos mais tarde. Dos 40 pacientes da amostra original, 37
concordaram em ser reavaliados, dos quais 36 estavam completamente livres de convulsao.
O unico caso que se mantinha com crises convulsivas era de um paciente com historia de
alcoolismo. Nenhum dos pacientes apresentou problemas para conseguir coloca¢ao no
mercado de trabalho mas 5 tiveram dificuldades em obter licenga para dirigir carro (BLOM

& HEIJBEL, 1982).

BEAUMANOIR et al., em 1974, conduziram um estudo de casos e controles com
52 criangas, na tentativa de responder a algumas duvidas sobre a fisiopatologia da ERBI, e
verificaram que, nos 26 casos, alguns eventos chamaram aten¢@o: historia familiar positiva

para enxaqueca, epilepsia e alergia: eventuais surtos de ponta-onda lenta de 3 a 4 ciclos por
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segundo, de curta duragdo; paroxismos generalizados no sono lento e crises focais no sono
paradoxal: além de auséncia de comprometimento cognitivo ou disturbio neuropsicolégico
definitivo. Os autores concluiram que a ERBI € uma epilepsia funcional cuja expressao

depende de multiplos fatores.

A primeira descrigao de um EEG ictal, em paciente com ERBI, data de 1975 e é
de um menino de 10 anos, com crises parciais e generalizadas durante o sono noturno. A
primeira crise ocorreu aos 8 anos, a segunda aos 9 e, desde entdo, passou a apresentar
crises aproximadamente a cada 3 semanas, com contraturas da face, desvio da comissura
labial para direita e hipersalivagao. O exame neurologico e a avaliagdo laboratorial foram
normais. O EEG interictal continha pontas rolandicas a esquerda. O estudo poligrafico do
sono noturno mostrava um progressivo aumento na freqiiéncia das pontas roldndicas, a
medida que o sono ia se aprofundando, as quais eram mais freqiientes na fase NREM do
que na fase REM do sono espontineo. Ao amanhecer, foi documentada uma crise
espontanea subclinica, com mioclonias na face direita e contratura da boca. O EEG
mostrou atividade rapida de baixa voltagem sobre as regides temporal e centro-parietal
esquerdas que, apos alguns segundos, difundiu-se para a regiao anterior esquerda e linha
meédia, disseminou-se um pouco mais e entdo cessou abruptamente. As pontas rolandicas
reapareceram aproximadamente 1 minuto apos o final dessa descarga (DALLA

BERNARDINA & TASSINARI, 1975).

Logo a seguir foi relatado o segundo EEG ictal, também de um menino de 10
anos, com historia familiar fortemente positiva para epilepsia, que igualmente teve sua
crise registrada logo antes do amanhecer, com caracteristicas em parte similares as do

relato anterior (AMBROSETTO & GOBBI, 1975).
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HEIDBEL et al. (1975a) conduziram um dos primeiros estudos genéticos na ERBI,
em uma amostra com 19 probandos, seus pais e irmdos. Os autores concluiram que as
alteragoes eletrencefalograficas desta sindrome epiléptica sao provavelmente controladas
por um gene autossomico dominante com penetrancia idade-dependente e verificaram que

a heranc¢a nao € ligada ao sexo.

Estudos recentes falharam em relacionar esta condi¢do eletroclinica com um
cromossoma especifico. REES et al. (1993) testaram a zona do X-fragil em uma amostra
com 31 probandos. WHITEHOUSE et al. (1993) tentaram verificar se a ERBI também
teria um /ocus no brago curto do cromossoma 6, como a epilepsia idiopatica generalizada,

ambos os trabalhos sem resultados positivos.

Nido ha como desconhecer a influéncia de algum fator genético na ERBIL
Aproximadamente 8% dos pacientes possuem historia pregressa de convulsao febril, varios
trabalhos documentaram um numero estatisticamente significativo de familiares de
criangas com ERBI cujos EEGs também eram alterados e ha relatos da associagao de
pontas rolandicas com paroxismos generalizados, incluindo as descargas de 3 Hz,
caracteristicas da auséncia tipica da infancia (MELO & NIEDERMEYER, 1991;

FEJERMAN et al., 1998).

HEIIBEL et al. (1975b), avaliando os dados de 52.252 criangas com idade de zero
a 15 anos, em um condado do norte da Suécia, encontraram uma taxa de incidéncia de

ERBI de 15,7%.

E conhecida a idade-dependéncia para o registro de pontas rolandicas nos EEGs
interictais de criangas com ou sem epilepsia, mas existem poucos estudos enfocando este

aspecto em especial.
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Parece que a curva da variag@o da amplitude, com o passar do tempo, também tem
essa caracteristica de depender da idade. Inicialmente é baixa — em torno de 50 uV - até
aproximadamente os 3 anos. Cresce e atinge seu pico maximo em torno dos 9 anos de
idade, em especial durante o sono, e inicia uma curva descendente em amplitude, até que
as pontas rolandicas desaparegam por completo na pré-adolescéncia (NISHIURA &

MIYAZAKI, 1976).

Em um estudo local recentemente publicado, BORGES et al. (1999) conduziram
uma coorte prospectiva de 160 criangas com pontas rolandicas e idade variando entre 1 e
16 anos, seguidas por um tempo maximo de 9 anos. As pontas rolandicas surgiram, em
meédia, aos 7 anos de idade, com 78% de chances de desaparecer em 7 anos de seguimento,

independentemente da faixa etaria em que tenham surgido.

NIETO et al. (1978) estudaram uma amostra de 64 criangas que apresentavam
crises convulsivas durante o sono e constataram que a incidéncia de historia familiar €
maior do que a encontrada em outras formas de epilepsia, admitindo um componente
genético comum para esse grupo. A taxa de prevaléncia da epilepsia benigna da infancia

com paroxismos centrotemporais (ERBI), nessa amostra, foi de 62,5%.

KAJITANI et al. (1981) avaliaram as relagdes entre as crises convulsivas na
vigéncia de febre e a ERBI, em um estudo com 72 pacientes, e sugeriram haver uma

estreita relacao genética entre as duas situagdes.

Os dipolos horizontais ndo sdao comuns nos EEGs de rotina e tém maior relacao
com alteragdes neurologicas funcionais do que estruturais. O usual, nos tragados interictais
de rotina, é que apenas o polo negativo do paroxismo seja passivel de registro no EEG.

Quando um paroxismo esta situado no interior de um sulco cerebral. torna-se possivel de
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que tanto o polo positivo como o negativo sejam captados simultaneamente pelos eletrodos
de superficie. No caso da ERBI, existe um campo dipolo estereotipado, com orientagio
horizontal, localizado ao longo da banda rolandica, com o podlo negativo situado no
quadrante posterior, com maxima negatividade nas regides medio-temporal ou central
estando o polo positivo localizado anteriormente na regiao frontal. Provavelmente, todas as
descargas sdo oriundas de um mesmo gerador, localizado na por¢do inferior da regido
rolandico-silviana, o qual ¢ orientado tangencialmente ao escalpo. Alguns autores postulam
o envolvimento do lobo da insula. A identificagdo desse dipolo poderia ser util para
diferenciar a epilepsia parcial benigna da infincia com paroxismos centrotemporais das
outras formas de epilepsia focal nessa faixa etaria (GREGORY & WONG, 1984;
O’DONOHOE, 1985a; GRAF et al., 1990; GUTIERREZ et al., 1990; WEINBERG et al.,
1990; WONG, 1990; JAYAKAR et al., 1991; LISCHKA & GRAF, 1992; GREGORY &
WONG, 1992; LEGARDA et al., 1994a; LEGARDA & JAYAKAR, 1995; SILVA et al.,

1995a; BRAGA, 1998; FEJERMAN et al., 1998).

GREGORY & WONG (1984) examinaram em detalhes a morfologia e a
topografia das pontas rolandicas interictais em 20 casos de ERBI. com énfase na analise
dos dipolos, na tentativa de documentar alguma caracteristica com valor prognostico. Os
autores concluiram que a identifica¢ao do dipolo horizontal estereotipado pode ser util na

diferenciag@o entre ERBI e epilepsias focais de outras etiologias.

MORIKAWA et al. (1986) descreveram o comportamento clinico de uma coorte
de 122 criangas com epilepsia parcial funcional, seguidas por 5 anos. e encontraram 55
casos de ERBI, o que corresponde a 45% do universo das epilepsias parciais, na amostra.

Tais achados contrastam com os de CAMPOS & HERRERA (1990), que encontraram 7%
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de criangas com epilepsia benigna da infidncia com paroxismos centrotemporais em uma

amostra de 101 casos de epilepsias parciais.

Embora o conceito de que a ERBI ndo cursa com alteragdes estruturais ja esteja
consolidado, raros s3o os relatos dessa coincidéncia. (BEAUSSART, 1972; MORIKAWA
et al., 1986; KASCHNITZ et al., 1988; COLE et al., 1988; SANTANELLI et al., 1989;
HAUSER et al., 1990; GIROUD et al., 1990; GENTON et al., 1990; FUSCO et al., 1992;
AMBROSETTO, 1993; TSUJI et al., 1994; IANNETTI et al., 1994; SHEVELL et al.,

1996).

BEAUSSART (1972) descreveu o caso de um menino de 6 anos de idade, com
compressdo medular por um neurinoma ao nivel de C4, cujo EEG mostrava tipicas pontas
rolandicas, que desapareceram apds a remogdo cirirgica € ndo mais reapareceram em um

seguimento de longo prazo.

Em um estudo transversal, em que foram comparados os dados eletroclinicos de
117 criangas com crises parciais, divididas em 3 grupos — 41 com ERBI, 31 com pontas
rolandicas e crises convulsivas nao tipicas de ERBI e 45 com crises parciais sem pontas
rolandicas — , foi feita avaliagao neurorradiologica em 32 delas. Dentre as criangas com
ERBI, foi obtida avaliagdo com neuroimagem em 13 casos, 11 normais e 2 anormais (1
caso de cavum septo pelicido e 1 de aumento da fissura silviana esquerda) (MORIKAWA

et al., 1986).

KASCHNITZ et al. (1988) relataram a histéria de um menino de 10 anos com
convulsdes e pontas centrotemporais, cuja tomografia computadorizada encefalica mostrou
um processo expansivo volumoso na regido temporal inferior, identificado como

oligodendroglioma grau I, que foi removido cirurgicamente com sucesso. No mesmo ano,
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foram reportados 2 casos de sindrome de Landau-Kleffner e muitas caracteristicas clinicas
da ERBI que, pela sindrome de epilepsia-afasia, foram tratados cirurgicamente, um dos

quais com sucesso (COLE et al., 1988).

TSUII et al. (1994) descreveram o quarto caso de ERBI associada com multiplos
cistos aracnoideos em um menino de 8 anos que foi submetido a tratamento cirirgico e nao

mais repetiu crises convulsivas.

IANNETTI et al. (1994) registraram o caso de uma menina de 15 anos com crises
parciais motoras simples, sialorréia e, por vezes, generalizagdo secundaria, cujo EEG
mostrava pontas-ondas centrotemporais a direita que se difundiam contralateralmente. A
ressondncia magnética nuclear mostrou malformagdo na regido opercular direita, com

comportamento clinico superponivel ao da sindrome de Foix-Chavany-Marie.

Considerando-se exclusivamente as pontas rolandicas, reconhecem-se, pelo
menos, 5 situagdes: 1) criangas com lesdes cerebrais (paralisia cerebral e/ou retardo
mental) e com pontas rolandicas, sem convulsdes; 2) criangas neurologicamente normais,
com pontas rolandicas, sem convulsdes - a literatura estima em 20% a 50%; 3) criangas
com ERBI e lesdes cerebrais que podem ser independentes e coincidentes; 4) criangas
neurologicamente sadias e com ERBI; 5) criangas neurologicamente sadias, com ERBI,
mas sem que se tenha conseguido documentar pontas rolandicas nos EEGs interictais
(MORIKAWA et al., 1979; LISCHKA & GRAF, 1992, BEYDOUN et al, 1992;
HOLMES, 1993; NIEDERMEYER, 1993a; GILLAM & WILLIE, 1996; FEJERMAN et

al., 1998).

Em 1991 foi descrito o quarto caso de estado epiléptico, em um menino de 7 anos,

com ERBI. O paciente apresentou crises a partir dos 6 anos, noturnas e esporadicas. As
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crises passaram a ser diarias, a tarde, com 4 a 5 horas de duragdo, com altera¢des na fala,
sialorréia e manuteng¢@o do nivel de consciéncia, refratarias aos anticonvulsivantes de uso
habitual. Os autores encontraram semelhangas clinicas entre esse caso e a epilepsia com
ponta-onda continua durante o sono lento (POCSL) e também com a sindrome opercular

anterior - sindrome de Foix-Chavany-Marie (COLAMARIA et al., 1991).

Na sindrome de Foix-Chavany-Marie ocorre uma disfung¢@o opercular anterior e
na sindrome de Landau-Kleffner a disfungdo € na opércula posterior. Até o momento,
foram relatados 18 casos da sindrome de Foix-Chavany-Marie, descrita ha mais de 70
anos. Ambas podem estar associadas com POCSL e ERBI, durante sua evolugao (PRATZ

et al., 1999; AICARDI, 1999).

Na realidade, a ERBI pode ocorrer juntamente com uma série de outras condi¢does
neurologicas, como, por exemplo, paralisia cerebral, epilepsia generalizada primaria —
incluindo auséncia tipica - , epilepsia benigna da infancia com paroxismos occipitais,
disturbios da migra¢dao neuronal, crises convulsivas na vigéncia de febre, tumores
cerebrais, cistos aracnoideos, agenesia do corpo caloso, sindrome do X-fragil, sindrome de
Foix-Chavany-Marie, sindrome de Landau-Kleffner, sindrome de Rett e POCSL, dentre
outras (BLOM et al., 1972; LERMAN & KIVITY, 1975; NIEDERMEYER, 1981,
AICARDI & CHEVRIE, 1982, GASTAUT, 1982b; LOUISEAU et al., 1983,
SANFILIPPO et al., 1986; FEJERMAN & DI BLASI, 1987, HAGNE et al, 1989
NIEDERMEYER & NAIDU, 1990, JAYAKAR & SESHIA, 1991; FUSCO et al., 1992;
HOLMES, 1992; KAJITANI et al, 1992; AMBROSETTO, 1993. FONSECA &

TEDRUS, 1994; SILVA et al., 1995b; SHEVELL et al., 1996; GUILHOTO et al., 1997,
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FEJERMAN et al.,, 1998; DJABRAIAN et al., 1999; PRATZ et al,, 1999; AICARDI,

1999).

Em nosso meio, o primeiro relato de EEG ictal em caso de ERBI foi de SILVA et
al. (1995a), quando também descreveram um fendémeno chamado dipolo reverso, ocasidao
em que as polaridades usuais do dipolo horizontal tipico dos EEG interictais ficam
invertidas, o0 que ja havia sido descrito em publica¢des prévias (GUTIERREZ et al., 1990;

WONG, 1990; JAYAKAR et al.,, 1991).

MAMI et al. (1993) descreveram o caso de uma menina que teve convulsdes
neonatais tidas como benignas, cujos familiares também apresentaram convulsGes

neonatais benignas, e que desenvolveu ERBI a partir dos 10 anos de idade.

Sabe-se que epilepsia, linguagem e comportamento compartilham sistemas neuro-
anatomicos e neurofisiolégicos, o que poderia explicar, embora parcialmente, essas
relagdes ainda pouco compreendidas até os dias atuais. Alguns modelos clinicos da prética
neuropediatrica — tais como sindrome de Landau-Kleffner, POCSL, ERBI, sindrome de

Lennox-Gastaut e autismo — podem ser uteis no entendimento e investigagdo dessas

associa¢oes (TUCHMAN, 1994).

E bem aceita a possivel ligagdo entre ERBI e problemas de linguagem — incluindo
sindrome de Landau-Kleffner e, eventualmente, POCSL (AICARDI & CHEVRIE, 1982;
DULAC et al., 1983a; FEJERMAN & DI BLASI, 1987, BOLOUCHE et al., 1990:
JAYAKAR & SESHIA, 1991; DEONNA et al., 1993; BINNIE, 1993; DRAVET, 1994;
SILVA et al, 1995b; FEJERMAN et al, 1998; AICARDI, 1999; DJABRAIAN et al.,

1999).
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Paroxismos nas regides centrotemporais e/ou occipitais ndo sdo achados raros em
criangas sem epilepsia. Podem ocorrer ocasionalmente em um EEG solicitado por uma
série de diferentes motivos. Sdo paroxismos considerados benignos e idade-dependentes,
mas existe uma tendéncia em associd-los com o motivo da solicitagdo do EEG e em tentar

modificar o quadro clinico com o uso de anticonvulsivantes (LERMAN & KIVITY, 1981).

A discrepancia entre a intensa atividade paroxistica interictal e a possivel escassez
de crises clinicas é bem conhecida nos casos de epilepsias parciais benignas da infancia,

em especial a ERBI (PANAYOTOPOULOS, 1993; FEJERMAN et al., 1998).

A despeito do classico conceito de que a ERBI ndo cursa com déficits cognitivos,
existem situagdes onde € descrito um prejuizo, ou déficit cognitivo transitério - fransitory
cognitive impairment (TCI) - durante freqiientes descargas interictais, mesmo nos casos de
paroxismos focais e sem crises clinicamente detectdveis, que poderia explicar algumas
ocorréncias de ERBI associadas com problemas interictais de atengdo, cognitivos, de
aprendizado e de linguagem, sem substrato anatomico demonstravel pelas atuais técnicas
de neuroimagem (BEAUSSART, 1972: BEAUMANOIR et al., 1974; AARTS et al., 1984,
BINNIE et al., 1987; PICCIRILLI et al, 1988; KASTELEIIN-NOLST et al., 1988;

BINNIE & MARSTON, 1992; BINNIE et al., 1992; PICCIRILL et al., 1994).

A nog¢do de TCI, reconhecida desde muito tempo, tem sido discutida por
diferentes autores, com opinides divergentes quanto a abordagem terapéutica no que diz
respeito a usar ou nio medicagdo anticonvulsivante (BINNIE et al.,, 1987: LERMAN &

KIVITY. 1992; BINNIE & MARSTON, 1992; BINNIE, 1993).

Recentemente, foi descrita uma forma peculiar de epilepsia parcial benigna da

infancia, também com ponta roldndicas, mas com um comportamento nio tdo benigno,
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denominada sindrome opercular epiléptica. Foram relatados 4 casos, 3 deles com
seguimento superior a 15 anos. Todos iniciaram como ERBI. 2 com disfun¢ao opercular
transitoria. A partir dos 4 anos de idade, a disfun¢@o opercular foi se tornando mais grave,
com dificuldades fonoarticulatorias, na musculatura orolingual, na degluticdo da saliva e
na mobilidade facial inferior. Nao houve beneficios com uso de carbamazepina, droga de
escolha nos casos com paroxismos focais. So o clobazam foi eficaz no controle das crises e
da disfun¢dao opercular. A partir dos 16 anos de idade, foi possivel a retirada dos

anticonvulsivantes dos pacientes (PRATZ et al., 1999).

Estudos prognosticos na ERBI sao raros (DALLA BERNARDINA & BEGHINI,
1976; CLEMENS & OLAH, 1987; BEYDOUN et al., 1992; VAN DER MEIJ et al., 1993;

LEGARDA et al., 1994b).

Segundo DALLA BERNARDINA E BEGHINI (1976), “como pontas rolandicas
similares no EEG em vigilia podem ser vistas em criangas que tiveram crises convulsivas
ou naquelas que podem vir a té-las, sdo necessarios parametros adicionais para predizer
convulsoes nestes casos”. Por este motivo, desenvolveram um estudo de casos e controles,
com 20 criangas, para avaliar as diferencas na evolugido das pontas rolandicas durante o
sono em 2 grupos, um com e outro sem convulsdes. Foram identificados alguns fatores que
podem aumentar a possibilidade de que uma crianga com pontas rolandicas tenha
convulsdes futuras: se a atividade de pontas continua intensa durante o sono REM, se
surgem descargas tipo ponta-onda durante o sono, se as pontas rolandicas permanecem

unilaterais durante o sono e se ha historia familiar de epilepsia.

CLEMENS & OLAH (1987) avaliaram os parametros eletrencefalograficos do

sono em 11 criangas com ERBI e compararam-nos com os achados de 9 controles nao
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epilépticos. Os autores constataram que as propriedades basicas do sono e a
eletromorfologia estiveram preservadas em ambos 0s grupos e concluiram que a epilepsia
benigna da infancia com paroxismos centrotemporais € um estado de mau funcionamento

neuronal que ndo afeta a organizag@o normal do sono de modo caracteristico.

Ha dois achados eletrencefalograficos pouco usuais na ERBI - ponta-onda
generalizada e descargas multifocais de ondas sharp - ambos geneticamente transmitidos,
com penetrancia idade-dependente. Eles foram relacionados com o progndstico desta
sindrome eletroclinica, em uma amostra de 41 criangas. Os autores concluiram que as duas
alteragdes eletrencefalograficas nfo foram capazes de prever a evolugdo futura dos

pacientes estudados (BEYDOUN et al., 1992).

VAN DER MEIJ et al. (1993) fizeram a analise quantitativa da morfologia das
pontas rolandicas em cinco categorias clinicas de criangas, classificadas com base na
presenga ou auséncia de epilepsia e/ou déficit neurologico, em uma amostra de 43
pacientes e verificaram que a morfologia dos complexos rolandicos foi idéntica nos cinco
grupos, ou seja, nio foi capaz de separar os casos funcionais daqueles em que ha lesdo

organica.

Segundo LEGARDA et al. (1994a), “apesar de o foco centrotemporal ser o
achado tipico desta sindrome eletroclinica, as manifestagées convulsivas dos pacientes
com epilepsia benigna da infancia com foco centrotemporal raramente se referem ao lobo
temporal”. Por isso, avaliaram 33 pacientes com pontas rolandicas, nas montagens
eletrencefalograficas tradicionais, através da colocagdo de eletrodos adicionais na regido
perissilviana e definiram 2 subgrupos: o central alto e o central baixo. No primeiro, foi

verificado maior envolvimento da mio, quando ocorrem as crises. No segundo, foi
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observada mais freqiientemente sialorréia. Segundo os autores, a colocagdo de eletrodos
adicionais no EEG das criangas com pontas rolandicas, permite diferenciar a epilepsia
benigna com paroxismos centrotemporais da epilepsia do lobo temporal, que tem pior

prognostico.

2.3 - ELETRENCEFALOGRAFIA NA EPILEPSIA INFANTIL

As primeiras descobertas do fendmeno elétrico sao atribuidas a Tales de Mileto
(620-550 AC), um dos filosofos da era pré-socratica. Os primeiros equipamentos a gerar
eletricidade foram as maquinas de fricgdo, criadas por Otto Von Guericke, por volta de
1600. Posteriormente, surgiram dispositivos para armazenar a eletricidade, como a jarra de
Leyden. As primeiras nogdes de que a fisiologia do sistema nervoso € eletricamente
mediada foram introduzidas por Carlo Matteucci (1811-1868), em Bolonha, e por Emil

Dubois-Reymond (1818-1896), em Berlim. (NIEDERMEYER. 1993c).

A primeira tentativa de medir a atividade elétrica no cérebro de animais ocorreu
em 1875, quando Richard Caton (1842-1926) publicou um curto relato, de
aproximadamente vinte linhas, no British Medical Journal, descrevendo suas experiéncias
em gatos. Um relato mais detalhado foi feito em 1877, com experimentos usando mais de

40 animais. (NIEDERMEYER, 1993¢; DE PAOLA, 1998).

Berger (1873 e 1941), neuropsiquiatra alemao sem muito destaque na area clinica,

neurologica ou psiquiatrica, foi o criador do eletrencefalografo. Extremamente meticuloso,
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desenvolveu seu trabalho em um laboratorio pequeno e rudimentar. O primeiro tragado
eletrencefalografico foi feito no seu jovem filho, em 1925. O primeiro relato, no qual foi
descrito o ritmo alfa, também chamado ritmo de Berger, data de 1929. Berger suicidou-se

aos 68 anos, em meio a um quadro severo de depressao (NIEDERMEYER, 1993c¢).

Desde 1947, vinha sendo recomendada uma sistematiza¢ao para a colocagao dos
eletrodos nos pacientes, antes do registro eletrencefalografico, visando facilitar as
comparacOes entre estudos obtidos em diferentes laboratorios. O Sistema Internacional 10-
20 surgiu como proposta de uniformizagao, no que se refere tanto a posi¢ao dos eletrodos
como a nomenclatura. Foram escolhidos 5 pontos na linha média da cabega, colocados a
uma distancia de 10% e 20% da medida entre dois pontos referenciais, nasion e inion.
Ficaram determinadas as posigdes de 21 eletrodos, sendo que os nimeros impares ficaram

a esquerda e os pares, a direita (JASPER, 1958). (figura 1)

ESQUERDO DIREITO

Nasofaringeo

Pré frontal
Vértex frontal

Temporal anteriorfrontal
Frontal

Auricular
Temporal médio
Vértex central Central
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) , Temporal posterior
Vértex parietal

Occipital

figura 1: Sistema 10-20
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As propriedades coletivas do cortex cerebral ficam bem evidentes em alguns
estados comportamentais, como sono, rea¢ao do despertar e atividade convulsiva. Esses
estados podem ser examinados de modo n@o invasivo através de eletrodos aplicados no
escalpo, que geram um registro eletrencefalografico. O EEG reflete a atividade de um
grande numero de neurdnios, mais especificamente os neurdnios piramidais, que tém os
dendritos e axonios perpendiculares ao escalpo e uma orientagao espacial paralela entre si,
0 que permite uma somag¢ao de potenciais elétricos extracelulares (MARTIN, 1991; DE

PAOLA, 1998).

Uma corrente flui dentro do neurdnio ao nivel do ponto de ativa¢do, que poderia
ser chamado de ponto de entrada, e sai do neurénio por outro ponto, definido como ponto
de saida. A corrente extracelular pode ser medida como um campo potencial que €
negativo na entrada e positivo na saida. No nivel macroscopico, o campo potencial mede a
soma das entradas e saidas individuais de uma grande populagdo de neurdnios. Ja que a
maioria dos neurdnios corticais tem seus axonios orientados em paralelo e se ativam
sincronicamente, 0 manto cortical forma um manto dipolar, que normalmente € negativo na
superficie e positivo na profundidade, ou seja, durante os tragados interictais de rotina,
usualmente tem-se um dipolo vertical, no qual somente a extremidade negativa esta
acessivel aos eletrodos do escalpo. A maioria dos paroxismos pode ser avaliada usando-se
0 mesmo raciocinio. Se o gerador do paroxismo estiver sobre um giro, o dipolo € vertical,
se estiver no interior de um sulco ou fissura, o dipolo sera horizontal, ou seja, torna-se
possivel o registro simultdneo das duas extremidades do dipolo. Deve ser feita ressalva

para os tecidos dismorficos, cujos neurdnios e axonios nio estdo adequadamente
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orientados. Nesses casos, podem-se identificar dipolos com localizagdo e orientacdo

atipicas (JAYAKAR et al., 1991).

Gragas ao EEG, ¢ possivel documentar e entender que a atividade elétrica cerebral
se origina a partir de processos bioquimicos oriundos dos neurdnios. Sabe-se que um
eletrodo aplicado sobre o escalpo € capaz de registrar a atividade de uma area de
aproximadamente 6 cm? de tecido cerebral. Na realidade, estima-se que o potencial captado
por um eletrodo de escalpo corresponda ao resultado da atividade de potenciais sinapticos
de cerca de 100.000 neurdnios, cujos axonios e dendritos tém uma orientag@o verticalizada

(JAYAKAR et al., 1991; DE PAOLA, 1998).

Para o registro eletrencefalografico, sdo necessarios pelo menos dois eletrodos.
Um ativo, proximo ao sitio da atividade neuronal e um indiferente, posto a certa distancia.
Na realidade, o registro resulta das medidas de diferengas de potencial entre estes eletrodos

(MARTIN, 1991).

Nas montagens bipolares, tanto longitudinais quanto transversais, € avaliada a
diferenca de potencial entre apenas 2 eletrodos. Na montagem tipo average, um eletrodo ¢é
comparado com uma media obtida de todos os demais eletrodos. Esta ultima se presta para
analise de dipolos surgidos tanto nos tragados interictais como nos ictais (TYNER et al.,

1983; MARTIN, 1991).

O EEG deve ser encarado como um recurso diagnostico. A eletrencefalografia
interictal rotineira € um dos exames mais solicitados e, muitas vezes, seu valor diagnostico
é mal interpretado. E sabido que cerca de 10% a 15% da populagao pode apresentar um
EEG “anormal”, mas muitas das alteragcdes sdo leves e sem repercussdao clinica. Nos

pacientes epilépticos, a percentagem de EEG em vigilia com alteragdes epileptiformes
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costuma ser pouco superior a 50% (CHADWICK, 1990; NIEDERMEYER, 1993a; DE

PAOLA, 1998).

A arte da localizagdo do foco epileptogénico € quase tdo antiga quanto a propria
eletrencefalografia. Até mesmo a leitura rotineira dos tragados de EEG deve ser feita com
cuidado, pois existem algumas armadilhas que podem apanhar o neurofisiologista menos
atento, como as causadas por variagdes anatOmicas corticais, difusdo da corrente de um
gerador para as areas vizinhas, distor¢ées no campo de origem do foco epileptogénico,
dificuldades técnicas, incluindo as relacionadas com a escolha da montagem usada para a
leitura do EEG, e também confusdes entre paroxismos reais e padrdes paroxisticos

benignos, dentre outras (JAYAKAR et al., 1991).

O EEG também pode auxiliar como sinalizador do progndstico em epilepsia. Em
uma metanalise de 16 artigos sobre o risco de recorréncia apds a primeira crise convulsiva
ndo provocada, foram identificados 2 fatores com potencial prognéstico: a etiologia das

crises e os achados eletrencefalograficos (BERG & SHINNAR, 1991).

Segundo WINCKLER & ROTTA (1997), criangas com EEG paroxistico tiveram

3,4 vezes mais chances de recorréncia apds a primeira crise convulsiva nao provocada.

Algumas das dificuldades técnicas citadas por Berger, em 1932, ocorridas durante
seus primeiros estudos eletrencefalograficos realizados em criangas, permanecem as

mesmas, mesmo apos mais de 60 anos de progressos na area (NIJEDERMEYER, 1993c¢).

Nos tltimos 70 anos, o EEG tem sido utilizado como uma ferramenta muito til
na avaliagio de uma série de situagdes neurolégicas, mas sua maior importincia fica
evidenciada no manejo clinico, e mais recentemente cirurgico, de casos de epilepsia (DE

PAOLA, 1998).
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O EEG ainda mantém um papel importante na avaliagdo pré-operatoria € no
acompanhamento poés-operatério de casos de cirurgia da epilepsia, apesar do enorme
desenvolvimento de novos exames estruturais e funcionais, incluindo testes de
excitabilidade cortical, aplicados no atendimento de casos selecionados de epilepsia, em

especial nos pacientes pediatricos (SAKAMOTO et al., 1998: DUCHOWNY et al., 1998).

A eletrencefalografia pediatrica, que tem a caracteristica de acompanhar o
processo neuromaturacional das criangas, possui nuances e peculiaridades que a
diferenciam da realizada em adultos. Assim como na semiologia neuropediatrica sdo
encontrados dados que surgem e desaparecem em idades pré-determinadas, quando ¢ feita
a analise de tragados eletrencefalograficos pediatricos, € importante ter-se em mente uma
série de referenciais da atividade bioelelétrica cerebral normal para cada faixa etaria, para
evitar erros na interpretacdo dos achados neurofisiolégicos (NIEDERMEYER, 1993d;

WYLLIE, 1995).



3 - JUSTIFICATIVA

O preconceito em relagdo a epilepsia se mantém, ainda hoje, apesar de todos os
avangos tecnoloégicos. Nos primérdios, chegou-se a pensar que era uma condigdo
contagiosa, época em que prevalecia o conceito magico de que a epilepsia era uma doenca
demoniaca por exceléncia. Desde entdo, € possivel que esta doenga tenha sido uma das que
mais sofreu discriminagdo, o que criou tabus em relagdo aos pacientes, muitos dos quais
perduram até hoje (O’DONOHOE, 1985b; MENKES, 1990; FEJERMAN et al., 1998;

SOUZA, 1999).

Ocorre que a epilepsia, na maioria das vezes, se inicia na infincia ou
adolescéncia, e comunicar a doenga aos familiares implica, em primeiro lugar, um pleno
dominio da epileptologia infantil, para evitar um indesejavel engano diagnoéstico em
pacientes que podem ser estigmatizados para sempre por uma atitude intempestiva. Os
lapsos nas explicagdes sobre a epilepsia infantil podem influenciar negativamente o
ajustamento e o comportamento psicossocial da crianga (FUKUSHIMA, 1981;
O’DONOHOE, 1985b; THARP, 1987; HEIJBEL, 1990; CHADWICK, 1990; HOLMES,

1993; PANAYIOTOPOULOS, 1993; FEJERMAN et al., 1998).

Criangas com epilepsia tém alta prevaléncia de problemas de comportamento e

aprendizagem, e provocam nos pais diferentes tipos de reagdo. Os primeiros resultados da
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aplicacdo de um inventario simplificado de qualidade de vida na epilepsia da infancia,
aplicado no nosso meio, mostraram reagdes de medo, preocupagao e inseguranga em 90%
dos pais, além de uma forte tendéncia a superproteg@o. As alteragbes comportamentais
mais frequentemente documentadas nas criangas foram irritabilidade, dependéncia e

agitacao (SOUZA, 1999; FERNANDES & SOUZA, 1999).

Embora, de um modo geral, na epilepsia a genética € bem menos importante do
que se imagina, também tem de se levar em conta o medo, por parte dos pais, de que a
epilepsia possa ser uma condi¢ao herdada. Os fatores genéticos parecem desempenhar
algum papel nas convulsdes febris, nas epilepsias primarias generalizadas e em algumas
formas de crises parciais, como a ERBI (METRAKOS & METRAKOS. 1961; BRAY &
WISER, 1964; HEIJBEL et al., 1975a; O’'DONOHOE, 1985¢c; SHORVON, 1990; DEGEN
& DEGEN, 1990; MELO & NIEDERMEYER, 1991; DEGEN & DEGEN, 1992;

NIEDERMEYER, 1993b; BERKOVIC, 1995, ZUPANC, 1996; FEJERMAN et al., 1998 ).

As informagdes sobre a historia natural da epilepsia ndo tratada sao relativamente
escassas (ELKIS & PITELLI, 1989; FROST et al., 1991; FERNANDES & SANDER,

1998).

Por outro lado, as pontas provenientes da regido rolandica ou centrotemporal tém
sido descritas nos EEGs de criangas com ou sem convulsdes, inclusive em casos de lesdes
organicas, como paralisia cerebral, sindrome de Rett e sindrome do X-Fragil, dentre outras
(MORIKAWA et al., 1979; NIEDERMEYER & NAIDU, 1990; VAN DER MEIJ et al.,
1992a; FUSCO et al., 1992; GREGORY & WONG, 1992; REES et al., 1993; WU et al.,
1993; IANNETTI et al., 1994 SHEVELL et al, 1996; FEJERMAN et al, 1998,

VALENTE et al., 1999).
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Nas criangas que convulsionaram e ndo tém lesdao organica, a situagdo
eletroclinica passa a ser denominada ERBI, que por defini¢do € autolimitada e tem boa
evolugdo. Contudo, muitas criangas que se encaixam neste diagnostico tém sido agrupadas
e tratadas como pacientes com formas graves de epilepsia (GASTAUT, 1952; NAYRAC
& BEAUSSART, 1958; LOISEAU et al., 1967, BEAUSSART, 1972; THARP, 1987,
AICARDI, 1988; MENKES, 1990; JAYAKAR & SESHIA, 1991; HOLMES, 1992;
LOUSEAU et al., 1992; PANAYIOTOPOULOS, 1993; HOLMES, 1993; LEGARDA et

al., 1994a; FEJERMAN et al., 1998).

Por defini¢ao, a ERBI € uma condig¢do benigna onde nao sao detectadas alteragdes
estruturais no SNC e nem déficits cognitivos. Foram, no entanto, descritos alguns casos de
ERBI associados a lesdes organicas, tendo entdo surgido dois subgrupos, um “funcional”
ou benigno e outro “organico” ou ndo benigno. Tornou-se necessario definir pardmetros
adicionais que apontassem para O prognostico nestes casos. Sdo escassas as publicagdes
propondo critérios de benignidade (BEAUSSART, 1972; BEAUMANOIR et al., 1974,
MENKES, 1990; TERZANO et al., 1991; FROST et al., 1992; VAN DER MEIJ et al.,

1993; SHINNAR et al., 1994a; SHEVELL et al., 1996).

Segundo SHEVELL et al. (1996), os principais critérios clinicos de benignidade
da ERBI sdo: ocorréncia de crises entre 03 e 13 anos, desenvolvimento neuropsicomotor
prévio normal, auséncia de lesdo cerebral organica, facilidade de controle das crises com
anticonvulsivante em monoterapia e desaparecimento espontaneo na adolescéncia. No
entanto, os autores nao tentaram estabelecer as eventuais correlagdes entre os aspectos

clinicos e eletrograficos, na publicagao.
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Nao ha, em nosso meio, pesquisa que tenha buscado identificar fatores
prognosticos em criangas com ERBI. Além do mais, ndo se pode afastar a possibilidade de
associacdo entre ERBI e lesdes organicas no SNC. Esta foi a motivacdo para o
desenvolvimento desta pesquisa, que parte da hipotese conceitual de que € possivel

estabelecer critérios eletrograficos de benignidade para os casos de ERBI.



4 - OBJETIVOS

4.1 - OBJETIVO GERAL

Verificar a possivel associagdo entre os achados do EEG interictal e o

comportamento clinico dos casos de ERBI.

4.2 - OBJETIVOS ESPECIFICOS

Verificar se existe associagdo entre as classificagdes eletrografica e clinica nos

casos de ERBI.

Verificar se a morfologia das pontas rolandicas, a presenga ou ndo de dipolo
horizontal, o aspecto da atividade cerebral de fundo e a lateralizagdo das pontas rolandicas

sao parametros eletrograficos associados com o comportamento clinico dos casos de ERBI.

Verificar se a idade de inicio das crises convulsivas, o sexo e o uso de

anticonvulsivantes estdo associados com o comportamento clinico dos casos de ERBL

Verificar se os resultados dos exames neurorradiologicos estao associados com as

classificagdes clinica e eletrografica, nos casos de ERBI.



5 - CASUISTICA E METODO

5.1 - DELINEAMENTO DA PESQUISA

O delineamento de pesquisa utilizado foi o de um estudo transversal. O fator em

estudo foi o EEG interictal e o desfecho foi o comportamento clinico dos casos de ERBL

5.2 - POPULACAO E AMOSTRA

A populagao em estudo foi constituida por 60 casos consecutivos de ERBI
atendidos no Neuwroscience Center do Miami Children’s Hospital. no periodo

compreendido entre janeiro de 1994 e dezembro de 1996.
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5.3 - PROCESSO DE AMOSTRAGEM

5.3.1 - Critérios de Inclusiao

Foi incluido o primeiro EEG interictal por paciente, realizado proximo das crises

convulsivas, em casos de ERBI atendidos no Miami Children’s Hospital.

5.3.2 - Critérios de Exclusdo
Foram excluidos os casos que nio foram atendidos no hospital.

Os EEGs subsegiientes de um mesmo paciente deixaram de ser considerados.

5.3.3 - Coleta dos Dados

Os dados foram coletados em fichas padronizadas para uso em computagdo, cujas
informacdes foram armazenadas em disquetes através do programa DBASE III Plus

(Anexos 1 e 2).
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5.4 - LOCAL DE REALIZACAO

Os EEGs foram realizados no Neuroscience Center do Miami Children’s

Hospital, tendo a analise dos tragados sido feita sob supervisao.

A revisao da historia clinica foi realizada pelo autor a partir dos prontuarios dos

pacientes. Os exames neurorradiologicos foram localizados e revisados pelo autor.

Os resultados foram analisados sob a supervisao do Grupo de Pesquisa e Pos-

Graduagao do HCPA.

5.5- VARIAVEIS EM ESTUDO

As variaveis envolvidas no estudo, de natureza eletrencefalografica e clinica,

encontram-se discriminadas abaixo.

ELETRENCEFALOGRAMA INTERICTAL: tipo de EEG, morfologia das pontas
rolandicas, dipolo horizontal, atividade cerebral de fundo, lateralizagdo das pontas

rolandicas. classificacio eletrografica (Anexo 1).

QUADRO CLINICO: sexo. presenga de crises convulsivas, idade de inicio das
crises, desenvolvimento neuropsicomotor, resultado do exame neurologico, uso de

anticonvulsivantes, resultado dos exames de neuroimagem, classificag¢ao clinica (Anexo 2).
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5.6 - CONSIDERACOES ETICAS

A coleta dos dados para a realizagdao do presente estudo foi aceita pela Comissdo

de Etica do Miami Children’s Hospital,

De acordo com as Normas de Pesquisa em Saude, do Conselho Nacional de
Satde, que rege a pesquisa em seres humanos (Resolu¢gao numero 196/96), o exame

eletrencefalografico € considerado de risco minimo para o paciente.

A Resolugdo Normativa numero 01/97, do Grupo de Pesquisa e P6s-Graduagao e
da Comissdo de Pesquisa e Etica em Saude do HCPA define os procedimentos para

pesquisa em prontuarios de pacientes.

O projeto de pesquisa que originou a presente tese foi submetido a analise da
Comissdo Cientifica e da Comissio de Pesquisa e Etica em Satde, do Grupo de Pesquisa e

Pos-Graduagdo do HCPA, tendo sido aprovado sob o numero 96-117.

5.7 - LOGISTICA

5.7.1 — Eletrencefalogramas

Todos os exames foram realizados em eletrencefalografos digitais de 24 canais,
marca Nicolet, modelo Voyageur, com constante de tempo ajustada em 0,3; velocidade do

tracado em 30mm/segundo, filtro de alta freqiéncia em 70 Hz e sensibilidade entre 7-
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10uV/mm. Os eletrodos foram colocados de acordo com o Sistema Internacional 10-20
(JASPER, 1958). Os pacientes que necessitaram sedagdo receberam 35-50 mg/kg de uma
solu¢@o de hidrato de cloral a 20%. Todos os pacientes foram atendidos de acordo com a
rotina do Neuroscience Center, uma Unidade de Atendimento em Neurofisiologia Infantil

do Miami Chidren's Hospital.

5.7.1.1 - Sele¢do dos exames

Foi feito um levantamento dos EEGs realizados no Newroscience Center do
Miami Children’s Hospital, no periodo compreendido entre janeiro de 1994 e dezembro de
1996, cujos tragados estdo rotineiramente arquivados em disquetes e cujos laudos estdo
armazenados no disco rigido do computador da sala de leitura dos exames

neurofisiologicos do Hospital.

Inicialmente, foi realizada uma busca no arquivo computadorizado de laudos,
sendo relacionados aqueles que continham a hipotese diagnostica de ERBI ou descreviam
pontas rolandicas. Considerou-se como ponta rolandica a espicula identificada nas regides
temporal média (T3 ou T4) ou central (C3 ou C4) ou, concomitantemente, na regiao

centrotemporal (GREGORY & WONG, 1992).

5.7.1.2 — Analise dos tracados

Os primeiros vinte tragados foram analisados sob supervisdo, e nos tragados

seguintes foi realizada a validagdao da analise de todos os tragados pelo supervisor, em
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outro momento, observando-se coincidéncia nas classifica¢des eletrograficas em 91,5%

dos exames, sendo que os casos ndo coincidentes voltaram para discussdo conjunta.

Durante a revisdo dos tragados, o examinador estava cego para os dados clinicos.
Os tragados foram classificados em dois grupos: benigno e nao benigno. Foi considerado
eletrograficamente benigno aquele exame que tivesse pelo menos 3 dos 4 seguintes
critérios eletrograficos de benignidade, testados pelo autor: paroxismos estereotipados,

presenca de dipolo horizontal, atividade cerebral de fundo normal e paroxismos bilaterais.

Paroxismos estereotipados: realizou-se analise visual na montagem average.
Foram avaliados os 10 primeiros paroxismos de cada tragado. Foi considerada paroxistica
aquela descarga que nitidamente se destacasse da atividade cerebral de fundo e que
estivesse com uma amplitude, no minimo, uma vez e meia maior que a dos ritmos de base
que a circundavam (VAN DER MEIJ et al., 1992b), mantendo as caracteristicas classicas
das pontas rolandicas (GREGORY & WONG, 1992; KARBOWSKI & DONATI, 1992).
Foram considerados estereotipados os paroxismos que nao mudaram nem de posi¢do nem
de morfologia no decorrer do tragado. A variacdo maxima admitida entre os paroxismos foi
de 30% na duragdo e de 50% na amplitude. Este critério foi considerado positivo quando
ocorreram paroxismos estereotipados em, pelo menos, 6 dos 10 primeiros paroxismos, ou

em, no minimo, 60% dos paroxismos disponiveis.

Presenca de dipolo horizontal: para sua pesquisa, também realizou-se analise

visual do tragado na montagem eletrencefalografica average, onde o dipolo horizontal
caracterizou-se pela visualizagao simultanea de negatividade na regidao centrotemporal
(posterior) e positividade na regido frontal (anterior). conforme descri¢ao de JAYAKAR et

al. (1991). A analise dos dipolos foi feita nos primeiros 10 paroxismos inequivocos de cada
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tragado. Considerou-se haver dipolo horizontal quando ele estivesse presente em, pelo
menos, 6 dos 10 primeiros paroxismos ou em, no minimo, 60% dos paroxismos

disponiveis para analise.

Atividade cerebral de fundo normal: a analise visual foi realizada em todo o

tracado disponivel, nas montagens bipolares e referenciais habituais e também na
montagem average. Os ritmos cerebrais de base foram considerados normais quando nao
ocorreu lentificagao localizada e também quando a atividade cerebral de fundo transcorreu

de acordo com a idade do paciente.

Paroxismos bilaterais: procedeu-se a uma analise visual quanto a lateralizagdo dos
dez primeiros paroxismos nas montagens habituais e na montagem average. Foram
considerados bilaterais quando identificado pelo menos um paroxismo inequivoco em cada

lado do tragado.

5.7.2 — Revisiao dos Dados Clinicos

Num segundo momento, sem o conhecimento da classificagdao eletrografica,
realizou-se a revisao dos prontuarios e dos exames de neuroimagem dos casos
selecionados. O comportamento clinico foi também classificado em dois grupos: benigno e
nao benigno. Foram considerados como clinicamente benignos aqueles casos sem retardo
no desenvolvimento neuropsicomotor, sem alteragdes no exame neurologico ou sem lesdao
cerebral constatada por exame de neuroimagem (HOLMES, 1992; FEJERMAN et al,
1998). Os demais foram classificados como clinicamente nao benignos. A idade de inicio

das crises nao foi considerada quando da classifica¢do clinica.
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5.8 - ANALISE DOS RESULTADOS

Os resultados foram analisados através do programa SPSS versdo 6, sob a

supervisao dos Grupo de Pesquisa e Pos-Graduagdao do HCPA.

Para verificar a concordancia entre os comportamentos eletrografico e clinico, foi
utilizado o coeficiente de concordancia de kdppa. Foram realizadas analises de
sensibilidade e de especificidade e calculados os valores preditivos positivo e negativo. Foi
feita analise bivariada com cada um dos fatores em estudo, para verificar sua associag¢@ao
com o comportamento clinico, através de tabelas de contingéncia, utilizando-se do teste do

qui-quadrado ou do teste exato de Fischer.

Foram analisados os fatores considerados estatisticamente significativos € também
os clinicamente relevantes. Estes fatores foram colocados numa equagdo para analise

multivariada.

Foi utilizado um nivel de significancia de 5% (alfa=0,05).
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6.1 - DADOS DEMOGRAFICOS

A populagio que procura atendimento no Miami Children's Hospital é constituida
por criangas de nivel socioecondomico-cultural médio-inferior, em uma classificagdo que
estabelece categorias inferior, médio e superior, de acordo com a situa¢do economica € o
grau de instru¢do dos pais, cuja familia tem cobertura por seguro de saiude que lhes garante

atendimento médico, laboratorial e terapéutico.

As caracteristicas das criangas com pontas rolandicas no EEG e crises
convulsivas, que constituem o grupo de 60 casos com ERBI da presente amostra, estao

sintetizadas no Anexo 3.

O grupo das 31 criangas com pontas rolandicas no EEG mas que nao tiveram

convulsoes esta caracterizado no Anexo 4.
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6.1.1 - Sexo

Das 60 criangas com ERBI, 32 (53,3%) eram do sexo masculino e 28 (46,7%) do

sexo feminino (figura 2).

6.1.2 — Idade de Inicio das Crises Convulsivas

A idade de inicio das convulsoes variou de 01 a 14 anos, com média de 6,04 anos

e desvio padrdo de 2,82. A mediana foi 5,5 anos e a moda, 07 anos (figura 2).

Feminino
46,7%

Masculino
53,3%

6
£

_’
idade inicio 14 anos

=0

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia

figura 2: ERBI - Sexo e idade de inicio das convulsdes (n=60)
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6.2 - ELETRENCEFALOGRAMAS

No periodo de janeiro de 1994 a dezembro de 1996 foram realizados no Miami
Children’s Hospital 5.254 exames de EEG, dos quais 116 apresentaram pontas rolandicas
no primeiro tragado por paciente. Foram excluidos 25 tragcados de pacientes que n@o
completaram o atendimento clinico no Hospital, restando 91 EEGs com pontas rolandicas.
Destes, 60 estudos foram feitos em criangas com pontas rolandicas e convulsdes,

preenchendo os critérios de ERBI (figura 3).

Nao completaram Completaram
atendimento no atendimento no
hospital hospital

25 91

31

PR sem
“/ convulsdes
n=116 S n=91

ERBI = epilepsia rolandica benigna da infancia
PR = pontas rolandicas

figura 3: Eletrencefalogramas com pontas rolindicas
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Dos 60 EEGs de criangas com ERBI, na presente amostra, houve um predominio
de exames feitos em sono e vigilia. A distribui¢do quanto ao estado de sono ou vigilia

durante o exame esta discriminada na tabela 1.

tabela 1: EEG em 60 casos de ERBI

Tipo de EEG n (%)

Em sono 10 (16,7)
Em vigilia 19 (31.7)
Em sono e vigilia 3] (51,6)
TOTAL 60 (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia

6.3 — DADOS ELETROCLINICOS

6.3.1 — Outros Achados Clinicos Concomitantes

Dos 31 casos de pontas rolandicas sem convulsdes, foram identificadas as
seguintes situagdes clinicas concomitantes, uma ou mais por paciente: disturbio de
hiperatividade com déficit de atengdo (DHDA) 12 casos: problemas de comportamento 9
casos; cefaléia 4 casos. Foram identificados 3 casos de paralisia cerebral e 2 de enxaqueca,

de problemas na fala, de cisto aracnoideo e de retardo mental. Ocorreu 1 caso de sindrome
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de Rett, de autismo, de esclerose tuberosa e de depressdo com ideagdo suicida (Anexo 4,

figura 4).

casos

EDistarbio de hiperatividade com déficit de atengio M Problemas de
comportamento  Cefaléia B Paralisia cerebral ®Enxaqueca, prob. na fala, cisto
aracnoideo, retardo mental #2S. de Rett, autismo, esclerose tuberosa, depressao

figura 4: EEG com pontas rolindicas - outros achados clinicos concomitantes em
criancas sem convulsdes

Dentre os 60 casos de ERBI, foram também identificadas 38 situagdes clinicas
concomitantes, sendo que alguns pacientes apresentavam mais de uma comorbidade

(Anexo 3, figura 5).
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10 - n=60

casos

B Distarbio de hiperatividade com déficit de atengio M Prob. de comportamento,
Retardo mental ~ Cefaléia B Asfixia perinatal, convulsdes febris, enxaqueca, paralisia
cerebral, hemorragia sub-aracndidea BProb. na fala, crises perda de fdlego,
hidrocefalia, esclerose tuberosa, meningite bacteriana neonatal, hipoacusia

figura 5: Comorbidades em criangas com ERBI

6.3.2 - Classificaciio Eletrogrifica e Clinica

Dos 60 casos de criangas com ERBI, 38 (63,3%) foram classificados como
eletrograficamente benignos e 22 (36,7%) como ndo benignos. A classificagdo
eletrografica benigna foi aplicada aos casos que preenchessem pelo menos 3 dos 4 critérios
de benignidade testados: pontas rolandicas estereotipadas, dipolo horizontal, atividade

cerebral de fundo normal e pontas roldndicas bilaterais (tabela 2).

Quanto a classifica¢do clinica, que considerou como benignos aqueles casos de

crianga com desenvolvimento neuropsicomotor normal, exame neurolégico normal e
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auséncia de lesdo cerebral na neuroimagem, dentre os 60 casos, a maioria foi recebeu a

classificacdo clinica benigna (tabela 2).

tabela 2: Classificaciio eletrografica e clinica na ERBI

CLASSIFICACAO BENIGNA NAO BENIGNA TOTAL

n (%) n (%) n (%)
ELETROGRAFICA 38 (633) 22 (36,7) 60 (100,0)
CLINICA 49 @L7) 11 (183) 60 (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infincia (n=60)

6.3.3 — Parametros Eletrograficos de Benignidade

Na anilise da amostra de 60 casos de ERBI, constatou-se que pontas rolandicas
estereotipadas, presenca de dipolo horizontal e atividade de fundo normal foram os
critérios de benignidade eletrografica presentes em um maior nimero de tragados e, dentre
eles, o mais freqiiente foi dipolo horizontal. Observou-se também um predominio de

pontas rolandicas unilaterais (tabela 3).
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tabela 3: Parametros eletrograficos de benignidade na ERBI

PARAMETRO ELETROGRAFICO SIM NAO

DE BENIGNIDADE n (%) n (%)
Pontas rolandicas estereotipadas 36 (60,0) 24 (40,0)
Dipolo horizontal 45 (75,0) 15 (25,0)
Atividade de fundo normal 42 (70,0) 18 (30,0)
Pontas rolandicas bilaterais 25 (41,7) 35 (58,3)*

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
*Das pontas rolandicas unilaterais, 16 (45,7%) ocorreram a esquerda e 19 (54,3%) a direita

6.3.4 — Parametros para a Classifica¢ido Clinica

Foram considerados como clinicamente benignos aqueles casos de ERBI
ocorridos em criangas que perfizessem os seguintes com os critérios de benignidade
clinica: bom desenvolvimento neuropsicomotor, exame neurolégico normal e exame de

neuroimagem normal (quando disponivel).

Foi possivel obterem-se resultados de exame de neuroimagem em 55 dos 60 casos

de ERBI.

Dentre os 11 casos classificados como clinicamente ndo benignos, em alguns foi
constatada a ocorréncia simultdnea de mais de um dos pardmetros usados para a
classificagdo clinica. Em 10 casos, verificou-se retardo do desenvolvimento
neuropsicomotor, em 7 observaram-se alteragdes no exame neuroldégico e em 9 casos

registraram-se alteragdes nos exames de neuroimagem (Anexo 3)
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6.4 - USO DE ANTICONVULSIVANTES

Na presente amostra, dentre os 60 casos de ERBI, pouco mais da metade usava

medicagdo, na época da realizagdo do EEG (figura 6).

Sim
33 (55%)

ERBI: epilepsia roldndica benigna da infincia

figura 6: Uso de anticonvulsivantes na ERBI (n=60)

6.5 - RESULTADOS DOS EXAMES DE NEUROIMAGEM

Dos 60 casos de ERBI do presente estudo, 55 (91,7%) foram submetidos a
exames de neuroimagem, como tomografia axial computadorizada ou ressonancia

magnética nuclear de encéfalo, a maioria com resultados normais (figura 7).
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Alterado
10
(18,2%)

Sim Normal
55 45
91,7%) (81,8%)

(8,3%

Exames Resultado dos Exames

ERBI: epilepsia roldndica benigna da infancia

figura 7: Exames de neuroimagem na ERBI

Na maior parte dos exames alterados, observou-se atrofia cerebral em graus

variados, dentro do grupo com ERBI (figura 8, Anexo 3).

n=10
] Atrofia cerebral B Escierose tuberosa
] Hemorragia sub-aracnoidea D Hidrocefalia

ERBI: Epilepsia rolindica benigna da infancia

figura 8: Neuroimagem alterada em casos de ERBI
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Dentre os 31 casos de pontas rolandicas sem crises convulsivas concomitantes, foi
feita avaliagdo por neuroimagem em 24 deles, o que perfaz 77,4% dos casos, sendo a

maioria constituida por exames normais (figura 9, Anexo 4).

_ Alterado
N\ 6 (25%)

Sim Normal
\ 24 (77,4%) 18 (75%)

Nao
7 (22,6%)

Exames Resultado dos Exames

figura 9: Exames de neuroimagem em casos de pontas rolindicas sem convulsdes

Dentre os 6 exames de neuroimagem alterados no grupo com pontas rolandicas
sem convulsdes concomitantes, foram identificados 3 casos com atrofia cerebral, 2 com

cisto aracndideo e um caso com esclerose tuberosa (figura 10, Anexo 4).
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figura 10: Neuroimagem alterada nos casos de pontas
rolindicas sem convulsdes

|| Atrofia cerebral B Esclerose tuberosa
[] cisto aracnéideo

6.6 — CLASSIFICACAO CLINICA E PARAMETROS ELETROGRAFICOS

6.6.1 — Associa¢do Eletroclinica nos Casos de ERBI

Dentre os 60 casos de ERBI, observou-se que 63,3% foram classificados como
eletrograficamente benignos e 36,7% como né@o benignos, enquanto que 81.7% receberam
a classificagdo clinica benigna e 18,3% a ndo benigna. Houve associag¢do estatisticamente

significativa entre as classificagdes eletrografica e clinica propostas (tabela 4).

A associagdo entre as duas classificagdes mostrou um coeficiente de concordancia

de kdppa de 0,39 com significancia estatistica (p=0,0003).
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tabela 4: Associac¢io eletroclinica nos casos de ERBI

CLASSIFICACAO Clinicamente Benigna Clinicamente Nio Benigna Total

n (%) n (%) n (%)
EEG Benigna 36 (94.7) 02 (5.3) 38 (100,0)
EEG Nao Benigna 13 (59,1) 09 (40,9) 22 (100,0)
Total 49 (81,7) 11 (18,3) 60  (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.001

Como foi constatada uma associagdo com significdncia estatistica entre as
classificagoes eletrografica e clinica, foram medidas a sensibilidade, a especificidade, o

valor preditivo positivo e o valor preditivo negativo dessa associagao (tabela 5).

tabela 5: Associacio eletroclinica nos casos de ERBI, inferéncias epidemiologicas

MEDIDA Valor IC (95%)
Sensibilidade 73,5% (58,7 — 84,6)
Especificidade 81.8% (47,8 - 96.,8)
Valor Preditivo Positivo 94.7% (80,9 - 99.1)
Valor Preditivo Negativo 40,9% (21,5 -63.3

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infincia (n=60)

IC: intervalo de confianca
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6.6.2 — Comparagoes entre os Subgrupos Concordante e Discordante

Da analise dos resultados dos casos de ERBI da presente amostra, foi possivel a
criagdo de 2 subgrupos: Concordante, formado pelos casos em que houve coincidéncia
entre as classificagdes eletrografica e clinica, e Discordante, quando ndo ocorreu tal

coincidéncia.

Observou-se que houve concordéancia entre as duas classificagoes 75% dos casos,

na presente amostra (figura 11).

+ Subgru;:)(c:2 5D°;°s)cordante Subgrupo
13 .. Concordante

—
15
& x

E = classificagao eletrografica 1 = benigna

C = classificagdo clinica 2 = nao benigna

ERBI: epilepsia roldndica benigna da infancia

figura 11 - Subgrupos Concordante e Discordante na ERBI (n=60)

A maioria dos casos em que houve concordancia entre as duas classificagdes foi

considerada benigna, ao passo que dentro do Subgrupo Discordante, em 86,7% das



6 - RESULTADOS 75

situagdes a classificagdo eletrografica inicial foi ndo benigna e a classificagdo clinica

posterior foi benigna. (figura 11, quadro III).

Os 2 subgrupos Concordante e Discordante foram analisados quanto ao sexo,
idade de inicio das crises convulsivas, exame neurologico, pardmetros de benignidade

eletrografica, uso de anticonvulsivantes e achados de neuroimagem (quadro IIT).

6.6.2.1 — Sexo

No subgrupo Concordante, nao houve predominio quanto ao sexo. Porém. dentre
os 15 casos em que ocorreu discordancia entre as duas classificagdes, predominou o sexo
masculino, mas sem que fossem atingidos niveis de significdncia estatistica na associagio

entre sexo e subgrupo (tabela 6, quadro III).

tabela 6: Associacdo entre sexo e subgrupos na ERBI

Subgrupo Concordante Subgrupo Discordante TOTAL

e n (%) n (%) n (%)

Masculino 23 (71.9) 09 (28.1) 32 (100.0)
Feminino 22 (78.6) 06 (21,4) 28 (100.0)
TOTAL 45 (75.0) 15 (25.0) 60  (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.76
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6.6.2.2 — Idade de inicio das crises convulsivas

Nao foi documentada associagdo com significdncia estatistica entre a idade de
inicio das crises convulsivas e o subgrupo, na nossa amostra de casos de ERBI (tabela 7,

quadro III).

tabela 7: Associacao entre idade de imicio das crises convulsivas
e subgrupos na ERBI

IDADE INICIO Subgrupo Concordante Subgrupo Discordante TOTAL

n (%) n (%) n (%)
Até 3 anos 06 (66,7) 03 (33.3) 09  (100,0)
Mais de 3 anos 39 (76,5) 12 (23.5) 51 (100,0)
TOTAL 45 (75,0) 15 (25.,0) 60  (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.34
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6.6.2.3 — Morfologia das pontas rolandicas no EEG

A morfologia das pontas rolandicas esteve associada com o subgrupo de modo
estatisticamente significativo. Em casos de concordancia entre as duas classificagdes, havia
predominio de pontas rolandicas estereotipadas e, em casos de discordancia nitido

predominio de pontas rolandicas de morfologia variavel (tabela 8, quadro III).

tabela 8: Associacio entre morfologia das pontas rolindicas no EEG
e subgrupos na ERBI

MORFOLOGIA Subgrupo Concordante Subgrupo Discordante = TOTAL
n (%) n (%) n (%)
Pontas estereotipadas 34 (94.4) 02 (5.6) 36 (100,0)
Pontas ndo estereotipadas 11 (45.8) 13 (54.2) 24 (100,0)
TOTAL 45 (75.0) i (25,0) 60 (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.00008
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6.6.2.4 — Presenca de dipolo horizontal no EEG

Constatou-se associagdo estatisticamente significativa entre a presenca de dipolo
horizontal e os subgrupos, nos casos de ERBI. No subgrupo Concordante, houve um maior
numero de casos em que foi identificado dipolo horizontal. No subgrupo Discordante,
dipolo horizontal ocorreu em proporg¢des semelhantes e ndao foi um pardmetro relevante

para discordancia entre as duas classificagdes (tabela 9, quadro III).

tabela 9: Associacgio entre dipolo horizontal no EEG e subgrupos na ERBI

DIPOLO Subgrupo Concordante Subgrupo Discordante TOTAL

n (%) n (%) n (%)
Sim 38 (82,6) 08 (17.4) 46 (100,0)
Niao 07 (50,0) 07 (50,0) 14 (100,0)
TOTAL 45 (75,0 15 (25.0) 60  (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.029
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6.6.2.5 — Atividade cerebral de fundo no EEG

Observou-se uma associagdo com significancia estatistica entre a atividade
cerebral de fundo no EEG e os subgrupos, nos casos de ERBL Quando houve concordancia
entre as duas classificagdes, um maior percentual de casos tinha ritmos cerebrais de base
normais, enquanto nos casos do subgrupo Discordante houve predominio de tragados com

atividade cerebral de base anormal (tabela 10, quadro III).

tabela 10: Associacio entre atividade cerebral de fundo no EEG
e subgrupos na ERBI

ATIVIDADE Subgrupo Concordante Subgrupo Discordante TOTAL

n (%) n (%) n (%)
Normal 38 (90,5) 04 (9,5) 42 (100,0)
Anormal 07 (38,9) 11 (61,1) 18 (100,0)
TOTAL 45 (75.0) 15 (25,0) 60  (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.00007
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6.6.2.6 — Lateralidade das pontas rolandicas no EEG

Nao houve associagdo estatisticamente significativa entre a lateralidade das pontas
rolandicas e os subgrupos. O fato de as pontas serem uni ou bilaterais ndo foi relevante na
comparag¢ao entre os subgrupos Concordante e Discordante, nesta amostra de 60 casos de

ERBI (tabela 11, quadro III).

tabela 11: Associacdo entre lateralidade das pontas rolandicas no EEG
e subgrupos na ERBI

LATERALIDADE Subgrupo Concordante Subgrupo Discordante TOTAL

n (%) n (%) n (%)

Pontas unilaterais 27 (77.1) 08 (22,9) 35 (100,0)
Pontas bilaterais 18 (72,0) 07 (28.0) 25 (100,0)
TOTAL 45 (75,0) 15 (25,0) 60 (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.52
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6.6.2.7 — Uso de anticonvulsivantes

No subgrupo Discordante, houve leve predominio de casos nos quais se estava
usando anticonvulsivantes, contudo, na atual amostra de casos de ERBI, ndo houve
associagdo com significancia estatistica entre o fato de terem sido ou ndo usados
anticonvulsivantes na época do EEG e a coincidéncia ou ndo entre as classificagoes

eletrografica e clinica (tabela 12, quadro IIT).

tabela 12: Associaciio entre uso de anticonvulsivantes e subgrupos na ERBI

MEDICACAO  Subgrupo Concordante  Subgrupo Discordante TOTAL

n (%) n (%) n (%)
Sim 24 (72,7) 09 (27.3) 33 (100.,0)
Nao 21 (77.8) 06 (22.2) 27 (100.,0)
TOTAL 45 (75.0) 15 (25.0) 60 (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.89
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6.6.2.8 — Avalia¢ao neurorradiologica

Nio ficou estabelecida associagdo estatisticamente significativa entre os achados
de neuroimagem e os subgrupos. Dentre os 10 casos em que a avalia¢do neurorradiologica

foi anormal, a maioria foi do subgrupo Concordante. (tabela 13, quadro III).

tabela 13: Associacdo entre exame de neuroimagem e subgrupos na ERBI

NEUROIMAGEM  Subgrupo Concordante Subgrupo Discordante TOTAL

n (%) n (%) n (%)
Normal 34 (75.6) 1 (24,4) 45 (100,0)
Anormal 08 (80,0) 02 (20,0) 10 (100,0)
TOTAL 42 (76,4) 13 (23.,6) 55 (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=535)
p=0.56
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quadro III: Comparacdes entre os Subgrupos Concordante e Discordante na ERBI
Subgrupo Concordante Subgrupo Discordante
PARAMETRO Grau de Significancia
n=45 (%) =15 (%e)
Sexo
Sexo masculino 23 (71,9) 09 (28.1) Nio significativo
Sexo feminino 22 (78.6) 06 (21.4)
Idade-Crise
Até 3 anos 06 (66,7) 03 (33.3) T
Nio significativo
Apés 3 anos 39 (76,3) 12 (23.5)
EEG
Pontas estereotipadas 34 (94.4) 02 (3.6) Significativo
Pontas ndo estereotipadas 11 (45.8) 13 (34.2) p=0,00008
————————————————————————————— I——-u-AA--‘A———--A-——AA‘-—oo»——-A--—-----A------ mmss s e --——-v--A-—---ol-—-——.:-———-AA—-
Dipolo presente 38 (82.6) 08 (17.4) Significativo
Dipolo ausente 07 (50.0) 07 (50,0) p=0,029
Auv. cerebral fundo normal 38 (90.3) 04 (9.5) Significativo
Auv. cerebral fundo anormal 07 (38,9) 11 (61.1) p=0,00007
Pontas unilaterais 27 (TL1) 08 (22.9)
Nio significativo
Pontas bilaterais 18 (72,0) 07 (28.0)
Anticonvulsivante
Sim 24 (72,7) 09 (27.3)
Nio significativo
Nio 21 (77.8) 06 (222)
Neuroimagem
Normal 34 (75.6) 11 (24.4)
Nio significativo
Anormal 08 (80,0) 02 (20,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
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6.6.3 — Morfologia das Pontas Rolindicas no EEG e Classificacio Clinica na

ERBI

Houve associagdo estatisticamente significativa entre a morfologia das pontas
rolandicas no EEG e a classificagdo clinica, nos 60 casos de ERBI do presente estudo, com
predominio de pontas rolandicas estereotipadas entre os casos classificados como

clinicamente benignos.

Dentre os casos clinicamente ndao benignos, a maioria tinha pontas rolandicas de

morfologia variavel (tabela 14).

tabela 14: Associacio entre morfologia das pontas rolandicas no EEG
e classificacio clinica na ERBI

MORFOLOGIA Clinicamente Benignas Clinicamente Nio Benignas TOTAL

n (%) n (%) n (%)
Estereotipadas 34 (94.4) 02 (5.6) 36 (100,0)
Nao estereotipadas 15 (62.5) 09 (37,5) 24 (100,0)
TOTAL 49 (81,7) 11 (18,3) 60 (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.004
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Como a associa¢io entre a morfologia das pontas rolandicas e a classificacdo
clinica mostrou-se estatisticamente significativa, foram avaliados a sensibilidade, a
especificidade, o valor preditivo positivo e o valor preditivo negativo. Este parametro
eletrografico, se usado isoladamente, teria sensibilidade de 69,4%, especificidade de

81,8%, valor preditivo positivo de 94,4% e valor preditivo negativo de 37.5% (tabela 15).

tabela 15: Associacdo entre morfologia das pontas rolandicas no EEG e classificacio
clinica na ERBI, inferéncias epidemiologicas

Medida Valor IC (95%)
Sensibilidade 69.,4% (54,4 - 81.,3)
Especificidade 81,8% (47,8 —96.8)
Valor preditivo positivo 94 4% (80,0 —99,0)
Valor preditivo negativo 37.5% (19,5 - 59,2)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)

IC: intervalo de confianca
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6.6.4 — Presenca de Dipolo Horizontal no EEG e Classificacao Clinica na

ERBI

Observou-se associagio estatisticamente significativa entre a presenga de dipolo

horizontal no EEG e a classificag¢do clinica, com predominio de dipolo horizontal entre os

casos classificados como clinicamente benignos.

Dentre os clinicamente ndo benignos, um maior percentual ndo apresentava dipolo

horizontal, documentado no exame de EEG, quando comparados com os considerados

clinicamente benignos (tabela 16).

tabela 16: Associacao entre dipolo horizontal no EEG e classificacio clinica na ERBI

Clinicamente Benigna Clinicamente Niao Benigna TOTAL
DROLO n (%) n (%) n (%)
Sim 41 (91,1) 04 (08,9) 45 (100,0)
Nao 08 (53,3) 07 (46,7) 15 (100,0)
TOTAL 49 (81,7) 11 (18,3) 60 (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)

p=0.01
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Se a presenca de dipolo horizontal fosse utilizada isoladamente como parametro,
na caracterizacdo de um tragado classificado como eletrograficamente benigno, teria
sensibilidade de 83,7%, especificidade de 54,5%, valor preditivo positivo de 89,1% e valor

preditivo negativo de 42,9% (tabela 17).

tabela 17: Associacao entre presen¢a de dipolo horizontal no EEG e classificaciao
clinica na ERBI, inferéncias epidemiologicas

Medida Valor IC* (95%)
Sensibilidade 83.,7% (69,8 —92,2)
Especificidade 54,5% (24,6 - 81,9)
Valor preditivo positivo 89,1% (75,6 —95,9)
Valor Preditivo Negativo 42.9% (18,8 —70.4)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)

IC: intervalo de confianga
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6.6.5 — Atividade Cerebral de Fundo do EEG e Classificacao Clinica na ERBI

Foi observada associagdo estatisticamente significativa entre a atividade cerebral
de fundo no EEG e a classificagdo clinica, com predominancia de atividade normal nos
casos tidos como clinicamente benignos. Dentre os clinicamente nao benignos, um maior
percentual de tragados mostrava anormalidades nos ritmos cerebrais de base, quando

comparados com os classificados como clinicamente benignos (tabela 18).

tabela 18: Associa¢do entre atividade cerebral de fundo do EEG e classificacio
clinica na ERBI

ATIVIDADE Clinicamente Benigna Clinicamente Nio Benigna TOTAL

n (%) n (%) n (%)
Normal 39 (92,9) 03 (7,1) 42 (100,0)
Anormal 10 (55.6) 08 (44.4) 18 (100,0)
TOTAL 49 (81,7) 11 (18.3) 60 (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.001
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O aspecto da atividade cerebral de fundo, se utilizado isoladamente como
parametro de benignidade eletrografica, teria sensibilidade de 79,6%, especificidade de

72.7%, valor preditivo positivo de 92,9% e valor preditivo negativo de 44,4% (tabela 19).

tabela 19: Associacio entre atividade cerebral de fundo do EEG e classificacio
clinica na ERBI, inferéncias epidemiologicas

Medida Valor IC (95%)

Sensibilidade 79,6% (65,2 — 89,3)
Especificidade 72,7% (39,3 -92,7)
Valor Preditivo Positivo 92.9% (79.4 - 98.,1)
Valor Preditivo Negativo 44.4% (22,4 -68,7)

ERBI: Epilepsia roldndica benigna da infancia (n=60)

IC: intervalo de confianga
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6.6.6 — Lateralidade das Pontas Rolandicas no EEG e Classificacao Clinica

na ERBI

Um maior numero de tragados com classificacdo clinica ndo benigna mostrou
pontas unilaterais, mas a associa¢ao entre lateralidade das pontas rolandicas e classifica¢ao

clinica ndo atingiu niveis de significdncia estatistica, nos casos de ERBI (tabela 20).

tabela 20: Associacio entre lateralidade das pontas rolandicas no EEG e
classificaciio clinica na ERBI

LATERALIDADE Clinicamente Benignas Clinicamente Ndo Benignas TOTAL

n (%) n (%) n (%)
Pontas Unilaterais 28 (80,0) 07 (20,0) 35 (100,0)
Pontas Bilaterais 21 (84.,0) 04 (16,0) 25 (100,0)
TOTAL 49 (81,7) 1 (81,3) 60 (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.75
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O fato de as pontas rolandicas serem uni ou bilaterais ndo foi determinante na
associagao entre as classificagdes eletrografica e clinica, na presente amostra de casos de

ERBL

Se este parametro eletrografico fosse utilizado isoladamente, teria sensibilidade de
57,1%, especificidade de 36,4%, valor preditivo positivo de 80,0% e valor preditivo

negativo de 16,0% (tabela 21).

tabela 21: Associacio entre lateralidade das pontas rolindicas no EEG e classificaciao
clinica na ERBI, inferéncias epidemiolégicas

Medida Valor IC (95%)

Sensibilidade 57.1% (42,3 -70,9)
Especificidade 36.4% (12,4 - 68.4)
Valor preditivo positivo 80,0% (62,5 -90.9)
Valor preditivo negativo 16,0% (5,3 -36.,9)

ERBI: epilepsia rolindica benigna da infancia (n=60)

IC: intervalo de confianga
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6.7 — ASSOCIACAO DA CLASSIFICACAO CLINICA COM DADOS

DEMOGRAFICOS

6.7.1 — Sexo e Classifica¢ao Clinica na ERBI

No presente levantamento, foi observado predominio do sexo masculino entre os
casos de ERBI classificados como clinicamente nao benignos, mas a associagao entre sexo

da crianga e classificag@o clinica ndo foi estatisticamente significativa (tabela 22),

tabela 22: Associacao entre sexo e classificacio clinica na ERBI

SEXO Clinicamente Benigna Clinicamente Nao Benigna TOTAL

n (%) n (%) n (%)
Masculino 25 (75,8) 09 (24,2) 33 (100,0)
Feminino 24 (88,9) 02 (11,1) 27  (100,0)
TOTAL 49 (81,7) 11 (18.3) 60  (100.,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.45
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6.7.2 - Idade de Inicio das Crises Convulsivas e Classificacio Clinica na ERBI

Para a presente analise, realizou-se uma mudanga da variavel continua idade para
categorica tipo faixa etaria, e varios pontos de corte foram testados. A escolha da idade de

3 anos, como ponto de corte, baseou-se nas caracteristicas da amostra bem como em

informagoes da literatura (HOLMES, 1992).

Nzo houve associagao com significancia estatistica entre a idade de inicio das

crises e a classificagdo clinica, na atual amostra com 60 casos de ERBI (tabela 23).

tabela 23: Associacio entre idade de inicio das crises convulsivas e classificaciao
clinica na ERBI

FAIXA Clinicamente Benigna  Clinicamente Nao Benigna TOTAL
ETARIA n (%) n (%) n (%)
Até 3 anos 06 (66,7) 03 (33,3) 09  (100,0)
Acima de 3 anos 43 (84,3) 08 (15,7) 51  (100,0)
TOTAL 49 (81,7) 11 (18,3) 60  (100.0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infincia (n=60)
p=0.14
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6.8 — USO DE ANTICONVULSIVANTES E CLASSIFICACAO CLINICA

NA ERBI

Na nossa amostra, houve um predominio da classificagdao clinica ndao benigna,
dentre os 60 casos de ERBI que estavam usando anticonvulsivantes a época do EEG. No

entanto, nao foram alcangados valores estatisticamente significativos (tabela 24).

tabela 24: Associacio entre uso de medicacao anticonvulsivante e classificaciio clinica
na ERBI

MEDICACAO Clinicamente Benigna  Clinicamente Nio Benigna TOTAL

n (%) n (%) n (%)
Sim 24 (72,7) 09 (27.3) 33 (100,0)
Nao 25 (92.6) 02 (7.4) 27 (100,0)
TOTAL 49 (81,7) 11 (183) 60 (100.,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=60)
p=0.09
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6.9- AVALIACAO NEURORRADIOLOGICA E CLASSIFICACAO

CLINICA NA ERBI

Dentre os 60 casos de ERBI da presente amostra, 55 foram avaliados por exame
de neuroimagem. Foi possivel observar forte associagao entre os resultados da avaliagao
neurorradiologica e a classifica¢@o clinica, predominando exame de neuroimagem normal

entre os casos classificados como clinicamente benignos (tabela 25).

Na presente amostra, a unica situa¢dao de exame de neuroimagem anormal e
classifica¢do clinica benigna foi a de um caso de hemorragia sub-aracnoidea antiga e ja

resolvida, em uma crianga com boa evolugdo e aparentemente sem seqiielas (Anexo 3).

tabela 25: Associacio entre avaliacio neurorradiolégica e classificacdo clinica na
ERBI

EXAME DE Clinicamente Benigna Clinicamente Nio Benigna TOTAL

IMAGEM n (%) n (%) n (%)
Normal 43 (95.6) 02 (4.4) 45 (100,0)
Anormal 01 (10,0) 09 (90,0) 10 (100.0)
TOTAL o (80,0) 11 (20,0) 55 (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=33)
P<0.00001
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6.10 - AVALIACAO NEURORRADIOLOGICA E CLASSIFICACAO

ELETROGRAFICA NA ERBI

Foi constatada associacdo estatisticamente significativa entre os achados de
neuroimagem e a classificacdo eletrografica, na presente amostra com casos de ERBI,
tendo ocorrido predominio de resultados neurorradiologicos normais entre os EEGs
classificados como benignos. Dentre os casos com exames de neuroimagem anormais,
80% ja haviam sido previamente classificados como eletrograficamente nao benignos

(tabela 26).

tabela 26: Associa¢iio entre avaliacdo neurorradiolégica e classificaciio eletrogrifica
na ERBI

Eletrograficamente Benigna Eletrograficamente Nao Benigna  TOTAL

IMAGEM

n (%) n (%) n (%)
Normal 32 (71,1) 13 (28.9) 45 (100,0)
Anormal 02 (20.0) 08 (80,0) 10 (100.,0)
TOTAL 34 (61.8) 21 (38.2) 55 (100,0)

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia (n=53)
p=0.004
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6.11 - ANALISE MULTIVARIADA

Foram colocados numa equag@o de analise multivariada os dados estatisticamente
significativos, tais como os trés critérios de benignidade eletrografica - pontas rolandicas
estereotipadas, presenga de dipolo horizontal e atividade cerebral de fundo normal - , além
do clinicamente relevante, ou seja, faixa etaria com ponto de corte nos 3 anos de idade

(tabela 27).

tabela 27: Andlise multivariada dos critérios de benignidade para ERBI

PARAMETRO ANALISE BRUTA ANALISE MULTIVARIADA
RC IC(95%) RC IC (95%)
Classificagdo Benigna 250 (2,9-214,0) 21,0 (2,18-203,1)
eletrografica Nao Benigna 1.0
Até 03 anos 0,28 (0,06-1,5) 0,22 (0,03-1,7)
Faixa etaria
Acima de 03 anos 1.0

ERBI: epilepsia rolandica benigna da infancia
RC: razdo de chances
IC: intervalo de confianga



7 — DISCUSSAO

7.1 - DADOS DEMOGRAFICOS

7.1.1 — Sexo

Na maioria das publicagdes sobre epilepsia infantil, constatou-se um nitido
predominio de casos ocorrendo no sexo masculino (DOOSE & SITEPU, 1983; THARP,
1987; WINCKLER & ROTTA, 1997), em especial na faixa etaria compreendida entre os 5

e os 10 anos de idade (SIDENVAL, 1990).

O mesmo predominio do sexo masculino € valido para os casos de ERBIL
Segundo BEAUSSART (1972), esta condig@o eletroclinica € mais freqiiente nos meninos

do que nas meninas, numa propor¢ao de 6:4.

BLOM et al., em 1972, realizaram estudo retrospectivo, onde foram revisados
todos os EEGs feitos em 2 servigos, em um periodo de 10 anos, no qual foram
selecionados os de criangas com pontas rolandicas. Na amostra, foi possivel observar que a
maioria era do sexo masculino (65%). tinha crises noturnas (55%) e ficou livre das
convulsdes (95%) durante o tempo médio de acompanhamento, que foi de 10,4 anos. Dada
a evolugdo clinica dos casos, os autores propuseram a denominagio de “epilepsia benigna

da infancia com foco centrotemporal™.
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Em um estudo retrospectivo e prospectivo, em que foram avaliados e revisados
100 casos de ERBI, constatou-se um nitido predominio do sexo masculino, com

aproximadamente 60% dos casos ocorrendo em meninos (LERMAN & KIVITY, 1975).

Este predominio de casos de ERBI no sexo masculino tem sido confirmado em
publicagdes posteriores, a partir dos primeiros relatos, que datam da década de 50
(GASTAUT, 1952 NAYRAC & BEAUSSART, 1958; BANCAUD et al., 1958; BLADIN,

1987, BLADIN, 1989).

Na presente pesquisa, onde foram avaliados 60 paciente com ERBI, verificou-se
que 32 (53,3%) dos casos ocorreram em meninos € 28 (46,7%) em meninas, o que
concorda com a tendéncia ja descrita. Estes nimeros estdo mais proximos dos encontrados
por BLOM et al. (1972) do que dos percentuais referidos por LERMAN & KIVITY

(1975).

Observou-se que houve maior coincidéncia entre as classificagdes eletrografica e
clinica nos pacientes femininos com ERBI, no presente estudo. Nos 15 casos em que ficou
evidenciada discordancia entre as duas classificagdes, predominaram pacientes do sexo
masculino, sem, no entanto, terem sido atingidos niveis de significdncia estatistica.
Também foi observada uma tendéncia para que um maior percentual de casos ocorridos em
meninos fossem classificados como ndo benignos, tanto eletrografica como clinicamente.
Mais uma vez, a associa¢ao nao foi estatisticamente significativa. O predominio do sexo
masculino nos casos nao benignos e nos casos de discordancia entre as duas classificagdes
provavelmente decorra do fato de que a ERBI € mais prevalente entre os meninos do que
as meninas, conforme descrito, dentre outros autores, por LOMBROSO (1967). BLOM et

al. (1972), LOUISEAU et al. (1988), HOLMES (1992) e FEJERMAN et al.(1998).
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7.1.2 — Idade de Inicio das Crises Convulsivas

Sabe-se que a maioria dos individuos que sofrem de epilepsia tém suas crises
iniciando na infancia e adolescéncia. Em um levantamento dos percentuais da epilepsia na
faixa etaria de zero a 8 anos, com dados de 37.691 criangas, foi verificado que: a primeira
crise convulsiva, independentemente da sua origem, ocorreu antes dos 3 anos em 60%
delas; a maior incidéncia concentrou-se no primeiro ano de vida; o risco para convulsdo foi
maior no sexo masculino, sendo que o percentual de criangas com ERBI foi de 8%

(DOOSE & SITEPU, 1983).

As crises convulsivas sdo relativamente raras nos primeiros meses de vida,
costumam ser muito comuns entre os 6 meses e os 4 anos de idade e voltam a declinar em

frequiéncia até a puberdade (O’ DONOHOE, 1985¢).

A medida que a crianga vai crescendo e se desenvolvendo, outros fatores podem
ser determinantes para um menor limiar convulsigeno, além do proprio processo
neuromaturacional, que envolve modifica¢Ges nas redes neurais e na mieliniza¢do. Existem
evidéncias clinicas e epidemiologicas de que o cérebro em desenvolvimento € mais
susceptivel a convulsdes do que o cérebro adulto. Nos lactentes e nas criangas maiores,
ocorrem também desequilibrios no balango entre os sistemas cerebrais excitatorios e
inibitorios, diferengas nas concentragdes ionicas cerebrais, além da influéncia da atividade

hormonal, que se intensifica na pré-adolescéncia (MORREL, 1992).

Na presente pesquisa, os casos de crises convulsivas iniciadas mais precocemente,
na realidade, inauguraram a epilepsia através de crises convulsivas na vigéncia de febre e
nio de tipicas crises rolandicas (Anexo 3), o que concorda com o que foi enfatizado por

FERJERMAN et al. (1998).
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Em um estudo de casos e controles, desenvolvido para tentar responder a algumas
perguntas sobre a fisiopatologia da ERBI, e no qual 26 casos foram comparados com 26
controles, verificou-se que a faixa etaria para o inicio das crises convulsivas variou de 4 a
11 anos de idade, com uma média em torno dos 8 anos. O curso clinico foi benigno tanto
nos casos tratados como naqueles em que n3o foi usada medicagdao anticonvulsivante

(BEAUMANOIR et al., 1974).

LOISEAU et al. (1992) conduziram um estudo com o objetivo de verificar o
prognostico em adultos que tiveram ERBI na infancia e sua relagdo com a idade de inicio
das crises convulsivas. Integravam o estudo adultos com mais de 18 anos e cujas crises
iniciaram antes dos 5 anos de idade. Foi verificado que quanto menor a idade de inicio das
convulsdes. maior o periodo ativo da epilepsia. No entanto, nem todas as crises recorrentes
eram tipicamente rolandicas e constatou-se migragao do foco epileptogénico com o passar
do tempo. Os autores concluiram que a ERBI pode funcionar como fator de risco para

posterior desenvolvimento de epilepsia, em especial nos casos de inicio precoce.

LEGARDA et al. (1994a), em um estudo conduzido no mesmo local onde foram
coletados os dados da nossa amostra, encontraram 6.24 anos como sendo a idade média do
inicio das crises em criang¢as com pontas rolandicas e convulsdes, numa faixa etaria de 1 a
12 anos, o que concorda com os valores obtidos na presente pesquisa, onde a idade média
do inicio das crises convulsivas em casos de ERBI foi de 6,04 anos e a faixa etaria variou
de 1 a 14 anos. Este valor também se aproxima da média de idade obtida no estudo de
NISHIURA & MIYAZAKI (1976) e dos resultados de BORGES et al. (1999), que
encontraram 7 anos como a idade média para o surgimento de pontas rolandicas no EEG

das crian¢as com ERBL
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Existe consenso na literatura de que a ERBI é uma condigdo eminentemente
idade-dependente e autolimitada, que surge em geral aos 3 anos e desaparece
espontaneamente proximo dos 13 anos, com um pico de maior incidéncia em torno dos 7
aos 8 anos de idade (LOMBROSO, 1967, AICARDI & CHEVRIE, 1969; LERMAN &
KIVITY, 1975; AMBOSETTO et al., 1987; JAYAKAR & SESHIA, 1991; KOWACS et

al., 1991, LEGARDA et al., 1994a;, FEJERMAN et al., 1998).

Esta idade-dependéncia também é valida para a evolugdo das pontas rolandicas,
que, segundo alguns autores, sao de natureza funcional e ndo lesional, uma vez que
acompanham certas fases do processo de maturagdo do SNC e provavelmente tenham a ver
com a mieliniza¢@o das vizinhangas da area motora cerebral, em especial a por¢ao inferior
do sulco rolandico (AICARDI & CHEVRIE, 1969; NISHIURA & MIYAZAKI, 1976,
NIEDERMEYER, 1993d; DRAVET, 1994; FEJERMAN et al, 1998; BORGES et al.,
1999). Dentro da sinonimia da ERBI, chegou a ser proposta, dentre varias outras

denominagdes, a de “epilepsia funcional da matura¢ao” (BEAUMANOIR et al., 1974).

LERMAN & KIVITY (1975) revisaram seus casos de ERBI que ja tinham
atingido a idade adulta e publicaram os resultados de um estudo retrospectivo e
prospectivo. A maioria dos pacientes controlou facilmente as crises ao final do primeiro
ano do inicio do tratamento anticonvulsivante e, ao atingirem os 15 anos de idade, todos ja
estavam livres de convulsdes. Os autores descreveram os problemas sociais e
comportamentais mais comuns, tais como dificuldades no aprendizado e disturbios leves
do comportamento, possivelmente atribuiveis aos fatores psicossociais envolvidos,
associados a certo grau de superprotegdo parental e também ao estigma da propria

epilepsia.
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Segundo FERJERMAN et al. (1998), nao existe na literatura um relato de caso de
ERBI cujas convulsdes tenham ocorrido antes de 1 ano ou apds os 15 anos de idade.
Contudo, BEAUMANOIR et al. (1974) encontraram pontas rolandicas em 15% dos
tragados interictais de rotina em adultos, escolhidos aleatoriamente, € AMBROSETTO et

al. (1985) relataram o caso de um homem que teve recaida de ERBI na idade adulta.

De acordo com MORIKAWA et al. (1992), criangas com pontas rolandicas no
EEG interictal de rotina podem ter alteragbes orginicas concomitantes no SNC, mas
diferem daquelas com a tipica ERBI em 3 aspectos: as crises comegam mais cedo, podem

ser de dificil controle e as pontas rolandicas podem persistir apos os 16 anos.

No que se refere a estudos prognosticos nos casos de ERBI, em que pese uma
certa escassez de pesquisas especificas, varios fatores foram testados, incluindo a idade de
inicio das crises convulsivas. Havia uma expectativa de que os casos de inicio mais
precoce tivessem pior evolugdo clinica, mas os resultados tém sido conflitantes e
inconclusivos (AMBROSETTO et al., 1987 MORIKAWA et al., 1992; LOISEAU et al.,

1992; DRAVET, 1994).

Em um estudo prospectivo realizado com criangas com epilepsia parcial, foram
comparados casos de ERBI associados a problemas organicos, descritos como “ndo
benignos”, com casos sem alteragdes organicas no SNC. Os autores verificaram que a
epilepsia iniciou mais precocemente nos pacientes classificados como tendo ERBI do tipo

“nao benigno” (MORIKAWA et al., 1992).

A idade de 3 anos tem sido referida, com alguma freqii€ncia, como uma espécie

de “ponto de corte”, como se casos de ERBI iniciados antes dos 3 anos de idade tivessem
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pior evolugdo do que os iniciados apos esta idade (LOMBROSO, 1967; HOLMES, 1992,

DRAVET, 1994).

No presente estudo, observou-se que ndao houve associagdo estatisticamente
significativa entre a faixa etaria de inicio das crises e a classificag¢@o clinica, nem entre a
faixa etaria e o fato de ter ou ndo havido coincidéncia entre as classificagdes eletrografica e
clinica. O predominio de criangas mais velhas, ou seja, com mais do que 3 anos de idade,
tanto nos casos de concordancia como nos de discordancia entre as classificagdes
eletrografica e clinica, ndo tem significancia estatistica nesta amostra, de vez que a maioria

dos casos (85 %) se enquadrava na faixa etaria acima dos 3 anos.

No que se refere ao possivel potencial prognostico da idade de inicio das
convulsdes, os resultados obtidos na presente pesquisa concordam com os obtidos por
AMBROSETTO et al. (1987) e discordam dos achados de MORIKAWA et al. (1992), de
LOISEAU et al, (1992) e também dos de DRAVET (1994), que encontraram a idade
como um fator preditivo para recorréncia de novas convulsdes, com pior prognostico nos

casos de epilepsia com inicio mais precoce.
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7.2 - ELETRENCEFALOGRAMAS

O EEG permanece como um recurso util na avaliagio da atividade elétrica
cerebral em humanos, mesmo apoés transcorridos aproximadamente 70 anos desde sua

introdu¢do na neurologia clinica (NIEDERMEYER, 1993¢).

Ao longo de todo esse tempo, o EEG tem tido uma série de diferentes aplicagdes
no manejo da mais variadas situagdes neurologicas. Tem sido valioso nos casos de
disturbio do nivel de consciéncia, de encefalopatias de diferentes origens, de traumatismo
craniano, e de coma, além de se constituir em um exame auxiliar no diagnostico de morte

encefalica (DE PAOLA. 1998).

Sua maior aplicag@o clinica ocorre na epilepsia de criangas e adultos, pois ajuda
no entendimento de conceitos fisiopatologicos, no estabelecimento de critérios
diagnosticos, na selecdo da droga a ser utilizada e na avaliacdo da resposta ao manejo
medicamentoso, na decisdo pela interrup¢do ou ndao da administragdio de
anticonvulsivantes, na sele¢do de eventuais candidatos a cirurgia da epilepsia bem como no
estabelecimento de critérios prognosticos para um determinado caso de crises convulsivas

(ROSEN, 1989).

Como em até 90% das epilepsias as crises convulsivas iniciam antes dos 20 anos
de idade (O’ DONOHOE, 1985b), pode-se inferir que a avaliagdo eletrencefalografica tem

enorme aplicabilidade na epileptologia pediatrica.

Sabe-se que a epilepsia € um problema neurologico relativamente comum e pode

acometer até 1% da populagdo em geral. Igual percentual de individuos higidos pode vir a
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apresentar alteragOes epileptiformes no EEG, mesmo sem nunca ter manifestado epilepsia
ou qualquer outra doenga cerebral. Por isso a necessidade do uso criterioso do EEG no
manejo de casos propensos ao diagnostico de epilepsia, devendo-se ter em mente que tal
diagnostico ndo pode ser afirmado nem negado por um unico EEG interictal (SANDER &

HART, 1999¢).

No caso da ERBI, chama a atengao a discrepancia entre as alteragoes
eletrencefalograficas, que muitas vezes sdao severas, e a pequena repercussio clinica, pois
nem todos os casos cursam com crises convulsivas e, como elas ocorrem mais
freqientemente a noite, podem passar despercebidas ou inclusive ser descritas como
generalizadas, pela falta de observagao do inicio focal com generalizagdo secundaria

(BEAUSSART, 1972; FARREL & POLLACK, 1990, PANAYOTOPOULOS, 1993).

O objetivo principal do presente estudo foi avaliar o valor do EEG na ERBI,
tentando verificar se existe associa¢@o eletroclinica nesses casos, pois € sabido que pode
haver a coexisténcia de lesdes no SNC em algumas situagdes, para as quais, o EEG poderia
vir a fornecer alguns parametros de benignidade eletrografica, que seriam dados adicionais

a serem disponibilizados pelo neurofisiologista ao neurologista clinico.

No que se refere a classificagdo eletrografica adotada no presente estudo, dos 60
casos de crian¢as com ERBI, 38 (63,3%) foram classificados como eletrograficamente
benignos e 22 (36,7%) como ndo benignos. Para que um caso fosse classificado como
eletrograficamente benigno, na nossa amostra, teria de satisfazer a pelo menos 3 dos 4
critérios de benignidade testados: pontas rolandicas estereotipadas, dipolo horizontal,

atividade cerebral de fundo normal e pontas rolandicas bilaterais.
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LOMBROSO (1967) fez um levantamento retrospectivo de EEGs realizados em
um periodo de 7 anos e encontrou pontas rolandicas em 218 tragados da amostra, o que

significava 1,4% de todos os exames do periodo.

HEIJBEL et al. (1975b), também de forma retrospectiva, revisando EEGs de
criangas do norte da Suécia que tiveram a primeira crise convulsiva com até 15 anos de
idade, encontraram pontas rolandicas em 15% dos tragados examinados. PAZZAGLIA et
al. (1982) descreveram pontas rolandicas em 5,7% dos exames, enquanto SHINNAR et al.

(1994a) relataram-nas em 8,9% dos EEGs.

Nos 3 anos abrangidos pelo presente estudo, foram realizados 5.254 exames de
EEG no Miami Children’s Hospital, dos quais 116 apresentavam pontas rolandicas,
correspondentes ao primeiro tragado por paciente, o que perfaz 2,2% do total de tragados.
Este percentual, se comparado com os valores citados na literatura, se situa entre os
registrados por LOMBROSO (1967) e por PAZZAGLIA et al. (1982), estando mais

proximo dos valores encontrados pelo primeiro pesquisador.

O local de onde se originou a presente amostra de casos de ERBI tem
caracteristicas peculiares. Existe um Programa de Cirurgia da Epilepsia, que recebe e faz
avaliagOes pré e pos-operatorias em epilépticos graves oriundos de todo o sul dos Estados
Unidos, além de parte da América Central e Golfo do México. A Unidade de Neonatologia
também solicita uma grande quantidade de EEGs. Estas duas fontes de solicitagao de EEGs
respondem por aproximadamente um ter¢o dos exames processados e extrapolam a faixa
etaria na qual sdo mais freqiientemente encontradas pontas rolandicas, o que tende a
subestimar a real prevaléncia de pontas rolandicas no local onde foi feita a coleta dos

dados. Assim sendo, € provavel que a prevaléncia, dentro da faixa etaria apropriada, esteja
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mais proxima dos valores descritos por PAZZAGLIA et al. (1982) e por SHINNAR et al.

(1994a).

Excluidos os casos em que o atendimento clinico nio foi completado no Hospital
(25 casos), e também os que ndo cursaram com crises convulsivas (31 casos), restaram 60
exames, que constituem o primeiro tragado de cada paciente com ERBI. Coletar tal
quantidade de casos ndo € facil. BLOM et al. (1972), com dados retrospectivos de 10 anos

em dois diferentes Servicos, conseguiram avaliar 40 tragados de criangas com ERBI.

Dentre os 60 casos de ERBI aqui revisados, em trés situa¢des foram constatados
achados concomitantes de paroxismos generalizados de 3 Hz e pontas rolandicas, o que
nio €é surpreendente. Esta coincidéncia vem sendo descrita desde a década de 70
(BEAUMANOIR et al, 1974; MORIKAWA et al, 1979; NIEDERMEYER, 1981;

DRAVET, 1994).

BEAUNAMOIR et al. (1974), em um estudo prospectivo, concluiram que as
epilepsias benignas da infancia sdo “funcionais” e provavelmente nio podem ser isoladas
como uma forma distinta de epilepsia, ja que encontraram outros achados
eletrencefalograficos associados, alguns funcionais e benignos, tais como ritmos p, €
outros que sugerem associagdo com epilepsia generalizada primaria, tais como paroxismos

generalizados de 3 Hz.

MORIKAWA et al (1979). em um estudo com EEGs interictais, observaram
paroxismos generalizados de 3 Hz nos trés subgrupos com ERBI avaliados. Segundo os
autores, tais paroxismos possivelmente decorram de uma predisposi¢do herdada, cujo

fendtipo clinico seria idade-dependente, assim como a propria ERBI.
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Esta possivel sobreposi¢@o entre epilepsia parcial benigna da infancia e epilepsia
generalizada foi também enfatizada por NIEDERMEYER (1981). O autor admitiu uma
relacdo entre ERBI e epilepsia generalizada primaria, argumentando que a ocorréncia de
ambas € mais baseada em disfung¢do ou hiperexcitabilidade do que em lesdo estrutural
epileptogénica, com o que concordou DRAVET (1994), ao afirmar que a ERBI
compartilha padrées eletrograficos com outras formas de epilepsia, inclusive com os das

epilepsias generalizadas primarias.

NISHIURA & MIYAZAKI (1976) conduziram um estudo clinico-eletrografico
com especial énfase na evolugdo das pontas rolandicas e sua relagdo com o processo
neuromaturacional. Em uma amostra de 20 casos, os autores observaram uma curva idade-
dependente, tanto em amplitude como em intensidade das pontas rolandicas. A amplitude
cresceu até os 9 anos e, depois de breve tempo de estabilidade, passou a declinar. A faixa
etaria na qual as pontas rolandicas foram mais freqiientes ficou entre 4 ¢ 9 anos. Na nossa
amostra, a média de idade de inicio das crises convulsivas foi de aproximadamente 6 anos,
portanto dentro do periodo em que os supracitados autores encontraram pontas rolandicas

mais freqiientemente nos EEGs.

LOISEAU et al. (1983) descreveram a evolugdo a longo prazo de duas formas de
epilepsia infantil: auséncia tipica e epilepsia benigna com paroxismos centrotemporais, em
uma coorte de 169 criangas, acompanhadas por um periodo de 5 a 25 anos apds a primeira
crise. Na primeira, predominou o sexo feminino; na segunda, o masculino. O prognéstico
foi melhor na ERBI, uma vez que foi obtido o controle das crises em 100% dos casos, ao

final de 10 anos. Nos casos de auséncia tipica, esta taxa ficou em 48%.
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Segundo MARCOS et al. (1984), o achado de pontas rolandicas em EEG interictal
de rotina ndo € sempre indicativo de bom prognostico. Os autores publicaram um
levantamento dos EEGs interictais que mostravam pontas rolindicas, de pacientes
atendidos em trés diferentes hospitais, em um periodo de 4 anos. Foram incluidos 25 casos,
dos quais 4 ndo tinham convulsdes concomitantes. Durante o seguimento, apenas 15

criangas estavam assintomaticas.

MORIKAWA et al. (1992) também procuraram avaliar a relagio entre a evolucgdo
clinica e o achado de pontas rolandicas em EEG interictal de rotina. Foram encontrados 89
tragados com pontas rolandicas, dos quais 57 foram classificados como “idiopaticos” ou
“benignos™ e 32 como “orgdnicos” ou “nao benignos”. Os autores verificaram que, nos
casos “benignos”, as pontas rolandicas desapareceram de um modo idade-dependente, o
que nao ocorTeu nos casos “nao benignos”, e concluiram que o achado de pontas rolandicas

em um tragado interictal ndao € garantia de bom prognostico.

Em algumas situagdes, € possivel que o achado de pontas rolandicas no EEG de
criangas com outros quadros neurologicos concomitantes seja apenas ocasional, conforme

descrito por HOLMES (1993), DRAVET (1994) e FEJERMAN et al. (1998).

E bem conhecida a discrepancia entre a riqueza de achados eletrencefalograficos e
a escassez de achados clinicos, tanto nos casos de ERBI como nos de pontas rolandicas
sem crises concomitantes. Casos de criangas com DHDA, cujo EEG curse com intensa
atividade paroxistica caracterizada por pontas rolandicas bilaterais, sem historia de crises
convulsivas mas com intensos sintomas neurocomportamentais, podem induzir ao uso de
anticonvulsivante, numa tentativa de minorar os sintomas (BEAUSSART, 1972;

LERMAN & KIVITY, 1975: PANAYOTOPOULOS, 1993; FEJERMAN et al., 1998).



7 - DISCUSSAO 111

O achado concomitante de pontas roldndicas e ritmo p em um mesmo tragado
eletrencefalografico interictal de rotina ja fora descrito por BEAUMANOIR et al. (1974) e
também por NIEDERMEYER & NAIDU (1990). Estes ultimos consideraram que as
pontas rolandicas podem ser bloqueadas por uma atividade motora contralateral, da mesma
maneira que o ritmo p. Esta resposta esta presente em alguns, mas ndao em todos 0s casos,
podendo ser obtida naqueles sem lesdao organica, mas ndo nos com pontas rolandicas
causadas por lesdes estruturais — como na paralisia cerebral, por exemplo. Segundo os
autores, uma resposta positiva enfatiza a natureza disfuncional das pontas rolandicas. Em
uma amostra de 4 casos de sindrome de Rett, foi avaliada a atenuag@o ou bloqueio das
pontas rolandicas apos a movimentagdo passiva dos dedos das méos. Surpreendentemente,

tal resposta foi obtida na totalidade dos casos.

Nos 91 casos que constituem o total de EEGs da presente pesquisa, foi
identificado 1 paciente com autismo. TUCHMAN (1994) refere que muitos investigadores
tém estudado as associa¢des entre autismo e epilepsia, € uma alta taxa de epilepsia entre
criancas com autismo n@o é inesperada. O autor encontrou, em uma amostra de 197
criancas autistas, 34% de EEGs alterados, sem crises convulsivas registradas até a época da
realizacio dos exames. Na experiéncia do autor. a relagdo entre epilepsia e atividade
epileptiforme sem convulsdes com determinados tipos de problemas de linguagem, entre
os quais os encontrados nos autistas, sendo mais freqiiente a agnosia auditiva verbal, € bem
similar ao que ocorre na sindrome de Landau-Kleffner. Ele conclui afirmando ser razoavel
considerar um teste terapéutico com anticonvulsivantes em criangas autistas que tenham

EEG com atividade epileptiforme.
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E possivel que o caso de autismo sem convulsdes mas com pontas rolindicas,

encontrado no presente estudo, se enquadre no que foi anteriormente descrito por

TUCHMAN (1994).

Dos 91 EEGs interictais com pontas roldndicas, 31,4% pertenciam a pacientes
sem crises convulsivas concomitantes, o que no difere das faixas de valores que tém sido
descritas. Segundo a literatura, o percentual de casos de pontas roldndicas sem crises
convulsivas concomitantes € bem variavel. Enquanto LISCHKA & GRAF (1992)
registraram 17%, BEYDOUN et al. (1992), HOLMES (1992) e BORGES et al. (1999)
encontraram valores entre 20% e 30%. NIEDERMEYER (1993b) e GILLIAM & WILLIE

(1996) relataram valores de até 50%.

A influéncia do nivel de consciéncia sobre a atividade epileptiforme interictal das
epilepsias benignas parciais da infancia, em especial nos casos de ERBI, é bem conhecida
desde meados da década de 70 (BLOM & HEIJBEL, 1975; CLEMENS & MAJOROS,

1987; BILLARD et al., 1990).

BLOM & HEIJBEL (1975) estudaram a freqiiéncia das descargas rolandicas em
cada estagio do EEG realizado durante o sono induzido, em um grupo de 17 criangas com
quadro eletroclinico compativel com ERBI e compararam-na com os resultados de
tragados em vigilia. A taxa de descargas rolandicas foi significativamente maior durante o

EEG em sono quando comparada com a do EEG feito em vigilia.

Ao ser analisada a freqiiéncia das descargas rolandicas no estudo poligrafico de 11
pacientes com epilepsia benigna da infancia com paroxismos centrotemporais € sua relagdo
com a dindmica do sono, CLEMENS & MAJOROS (1987) observaram que o numero de

pontas/minuto foi aumentando de modo estatisticamente significativo, a medida que os
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estagios do sono se tornavam mais profundos. Os autores verificaram serem dois os
periodos de maior ativagdo dos paroxismos: nas duas primeiras horas do sono ou no final
da noite de sono, a0 amanhecer. Concluiram que nos casos de ERBI, para a precipitagdo
dos eventos paroxisticos, tanto ictais como interictais, o fator crucial seria a ativacdo dos

mecanismos que promovem O Sono.

BILLARD et al. (1990) estudaram a relagao entre o nivel de vigilia e as alteragoes
clinico-eletrencefalograficas em uma amostra de 56 criangas com epilepsia parcial,
inclusive as secundarias a lesbes do SNC. Os autores verificaram que as crises e as
atividades paroxisticas sono-dependentes da epilepsia parcial ndo sao exclusivas da ERBI e
que, quanto mais jovem o paciente, menos intensos s3o os paroxismos observados no EEG

€m sSOno.

Ja esta bem consolidada a orientagio de que, durante o atendimento
neuropediatrico de rotina, o ideal € solicitar, sempre que possivel, EEG em sono e em
vigilia. Os estudos em sono prestam-se mais para avaliar paroxismos interictais focais,
como € o caso da ERBI. O sono é um potente ativador das pontas rolandicas. Os tragados
em vigilia s3o mais eficazes na detecgdo de paroxismos generalizados e de lentificagdes da
atividade cerebral de fundo (BLOM & HEIJBEL. 1975; NIEDERMEYER, 1981;

BILLARD et al., 1990; HOLMES, 1992; FEJERMAN et al., 1998).

Segundo HOLMES (1992), as pontas rolandicas desaparecem primeiro no EEG

feito em vigilia e s6 mais tarde estardo ausentes no tragado obtido durante o sono.

Na eletrencefalografia pediatrica, para obter-se um tragado em sono, muitas vezes
se faz necessario lancar mio da sedagdo, em especial nas criangas pequenas. O sedativo

mais utilizado é o hidrato de cloral. Pertence ao nosso meio uma das poucas publicagdes
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sobre os efeitos desta medicagdo nos paroxismos interictais e na atividade cerebral de
fundo. Segundo CASTRO e colaboradores (1994), o sedativo nio interfere na atividade
paroxistica nem nos ritmos de base, mas acrescenta uma discreta atividade beta difusa de

pequena amplitude na atividade cerebral de fundo do exame.

Em um estudo prospectivo, delineado para avaliar o valor do EEG na defini¢io do
risco de recorréncia apés a primeira crise convulsiva ndo provocada em 347 criangas,
verificou-se que 46% dos tragados eram em sono e vigilia, 38% eram em vigilia e 16%

eram somente em sono (SHINNAR et al., 1994a).

Os percentuais acima s3ao semelhantes aos da nossa amostra. Dentre os 60 EEGs
de ERBI incluidos no presente estudo, 51,6% foram tragados obtidos em sono e vigilia,

31,7% em vigilia e 16,7% em sono.

Considerando a relevancia do EEG realizado em sono na detecgao de pontas
rolandicas, constata-se uma certa escassez de publicagdes nacionais sobre o tema e fica
dificil comparar nossos resultados com os dois mais recentes levantamentos, empreendidos

em nosso meio (BRAGA, 1998; BORGES et al., 1999).

BRAGA (1998) procurou estabelecer a correlagdo eletroclinica em 24 casos de
criangas com pontas rolandicas, usando o mapeamento cerebral. Nao foi possivel obter-se a
informagdo de quantos exames foram feitos em vigilia e quantos em sono, o que, sem

duvida, impede a melhor avalia¢ao dos resultados.

BORGES et al. (1999), desenvolveram um estudo prospectivo de 412 EEGs com
pontas rolandicas, feitos em 160 criangas com ou sem epilepsia, atendidas a nivel
hospitalar, em um periodo de 9 anos. Nio indicaram o nimero total de tragados realizados

durante esse periodo, 0o que impede uma comparagdo com a presente pesquisa e
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impossibilita a obten¢do de uma informagdo preciosa, ou seja, a incidéncia de pontas
rolandicas no estudo. Causou surpresa o fato de que 84.8% dos exames foram realizados
em vigilia, justamente em uma pesquisa concebida para avaliar paroxismos focais, como as

pontas rolandicas, sabidamente muito ativados pelo sono.

7.3 — DADOS CLINICOS

7.3.1 — Outros Achados Clinicos Concomitantes

Desde o inicio da década de 90, tem sido enfatizado com alguma freqiiéncia que a
associagdo de ERBI com outras situagdes clinicas seja casual (HOLMES, 1992; DRAVET,

1994; FEJERMAN et al., 1998).

Na realidade, ja desde a década de 70 tém sido publicados alguns relatos de que a
ERBI pode estar associada a uma série de outras condi¢des neurologicas, dentre as quais
poderiam ser citadas: paralisia cerebral (BLOM et al., 1972; LERMAN & KIVITY, 1975
HOLMES, 1992; MORIKAWA et al, 1992); DHDA (MORIKAWA et al., 1992);
epilepsia generalizada primaria (NIEDERMEYER, 1981. LOUISEAU et al., 1983; MELO
& NIEDERMEYER, 1991); epilepsia benigna com paroxismos occipitais (GASTAUT,
1982b; FONSECA & TEDRUS, 1994; FEJERMAN et al., 1998); disturbios da migra¢ao
neuronal (FUSCO et al., 1992; AMBROSETTO, 1993); crises convulsivas na vigéncia de
febre (KAJITANI et al., 1981; KAJITANI et al., 1992); tumores cerebrais (KASCHNITZ

et al., 1988; SHEVELL et al., 1996); cistos aracnoideos (TSUIJI et al.. 1994); agenesia do
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corpo caloso (SANTANELLI et al., 1989); sindrome do X-Fragil (SANFILIPPO et al.,
1986; MUSUMECI et al., 1988; HOLMES, 1992); sindrome de Foix-Chavany-Marie
(IANNETTI et al., 1994; GRASEL et al,, 1996; PRATZ et al., 1999); sindrome de Landau-
Kleffner (FEJERMAN et al., 1998; AICARDI, 1999); sindrome de Rett (HAGNE et al.,
1989; NIEDERMEYER & NAIDU, 1990; HOLMES, 1992; VALENTE et al., 1999) e
POCSL, dentre outras (AICARDI & CHEVRIE, 1982; FEJERMAN & DI BLASI, 1987;
JAYAKAR & SESHIA, 1991; SILVA et al, 1995b; GUILHOTO et al, 1997;

DJABRAIAN et al., 1999).

Dos 60 casos de ERBI ora avaliados, 49 (81,7%) foram classificados como
clinicamente benignos e 11 (18,3%) como ndo benignos. Foram considerados como
clinicamente benignos aqueles casos de crianga com desenvolvimento neuropsicomotor
normal, exame neurolégico normal e auséncia de lesdo cerebral na avalia¢do
neurorradiologica, quando disponivel, de acordo com HOLMES (1992) e FEJERMAN et

al. (1998).

Dentre os 31 pacientes com pontas roldndicas no EEG mas sem crises
convulsivas, os motivos para solicitagdo de EEG foram: DHDA, problemas de
comportamento, cefaléia, paralisia cerebral, enxaqueca, problemas na fala, cisto
aracnéideo, esclerose tuberosa, depressio com ideagdo suicida, sindrome de Rett e
autismo. Alguns pacientes tinham mais de uma queixa. As razdes para realizagdo de EEG
nestes paciente ndo diferem muito das apontadas em outras pesquisas (LERMAN &

KIVITY, 1981; MARCOS et al., 1984; BORGES et al., 1999).

Em 100 casos de pontas rolandicas sem convulsdes concomitantes, LERMAN &

KIVITY (1981) indicaram os seguintes motivos para solicitagdo de EEG: problemas
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comportamentais (17 casos), cefaléia (14 casos), traumatismo cranioencefilico (14 casos).
disfun¢des endocrinologicas (13 casos), enurese noturna (8 casos), retardo mental (6
casos), crises tipo perda de folego (6 casos), dor abdominal (4 casos), convulsdo febril (4

casos), problemas na fala (3 casos), tiques (2 casos) e distirbios do sono (2 casos).

Na presente amostra de 31 casos de pontas rolindicas ao EEG sem crises
convulsivas concomitantes, ha uma predomindncia de problemas comportamentais,
incluindo DHDA, seguidos, em menor freqiiéncia, por cefaléia, concordando com os

achados de LERMAN & KIVITY (1981) e de BORGES et al. (1999).

Ha consideravel controvérsia no que se refere ao manejo clinico de casos de EEG
muito alterado em criangas com problemas neurocomportamentais mas sem crises
convulsivas inequivocas. Enquanto uma corrente defende o uso de anticonvulsivantes,
possivelmente baseados no conceito de 7C/ (AARTS et al., 1984; BINNIE et al., 1987,
PICCIRILLI, et al., 1988; BINNIE et al., 1992; BINNIE, 1993; TUCHMAN, 1994
PICCIRILLI et al., 1994), outra condena tal uso nos casos em que ndao € possivel
documentar crises convulsivas tipicas (LERMAN & KIVITY, 1981; LERMAN &

KIVITY, 1992).

Na presente amostra, foram identificados 8 casos de cefaléia, 4 no grupo sem

convulsdes e 4 no grupo com ERBL

A relagdao entre cefaléia e epilepsia foi avaliada, dentre outros, por
GIOVANARDI-ROSSI et al. (1987), ao estudarem a incidéncia de cefaléia recorrente e
independente das convulsdes, cefaléia pos-ictal e cefaléia na convulsdo em um grupo de 80
criangas epilépticas. Devido a alta incidéncia de cefaléia nos casos de ERBI, foi

posteriormente desenvolvido um estudo casos e controles com este subgrupo de pacientes.
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Constatou-se historia positiva para cefaléia em um numero significativamente maior de

casos de ERBI, quando comparados com todas as demais sindromes epilépticas da

infancia.

Na publicagdes revisadas, verificou-se que a relagdo entre enxaqueca e ERBI foi
mais freqiientemente abordada do que a relagdo entre cefaléia e ERBI (BEAUMANOIR et
al., 1974; SANTUCCI et al., 1985; MANCIA et al.,1986; BLADIN, 1987; BLADIN, 1989;

ANDERMANN & ANDERMANN1992).

Apesar de vir sendo discutida ha mais de 20 anos, a relagdo entre enxaqueca e
epilepsia ainda permanece insuficientemente entendida e um pouco controversa e nao tem
sido sistematicamente estudada com profundidade (CAMFIELD et al, 1978;

ANDERMANN, 1987, ANDERMANN & ANDERMANN, 1992; LIPTON et al., 1994).

Foram observados, no presente estudo, 4 casos de enxaqueca, dos quais 2 no

grupo sem convulsoes e 2 no grupo com ERBI.

Em um levantamento que envolveu 52 pacientes, foi verificado que casos de
ERBI estavam freqiientemente associados a outros achados eletroclinicos, que incluiam
surtos generalizados de 3Hz no EEG, crises de auséncia tipica, historia positiva para

enxaqueca e alergia em um numero significativo de casos (BEAUMANOIR et al., 1974).

Em 1985, foi publicado o resultado de um estudo de casos e controles com um
grupo de 172 criangas, desenvolvido com a inteng@o de avaliar a prevaléncia de enxaqueca
nos casos de ERBI. Foram escolhidos 3 controles para cada caso de ERBI, ndo tendo os
autores encontrado diferengas significativas quanto a prevaléncia de enxaqueca entre os
dois grupos avaliados como um todo, nem quando avaliados quanto ao sexo (SANTUCCI

et al., 1985).
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MANCIA et al. (1986) relataram 4 casos em que houve associa¢do entre
enxaqueca ¢ ERBI. Em 2, a avaliagdo neurorradiologica foi normal, e em um caso havia

dados clinicos sugerindo paralisia cerebral associada.

BLADIN (1987, 1989) chamou a atengdo para o achado de alta freqiiéncia de
enxaqueca entre os casos de ERBI, incluindo familiares proximos. Segundo o autor, a
ERBI s0 ¢ benigna no que se refere as convulsdes, que usualmente respondem muito bem
aos medicamentos anticonvulsivantes, porque em algumas ocasides podem restar
problemas residuais, tais como alteragoes na fala, no comportamento, além de enxaqueca

cronica.

Em 1992, ANDERMANN & ANDERMANN publicaram um artigo de revisao
onde foram abordadas as relagdes entre enxaqueca e epilepsia, com especial énfase nas

epilepsias benignas da infancia, incluindo a ERBL

Em um estudo de casos e controles envolvendo uma significativa amostra de
pacientes, foi feita uma avaliagdo sobre a associagdo entre enxaqueca e epilepsia. Foi
verificado que pessoas com epilepsia tém 2.4 vezes mais chances de desenvolver
enxaqueca, quando comparadas com seus familiares sem epilepsia. Segundo os autores, a
comorbidade entre enxaqueca e epilepsia poderia ser explicada por um estado de

hiperexcitabilidade neuronal que ocorre em ambas as condi¢oes (LIPTON et al., 1994).

As pontas rolandicas podem surgir muito precocemente, no periodo neonatal, so
que, neste caso, sdo positivas € ndao negativas na superficie do escalpo. Recém-nascidos
prematuros que tiveram lesdes no SNC podem ter pontas rolandicas interictais positivas,
que antecedem as alteragdes de neuroimagem em alguns casos de paralisia cerebral

(RADVANYT et al., 1987).
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Dos 91 casos revisados no presente estudo, tanto nos 31 com pontas rolandicas
sem convulsdes como nas 60 criangas com ERBI, foram identificados 5 casos de paralisia
cerebral: 3 no primeiro grupo e 2 no segundo. O achado de pontas rolandicas com ou sem
convulsdes coexistindo com paralisia cerebral ja havia sido previamente destacado por
autores como BLOM et al. (1972), LERMAN & KIVITY (1975) e MORIKAWA et al.

(1992),

Ate 1992, dentre os ultimos 50 casos de ERBI atendidos em um hospital de
Boston, havia 5 de paralisia cerebral, um de encefalite, um de acidente vascular cerebral e

um de sindrome de Pierre-Robin (HOLMES, 1992).

Nesta pesquisa, dentre os 31 pacientes com pontas rolandicas no EEG mas sem
crises convulsivas, foram encontrados 2 casos de cisto aracnoideo. A associagdo entre
ERBI, pontas rolandicas no EEG e cistos aracnoideos nao tem sido descrita com

freqiiéncia, nas publicagdes sobre epilepsia.

O quarto relatado desta associagdo foi feito em 1994 por TSUIJI et al., que
descreveram o caso de um menino de 8 anos de idade que tivera 3 crises convulsivas na
vigéncia de febre até os 2 anos de idade, além de uma crise afebril noturna tipo ténico-
clonica generalizada aos 5 anos de idade. A tomografia cerebral mostrou varios cistos
aracnoOideos, que foram retirados cirurgicamente. As crises cederam com o uso de

carbamazepina.

Na revisio da literatura, ndo foi encontrada nenhuma referéncia quanto ao achado
concomitante de pontas rolandicas, com ou sem convulsdes, e esclerose tuberosa,
problemas psiquiatricos com depressdo e ideagao suicida, crises tipo perda de folego,

hidrocefalia, ou hipoacusia. Tivemos, na nossa amostra, 2 casos de esclerose tuberosa, 1 no
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grupo sem convulsdes e 1 no grupo com ERBI; 1 caso de problemas psiquiatricos com
depressdo e ideagdo suicida, identificado no grupo sem convulsdes; 1 de crises tipo perda
de folego; 1 de hidrocefalia e 1 de hipoacusia, os 3 ultimos ocorrendo no grupo com ERBI.
E possivel que tais coincidéncias tenham sido meramente casuais, de acordo com

HOLMES (1992), WU et al., (1993) e FEJERMAN et al. (1998).

WU e colaboradores (1993) relataram 3 casos da associagdao entre ERBI e
distrofia muscular congénita tipo Fukuyama, com tipicas crises parciais envolvendo a
regido da boca, facilmente controladas pelos anticonvulsivantes e EEG com pontas
rolandicas estereotipadas. Os autores concluiram que o prognodstico dos 3 pacientes, em

termos de recuperagdo da epilepsia, era tdo bom quanto o das criangas apenas com ERBI.

De acordo com FEJERMAN et al. (1998), o0 achado de uma lesdo cerebral fixa ou
nao evolutiva ndo afastaria a possibilidade de que se instalasse ERBI em uma crianga com

predisposi¢ao para tal.

O achado de um caso de sindrome de Rett e de um caso de autismo, com pontas

rolandicas concomitantes, na amostra aqui avaliada e discutida, nao € surpreendente.

HAGNE et al. (1989) descreveram a evolugido clinica e eletrografica de 30
pacientes com sindrome de Rett. Do ponto de vista clinico, a sindrome usualmente evolui
em 4 estagios. No estagio 1, o que chama atengdo € o retardo do desenvolvimento
neuropsicomotor. O estagio 2 se caracteriza por apraxia das mdos e manifestacoes
autisticas, No estagio 3, aumenta o retardo mental, diminuem as manifestagdes autisticas e
surge a epilepsia. O estagio 4 € o final, caracterizado por deformidades e posturas
distonicas. Os pacientes da amostra que estavam no estagio 1 tinham EEG normal. Os

pacientes situados nos estagios intermediarios mostraram, como primeiras manifestagoes
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eletrencefalograficas anormais, pontas rolindicas e os pacientes que se encontravam no
estagio 4 mostraram um padrdo delta pseudoperiédico no EEG. Segundo os autores, tal
evolugdo eletrografica sugere envolvimento precoce do cortex motor, do que resultariam
pontas rolandicas sendo que nos casos avangados o EEG passa a ser semelhante ao da
panencefalite esclerosante sub-aguda e ao da doenga de Creutzfeldi-Jacob. Provavelmente
o caso de sindrome de Rett encontrado da presente pesquisa estava nos estagios iniciais da

evolug@o clinico-eletrografica, com pontas rolandicas mas ainda sem crises convulsivas.

A concomitancia de sindrome de Rett com pontas rolandicas foi também abordada

por NIEDERMEYER & NAIDU, em 1990.

A associa¢do eletroclinica entre pontas rolandicas e determinadas fases da
sindrome de Rett foi recentemente confirmada em nosso meio, em um estudo transversal
feito com 27 criangas. Os paroxismos nas regioes centrais predominaram nos estagios 2 e 3
da evolugdo da doenga, fases em que o diagnostico baseado apenas em dados clinicos pode
ser de dificil realizagao. Segundo os autores, o EEG foi uma ferramenta valida na

confirmagdo diagnéstica em alguns casos ainda incipientes (VALENTE et al., 1999).

No presente estudo, foram identificados alguns casos com problemas na fala.
Dentre as 31 criangas com pontas rolandicas no EEG sem convulsdes concomitantes, havia
2 com problemas na fala e, dentre os 60 casos de ERBI, foi encontrado 1 de dispraxia da
fala, possivelmente semelhante em alguns aspectos aos descritos por ROULET et al.

(1989), por BOULLOCHE et al. (1990) e também por DEONNA et al. (1993).

Em 1989, ROULET et al. relataram o caso de um menino de 6 anos com dispraxia
orolingual e sialorréia prolongada e intermitente associadas a dados eletroclinicos que

poderiam ser compativeis com ERBI, mas que n@o tinham sido consideradas como crises.
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O exame de ressonancia magnética nuclear encefélica foi normal. Os autores concluiram
que o curso clinico flutuante e a associagao das pioras clinicas com o aumento da
intensidade das pontas rolandicas sugeriam disfungdo situada na por¢do inferior da cisura

de Rolando.

Um ano mais tarde, foi descrita a evolu¢io de um menino de 5 anos com
episodios paroxisticos e repetitivos de sialorréia e perda da fala que mostrou alteragdes
eletroclinicas compativeis com ERBI, apesar do curso clinico sem convulsdes motoras
ostensivas. A tomografia cerebral, a ressonancia magnética nuclear encefalica e o liquor
foram normais. As crises se caracterizavam por paralisia pseudobulbar transitoria com
perda da fala, sialorréia, dificuldade para deglutir, auséncia dos movimentos do palato e do
reflexo do vomito e que cederam com o uso da associagdo de acido valproico com

carbamazepina (BOULLOCHE et al., 1990).

DEONNA et al., em 1993 acompanharam a evolugdo clinica de 3 criangas com
distarbios temporarios oromotores ou na fala tidos como manifestagdes ictais de ERBI. O
primeiro caso foi o de uma menina de 7 anos, higida até os 6 anos € 9 meses, quando
comegou com subitos episodios de sialorréia e problemas na fala que cederam com
anticonvulsivantes. O segundo foi o de um menino de 12 anos que desde os 3 anos tinha
crises rolandicas tipicas e, a partir dos 4 anos comegou a apresentar problemas prolongados
na fala que duravam aproximadamente 3 semanas. Tais problemas, inicialmente
intermitentes, mais tarde tornaram-se definitivos. O terceiro relato foi o de uma menina de

6 anos, que iniciou um processo de lenta e progressiva perda da fala, tornou-se ansiosa e

deprimida por dificuldade em encontrar as palavras. Recuperou-se totalmente aos 19 anos.
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Tanto a crise convulsiva na vigéncia de febre como a ERBI sdo condig¢des clinicas
com elevada prevaléncia, em pacientes pedidtricos, mas a associa¢do entre estas duas
situagdes ndo tem sido analisada com a mesma freqiiéncia com que ocorrem (HEIJBEL et

al., 1975b; KAJITANI et al., 1981; KAJITANI et al., 1992).

Dentre os 60 casos de ERBI da presente amostra, em 2 a epilepsia iniciou com

crises convulsivas na vigéncia de febre, o que ja fora previamente descrito.

Em 1981, KAJITANI et al. conduziram um estudo do tipo corte transversal, com
o intuito de avaliar as relagdes entre crises convulsivas na vigéncia de febre e ERBI. Foram
comparadas 39 criangas com crise convulsiva na vigéncia de febre com outras 23 com
ERBI e também com 10 parentes em primeiro grau, que tinham pontas roldndicas sem
crises convulsivas. Os autores concluiram que existe uma estreita relagdo genética entre

estas duas situagdes clinicas.

Posteriormente, esta relagdo genética também foi postulada, em um estudo de
casos e controles, onde foi constatado 48% de histéria prévia de crise convulsiva na
vigéncia de febre entre os casos de ERBI e 21% nos controles néo epilépticos (KAJITANI

et al., 1992).

O caso de associa¢do entre ERBI e cistos aracndideos, descrito por TSUIJI et al.
(1994) inaugurou a epilepsia através de crises convulsivas na vigéncia de febre, alguns

anos antes de comegar a ter crises rolandicas tipicas.
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7.3.2 — Uso de Anticonvulsivantes

A época do estudo eletrencefalografico, anticonvulsivantes estavam sendo

administrados em 33 (55%) dos 60 pacientes com ERBI da presente amostra.

A historia natural da epilepsia ndo tratada é praticamente desconhecida,
considerando que tratamentos eficazes existem ha muitos anos - o fenobarbital foi
introduzido no arsenal terapéutico em 1912 e a difenil-hidantoina, sintetizada em 1908,
esta disponivel desde 1937 — e que os métodos epidemiologicos modernos s6 foram
capazes de avaliar tal eficacia bem mais recentemente (ELKIS & PITELLI, 1989;

SHORVON, 1990; FERNANDES & SANDER, 1998).

FREEMAN et al. (1987) questionaram o uso de medicagdo anticonvulsivante nos
primeiros episodios convulsivos, nos casos das epilepsias benignas da infancia, em artigo
de revisdao onde foi abordada a relagdo entre as convulsées e o desenvolvimento
neurologico, além da historia natural das crises e dos efeitos colaterais das drogas. Como
70% das epilepsias comegam na infancia, os autores indagaram se esta alta freqiiéncia ndo
poderia estar relacionada ao cérebro em desenvolvimento, que teria um baixo limiar para

convulsoes, quando comparado com o dos adultos.

No mesmo ano, foi relatado um caso de abalos mioclonicos induzidos pelo uso de
carbamazepina, em um menino de 11 anos com ERBI. Segundo os autores, os movimentos
anormais surgiram logo apoés a introdugdo do anticonvulsivante, desapareceram com a
retirada e reapareceram com a reintrodugdo da medicacdo. Os registros
eletrencefalograficos eram normais durante os movimentos anémalos (AGUGLIA et al.,

1987).
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Segundo HEIJBEL (1990), “os casos de epilepsia rolandica benigna da infancia,
como regra, respondem bem ao tratamento com drogas antiepilépticas de uso corrente, tais
como carbamazepina, difenil-hidantoina e fenobarbital e, em muitos casos, sdo suficientes
baixas doses dos medicamentos. Como muitas criangas tém apenas uma crise em toda a
vida, alguns médicos podem protelar o inicio do tratamento medicamentoso para os casos

com mais de uma crise convulsiva”.

A necessidade ou ndo de usar anticonvulsivantes nos casos de ERBI foi
questionada por AMBROSETTO & TASSINARI (1990), em um estudo retrospectivo com
30 criangas. Os autores concluiram que poderia nao ter sido necessario o uso de medicag@o
antiepiléptica na ERBI, contudo o trabalho apresenta alguns problemas metodologicos,

incluindo a falta de um adequado tratamento estatistico para os dados.

LERMAN & KIVITY, em 1992, recomendaram que “devemos exercitar toda a
precaugdo possivel antes de fazer diagnostico de epilepsia baseados apenas no EEG”. Os
autores afirmaram que um foco epileptogénico na infancia € freqiientemente funcional e
pode ocorrer em até 3% das criangas higidas. Eles manifestaram-se contra o uso de
anticonvulsivantes para pacientes com paroxismos nos tragados interictais mas sem historia

de crises clinicas inequivocas.

BINNIE (1993) documentou o fendmeno denominado 7C/ em aproximadamente
50% dos EEGs com intensa atividade paroxistica interictal, incluindo as epilepsias focais
benignas da infancia, como ERBI. Avaliando os paroxismos interictais no EEG, o autor
encontrou prejuizos na fungdo ipsilateral aos paroxismos, com déficits de contetdo verbal
nos paroxismos a esquerda e déficits do tipo ndo verbal nos situados a direita. Citou

estudos preliminares com tratamento anticonvulsivante nessas situagdes onde teria sido



7 - DISCUSSAO 127

demonstrado que a supressio das descargas esteve associada com uma significativa

melhora na fung¢do deficitaria.

Parte da decisao de como iniciar o tratamento medicamentoso de um caso de
epilepsia, incluindo a escolha do anticonvulsivante e a monitorizacdo da eficacia do

tratamento, baseia-se em informagdes eletrencefalograficas (GUERREIRO et al.. 1998).

Antes do inicio do uso de anticonvulsivantes, ¢ importante a confirmagio do
diagnostico de epilepsia. Também deve ser levada em consideragdo a possibilidade de que
novas crises venham a ocorrer em um dado caso (SANDER & HART, 1999d). No que se
refere a ERBI, apesar de o prognostico a longo prazo ser bem melhor, parece que as
chances de recorréncia, apos a primeira crise ndo provocada, sio semelhantes as de outras

formas de epilepsia localizada (SHINNAR et al., 1994a).

Os relatos sobre o prognostico de uma crise Unica, sem tratamento, S3o
conflitantes. No Reino Unido, a tendéncia € ndo tratar os pacientes apés uma crise unica,
enquanto, nos Estados Unidos, a tendéncia é tratar tais pacientes apOs crise unica,
possivelmente em decorréncia mais da politica médico-legal do que da eficacia de tal

conduta (CHADWICK, 1990).

Foi documentado um aumento transitorio no fluxo sangiiineo cerebral, com
duragao aproximada de 1 més, desaparecendo 6 meses apos a introdugao da
carbamazepina, em 12 casos de crises parciais complexas oriundas dos lobos temporais

(VALMIER et al., 1990).

Tao importante quanto saber quando iniciar € saber quando suspender o
tratamento medicamentoso da epilepsia. Em um estudo prospectivo, desenvolvido para

identificar critérios a serem levados em considera¢do quando da interrupgao do uso de
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anticonvulsivantes em pacientes epilépticos, o fator prognéstico mais importante foi a
presenca de paroxismos no EEG interictal na época da suspensdo da medicag¢do. Segundo o
autor, o maior nimero de recaidas também ocorreu nos casos com EEG interictal

paroxistico (TODT, 1984).

Segundo SHINNAR et al. (1994b), quando da retirada dos anticonvulsivantes,
existem outros fatores prognoésticos a serem levados em consideragdo, além do resultado
do EEG. O caso ideal para a suspensdo da medicag¢do seria aquele com EEG normal,
idiopatico, ha pelo menos 2 anos sem crises convulsivas, com epilepsia iniciada antes dos

12 anos de idade.

Na realidade, ainda n3o existe unanimidade sobre o valor das alteragoes
eletrencefalograficas registradas na época da decisdo da retirada dos anticonvulsivantes,
como fatores preditivos da futura evolug¢dao de cada caso em particular (GHERPELLI,

1998).

No presente estudo, em 55% dos casos de ERBI estava sendo usado
anticonvulsivante na época da avaliagao eletrencefalografica. No grupo em que houve
discordancia entre as classificagdes eletrografica e clinica, observou-se um leve
predominio de casos nos quais se estava usando medicagdes, embora ndo tenham sido
atingidos niveis de significancia estatistica. Dentre os que estavam sob medicagdo a epoca
do EEG, houve um predominio da classifica¢do clinica ndo benigna, mas também nao
foram alcangados valores estatisticamente significativos. E provavel que esta tendéncia
decorra do fato de que, nesta amostra, os que necessitaram de anticonvulsivantes tivessem

tido mais de uma crise previamente a avaliagdo neurofisiologica ou que fossem portadores
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de lesdes concomitantes no SNC, que poderiam vir a facilitar o ressurgimento de crises

convulsivas, refor¢cando a necessidade do uso de medicagdo protetora.

Foram localizados poucos estudos com dados que pudessem ser cotejados com os
nossos, no que se refere especificamente a evolugao clinica da ERBI e ao uso ou nao de
medicagdo anticonvulsivante (LERMAN & KIVITY, 1975; BEAUSSART & FAOU,

1978: BLOM & HEIJIBEL, 1982; AMBROSETTO & TASSINARI, 1990).

Em um estudo retrospectivo delineado para avaliar a evolu¢do de 324 casos de
ERBI, acompanhados por um periodo de até 22 anos de seguimento, observou-se que em
21 deles nao havia sido usada nenhuma medicag¢@o anticonvulsivante e em 7 destes 21
casos (30%) tratou-se de crise unica. Os autores ndao encontraram ressurgimento de
convulsdes em nenhuma das crian¢as acima dos 13 anos, ha mais de 1 ano sem

anticonvulsivantes (BEAUSSART & FAOU, 1978).

BLOM & HEIJBEL (1982) revisaram um grupo de 37 pacientes adultos, descritos
10 anos antes como casos de ERBI e puderam observar que, a exce¢ao de um, todos os
demais estavam livres de convulsGes na idade adulta. O unico caso de reincidéncia de
crises convulsivas na fase adulta da vida se referia a um homem com problemas de abuso

de alcool e disturbio de comportamento.

Sabe-se que o controle das crises convulsivas geralmente € facil de ser obtido na
grande maioria dos casos de ERBL. A medicagdo mais utilizada tem sido a carbamazepina,

em monoterapia (DULAC et al., 1983b; FERJERMAN et al., 1998).

Uma outra possivel explicagdo para o predominio de casos de ERBI em que se
usou anticonvulsivantes, na presente amostra, possivelmente decorra do fato de que foram

pacientes atendidos nos Estados Unidos da América, onde sabidamente existe uma maior
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tendéncia para medicar crises convulsivas, mesmo que tenham sido crises tnicas, de

acordo com CHADWICK (1990).

7.4 - EXAMES DE NEUROIMAGEM

HOLMES (1989) revisou as indicagdes para a avaliagdo eletrencefalogrifica e
tomografica nas criangas com epilepsia. Verificou que os pacientes com convulsdo febril,
crise de auséncia e ERBI estariam dispensados da tomografia computadorizada de
encéfalo. No ano seguinte, foi encontrada uma taxa de 2% de massas operaveis em

tomografias de criangas epilépticas (HAUSER et al., 1990).

De acordo com a Classificagdo Internacional (COMMISION, 1985), a ERBI é
uma epilepsia focal idiopatica. Nas epilepsias idiopaticas, ndo se encontra ou nio se espera
encontrar dano cerebral organico (ROGER & BUREAU, 1987, DEGEN & DEGEN,

1990).

No caso das epilepsias parciais benignas da infancia, dentre as quais se inclui a
ERBI, o consenso é de que existe, ao EEG, uma atividade epileptiforme focal, as vezes
muito ativa, em especial durante o sono, em um ritmo de base normal, ocorrendo em
criancas sem déficits fisicos, intelectuais ou neurologicos. Também € consensual a
auséncia de lesdo cerebral, diagnosticavel por exames de neuroimagem nesses casos

(HOLMES, 1993; FEJERMAN, 1998).
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Paralelamente a este consenso, vem de longa data a discussdo sobre a
possibilidade de as crises epilépticas causarem dano cerebral. Ainda permanece sem
resposta a pergunta se a crise epiléptica € capaz de causar a lesdo ou se a lesdo € que
provoca as crises. Ja existe algum consenso de que determinadas areas do SNC sdo mais
susceptiveis a consolidagdo de um dano organico apoOs sucessivas crises convulsivas, tais
como cortex cerebral, talamo, hipocampo e cerebelo (MARTIN, 1991, COLOVAN &

MELLO, 1998).

Segundo DRAVET (1994), em um artigo de revisdo onde foram atualizados os
conceitos sobre ERBI no que se refere a relagdo entre pontas rolandicas e lesdo no SNC,
seriam trés as perguntas que ainda permanecem sem resposta satisfatoria: 1) seria apenas
coincidéncia? 2) a ERBI resultaria da lesdo associada a uma predisposi¢ao genética? 3) a

ERBI seria conseqiiéncia da lesdao?

Sdo muito escassas as publicagbes de casos de ERBI onde tenham sido feitos

estudos de neuroimagem concomitantes.

LERMAN & KIVITY (1975), antes dos recentes avangos nas técnicas de
neuroimagem, fizeram exames pneumoencefalograficos em 11 dos seus 100 casos de ERBI

e todos tiveram resultados normais.

Em um levantamento de 117 casos de epilepsia na infancia, divididos em trés
grupos: grupo 1, com 41 casos de ERBI; grupo 2 com 31 casos de pontas rolandicas sem
convulsdes, e grupo 3, com 45 controles com epilepsia e foco extra-rolandico, os autores
publicaram algumas informagdes sobre estudos de tomografia cerebral. No grupo 1. foram
feitos 13 exames de neuroimagem, o que equivale a 31,7% dos casos. Destes, havia 2 com

exames alterados. 1 com aumento da fissura Silviana esquerda e pontas rolandicas
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(3%

ipsilaterais e outro com cavum do septo pelucido. No grupo 2, foram feitos exames
neurorradiologicos em 7 dos 31 casos (22,6%) e 1 estava alterado, mostrando aumento
bilateral da fissura Silviana. No grupo 3, foram realizadas 13 avaliagdes de neuroimagem
em 45 pacientes, que serviram como controles, e 2 tinham alteragdes, um com aumento do
ventriculo lateral esquerdo e outro com aumento na fissura Silviana, ambos com

paroxismos focais ipsilaterais (MORIKAWA et al., 1979).

Segundo MORIKAWA et al. (1986), DRAVET (1994) e FEJERMAN et al.
(1998), pontas roldndicas podem ser encontradas em criangas com ou sem lesdes

organicas, detectaveis pelas técnicas de neuroimagem.

A partir de meados da década de 80 e, em especial, na década de 90, ficou
definitivamente consolidada a necessidade de classificar a ERBI em subtipos clinicos. Tal
classificagdo tem sido feita pela detec¢do de evidéncias de lesdo cerebral em casos de
ERBI, que tém sido entdo designados como “nao-benignos” ou “atipicos”, em
contraposi¢ao aos tidos como “benignos” ou “tipicos” (MORIKAWA et al., 1986;
MORIKAWA et al., 1992; WEINBERG et al., 1990; DRAVET, 1994; FEJERMAN et al.,

1998).

Uma das mais precisas formas de se fazer a associagdo entre os achados
eletrencefalograficos e o comportamento clinico em uma sindrome eminentemente
eletroclinica, como € o caso da ERBI, € através da avaliagao neurorradiologica, que passa a

ser uma importante ferramenta adicional na defini¢do exata para uma classificagdo clinica.

Nos 91 casos do presente estudo, a avaliagdo neurorradiologica foi um dos
parametros que, sempre que disponivel, foi utilizado para a classificagio clinica, aliada ao

desenvolvimento neuropsicomotor e ao exame neurologico, nos casos de ERBI. Dentre os
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60 pacientes com ERBI, foi realizado exame de neuroimagem em 91,7%, o que se
constituiu em um dado de extrema relevancia e utilidade em um estudo que pretendeu

testar associagoes entre EEG e comportamento clinico.

Em 77,4% dos 31 casos de pontas rolandicas sem crises convulsivas
concomitantes, do presente estudo, obteve-se avaliagdo neurorradiologica, que mostrou
alteragoes em 25% deles e que diziam respeito a 3 casos com atrofia cerebral, a 2 casos

com cistos aracnoideos e a 1 caso com esclerose tuberosa.

Os indices de casos de ERBI com avalia¢do neurorradiologica concomitante
obtidos na presente amostra sao muito superiores aos 11% registrados por LERMAN &
KIVITY (1975) e também superam em muito os 31,7% de casos de ERBI com estudo de
neuroimagem complementar publicados por MORIKAWA et al (1979). Embora seja
importante considerar os avangos nos exames de neuroimagem, em especial apos a década
de 70, a possibilidade de realizar um maior nimero de exames nestes pacientes torna os
resultados da presente pesquisa muito mais relevantes, uma vez que o principal objetivo foi
avaliar as associagoes entre os achados eletrencefalograficos e o comportamento clinico

nos casos de ERBI.

E possivel que estes altos indices de avaliagdo neurorradiologica decorram de
fatores relacionados com aspectos médico-legais vigentes nos Estados Unidos da America,
onde tem havido uma necessidade de bem documentar todos os casos atendidos e tambem
uma pressdo por resultados, o que inclui um certo exagero na solicitagdo de exames

complementares e na prescri¢ao de medicag¢des, de acordo com CHADWICK (1990).

Os resultados do presente estudo s3o Unicos no que concerne a uma possivel

associacdo entre os resultados da avaliagdo por neuroimagem e uma classifica¢do de
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benignidade clinica ou eletrografica. Nao foram encontrados, nas publicagdes revisadas,

dados que pudessem ser cotejados com estes.

Dos 55 exames que foram realizados nos pacientes com ERBI desta amostra, 45
(81,8%) eram normais e 10 (18,2%) eram alterados. Dentre estes ultimos, foram

observados 6 com atrofia cortical, 2 com hemorragia subaracnoidea e 1 com hidrocefalia.

Nio ficou estabelecida uma associagao estatisticamente significativa entre os
achados da avalia¢dao por neuroimagem e o fato de ter ou ndo havido coincidéncia entre as
classificagdes eletrografica e clinica, na presente amostra de 60 casos de ERBI. No entanto,
dentre os 10 casos em que a avaliagdo neurorradiologica foi anormal, a maioria pertencia
ao subgrupo Concordante, ou seja, a impressdo eletrografica inicial foi confirmada pela
revisao dos dados clinicos, o que pode demonstrar e utilidade do sistema de classifica¢dao
eletroclinica utilizado. No subgrupo Discordante, em 2 casos os exames neurorradiologicos
eram anormais. Em um, a classificagdo eletrografica era benigna e a clinica ndo benigna e
se referia a uma crianga com retardo mental e leve atrofia cerebral na tomografia. Em
outro, ocorreu o inverso nas classificagdes e se tratava de um caso de hemorragia
subaracnoidea resolvida, com boa evolugido clinica mas sem todos os parametros de

benignidade eletrografica.

Neste grupo de 60 casos de ERBI, foi possivel observar uma forte associagao
entre os resultados da avalia¢do neurorradiologica e a classificagdo clinica, o que era de se
esperar, de vez que ela foi um dos parametros utilizados para que a classificag@o clinica

fosse feita.

O mais relevante, nestes casos, foi a associa¢ao estatisticamente significativa entre

os dados da avaliagdo por neuroimagem e a classificagdo eletrografica. Dentre os casos
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com resultados de exames anormais, 80% ja haviam sido previamente classificados como
eletrograficamente n3o benignos, o que reforga a importincia dos pardmetros de

benignidade eletrografica propostos no presente trabalho.

7.5 — ASSOCIACOES ELETROCLINICAS

Na concepgdo do presente estudo, foram testados 4 critérios de benignidade
eletrogréfica, aplicados antes da avaliagdo dos dados clinicos e da classificagdo clinica:
pontas rolandicas estereotipadas, presenga de dipolo horizontal, atividade cerebral de fundo
normal e pontas roldndicas bilaterais, nio havendo necessidade de que todos estivessem
concomitantemente presentes. Para que um determinado caso fosse classificado como
eletrograficamente benigno, deveria atender a, pelo menos, 3 dos 4 critérios de

benignidade ao EEG.

Apesar da escassez de publica¢des que especificamente propusessem parametros
de benignidade eletrografica para a ERBI, sabe-se que, em estudos anteriores a este, outros
referenciais eletrograficos foram testados, tais como morfologia das pontas rolandicas,
localizagdo exata dos paroxismos, achado de paroxismos generalizados associados a ERBI,
relagdo da intensidade das pontas roldndicas com o nivel de consciéncia, avaliagGes
polissonograficas e estudos com mapeamento cerebral, na tentativa de predizer a evolugdo
clinica de um determinado caso de ERBI (DALLA BERNARDINA & BEGHINI, 1976;
GREGORY & WONG, 1984; WONG et al, 1985; CLEMENS & OLAH, 1987;

CLEMENS & MAJOROS, 1987; GRAF et al., 1990; WONG, 1990; BEYDOUN et al..
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1992; VAN DER MEII, et al., 1993; KURIHARA et al., 1993; LEGARDA et al., 1994a;

BRAGA, 1998).

7.5.1 — Morfologia das Pontas Rolindicas no EEG e Comportamento

Clinico

Um dos indicativos de benignidade eletrografica avaliados no presente estudo foi
o achado de pontas roldndicas estereotipadas. Nao foi localizado na literatura nenhum
trabalho especificamente desenhado para avaliar este critério eletrografico e sua relagao

com o comportamento clinico, cujos resultados pudessem ser comparados com 08 Nossos.

Na presente investigagdo, foi considerada estereotipada aquela ponta rolandica
cuja posi¢do e morfologia ndo variaram no transcorrer do tragado eletrencefalografico.
Foram aceitas variagdes em até¢ 30% na duracdo e em até 50% na amplitude dos

paroxismos.

Segundo MORIKAWA et al. (1992), uma tipica ponta rolandica deve ter duragao
e amplitude que ndo variem muito durante o exame de EEG e deve ser muito ativada pela

sonoléncia e pelo sono, mantendo ainda assim sua morfologia.

Revisando as publicagdes, verificou-se que em alguns trabalhos foi avaliada a
morfologia de um paroxismo médio, que representaria a média de todas as pontas
rolandicas de um EEG interictal, quando foram realizadas varias medidas, tais como
amplitude, duragdo e inclinagdo do paroxismo médio (FROST et al., 1992). e que em

outros foi proposto que o fendmeno chamado “dupla espicula” poderia ser um indicador do
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comportamento clinico em um determinado caso de ERBI (VAN DER MEIJ et al., 1992b;

BRAGA, 1998).

De acordo com FROST et al. (1992), as espiculas focais benignas diferem das que
surgem nos EEGs interictais de outras formas de epilepsia, como as sintomaticas. Os
paroxismos focais benignos seriam mais agudos e de maior amplitude do que os
decorrentes de alteragdes organicas no SNC. Os autores criaram um “parametro composto
da espicula”, que resultou de uma equagdo cujas variaveis eram: amplitude, duragdo e
morfologia de um paroxismo que representasse a média dos paroxismos de um tragado
eletrencefalografico. Quanto maior o valor desse parametro, mais “benigno” seria o

paroxismo.

Na opinido de VAN DER MEII et al. (1992a), a morfologia das pontas rolandicas,
se analisada pelos métodos tradicionais, ndo € suficiente para predizer o potencial de

epileptogenicidade, nem para discriminar os grupos benigno e nao benigno na ERBI.

No entanto, os mesmos autores, no mesmo ano, publicaram os resultados de um
estudo transversal desenvolvido com o objetivo de verificar se o0 mapeamento cerebral
sequencial poderia diferenciar pontas rolandicas “epilépticas” de pontas rolandicas “nao
epilépticas”, o que foi possivel documentar. Nos tragados onde foi documentado o
fendmeno “dupla espicula”, havia um maior potencial de epileptogenicidade, sendo a

primeira das espiculas o gatilho para crises convulsivas (VAN DER MEIJ et al., 1992b)

Da revisdo das publicagdes, ficou consolidada a tendéncia de considerar como
“benignas” aquelas pontas rolandicas benignas que fossem estereotipadas, de grande
amplitude e de pequena duragdo, ao passo que as pontas rolandicas ndo estereotipadas. de

menor amplitude e de maior duragdo seriam tidas como “ndo benignas”, ou seja,
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associadas a alteragdes estruturais do SNC (FROST et al., 1992; VAN DER MEIJ et al.,

1992b; VAN DER MEL et al., 1993)

Em 1998, foi publicado os resultados de um estudo de casos e controles, feito em
uma amostra com 24 casos de ERBI e 40 controles, no nosso meio. Através de analise
quantitativa, foram avaliados alguns pardmetros eletrograficos, como ritmos cerebrais de
base, presen¢a de dipolo horizontal e presenga de “dupla espicula”, nao tendo havido
associagao entre a presen¢a ou nido de dipolo e de “dupla espicula” e lesdo no SNC. O
trabalho apresentava alguns problemas metodologicos, como indefini¢do dos critérios de
inclusdo tanto dos casos como dos controles e a inclusdo de um caso de crianga com pontas
rolandicas mas sem convulsao como sendo um caso de ERBI (se nao teve convulsdes, nao
tem epilepsia) dentre outros, o que torna dificil a valorizagdo das conclusdes (BRAGA,

1998).

Nos 60 casos de ERBI da presente amostra, verificou-se que as pontas rolandicas

eram estereotipadas em 36 (60%) e variaveis quanto a morfologia em 24 (40%).

Da analise dos nossos resultados, foi possivel observar que existe uma associagdo
estatisticamente significativa entre a morfologia das pontas rolandicas e a classificagdo
clinica posteriormente aplicada. Dentre os casos classificados clinicamente como benignos,
houve predominio de pontas rolandicas estereotipadas, enquanto dentre os clinicamente
ndo benignos predominou o achado de pontas rolandicas ndo estereotipadas. Da mesma
forma, houve predominio de pontas estereotipadas no subgrupo em que as classificagdes
eletrografica e clinica foram concordantes, ao passo que prevaleceram pontas nio
estereotipadas no subgrupo em que nido houve coincidéncia entre as duas classificagoes.

Quando estes dois subgrupos, Concordante e Discordante, foram avaliados quanto ao
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parametro eletrografico isolado, houve associagdo com significancia estatistica, o que
concorda, apesar das diferengas metodologicas, com os resultados de FROST et al. (1992),

de VAN DER MEI et al. (1992b) e de VAN DER MEIJ et al. (1993).

7.5.2 — Presenca de Dipolo Horizontal no EEG e Comportamento Clinico

Nos tracados eletrencefalograficos interictais de rotina, usualmente € registrado
apenas o polo negativo de um eventual paroxismo, sendo os dipolos relativamente raros.
Porém, quando este paroxismo estd sendo gerado nas proximidades de um sulco cerebral,
como a fissura rolandica, por exemplo, surge a possibilidade de que ambos os pdlos —
positivo e negativo — sejam captados simultaneamente pelos eletrodos de superficie em
diferentes regides. No caso de algumas pontas rolandicas interictais, o tipico dipolo €
horizontal, com maior negatividade na regido centrotemporal e maior positividade na area
frontal (GREGORY & WONG, 1984; WONG, 1990; GREGORY & WONG, 1992;

LEGARDA & JAYAKAR, 1995).

A partir do final da década de 80 e na primeira metade da década de 90,
concomitantes com a experiéncia inicial com uso do EEG digital e do mapeamento
cerebral, surgiram alguns trabalhos avaliando a possivel relagdo entre os dipolos
horizontais e 0 comportamento clinico nos casos de ERBI (GREGORY & WONG, 1984;
O’DONOHOE, 1985a; GRAFT et al., 1990; GUTIERREZ et al., 1990; WONG, 1990;
WEINBERG et al., 1990; JAYAKAR et al., 1991; LISCHKA & GRAF, 1992; GREGORY

& WONG, 1992; LEGARDA & JAYAKAR, 1995;: BRAGA, 1998).
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A presenga de dipolo horizontal foi um dos 4 critérios de benignidade
eletrografica testados no presente trabalho, e sua pesquisa foi realizada mudando a
montagem do tragado de bipolar para average, quando um determinado eletrodo passa a
ser comparado com uma média da atividade de todos os demais eletrodos, e o dipolo se
caracterizou pelo registro concomitante de uma negatividade na regidao centrotemporal e

uma positividade na regido frontal.

Segundo GREGORY & WONG (1984), os dipolos horizontais ndo sdo comuns
nos EEGs de rotina e se relacionam mais com alteragdes funcionais do que estruturais. Na
opinido dos autores, a identificagdo do dipolo horizontal poderia ser 1til na diferenciacdo

entre ERBI e outras epilepsias focais.

Em 1985, foi publicado um estudo delineado para comparar dados eletrograficos
interictais usados para diferenciar 10 casos de ERBI tipica ou “benigna” de 10 controles
com ERBI “ndo benigna”. Os autores verificaram que a presenga de dipolo horizontal foi

constante nos casos “benignos” (WONG et al., 1985).

De acordo com WEINBERG et al. (1990), a classificagdo da ERBI em dois sub-
tipos clinicos usualmente € feita pela determinagdo de que ha evidéncias de lesao cerebral,
e estes casos passam a ser classificados como “ndo benignos” ou “atipicos”, em
contraposi¢ao aos casos “tipicos” ou “benignos”, quando ndo ha lesdo. Os autores
observaram que os casos clinicamente “n3ao benignos” tém uma distribuicdo mais

complexa dos dipolos enquanto os casos “benignos” cursam com dipolo tnico.

Em um estudo transversal envolvendo 42 criangas, foi testada a possivel
correlag@o entre os achados eletrograficos e a evolugao clinica, em termos de presenga ou

nao de crises convulsivas, com especial aten¢do para dois parametros eletrograficos:
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localizag@o das pontas rolandicas e presenga ou nao de dipolo horizontal. Foi constado que

nao ¢ possivel prever qual a crianga que tera crises convulsivas apenas com base no achado

de dipolo horizontal no EEG interictal de rotina (LEGARDA & JAYAKAR, 1995).

Da revisdo dos trabalhos sobre o assunto, ficou a impressao de que as publicagdes
iniciais tendiam a dar maior importancia prognostica ao achado de dipolos horizontais
como parametros indicativos de benignidade de um determinado caso de ERBI (WONG et
al., 1985; WEINBERG et al., 1990; GREGORY & WONG, 1992), em contraposi¢ido as
conclusdes das publicagdes mais recentes, que nao conseguiram comprovar o valor

prognostico dos dipolos (LEGARDA & JAYAKAR, 1995; BRAGA, 1998).

Nos casos de ERBI aqui avaliados, observou-se dipolo horizontal em 45 (75%)
dos tragados. Este percentual foi maior do que os 27% registrados por GREGORY &

WONG (1992) e os 50% verificados por LEGARDA & JAYAKAR (1995).

Constatou-se, na presente amostra, associa¢ao estatisticamente significativa entre
a presenc¢a ou nao de dipolo horizontal no EEG e o fato de ter ou nao havido coincidéncia
entre as classificagdes eletrografica e clinica. Houve predominio de casos com dipolo
horizontal no subgrupo Concordante, nos quais ocorreu coincidéncia entre as classificagdes
eletrografica e clinica. Também foi observada associag@o estatisticamente significativa
entre a presen¢a de dipolo horizontal e a classificagido clinica posteriormente aplicada a
cada caso. Dentre os casos clinicamente benignos, predominou o achado de dipolo
horizontal, ao passo que nos clinicamente nao benignos predominaram casos sem dipolo

horizontal.

No que concerne a uma possivel associagao entre a presenga ou nao de dipolo

horizontal no EEG de rotina e o comportamento clinico na ERBI, nossos resultados
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concordam mais com os de WONG et al. (1985), WEINBERG et al. (1990) e também
GREGORY & WONG (1992) e discordam dos de LEGARDA & JAYAKAR (1995) e
BRAGA (1998). com a ressalva de que os trabalhos supracitados nao sao comparaveis em
termos metodologicos e também ndo usaram os mesmos critérios para benignidade.
Enquanto alguns comparavam casos com e sem lesdo, em outros a benignidade era tida
como a presenga ou nao de convulsdes. Além do mais, na publicagio de BRAGA (1998)

houve confusao entre casos de pontas roldndicas sem convulsdes e casos de ERBIL.

7.5.3 — Atividade Cerebral de Fundo do EEG e Comportamento Clinico

A revisao de um EEG ¢é feita basicamente pela observagdo de dois principais
aspectos: atividade cerebral de base — que serve como “pano de fundo™ - e detec¢do da
presenga ou nao de atividade paroxistica, que se destacaria sobre esta atividade cerebral de

fundo (NIEDERMEYER, 1993d).

Os ritmos cerebrais de base, observados no estudo eletrencefalografico de rotina,
dependem do nivel de consciéncia da crianga, podem ser afetados pela sedac¢do usada para
se obter tragado em sono, sdo influenciados pela faixa etaria — respeitando o processo
neuromaturacional, podem ser alterados por alguma lesdo estrutural no SNC e finalmente
podem se modificar quando ha uma intensa atividade paroxistica interictal que impega o
retorno da atividade cerebral de fundo (MORIKAWA et al., 1979; MORIKAWA et al.,
1986. CLEMENS & MAIJOROS, 1987, KASCHNITZ et al., 1988; HOLMES, 1992;
FUSCO et al., 1992; NIEDERMEYER, 1993d; CASTRO et al., 1994; SHEVELL et al.,

1996, BRAGA, 1998; NUNES et al., 1999).
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Seria de se esperar que nos casos “benignos” de ERBI nao fossem identificadas
alteracdes nos ritmos cerebrais de base, ja que ndo haveria alteragdo nas variaveis
supracitadas, ou seja, a crianga ndo teria atraso no desenvolvimento neuropsicomotor — €
nem na atividade cerebral correspondente a sua faixa etaria e ndo teria lesdo estrutural no
SNC com a correspondente lentificagdo focal no tragado (KASCHNITZ et al., 1988,

NIEDERMEYER, 1993d; FUSCO et al., 1992).

Ja esta fartamente documentada a possivel superposi¢ao entre ERBI e problemas
organicos no SNC, inclusive paralisia cerebral (BLOM et al., 1972; LERMAN & KIVITY,
1975; HOLMES, 1992; MORIKAWA et al., 1992), contudo foram muito poucos os
trabalhos que levaram em consideragdo o aspecto da atividade cerebral de fundo como
parametro eletrografico auxiliar na avaliag@o de casos de ERBI (BRAGA, 1998; NUNES

et al., 1999).

O aspecto da atividade cerebral de fundo, ao EEG, foi um dos 4 parametros de
benignidade eletrografica aqui avaliados. A atividade foi normal em 70% dos 60 tragados
de criangas com ERBI. Dentre os casos posteriormente classificados como clinicamente
benignos, houve um predominio de tragados com atividade cerebral de fundo normal e,
dentre os clinicamente ndao benignos, prevaleceram os ritmos de base anormais, tendo a
associa¢do entre os ritmos de base do EEG e a classificagdo clinica sido estatisticamente
significativa. Quando este parametro eletrografico foi avaliado em relagdao aos subgrupos
Concordante e Discordante, a associag¢do foi igualmente significativa, com predominio de
tracados com ritmos de base normais no subgrupo Concordante e maior percentual de
exames com ritmos anormais no subgrupo onde nio ocorreu coincidéncia entre as

classificagdes clinica e eletrografica.
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Fica dificil a comparag@o destes achados com os da literatura, visto que poucos
estudos levaram em consideragdo especificamente a atividade cerebral de fundo como
parametro eletrografico. Contudo, se considerassemos que os casos concordantes nao
benignos podem ter ritmos cerebrais de base normais, os resultados concordam com os de
BRAGA (1998), que concluiu que a atividade cerebral de fundo néo foi influenciada pela
presenca ou nao de lesdo no SNC. Por outro lado, NUNES et al. (1999) avaliaram um
fendmeno denominado pseudo-alentecimento focal, que decorre mais de uma intensa
atividade paroxistica do que de lesdo estrutural no SNC, mas o estudo nao foi delineado
para avaliar a presenga ou ndo de lesd@o orgénica, o que inviabiliza a comparagdo com a

presente investigacao.

7.5.4 — Lateralidade das Pontas Rolandicas no EEG e Comportamento

Clinico

Poder-se-ia imaginar que pontas rolandicas unilaterais seriam mais propensas a
estar associadas com patologias estruturais do SNC, ao passo que as bilaterais ou as
unilaterais que nao se mantém fixas em um determinado lado terlam um carater mais

disfuncional do que lesional.

Além da evolugao tempo-dependente, em termos de intensidade e amplitude das
pontas rolandicas, sabe-se que, com o passar do tempo, também pode haver uma migragdo

dos paroxismos de um lado para o outro do cérebro, no caso das pontas rolandicas
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unilaterais ou até o desaparecimento temporario com reaparecimento posterior (BLOM et
al., 1972; NISHIURA & MIYAZAKI, 1976; GREGORY & WONG, 1992; BORGES et

al., 1999).

Neste trabalho, foi proposto que pontas roldndicas bilaterais seriam um dos
pardmetros de benignidade eletrografica. Em 25 dos 60 tragados de criangas com ERBI
foram identificadas pontas rolandicas bilaterais. Quando unilaterais, foram mais freqiientes

a direita, o que concorda com os resultados de BLADIN (1987, 1989).

SMITH & KELLAWAY (1964) desenvolveram um estudo com criangas de até 16
anos de idade cujos EEGs mostravam pontas roldndicas. Em 14,5% as pontas eram
bilaterais e em 59% dos casos ocorreram crises convulsivas concomitantes. Tais resultados
diferem do percentual de 41,7% de paroxismos bilaterais e também dos 34,1% de pacientes
com pontas rolandicas sem convulsdes observados na presente amostra. Nossos achados,
em termos de lateralidade dos paroxismos, estdo mais proximos dos obtidos por BLOM et

al. (1972).

Sdo muito escassas as publicagdes onde a lateralidade das pontas rolandicas tenha
sido incluida como um parametro de benignidade eletrografica ou fosse usada para avaliar
o comportamento clinico de casos de ERBI, para que se pudesse cotejar resultados com os
da presente casuistica. Segundo GREGORY & WONG (1992), o fato dos paroxismos

serem uni ou bilaterais ndo € importante, em termos prognosticos.

Nos 60 casos de ERBI desta amostra, verificou-se um predominio de pontas
rolandicas unilaterais entre os classificados como clinicamente n3o benignos, mas a
associa¢do entre a lateralidade dos paroxismos e a classificagdo clinica ndo atingiu niveis

de significancia estatistica. Quando foram comparados os subgrupos Concordante com o
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Discordante, também nao foram obtidos resultados estatisticamente significativos, ou seja,
a lateralidade das pontas rolandicas ndo € um fiel parametro de benignidade eletrografica, o

que coincide com as observagdes de GREGORY &WONG (1992).



8 — CONCLUSOES

A analise dos resultados do presente estudo permite que se estabelecam as

conclusoes abaixo.

N}

(5]

Existe associagdo estatisticamente significativa entre os achados do EEG

interictal e o comportamento clinico da ERBIL.

A associagdo eletroclinica demonstrou sensibilidade de 73,5%, especificidade
de 81,8%, valor preditivo positivo de 94,8% e valor preditivo negativo de

40,9%.

Na comparagao entre os subgrupos Concordante e Discordante, ndo foram
observadas diferengas estatisticamente significativas quanto a sexo, idade de
inicio das crises convulsivas, uso de anticonvulsivantes e avaliagdo

neurorradiologica, na ERBI.

Pontas rolandicas estereotipadas, dipolo horizontal presente e atividade cerebral
de fundo normal foram parametros de benignidade eletrografica da ERBI que
predominaram no subgrupo Concordante e a associa¢do foi estatisticamente

significativa.
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10.

11.

Dentre os 4 critérios eletrograficos de benignidade testados na ERBI, 3
estiveram associados com a classificagao clinica de modo estatisticamente
significativo: morfologia das pontas rolandicas, presenga de dipolo horizontal e

atividade cerebral de fundo.

O fato de as pontas rolandicas serem uni ou bilaterais ao EEG, na ERBI, ndo se
associou com o comportamento clinico nem foi capaz de discriminar os

subgrupos Concordante e Discordante de modo estatisticamente significativo.

Idade de inicio das crises convulsivas e sexo ndo estiveram associados de modo

estatisticamente significativo com o comportamento clinico da ERBI.

Dentre os pacientes com ERBI que estavam usando anticonvulsivantes a €época
do EEG, o percentual de casos classificados como clinicamente ndo benignos
foi aproximadamente 3 vezes maior do que os considerados como clinicamente

benignos, no entanto a associagdo nao atingiu niveis de significancia estatistica.

Houve associagdo estatisticamente significativa entre os achados de

neuroimagem e a classificag@o clinica nos casos de ERBIL

Ocorreu associagdo com significancia estatistica entre os achados de
neuroimagem e a classificagdo eletrografica. Dentre os casos com exames
neurorradiologicos anormais, 80% ja haviam sido previamente classificados

como eletrograficamente nao benignos.

Os casos com classificagdo eletrografica benigna tiveram 21 vezes mais
probabilidades de também ser classificados como clinicamente benignos,

segundo os critérios avaliados no presente estudo.
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ANEXO 1

Nome DD

Numero do prontuario OO0O0O00

Tipo EEG [ 1 - sono e vigilia
2 - vigilia
3 - sono

Morfologia pontas rolandicas [ estereotipadas
2 - ndo estereotipadas

Dipolo horizontal i presente
2 - ausente

Atividade cerebral de fundo [ 1 - normal
2 - anormal

Lateralidade das pontas rolandicas O 1 - bilateral

2 - esquerda
3 - direita

Classificacio eletrografica O 1 - benigna
2 - ndo benigna

ODBSEIVAGOES: .....c.evveveiiieiiieectie it eeeees e iaseseieass e e sseeseeeaseeensesesneeennes

Caso n° DD
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ANEXO 2
Caso n° L[]
Nome [JL]
Numero do prontuario LO0000
Sexo L 1 - masculino Crises convulsivas [ ] 1 - sim (ERBI)
2 - feminino 2 - ndo

Idade inicio convulsdes (anos) 0d

Desenvolvimento neuropsicomotor L] 1-normal
2 - anormal

Exame neurologico L] 1-normal
2 - anormal

Anticonvulsivante D 1 - sim
2 - nao

Avaliagao neurorradiologica (] 1-normal
- anormal

2
3 - nao disponivel

Classificacio clinica O 1 - benigna
2 - ndo benigna

R BEBINREEIET ooy s e sy e S B 0 N S AR A S e
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Anexo 3: Caracteristicas das criancas com ERBI (n=60)

Nome | Registro | Sexo | Inicio | DN | EN | EEG | Tipo | Clin. | Lat. | Est. | Dip. | AF | MAE | Les. Observagoes
S.C. 540648 F 4 N N B S B Bilat. | Sim | Sim N Sim | Nao | Probl. comportamento
L.C. 378795 M 5 N N B SV B Bilat. | Nao | Sim N Sim | N&o | DHDA, probl. comportam.
Z.N. 557475 M S N N B V B Bilat. | Sim Sim N Nédo Ndao
S.R. 534937 M 5 N N NB SV B D Ndo | Sim A Sim | Nao | Lentificacao focal, cefaléia
D.G. 570732 E 9 N N NB vV B D Ndo | Sim N | Ndo | Nao
H.J. 579720 M 5 N N B \"J B Bilat. | Sim Nao N Nao Nao
L.J. 511735 M S5 N N B SV B D Sim Sim N Ndo | Nao | DHDA, probl. comportam.
A.G. 585570 M 7 A L) NB S NB Bilat. | N@o | Nao | A Sim Sim | Atrof. cerebr., asfixia perin.
C.C. 510480 F 7 N N B v B E Sim Sim N Sim Ndo | DHDA
H.M. 467908 F 8 N N NB SNV B E N3o | Sim A Nado | Nao | Lentificacao focal
W.S. 591835 F 8 N N B S B E Sim | Sim N Nd@o | Nao | Crises de perda de félego
G.E. 300220 F S5 A A NB S NB E Nao | Nao | A Sim | Sim | Hidrocefalia, ritmos lentos
L.C. 378775 M 4 N N B ) B Bilat. | Sim | Sim | N Nado | Nao
W.B. 610664 M S A N NB SV NB D Nao | Nao | N Nao | Sim | Esclerose Tuberosa
Y.M. 808112 M 5 N N B vV B Bilat. [ Sim | Sim | N Sim | Nao
D.M. 492019 M 7 N N B SN B E Sim | Sim | N Ndo | ND
F.J. 611643 M 4 N N B SNV B E Sim | Sim | N Sim | Néo | DHDA
B.Y. 612118 F 14 N N B SNV B D Sim Sim N Sim | Nao | Probl. comportamento
R.R. 488785 E 8 N N NB SNV B E Nado | Nao A Sim Nao | Ritmos lentos
HJ. |- 445814 M 1 N N NB S B Billat. | Ndo | Ndo | N Sim | Nao | Convulsao febril
M.K. 588891 F 7 N N B ' B Bilat. | Sim Sim N Nao Nao | DHDA
T.V. 618408 F 4 N | N B SN B Bilat. | Sim | Sim | N Sim | Nao
B.S. 490764 F 5 N | N B SN B E Ndo | Sim | N Sim | Né@o | EEGcom3Hz
S.. 466134 M 4 N N NB Vv B E Nao Sim N Sim Nao | Cefaléia
G.J. 562936 M 4 N [ N NB SV B D Ndo | Nao | A Sim | Nao | Lentificacdo focal
J.B. 617621 M 4 N N NB SV B D Nao Nao A Sim N&o | Lentificacdo focal
S.C. 540648 F S N N NB ) NB E Nao | Sim A Sim Sim | Hemorrag. Sub-aracnéidea
AM. 446538 M ] N N B Vv B Bilat. | Sim | Sim | N | Ndo | Nao
LR, 622223 M 11 N N NB v B Bilat. | Nao | Sim A Sim | Nao | Lentificagao focal
S.F. 623436 M 2 A N B S NB E Sim Sim A N3o | Sim | Atrofia cerebral, RM
H.P. 525582 M 8 N N B v B D Sim Sim N Sim Nao
LF. 462465 E 3 N N B SV B Bilat. | Sim | Sim | N Sim | N&o | Probl. comportamento
B.M. 453142 M 2 N N B S B Bilat. | Sim | Sim | N Sim | Nao | Convulsao febril
AS. 587732 F 3 N N NB S B E Nao Nao A Sim Nao | Lentific. Focal, pos-ictal?
S.K 470273 E 4 N N B \') B Bilat. | Sim | Sim | N Sim | Nao
R.C. 640920 M 9 N N NB SNV B Bilat. | Ndo | Sim | A | Ndo | ND
M.I. 643436 F 7 N N B v B D Sim | Sim | N Ndo | ND
A.C. 646085 F 7 N N B SN B D Sim Sim N Ndo | Nao | Enxaqueca, DHDA
A. M. 446538 M 9 N | N B ) B E Sim | Sim | N Nao | Nao
V.G 487042 M 3 A A NB SV NB D Nao | Nao | A Sim | Sim | Atrofia cerebral, PC, RM
T.A. 554142 M 3 N N B SV B Bilat. | Sim | Sim | N | Nao | ND
M. 315657 F 7 N N B SV B Bilat Sim Sim N Nao ND | EEG com 3Hz
M.K. 632343 M 4 A A NB S NB Bilat. | Nao Sim A Sim Sim | Atrof cerebral, atraso fala
S.C. 540648 F 5 N [ N NB | SNV B E Nado | Nao | A | Sim | Sim | Hemorrag. Sub-aracnoidea
C.C. 623376 M 7 N N B ) B D Sim | Sim | N | Nao | Nao | Cefaléia
E.L 462862 E 8 N N B S B D Sim | Sim | N | Nao | Nao | DHDA
H.J. 603358 M 4 N N B S B D Sim | Sim | N Sim | Nao
N.R. 655127 F 3 N N B SV B Bilat. | Sim Sim N Nao Ndo | EEG com 3Hz
F.K 655436 F ] N N B \' B Bilat. | Sim Sim N Nao Nao | Cefaléia
S.T. 654491 F 8 N N B Vv B E Sim | Sim | N | Nao | Nao
L.L. 447375 M 8 N N B SN B E Sim | Sim | N | Nao | Ndao |DHDA
LY 502041 E 3 A N B S NB | Bilat. | Sim Sim A Sim Sim | Atrofia cerebral, RM
LG. 659042 F 7 N N B Vv B D Sim | Sim | N | Nao | Néao
H.C. 620975 F 9 N N B ) B E Sim Sim N Néo | Nao | Enxaqueca
B.J. 656440 M 8 N N B SN B D Sim | Sm | N Sim | Nao
E.K 559362 F 2 N N B SN B Bilat. | Sim Sim N Sim Nao
AM. 622688 F 3 A A NB SN NB Bilat. | Nao Nao A Sim Sim | Atrof cerebral, PC, premat.
D.E. 465798 M 6 N N NB SNV B Bilat. | Nao | Nao | N | Nao | Nao |Meningite neonatal

L.l 469582 M 12 A A NB SN NB D Na@o | Nao N Sim | N&@o | RM, hipoacusia
E.R. 663752 M 10 A A NB SN NB D Ndo | Nao | A Sim | Nao | Asfixia perinatal, RM

ERBI=epilepsia rolandica benigna da infancia; DN=desenvolvimento neuropsicomotor; EN=exame neurologico, EEG=classificacao
eletrografica; Tipo=tipo de EEG,; Clin.=classificacdo clinica; Lat.=lateralizagdo das pontas rolandicas; Est.=pontas rolandicas estereotipadas;
Dip.=dipolo horizontal; AF=atividade cerebral de fundo; MAE=medicamentos anti-epiléptcos; Les.=lesa@o no sistema nervoso central (exame
de neuroimagem), V=EEG em vigilia; S=EEG em sono; S/V=EEG em sono e vigilia; B=benigna (classifica¢ao eletrografica ou clinica);
NB=nao benigna (classificag@o eletrografica ou clinica); D=pontas rolandicas a direita; E=pontas rolandicas a esquerda; Bilat.=pontas
rolandicas bilaterais; N=normal;A=anormal; ND=informagao nao disponivel (ndo fez exame de neurocimagem); DHDA=distarbio de

hiperatividade com déficit atencdo; HSA=hemorragia sub-aracnéidea; PC=paralisia cerebral; RM=retardo mental
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Anexo 4: Caracteristicas das crian¢as com pontas roliandicas, sem convulsées (n=31)

Nome | Registro | Sexo | DN | EN |EEG | Tipo | Clin. | Lat. | Est. | Dip. | AF | Les. Observacgoes

B.M. 377136 F N N B SNV B Bilat, | Sim Sim N ND | Problemas de comportamento

D.K 600367 F A A NB | SV NB | Bilat. | Ndo | Nao | A Sim | Sindrome Rett, atrofia cortical

O.R. 567651 M A N NB Shv NB Bilat. | Nao Nao A ND | DHDA, retardo mental

O.M. 416700 M N N B V' B D Sim Sim N Néo | Enxaqueca

AA. 612726 M A A NB SV NB D Nao Nao A ND | Paralisia cerebral

H.C. 608889 M A N NB S NB E Ndo | Nao | A N&o | Autismo

G.R. 527726 M N N B SN NB Bilat. | Sim Sim N Sim | DHDA, cisto aracnoideo

P.A. 626233 M A N B V NB | Bilat. | Sim Sim N N&o | Problema na fala

G.A. 527297 M N N NB | SNV B Bilat. | Nao | Nao | A Naoc | DHDA, problemas de comportamento
C.A. 619612 M N N B SV NB | Bilat. | Sim Sim | N ND | DHDA, depressao, ideacdo suicida
H.S. 623893 M A N B SV NB | Bilat. | Nao | Sim | N Nao | DHDA, problemas de comportamento
G.H. 426646 M N N B SN B D Sim Sim N Nao | DHDA, cefaléia

G.R. 527726 M N N B ) NB Bilat. | Sim Sim N Sim_ | Cisto aracndideo

R.S. 548775 F N N B S B E Sim Nao N Néo | DHDA

M.G. 377436 F N N B SN B D Sim Sim | N Nao | Problemas de comportamento

LA. 576455 M N N B SNV B Bilat. | Sim | Ndo | N | Nao | DHDA, enxaqueca

M.D. 606534 M N N B SN NB | Bilat. | Sim Sim | N Sim_ | Esclerose tuberosa

T.R. 480237 M N N B SN B Bilat. | Sim Sim N ND | DHDA

P.D. 428783 F N N [ NB Vv : E Ndo | Ndo | A | Nao |Cefaléia

P.J. 563751 M N N B SV : Bilat. | Sim Sim N Néo | Problemas de comportamento

C.S. 490753 M N N B SNV B D Ndo | Sim | N ND | DHDA

L.C. 427138 M N N B SNV B Bilat. | Sim Sim N Nao | Problemas de comportamento
C.G. 612490 M A N B S NB E Sim Sim | A N&o | Problema na fala, retardo mental
BY. | 622168 F A | A | NB S NB | Bilat. | Nado | Ndo | A | Sim | Paralisia cerebral, atrofia cortical
M.A. 554876 M N N B SV B Bilat. | Sim | Sim | A | Nado |Problemas de comportamento

H.R. 4488655 M N N NB \" B E Nao Nao A ND | Cefaléia

M.M. 618856 F N N B SNV B D Sim Nao N Nao | DHDA

L.D. 802576 F A A B S NB | Bilat. | Nao | Sim N Sim | Paralisia cerebral, atrofia cortical
J.R. 547762 M N N B SV B Bilat. | Nao | Sim N N&@o | DHDA, problemas de comportamento
H.A. 655281 F N N B Vv B D Sim | Sim [ N Nao | Cefaléia

G.H 467338 M N N B SV B E Sim Sim N Néo | Problemas de comportamento

DN=desenvolvimento neuropsicomotor; EN=exame neuroldgico; EEG=classificagao eletrografica; Tipo=tipo de EEG; Clin.=classificacao
clinica; Lat.=lateralizagao das pontas rolandicas; Est.=pontas rolandicas estereotipadas; Dip.=dipolo horizontal; AF=atividade cerebral de
fundo; Les.=lesdo no sistema nervoso central (exame de neurcimagem); V=EEG em vigilia; S=EEG em sono; S/V=EEG em sono e vigilia;
B=benigna (classificagao eletrografica ou clinica); NB=ndo benigna (classificagao eletrografica ou clinica); D=pontas rolandicas a direita;
E=pontas rolandicas a esquerda, bilat.=pontas rolandicas bilaterais; N=normal, A=anormal; ND=informagao nao disponivel (ndo fez exame
de neuroimagem); DHDA=Disturbio de hiperatividade com déficit de atengio




