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Conteudos Programaticos

® Conceitos e defini¢oes na Epilepsia.

® Classiticagao das crises epileticas

* Epidemiologia dos diferentes tipos de crises.
* Epileptogenese.

® Sindromos epileticos.

® Epilepsias Retlexas

® [mitadores epiléticos
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Epilepsia e Crises Epiléticas

* Crise epilética:
Manifestacao transitoria de sinais e/ou sintomas devidos a

uma descarga anomala ou sincronizagao neuronal de um

grupo ou da totalidade dos neuronios cerebrais.

* Epilepsia:

Disturbio  cerebral caracterizado pela predisposi¢ao
mantida de gerar crises epiléticas e pelas consequéncias

neurobiologicas, neurocognitivas, psicologicas e socias

desta condigao. Requer a existéncia de uma crise epiletica.
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SUMMARY

Epilepsy was defined conceptually in 2005 as a disorder of the brain characterized by
an enduring predisposition to generate epileptic seizures. This definition is usually
practically applied as having two unprovoked seizures >24 h apart. The International
League Against Epilepsy (ILAE) accepted recommendations of a task force altering
the practical definition for special circumstances that do not meet the two unprovoked
seizures criteria. The task force proposed that epilepsy be considered to be a disease
of the brain defined by any of the following conditions: (1) At least two unprovoked (or
reflex) seizures occurring =24 h apart; (2) one unprovoked (or reflex) seizure and a
probability of further seizures similar to the general recurrence risk (at least 60%) after
two unprovoked seizures, occurring over the next 10 years; (3) diagnosis of an epilepsy
syndrome. Epilepsy is considered to be resolved for individuals who either had an age-
dependent epilepsy syndrome but are now past the applicable age or who have
remained seizure-free for the last 10 years and off antiseizure medicines for at least
the last 5 years. “Resolved™ is not necessarily identical to the conventional view of
“remission or “cure.” Different practical definitions may be formed and used for vari-
ous specific purposes. This revised definition of epilepsy brings the term in concor-
dance with common use.
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Table |. Conceptual definition of seizure and epilepsy —

2005 report

An epileptic seizure is a transient occurrence of signs andlor
symproms due to abnormal excessive or synchronous neuronal
acovity in the brain.

Epilepsy is a disorder of the brain characterized by an enduring
predisposition to generace epileptic seizures, and by the
neurobiologic, cognitive, psychological, and social consequences
of this condition. The definidon of epilepsy requires the
occurrence of at least one epileptic seizure.

Table 2. Operational (practical) clinical definition of epilepsy

unprovoked seizures, occurring over the next |0 years
3. Diagnosis of an epilepsy syndrome

Epilepsy is a disease of the brain defined by any of the following conditions

I. Ax least two unprovoked (or reflex) seizures ocourring =24 h apart
2. One unprovoked (or reflex) seizure and a probability of further seizures similar o the general recurrence risk (ac least 60%) after two

Epilepsy is considered o be resohved for individuals who had an age-dependent epilepsy syndrome bur are now past the applicable age or those who
have remained seizure-free for the last 10 years, with no seizure medicines for the last 5 years.
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Classificagcao das Crises Epiléticas

Generalizadas

Focais

Generalizadas/

Focais
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® Crises Generalizadas

® Podem-se originar numa localizacao especifica mas com a
caracteristica principal de rapidamente se
distribuirem por redes neuronais de forma
bilateral.

* Essas redes bilaterais podem incluir estruturas corticais e
subcorticais, mas nao incluem necessariamente todo o

cortex.

® As crises podem parecer focais mas a localizacio e

lateralizagao nao sao consistentes de uma crise para outra.

® Podem ser assimetricas.
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Classificacao das Crises Epiléticas

Convulsivas

Auséncias

Generalizadas Tonicas

Atonicas

Mioclonicas
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Classificacao das Crises Epiléticas

Generalizadas

Convulsivas




ESCOLA SUPERIOR DE m I L POLITECNICO
TECNOLOGIA DA SAUDE DE LISEOA
DE LISBOA

i

Classificagcao das Crises Epiléticas

® Crises Generalizadas Convulsivas

® As crises convulsivas generalizadas sao tipicamente
bilaterais e simetricas, embora possam ser observadas

variantes com assimetria incluindo desvio da cabeca e dos

olhos.

® Uma crise tonico-clonica consiste numa convulsao com
!/ . !/ . . . /
uma fase tonica e clonica, tipicamente nesta ordem, porem

variagoes como clonico-tonico-clonico tambem s3o vistas.
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® Crises Generalizadas Convulsivas:

. . . . !/ .
® |niciam-se subitamente sem aviso previo

Se o doente refere um aviso ou “aura” — mal estar epigastrico, alteragao
visual, auditiva, etc. — trata-se de uma crise focal com generalizagao
secundaria

® Tipicamente o doente grita antes do inicio da crise,
A . . ~ . ~
consequéncia da expiragao forgada que deriva da contragao

tonica dos musculos do tronco

e A fase tonica generalizada e interrompida por perl'odos

breves de relaxamento, seguida de contragoes tonicas

e Os perl'odos de relaxamento tornam-se mais frequentes e

inicia-se a fase clonica

- /
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® Crises Generalizadas Convulsivas:

® A crise dura 1 a 2 minutos e acompanha—se de taquicardia

e hipertenséo arterial

® No p(’)s—crl'tico pode ocorrer incontinéncia dos esfincteres

(ou apenas um) devido ao seu relaxamento.

® O doente demora varios minutos até recuperar a

consciencia

o A fadiga e o perl'odo confusional p(’)s—crl'tico podem durar

de horas a dias.
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Classificacao das Crises Epiléticas

® Crises Generalizadas Convulsivas:

Generalized Tonlc-Clonfc Saizures
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Classificacao das Crises Epiléticas

Generalizadas

Auséncias
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Classificacao das Crises Epiléticas

Generalizadas
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Mioclonica
palpebrais
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® Crises Generalizadas Auséencias Tl'picas

® Mais frequentes na infancia e adolescéencia

® Manifestam-se por interrupgao breve da consciéncia,

pestanejo, olhar parado e outros movimentos faciais minor.
® Duram segundos a um minuto
® Desencadeadas pela hiperventilagao

/ . . ~ / .
® Ocorrem varias vezes ao dia em sucessao raplda,

interrompendo a continuidade das atividades em curso
® Acarretam significativo compromisso cognitivo

® Apresentam um padréo eletroencefalogréfico tl’pico de

ponta—onda a 3 Hz.
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® Crises Generalizadas Ausencias Mioclonicas

® Crises - mioclonias ritmicas dos ombros e membros
superiores com abdugao tonica que resultam numa

progressiva elevagcao dos bragos durante a crise.

® Os espasmos mioclonicos sao tipicamente bilaterais, mas

podem ser unilaterais ou assimeétricos.

® Podem ocorrer mioclonias periorais e ritmicas da cabega e

dos membros inferiores.
® Crises com duragao entre 10-60 segundos e tipicamente
diarias.

® Alteracao do estado de consciéncia variavel.

™~
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® Crises Generalizadas Ausencias Mioclonicas

palpebrais

® Crises de ausencia acompanhadas de breves mioclonias das
palpebras, repetitivas, muitas vezes ritmicas e rapidas (4-6
Hz) com desvio ascendente simultaneo dos globos oculares

e extensao da cabeca.

® Com duracao muito breve (<6s na duracio) e com
frequéncia diaria.

® Na maioria das crises ha manutencao da do estado de

consciéencia.
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® Crises Generalizadas Auséencias Atl'picas

® As crises de auséncia atl'picas tém um inicio menos abrupto

e menos alteracao do estado de consciéncia.(ou alteracao
minima do estado de consciéncia com lentificacdo da atividade

ou com aumento de erros)

® Associadas a outras caracteristicas:

Perda de tonus muscular da cabeca, tronco ou membros (muitas vezes

uma queda gradual)

Mioclonias subtis

® As crises de auséncia atl'picas ocorrem frequentemente em

pacientes com atraso psicomotor.
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Classificacao das Crises Epiléticas

Generalizadas Tonicas
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Classificagcao das Crises Epiléticas

e Crises tonicas

® As crises envolvem aumento do tonus bilateralmente.

INSTITUTD
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® Espasmos tonicos da musculatura axial e facial associada a

flexao das extremidades superiores e a extensao

membros inferiores
® Tipicamente duram de segundos a um minuto.
® Pode ocorrer um som expiratorio no inicio das crises.
® Podem surgir em qualquer idade
® Mais frequentes nas criangas
® Resultam geralmente em queda.

® Com alteracao do estado de consciéncia

dos

™~
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Classificacao das Crises Epiléticas

Generalizadas
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Classificagcao das Crises Epiléticas

e Crises Atonicas
® Perda stibita do tonus dos musculos posturais
® Resultam sempre em queda
® Sem qualquer aviso prévio
® Geralmente duram segundos e associam-se a perda de
consciéencia
/ . / . . . ~ . / . / .
® Por vezes € dificil a distincao entre crises tonicas e atonicas

® As crises atonicas sao muito breves (<2 segundos) e podem

envolver a cabeca, tronco ou membros.

/

o | frequente ocorrerem em individuos com atraso

psicornotor.

™~
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Classificacao das Crises Epiléticas

Generalizadas
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Classificagcao das Crises Epiléticas

e Crises Mioclonicas

® Movimentos musculares bruscos e répidos unilaterais ou

bilaterais.
® A consciéncia nem sempre esta alterada
® Fazem parte de sindromes epiléticos espec{ficos

® Podem ocorrer de forma singular ou em salvas de

espasmos.

® Cada espasmo tem a duragao tipica de milissegundos.




ESCOLA SUPERIOR DE
TECNOLOGIA DA SAUDE
DE LISBOA

i

Classificacao das Crises Epiléticas
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Slntomatlcas

Laterahzagao
Focais

Hemisferica

Locahza(;ao

lobar
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® (Crises Focais

® As crises focais tem origem em redes neuronais limitadas a um
hemisteério.

® Podem ser discretamente localizadas ou mais amplamente
distribuidas.

® Podem ter origem em estruturas subcorticais.

® O inicio ictal ¢ consistente de uma convulsao para outra, com padroes
de propagagao preferenciais que podem envolver o hemisterio
ipsilateral e / ou contralateral.

® As convulsoes focais podem ser descritas pela sua semiologia
(caracteristicas).

® Algumas caracteristicas permitem a identificagao do hemisferio
envolvido, outras permitem a identificagao da area discreta do
cerebro (por exemplo, um lobo) que esta envolvido.
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® Crises Focais

® Geralmente o paciente mantém a capacidade de resposta a
estimulos externos e tem capacidade para se recordar dos

epis()dios depois destes ocorrerem.

® Pacientes podem ter comportamentos aparentemente
adequados e interagirem com o meio circundante

(dificuldade em observar este tipo crises)

® Pacientes podem estar desajustados com a realidade nao
entendendo o que se passa consigo nem ao seu redor —
alteragoes do funcionamento dos lobos temporais mesiais,

dos lobos orbitofrontais.

™~
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Classificacao das Crises Epiléticas

Aura

Motores
Sintomaticas

Autonomicos

Disco gnitivo
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Classificacao das Crises Epiléticas
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Classificagcao das Crises Epiléticas

¢ Crises Focais Sintomaticas com auras
® As auras sao subjetivas e podem ser sensoriais ou
experienciais.
® Refletem a descarga inicial das crises.

® Uma aura pode ser um fenomeno isolado ou progredir para
uma crise focal com caracteristicas objetivas (com ou sem

consciéncia alterada) ou uma crise generalizada.

e Uma aura tambeém é conhecida como um "aviso".
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® Aura sensorial
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Somatosensorial: parestesias, choques eletricos, sensagoes de dor, sensagao de
movimento, ou desejo de se mover. Ha envolvimento do cortex sensorio-motor.

Visual: alucinagbes visuais elementares, tais como luzes piscando ou cintilando

b

manchas ou outras formas, padrdes simples, escotomata ou amaurose. (Alucinagoes
visuais mais complexas, como por ex. ver imagens formadas sao consideradas aura
experiencial. )Ha envolvimento do lobo occipital, e muitas vezes sdo coloridas na sua

natureza.

Auditiva: fenomenos auditivos elementares, incluindo zumbido, rufar ou tons
simples. (Alucinag6es auditivas mais complexas, como vozes, sao consideradas

convulsoes experienciais. ) Ha envolvimento do cortex auditivo no lobo temporal

lateral superior.

Olfativa: fenomenos olfativos geralmente um odor, que muitas vezes ¢
desagradével. Ha envolvimento das regides mesiais temporais ou orbitofrontal.

Gastrintestinal: alteragoes paladar sabores acidos, amargos, salgados, doces ou

metalicos. Ha envolvimento do opérculo parietal e a insula.

Epigastrica: fenomenos abdominais superiores, incluindo desconforto, vazio,
aperto, agitagdo e uma sensagao que pode subir ate o peito ou garganta. Ha
envolvimento do lobo temporal mesial.

Cefalica: sensacdes na cabeca, como tonturas ou dor de cabeca.

™~
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Classificagcao das Crises Epiléticas

e Aura experiencial

* Afetiva ¢ caracterizada por fenomenos como medo,

depressao, alegria e raiva.

e Mnemonica: memorias com sentimentos de

familiaridade (d¢ja vu) ou desconhecimento (jamais vu).

* Alucinatoria: fenomenos sensoriais complexos. podem
ser acompanhados por emogdes ou interpretagoes
associadas.

® Jlusoria: alteragao da percepgao real envolvendo
fenomenos visuais, auditivos, somatossensoriais, olfativos

e/ou gustativos, sem alteracao da consciéncia.
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Classificacao das Crises Epiléticas
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® (Crises Focais Sintomaticas com manifestagﬁes Motoras

e Caracteristica motora- envolve atividade motora e pode consistir
num aumento (positivo) ou diminuigao (negativa) da contragao
muscular. Podem ser simples ou complexas.

* Motor Simples - contragao estereotipada de um musculo ou grupo
de musculos.
Atividade convulsiva — pode ser apenas clonica e dum hemicorpo

Atividade mioclonica — tnico ou conjunto de contra¢des musculares
breves

Atividade tonica — aumento do tonus dos musculos com duragao de
segundos a minutos

Espasmos epiléticos - flexao subita, extensao ou flexao ou flexao-
extensao dos musculos proximais e do tronco, duragao 1-2 segundos
Atividade versiva - torgao conjugada, ocular, cefalica e / ou truncal
forcada, ou desvio lateral da linha média.

Atividade distonica - contragdes sustentadas de ambos os musculos
K agonista e antagonista provocando posturas atetoides ou de torgao
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® (Crises Focais Sintomaticas com manifestagf’)es Motoras

e Motor Complexo — envolve padr6€s de movimentos complexos:

Atividade hipermotora - Movimentos balisticos irregulares de
grande amplitude, tais como pedalar, empurrar, saltar, balangar.

Atividade motora negativa ~ atividade motora reduzida.

Atividade mioclonica negativa - interrupgao na atividade
tonica normal do musculo

Atividade atonica - perda subita ou diminuicio do
tonus muscular

Atividade hipomotora - diminui¢ao da amplitude e / ou
reducio da atividade motora em curso.

Automatismos - atividade motora coordenada e repetitiva que
geralmente ocorre associada a alteragao do estado de consciéncia,
podem ser: oroalimentares, manuais ou pedais, gestuais, gelasticos,
vocais ou verbais.
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Automatismos

Most auvtomatimrme ongnete (N temooral
or frontal obo and Involve lemDee et
paraiimbic structures
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Classificacao das Crises Epiléticas
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® (Crises Focais Sintomaticas com manifestagﬁes

Autonomicas
® Caracteristicas  autonomicas : fenomenos
autonomicos, que podem  envolver fungoes

cardiovasculares, gastrointestinais, vasomotoras ¢
termorreguladoras (ex: Palpitagoes, nauseas, fome,
dor no peito, desejo de urinar ou defecar, sensagao de
calor ou frio, pilo-ereccao, palidez, taquicardia ou
bradicardia / assistolia, rubor, alteragées pupilares e

lacrimacao)
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Classificagcao das Crises Epiléticas

* Crises Focais Sintomaticas com manifestacoes
Discognitivas
* Caracteristica discognitiva - envolve alteracao da
consciéncia ou da responsividade. O grau da alteragao do
estado de consciencia ou da capacidade de resposta pode
variar. O termo ‘"crise parcial complexa" foi
anteriormente utilizado para denotar convulsées focais

e A .
Ccom Cconsciencla alterada.
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: Lateralizacao
Focais R
Hemisfeérica
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® Crises Focais Com Lateralizagio Hemisférica

® Associagdo entre as caracteristicas das crises e lateralizacdo hemisférica.

® As caracteristicas que sugerem lateralizagao das crises. (ocasionalmente podem estar
falsamente lateralizadas)

e Atividade clonica unilateral ou distonia ictal

} Hemisfério
N Contralateral
® Versdo de cabeca forgada

e O discurso Ictal

o Hemisfério
® Vomito Ictal

o , o Nao dominante
® A consciencia preservada durante os automatismos ictais
* A disfagia postictal Dominante

Hemisfério
Ipsilateral

o A limpeza pés—ictal do nariz (mao que limpa nariz)

e A afasia Ictal } Hemisfério

® Pestanejo unilateral
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® Crises Focais Com Localizagcao Lobo Frontal

Caracteristicas distintivas dependendo da area do lobo frontal
envolvido.

Predominantemente com caracteristicas motoras — hipermotoras
com automatismos, caminhar ictal, posturas tonicas assimetricas
geralmente com vocalizagdo proeminente, comportamento bizarro,
incontinéncia urinaria e desvio da cabeca e dos olhos vocalizacGes

As caracteristicas sao estereotipadas com confusao pc')s—crl'tica e sem
memoria para as crises.

Tipicamente noturnas ¢ podem ocorrer em clusters.
As crises podem iniciar-se com aura mesmo as durante o sono.
Tipicamente de curta duragao

O EEQG ictal pode nao revelar inicio ictal ou pode estar artefato de
movimento.

* Atencao - Diagnéstico diferencial entre crises frontais noturnas vs parassénias de sono

™~
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Classificagcao das Crises Epiléticas

* Crises Focais Com Localizacao Lobo Temporal

® Crises caracterizadas por alteracoes comportamentais com

perda de consciéncia (caracteristicas discognitivas).

® Automatismos comuns e incluem automatismos oro-alimentares

e / ou gestuais.

® As crises muitas vezes comegam com uma aura que pode ser

experiencial, como medo ou dé¢ja vu. Auras epigastricas e
auditivas também ocorrem. Caracteristicas autonomicas sao
comuns, incluem palidez e palpitagoes.

Periodo p(’)s—critico com confusao.

Nas criangas, as crises temporais podem ser subtis e
manifestarem-se com palidez, apneia e paragens do
comportamental. Podem ocorrer eventos tonicos e espasmos
epileticos.
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Usually disagreeabls
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Formed visual hallucinations

Simple auditory (posterior temporal, pariatal,
ilusion oOr occipital, visual association
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Alteracion de la conclenda:
sintomas cognoscitivos y afectivos

Estado de unsofecion,
focios inexprasiva, mirada vaca;
#d8ja Vue, niamars vus, lomor Circunvolucion

EEG: crisis de lobulo temporal izquierdo
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Crisis parciales completss
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Alucinaciones auditivas
complejas. Musca. etc.

Alucinaciones visuales complejas,

Casa, arboles inexistentes
a Orores
e desagra
dables
0 inhabd
s tuales

Alucinaciones olfativas

Mov-m«:nlos masticatorios,
humedecimianto de
los labios,
avtomatismos
itirones de 1a rops) f
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® Crises Focais Com Localizagao Lobo Parietal

® Dada a natureza subjetiva das crises do lobo parietal podem
ser dificeis de diagnosticar, especialmente em criangas.

® Ocorrem caracteristicas sensoriais positivas e / ou
negativas — parestesia, desorientacao, alucinagoes visuais
complexas, ilusdes vertiginosas e visuais e disturbios da
imagem corporal (ilusao somatica).

* Alteragoes na compreensao da linguagem podem ocorrer
com o envolvimento do hemisterio dominante.

® Podem ocorrer movimentos rotatorios do COrpo
ipsilaterais ou contralaterais.

® Com a progressao das crises pode haver envolvimento de
outros lobos.
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Classificagcao das Crises Epiléticas

* Crises Focais Com Localizacao Lobo Occipital

® As crises do lobo occipital sao caracterizadas por aura
visual (podem ser subjetivas e assim de dificil diagnostico

especialmente nas criangas)

® Podem ocorrer também caracteristicas oculomotoras, tais
como encerramento forcado dos olhos, flutuacao das

palpebras, desvio ocular e nistagmo.

e Com a progressao das crises pode haver envolvimento de

outros lobos.
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Classificagcao das Crises Epiléticas

® (Crises Generalizadas/Focais

N iplL

INSTITUTD
POLITECNIDO
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e Ha crises que nao podem ser categorizadas como focais ou

generalizadas.

® Como os espasmos epileticos - tlexao subita, extensao ou
flexao-extensao mista dos musculos proximal e truncal, com

duragao de 1-2 segundos

® Os espasmos ocorrem tipicamente em serie, geralmente

associados ao acordar. Podem ocorrer formas subtil apenas

com movimentos do queixo, da cabega ou balangando a

cabeca.

® Os espasmos podem ser bilaterais simetricos, assimetricos

ou unilaterais.
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Epidemiologia dos diferentes tipos de
crises/epilepsias

® Cerca de 60% dos novos casos de epﬂepsia S0

devidos a  epilepsias  localizadas  (lesoes

localizadas), sendo estas mais frequentes quando

aparecem depois dos 65 anos.

® A etiologia ¢ reconhecida em 30 a 40% das
epilepsias.

® As restantes epilepsias enquadram-se na
classificacago  de  epilepsias  idiopaticas ou

criptogéneas
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Epileptogénese

® Classificacado  da  Epilepsias  segundo
etiologia:

1.  Geneticas

2. Estruturais

3.  Metabolicas

4. Imunes

5. Infeciosas

6. Desconhecida
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Epileptogénese
® Classificacdo  da  Epilepsias  segundo
etiologia:
1. Genéticas
® Altera¢cGes cromossomicas
® Alteracoes Geneticas
»  Variedade de crises epileticas
o /
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Epileptogénese
® Classiticagao da Epilepsias segundo etiologia:
2.  Estruturais
Malformacdes de desenvolvimento cortical
MalformacGes vasculares
Esclerose Hipocampeal
Hipoxico-isquemia
Trauma
Tumores

INSTITUTD
POLITECNIDO
DE LISBOA

Crises geralmente focais com generalizacao

secundaria ou espasmos epiléticos
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Epileptogénese

® Classiticagao da Epilepsias segundo etiologia:
3. Metabolicas

Epilepsias metabolicas

4. Imunes
Sindrome Rasmussen

Epilepsias mediadas pelo anticorpo

Crises focais
Epilepsia parcial continua — crises focais

recorrentes
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Epileptogénese

® Classificacdo  da  Epilepsias  segundo
etiologia:

5. Infeciosas

6. Desconhecida

Sindromes epiléticos relacionados com

infecoes tebris

Predominantemente crises focais
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Sindromes Epiléticos

e As epilepsias podem também ser organizadas em sindromes

de epilepsia.

® Tais sindromes tém:
® uma idade tipica de inicio das crises
® tipos de crises especificas

® caracteristicas clinicas e de EEG bem identificadas (vai ser

verificado nas proximas aulas)
® E outras caracteristicas como:
Historia Familiar
Exames de imagem (RMN-CE)
Resposta a terapéutica

Prognc')stico
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Classificagcao dos Sindromes Epiléticos

Neonatais/infantis

Infancia
Sindromes

Epileticos Adolescencia/
Adulto

Variaveis com a

idade
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Classificagcao dos Sindromes Epiléticos

Neonatais/infantis

Sindromes

Epileticos
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Classificagao dos Sindromes Epiléticos

Neonatais/Infantis

ESCOLA SUPERIOR DE INSTITUTO
TECNOLOGIA DA SAUDE N IPL POLTECHID
DE LISBOA

Crises do neonatal autolimitadas e epilepsia familiar do neonatal
autolimitadas

Convulsoes neonatais familiares benignas

Convulsoes neonatais nao familiares benignas

Encefalopatia mioclonica precoce

Sindrome de Ontahara

Sindrome de West

Epilepsia grave mioclonica da infancia (Sindrome de Dravet)
Epilepsia mioclonica benigna da infancia

Epilepsia da Infancia com migragao das crises focais
Enecefalopatia mioclonica em patologias nao progressivas

Convulsoes febris plus e epilepsia genética com convulsoes febris

plus

™~
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Classificagcao dos Sindromes Epiléticos

Infancia
Sindromes

Epileticos
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Classificagao dos Sindromes Epiléticos

Infancia

® Epilepsia com crises mioclonicas/atonicas

® Epilepsia com mioclonias palpebrais

¢ Sindrome de Lennox-Gastaut

® Epilepsia auséncia da Infancia

* Epilepsia com auséncias mioclonicas

* Epilepsia Occipital da Infancia ( tipo Gastaut)

* Epilepsia Fotossensivel do lobo occipital

* Epilepsia da infancia com pontas centro-temporais

® Epilepsia atipica da infancia com pontas centro-temporais

® Encefalopatia epiletica com pontas-onda lenta continuas do sono

® Sindrome de Landau-Kleftner (afasia epileptica adquirida)
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Classificagcao dos Sindromes Epiléticos

Sindromes

Epileticos Adolescencia/
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Classificagao dos Sindromes Epiléticos
Adolescéencia/Adulto

° Epilepsia auséncia juvenil

° Epilepsia mioclonica juvenil
. . . . V4 . !/ .
° Epllep51a com crises generahzadas tonico-clonicas
° Epilepsia autossomica dominante com caracteristicas auditivas

® Outras epilepsias do lobo temporal
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Classificagcao dos Sindromes Epiléticos

Sindromes

Epileticos

Variaveis com a
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Classificagao dos Sindromes Epiléticos

Variaveis com a Idade

* Epilepsia familiar focal com foco variavel

* Epilepsias reflexas

o Epilepsias mioclonicas progressivas
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Epilepsias reflexas

o Ag Epilepsias Reflexas sao sindromas em que
todas as crises epiléticas S0 precipitadas por

estimulos sensoriais.

e Sao  classificadas pelo estimulo especifico
precipitante e pelo padréo clinico-

eletroencefalogréfico.

® Podem ser caracterizadas pela ocorréncia de

crises reflexas generalizadas ou focais.
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Epilepsias Reflexas

e As Crises Reflexas sao evocadas por um estimulo

aferente espec{fico ou pela atividade cognitiva do doente-

® Podem ser Generalizadas ou Focais.

® As generalizadas sao precipitadas por estimulos visuais,

pensamento e tomada de decisao;

® As focais podem ser originadas por intmeros
estimulos: leitura, escrita, sobressalto ou susto
(startle), propriocegéo, imersao em égua quente,

comer, estimulacao aditiva, somatossensitiva, etc.
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Crises reflexas e Epilepsias Reflexas

® (Clinicamente existem 3 categorias de crises reflexas:

o Epilepsias reflexas primérias

de crises esponténeas.

® Crises reflexas isoladas ocorrendo em situacGes
nao requerem necessariamente o diagn(')stico

epilepsia.

INSTITUTD
POLITECNIDO
DE LISBOA

® Crises reflexas que ocorrem no contexto de sindromes

epileticos focais ou generalizados, a par da existéncia

que

de
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Epilepsias e Crises Reflexas Generalizadas

o Epilepsias fotossensivels:

e A fotossensibilidade pode ocorrer em cerca de 5% dos
doentes epilepticos e ¢ determinada pela genética (
provavelmente autossomica dominante com

penetrﬁncia reduzida)

® Existe um ligeiro predominio nas mulhres (3:2) e na

adolescéncia, predominando entre os 10 e os 15 anos.
® S30 as crises reflexas mais comuns.

® Podem ser desencadeadas durante a prova de

fotoestimulacao.

™~
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Epilepsias e Crises Reflexas Generalizadas

o Epilepsias fotossensivels:

® Tipos de estimulos:
Luzes brilhantes e intermitentes (como na ELI)
Luzes artificiais como lampadas fluorescentes
Televisao
Sol
Padroes as riscas
Filmes

Jogos de video

® As crises podem ser TCG (mais frequentes), auséncias e

mioclonicas (menos frequentes) e parciais (raras).




a B mipLE
Epilepsias e Crises Reflexas Generalizadas

® Crises Associadas ao ato de pensar:

Tipos de estimulos:
e Calculo

* Decisoes sequenciais e complexas (ex: planear uma
jogada num jogo de xadrez).

Situagao benigna.

Geralmente os doentes tem multiplos tipos de crises,
sendo as mioclonicas generalizadas as mais frequentes.

Parece haver um predoml'nio no sexo masculino
O inicio habitual € na adolescéncia

De dificil diagnéstico.
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Epilepsias e Crises Reflexas Focais

® As crises sao motoras ou sensitivomotoras,
envolvendo predominantemente os musculos
oromandibulares.

® Podem progredir para crises generalizadas se O
estimulo se mantiver.

® Uma minoria tem manifestacoes visuais ou
oculares associadas ou nao as manifestacoes
motoras.

L XO prognéstico e bom.

™
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Epilepsias e Crises Reflexas Focais

e Crises Evocadas pela leitura:

® S30 as crises reflexas focais mais frequentes.

® Acontecem predominantemente durante a leitura
em voz alta.

. Independentes da semantica e do idioma.

® Mais frequentes e mais abrangentes quanto mais
longo for o texto e maior a dificuldade do seu
conteudo.

® As alteragoes sao sobretudo do tipo dislexixo.

® Outras tarefas relacionadas com a linguagem p.ex:
escrever, datilografar, cantar ou recitar, podem
tambeém ser indutoras de crises.

™~
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Epilepsias e Crises Reflexas Focais

e Crises Evocadas por Estimulos

Auditivos:

®As crises podem constar de alucinagoes

auditivas

® Nas crises reflexas os sons sao habitualmente

] (e ° / .
espec1f1cos: ex: uma determinada musica

® Grande contributo da componente

emocional na epileptogénese.
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Epilepsias e Crises Reflexas Focais
o Epilepsia do susto ou Epilepsia do
sobressalto (Starlle Epilepsy)

® A caracteristica mais marcante do estimulo €& o
facto de ser inesperado.

®Este aspeto ¢ mais determinante do que a
natureza do estimulo (pode ser sonoro,
somatossensitivo e raramente visual)

® Crises estereotipadas e unilaterais ou tonicas
bilaterais.

® S3o frequentemente refratarias ao tratamento
medico.
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Epilepsias e Crises Reflexas Focais
* Epilepsia do banho:

® Também chamada de epilepsia de imersao ou
epilepsia de agua quente.

® Podem ser observadas no inicio ou no fim do banho
e duram 1 a 3 minutos.

® Relagao com convulsoes febris.

® Predominancia do sexo masculino.

® As crises sao parciais complexas com rara
generalizacao.

® Estao descritos estados de deslumbramento, discurso
irrelevante, alucinagoes visuais e auditivas, vertigens,
automatismos complexos ou sensagdes de medo.
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Epilepsias e Crises Reflexas Focais

o Epilepsia assoclada ao ato de comer:
® Varios estimulos:

A antecipagao (espera da comida)
A salivacao
A mastigacao
O gosto
® As crises podem Ser parciais complexas, parciais
simples motoras ou mesmo generalizadas.

. Epilepsia mais frequentemente sintomatica.
® Dois grandes grupos:

Inicio temperolimbico (crises parciais complexas)
Inicio suprasilvico (crises parciais simples)
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Epilepsias e Crises Reflexas Focais

¢ Crises Induzidas por informagio
propriocetiva:

® Situacao rara

® As crises sao habitualmente focais.

® A maioria dos casos ocorre no contexto de
hiperglicemia nao cetonica em individuos

idosos com deéfices motores e/ou sensitivos

prévios.
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Epilepsias e Crises Reflexas Focais

o Epilepsia somatossentiva reflexa:

®Estimulacdo  somatica de uma parte
especifica do corpo na auséncia de
sobressalto ou surpresa.

® A maioria dos casos relaciona-se com a
estimulacao do territorio do nervo trigémio
ou das extremidades superiores.

® As crises sao geralmente tonicas e envolvem
primariamente a extremidade estimulada.
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Imitadores Epiléticos

® Ha uma serie de condi¢bes recorrentes com eventos
paroxisticos associados que podem imitar e ser

diagnosticadas erroneamente como epilepsias.

/

* E importante que esses disturbios sejam considerados na
avaliacio de possiveis eventos paroxisticos, as taxas de
diagn(')stico errados de epilepsia sao elevadas em todo o

mundo.

* Existem algumas condigées em que eventos epilepticos e nao

epilépticos podem coexistir.
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Imitadores Epiléticos

1. Crises Sincopais e anoxicas
- Sincopes vasovagais
- Convulsoes anoxico retlexas
- Sincopes associadas a crises de choro (pre-escolar)
- Sincopes associadas a hiperventilagao
- Valsalva compulsiva
- Sincopes Neurologicas
- Associadas a obstrugao das vias aereas superiores
- Intolerancia ortostatica

- QT longo e sincope cardiaca
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Imitadores Epiléticos

2. Patologias psiquiatricas, psicologicas e/ou de
comportamento

- Daydream

- Self gratification

- Imagens eideticas

- Birras e reacoes de raiva

- Experiéncias fora do corpo

- Ataques de panico

- Estados dissociativos

- Crises nao epileticas

- Alucinagoes associadas a transtornos psiquiatricos

- Doenca fabricada/facciosa
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Imitadores Epiléticos

3. Condigoes associadas com o sono
PLMS
Parassonias NREM e REM
Mioclonias hipnagogicas/pompicas
4. Patologias do movimento paroxismal
5. Patologias associadas com enxaquecas
®  Auras visuais

® Auras com hemiplegia

6. Outros eventos
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Imitadores Epiléticos

* Crises epiléticas vs Crises nao epiléticas:
° Comportamentos estereotipados e repetitivos
VS
Modulagao tipica do comportamento voluntario.

® Padrao de movimento muito primitivo que nao

cumpre nenhuma fungao util
VS

Atividade complexa e modulada




