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Sindromes Epiléticos Pediatricos

® Epilepsias Familiares
® Epilepsias Genéticas Generalizadas

® Epilepsias Focais

® Epilepsias com Encefalopatias
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Sindromes Epiléticos Pediatricos

® Epilepsias Familiares

® Epilepsias Geneticas Generalizadas
° Epilepsias Focais

® Epilepsias com Encetfalopatias
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Epilepsias Genéticas Generalizadas
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— Epilepsias Autossomicas dominantes

EEG's interictais com atividade de base normal intercalada

com complexos ponta-onda generalizados (2,5 a 6 Hz)

O sono, a ELI e a HPP podem ativar os paroxismos ou

precipitar crises

Pode existir atividade focal (pontas ou atividade lenta),

atividade teta ritmica ou OIRDA e FIRDA

e Crianca com desenvolvimento normal
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Epilepsias Genéticas Generalizadas

¢ Crises:

o podem estar associadas a respostas fotoparoxisticas e
alguns tipos destas epilepsias mostram resposta a

hiperventilagao com pontas ou surtos de ponta-onda.

® Familiares com epilepsia generalizada — EEGs com descargas

ponta—onda generalizadas
o Prognéstico

® Geralmente muito favoravel, embora alguns tipos possam

necessitar de tratamento durante perl'odos prolongados.
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Epilepsias Genéticas Generalizadas
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EPILEPSIA GENERALIZADA COM CONVULSOES FEBRIS

EPILEPSIA MIOCLONICA BENIGNA DA INFANCIA

EPILEPSIA MIOCLONICA JUVENIL

EPILEPSIA DE AUSENCIAS (INFANTIL)

A

EPILEPSIA JUVENIL DE AUSENCIAS
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Epilepsias Genéticas Generalizadas

EPILEPSIA GENERALIZADA COM CONVULSOES FEBRIS
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Epilepsia Generalizada com Convulsoes
Febris

Convulsoes Febris:

® Representa a maioria das crises em crianga

e N2ao ha um critério minimo de temperatura

® (Crises:
® |nicio Generalizado
Cerca de 80 % CTCG
Restantes tonicas, atonicas ou TCG de inicio focal

® <15 minutos de duracao

® Sem significantes depressﬁo p(’)s—crl’tica

INSTITUTD
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® Convulsoes relacionadas com determinada situacao médica.
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Epilepsia Generalizada com Convulsoes
Febris

e EEG:

e EEQG interictal é geralmente normal

® Podem ser observados paroxismos hipnagégicos de ponta-
onda, ondas abruptas associadas a hiperventilacio ou a

hiperssincronia hipnagégica
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Epilepsia Generalizada com Convulsoes
Febris

Convulsoes Febris:

® Pacientes com imaturidade do cérebro e suscetibilidade
genética mais suscetiveis.
® Bases genéticas:

® Historia familiar positiva em irmaos ou pais aumenta 4 a5

vezes a probabilidade de ocorréncia

® Nao esta estabelecido um gene ou locus
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Epilepsia Generalizada com Convulsoes
Febris

Crises epiléticas generalizadas com convulsoes febris
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plus:

Representa uma forma de epilepsia autossomica dominante

Grande tendéncia familiar

/

E caracterizada por multiplas crises focais em criangas, em

combinag¢ao com crises nao febris.
Podem continuar para além dos 6 anos de idade

Encontram-se identificados 5 locos e estao descritas
mutagoes em 4 genes que codificam subunidades alfa e beta

de canais de sodio dependentes de Voltagem.
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Epilepsia Generalizada com Convulsoes
Febris

Convulsoes Febris:

Crises epiléticas generalizadas
com convulsoes febris plus
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Epilepsias Genéticas Generalizadas

S D] EPS]A MIOCLONICA BENIGNA DA INFANCIA
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Epilepsia Mioclonica Benignha da Infancia

® Sindrome pouco frequente.
® Evolugao benigna, sem compromisso neurologico.
® Comum a historia familiar de epilepsia.

e Crises:

® Mioclonias generalizadas que comegam em criangas

durante os primeiros 2 anos de vida.

® Os bebés com desenvolvimento normal, tém mioclonias
principalmente da cabega e nos membros superiores
(regiao proximal), ocorrendo isoladamente ou em breves

surtos recorrentes.
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Epilepsia Mioclonica Benignha da Infancia

¢ Crises:

® As criangas nao tém outros tipos de crises associadas,

embora CTCG possam ocorrer durante a adolescéncia.

® Facilmente controladas com medicagao antiepiletica e

limitada aos primeiros anos de vida.
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Epilepsia Mioclonica Benignha da Infancia

Sindrome com inicio entre os 6 meses e 0s 2 anos. Em alguns casos pode surgir mais cedo (4
meses) ou mais tarde (entre os 2 e 0s 4 anos). Crises com mioclonias (sobretudo da cabeca e
membros superiores).

CARACTERISTICAS

ATIVIDADE INTERICTAL
DE BASE

Surtos de
Surtos de

atividade
ponta—onda e

Geralmente ¢ Aumento

de atividade
intercritica

ponta—onda

Normal el

generalizados

sobrepostos .
poh—ponta—

onda

numa atividade no sono

de base normal )
generahzada

ou difusa
associada com
as mioclonias
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Epilepsia Mioclonica Benignha da Infancia
e EEG:

e EEQG interictal geralmente ¢ normal

® Podem ocorrer surtos de ponta—onda generalizados

sobrepostos numa atividade de base normal.

® Durante o sono ha um aumento da frequéncia da atividade

intercritica.

e O EEG ictal mostra surtos de atividade ponta-onda

generalizada ou difusa associada com as mioclonias.

™~




/" e EscoLa supErioR DF = B
E TECNOLOGIA DA SAUDE N lpl_ PR
B B D ISBOA
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Epilepsia Mioclonica Benignha da Infancia

FP1-F3

F3-C3

C3-P3 Rapaz que comecgou a
apresentar mioclonias

Faxen recorrentes, seguidas de
guedas, aos 8 meses.

FP2 -F4

B O EEG ictal apresenta
aumento da atividade

c4-P4 muscular do deltdide em
simultaneo com o

P4-02 aparecimento de complexos

poli-ponta-onda generalizados
durante a queda.
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Epilepsia Mioclonica Benigna da Infancia

Fp1-F7
F7-T3
T3-T5
T5-01

Fp1-F3 [

F3-C3
C3-P3
P3-01

Fz-Cz
Cz-Pz

Fp2-F4
F4-C4
C4-P4
P4 - 02
Fp2-F8
F8-T4
T4-T6
T6 - 02

*
1000 u
ECG 1-ECG 2
]
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Menina com 22 meses
com mioclonias dos
bracos, sobretudo
guando ha contato com
a sua cabeca.

RMN e EEG interictal
normais.

O * representa o registo
de um episddio de
contragcdes musculares
bilaterais dos bracos e o
aparecimento de pontas
e complexos ponta-onda
breves (1 a 3 segundos)
generalizados.
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Epilepsia Mioclonica Benigna da Infancia
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Epilepsia Mioclonica Benigna da Infancia

el i S

3 ==lejolol<le] @) of K |
~ ' o " “w . .

SR
i

EEG com prova de sono
de crianca com histéria
de mioclonias dos bracos
e da cabeca.

Registo de atividade
paroxistica (complexo
ponta-onda
generalizado) na fase
NREM3 do sono e de
mioclonias dos dois
bracos.
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Epilepsia Mioclonica Benigna da Infancia

VIDEO 1
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Epilepsia Mioclonica Benigna da Infancia

VIDEO 2
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Epilepsia Mioclonica Benigna da Infancia

VIDEO 3
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Epilepsias Genéticas Generalizadas
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Epilepsia Miocldnica Juvenil
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Tipo de epilepsia familiar.

NipL
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Houve varias tentativas de determinar o gene (s) associado.

Parece agora evidente que nao ha um tunico gene que e

responsével por este sindrome e que existe uma consideravel

heterogeneidade genetica.

Tem o seu inicio na adolescéncia.
Caracterizada por uma triade de crises:
® Mioclonicas

® Auséncias

* TCG

™~




e

_ ESCOLA SUPERIOR DE INSTITUTD
E TECNOLOGIA DA SAUDE N lpl_ S

DE LISBOA

EPILEPSIA MIOCLONICA JUVENIL

J)

Crises:

= Mioclonicas
= Auséncias
= CTCG




ESCOLA SUPERIOR DE
TECNOLOGIA DA SAUDE
DE LISBOA

i

Epilepsia Miocldnica Juvenil

¢ Crises mioclonicas:
* Intensidade ligeira a moderada,

e Habitualmente matinais

membros superiores geralmente bilaterais.

almoco)

isto ocorrer o paciente pode mesmo ter queda.

® Agravadas com privagao de sono e alcool.

N iplL

INSTITUTD
POLITECNIDO
DE LISBOA

® Envolvem as extremidades superiores: pescogo, ombros e

® Durante as crises podem ocorrer eventos mioclonicos
1solados ou repetidos o que pode levar o paciente a deixar

cair objetos. (especialmente durante a higiene ou o pequeno

® Raramente, as mioclonias envolvem os membros inferiores; se
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Epilepsia Miocldnica Juvenil
e CTCG:

® Sao frequentes e também ocorrem logo apés o) despertar.

. . !/ . .
® As crises mioclonias geralmente precedem estas crises ou

evoluem para este tipo de crise.

e O diagnéstico e frequentemente feito apenas quando

ocorre uma CTCQG.

e Crises de auséncias:

® Sao ocasionais e sao por vezes dificeis de detetar.

® O paciente pode nao ter todos os tipos de crise.
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Epilepsia Miocldnica Juvenil
e EEG:

e O EEG interictal neste tipo de epilepsia ¢ distintivo e

facilmente distingul'vel de outras formas de epilepsias

\

® Apresenta descargas de ponta—onda répidas e complexos

generalizadas.

de ponta-onda e multiplas pontas entre 3,5 a 6 Hz. Este
padréo contrasta com oS complexos ponta—onda a 3 Hz

A . / .
observados nas ausendcias tlplC&S.
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Epilepsia Miocldnica Juvenil
e EEG:
e FEG ictal -

Crises mioclonicos - pontas rapidas entre 10 a 16 Hz,

seguidas de ondas lentas irregulares.
As crises podem ser desencadeadas pela ELI.
® Se ha suspeita deste diagnostico e o EEG de vigilia ¢
normal, ¢ imperativo que seja obtido um EEG com
privagao de sono onde ¢ comum atividade intercritica

epileptiforme.
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B EPILEPSIA MIOCLONICA JUVENIL

Inicio na adolescéncia, entre os 8 e 0s 25 anos. Caracteristicamente apresenta uma triade de crises
miocldnicas, auséncias e TCG.

CARACTERISTICAS
ATIVIDADE INTERICTAL ICTAL

DE BASE

ElLlea

priva(;éo

CTCG:

Artefacto
muscular; Pontas

Descargas Crises Auséncias
de ponta-

Mioclonicas:

onda ou de sono

poli—ponta— Pontas répidas

Normal

Descarga podem

onda com com 10 a 16 Hz rapida de rapidas e preci.pit
o~ | 3,5a6 Hz, seguidas de ponta-or.lda 1:1't1.rnicas na fase [ ar crises
Padmo orndas lemias ou poli- tonica; Surtos de
diF@lf@V\te do irregulares bonta-onda pontas seguidos
das aMS@V\Ci as de ondas lentas
? t,’picas na fase clonica
0S
CO VV\IO(@X
povxta —onaa
a> Hz)
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Epilepsia Miocldnica Juvenil
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Epilepsia Mioclonica Juvenil
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Epilepsia Mioclonica Juvenil

Complexos ponta-onda generalizados tipicos deste Sindrome.
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Epilepsia Mioclonica Juvenil

Rapariga com 13 anos com histéria de crises TCG e crises com mioclonias dos bracos e palpebras. As crises
miocldénicas sdo ativadas por luzes brilhantes. EEG com complexos poli-ponta-onda generalizados
precipitados pela ELI e acompanhados de mioclonias.
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Epilepsia Miocldnica Juvenil
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Rapariga com 22 anos com
inicio de crises miocldnicas aos
13 anos. Durante as crises, as
mioclonias eram o
suficientemente fortes para a
paciente cair, sem o
compromisso da consciéncia.

O exame neuroldgico
permaneceu sempre normal e
nunca apresentou CTCG ou
auséncias.

EEG de rotina com descarga de
complexos poli-ponta-onda
generalizados.
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Epilepsia Miocldnica Juvenil
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Eyes Closeq

RP1.F7 ’ /\‘
RIS S Rapariga com 14
anos com histdria de
- , CTCG ao acordar,
"‘ auséncias e crises
= miocldnicas.
R, it A % - As crises estavam

o - . controladas com
MAMW\,\/V\[\‘J\ «.\,...N\/\/\N\/\/\ WM/V\AWV\WMW\/\/V\,

Lamotrigina. Com a

HPR-E4 N L .
e Mw‘ 5 retirada do

: medicamento voltou
WWNMW‘M a té-las.

. h EEG com ponta-onda
: N generalizadaa4 Hze
ativada pelo fecho
dos olhos.
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Epilepsia Mioclonica Juvenil

Crianga com diagndstico de Sindrome de West aos 8 meses de idade (A).
Tomou Valproato e ndo apresentou mais crises.

Aos 12 anos,
apresentou um

A 5 episodio de
(+)  FrroPA 0537 Fjap PB - 400 Hz Ampeezza E 0 micrafofem Notch & g (+) FioPA : 1.00Hz Fitro PB -50Q Hz Amplezza mioclonias bilaterais

;160 microVoltlem Noteh: si

dos bracos.

O EEG interictal
apresentou descarga
de complexos ponta-
onda a 4 Hz,

- A LA T associados a

m mioclonias, na HPP e

na ELI com a

'M’A frequéncia de 13 Hz
(B).

: Trata-se de um caso
’ WW%W raro da evolugao de
2. ROslod " : um Sindrome de West

=\ [\ [\ [ [ [] paraumacEpilepsia

Miocldénica Juvenil.
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Epilepsia Mioclonica Juvenil
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- Resposta
B T I F s L L P fotoparoxistica em

s T YR menina com 132nos.
b’

Poli-pontas, ponta-
onda e poli-ponta-
onda.
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Epilepsia Mioclénica Juvenil

VIDEO 4
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Epilepsias Genéticas Generalizadas
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Epilepsia de Auséncias

* Antigo — Pequeno Mal
® Corresponde a 2 a 4% das criangas com epilepsia.

* Existe uma predisposi¢ao genctica forte e suspeita-se de um

locus genético especifico.

® Inicio geralmente entre 2 e os 10 anos de idade, com um pico

durante a idade escolar (6-7 anos).

® As meninas sao mais afetadas.
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EPILEPSIA DE AUSENCIAS

Antigo ‘pequeno mal’.

il

Sindrome com inicio entre os 2 e os 10 anos de idade, com um pico de incidéncia durante a idade
escolar (6 - 7 anos).

principal tipo
de CVI'SQ'S na
Epilepsia de
AMSaV\ClaS CRISES
juveil

ATIPICAS
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Epilepsia de Auséncias

¢ Crises:
® As crises podem ser classificados em dois subtipos:
Tipicas
¢ Grande nimero de crises diarias — deu origem ao
nome pyknolepsy.
* Simples — Inicio subito sem atividade motora

o Complexas — Associadas com atividade motora ou

atividade autonomica

* As auséncias tl’picas SA0 O principal tipo de crises em
duas sindromes: Ausencias infantis e crises de

Auséncias juvenis.
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Epilepsia de Auséncias

¢ Crises:

Atl’picas

* Podem ter alteragoes de EEG mais pronunciadas
* Crises com uma duragao mais prolongada

* Normalmente sao associadas a outros tipos de crises

/ . / . o, 0
(atonicas e tonicas) € atraso cognitivo.

* Ocorrem mais comumente na sindrome de Lennox-

Gastaut (aulas posteriores).
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Epilepsia de Auséncias

® Crises de Auséncias Tl'picas:

® Crises breves - < 10 segundos

® Geralmente muito frequentes podendo ocorrer centenas
de crises por dia.

® O inicio e o tim clinico das crises ¢ abrupto, com breve
perda da consciéncia associada a falta de resposta e
interrupgao da atividade em curso.

® Mudanga de expressao facial e um olhar vazio.
® Nao existem auras antes das crises.

° Alguns pacientes apresentam pestanejo ritmico. Contudo
mioclonias mais pronunciadas do rosto ou outras partes do
Corpo pode sugerir uma forma de epilepsia mioclonica.
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SUDDEN ONSET

SUDDEN CESSATION
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Epilepsia de Auséncias

* Crises de Auséncias Tipicas:
® Automatismos frequentes
Motores — orais e manuais
Autonomicos -  dilatagao pupilar, palidez, rubor,

salivacao, ou incontinéncia.

® Facilmente ativadas com a hiperventilagao.

® Frequentes com niveis baixos de glicose sangul'nea.
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Epilepsia de Auséncias
e EEG:

e EEQG interictal com atividade de base geralmente normal

intercalada com surtos de ponta—onda bilaterais

® EEG ictal — surtos de complexos ponta-onda bilaterais,

simeétricos e sincronos a 3Hz. Predominancia frontal e

podem ter até duas pontas por complexo.
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EPILEPSIA DE AUSENCIAS
CRISES TIPICAS

CARACTERiSTICAS
ATIVIDADE DE INTERICTAL
BASE

At1v1dade
delta

!/ .
ritmica

Surtos Ponta-onda

Predominancia
bilaterais

de

generalizada a

frontal e podem

3Hz (2,5 - ter até 2/3

complexos

ponta—onda posterior

a3 Hz

Sao desevxcadeadas
pela W]O@V‘V@V\tl(agaO

4Hz) pontas por

complexo

™~




ESCOLA SUPERIOR DE
TECNOLOGIA DA SAUDE
DE LISBOA

i

Epilepsia de Auséncias

AbDsence Seirure=s

MoEoTICo SOl uaras
probnably reoroesant
s Barsizezrizad AnfosrosoTion s
DaT o sers cxariszaml
et P i e e
ransSmMicsicws

I haiames

Cric aler: anad attecslive -
Lafarn onag oftor Saixiucrs Suvoden cossatices

FraFa o e A A AN AN T Ty
o S RSy N G ) G R
e s AN AN~ e
FoaTa o ——a e AP T I~
FaCy S g el —f\ﬁh.—-a—h"—./"\-’w\ ——
TPy N ——Yf T AN I —— "
EEG. Alypical Bsbosonocs Palteans. Asyprcal o oo ncss

Scizuras may b assooatadc swirh imeenteal retaccatices
Arad IOomis O Slsesie seiTuroes

-t TN A, oA e
— : EEC Typica! sosonce palttarn

INSTITUTO
IPOLITECNICO
IDE LISEOA

Typicesl absonce sairurs. hmmpasired
Swmrk e povil responsivensss ‘or
SDowt & — 75 ssconds

AT IET AL SRS IR A




INSTITUTO \
IPOLITECNICO
DE LISBOA

S s I
=33 e EppYd
505 L B
" S5 T Jen
| Bl JISL S
o w Vil 5 i
m X <2
ot Yool g5 R g T
m. P TS s
o UG LS50
© LS 2S5 22255
cC oG L0 TRNL
‘@D | 2%  Se Lo
<C o &J -
E.m e | : i
25 O
2 o | “
52 |
W] S o<ses: Bast fre i

e




N

I

ESCOLA SUPERIOR DE INSTITUTO
TECNOLOGIA DA SAUDE N lpL o
DE LISBOA

Epilepsia de Auséncias
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Epilepsia de Auséncias

® (Crises de Auséncias Atl'picas:

Surgem antes dos 6 anos
Tem duragao superior a 10 segundos.
Muitas vezes as crises comecam e terminam com

lentiticacdo ritmica da atividade de base.

Nao sao desencadeadas pela hiperventilagao

Ha redugao parcial da reatividade associada com o olhar
fixo

Ha pestanejo, podem ocorrer ligeiros tremores dos labios
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Epilepsia de Auséncias
® Crises de Auséncias Atl'picas:
e EEG:

e EEG interictal - Atividade de base geralmente lentificada.

® EEG ictal - Complexos ponta-onda entre 1,5 ¢ 2,5 Hz

(geralmente mais lentos do que as crises de auséncias

tipicas), podem ser assimetricos.
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EPILEPSIA DE AUSENCIAS
CRISES ATIPICAS

CARACTERISTICAS

INTERICTAL

Atividade Complexos Geralmente sao
de base ponta-onda mais lentos do

I
ATIVIDADE DE
BASE

Normal

ot lentificada entre que os das

crises de

lentificada

Nao sao desevxcadeadas 158 @ 28 1807 auseéncias tipicas

pela hiperventilagho ¢ podem ser

assimetricos
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CRISES TIPICAS

VS

CRISES ATIPICAS

ATIPICA

Ponta-onda a 1,5a 2,5

TIPICA

Ponta-onda a 3 Hz

Crise com duracao
menor

Inicio abrupto e sem
atividade motora e
autonomica associada

Desencadeada por HPL

Hz

Crise com dura¢ao
maior

Associada a atividade
motora e autonomica

Nao é desencadeada

pela HPP
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EPILEPSIA DE AUSENCIAS (INFANTIL)

VS.

EPILEPSIA JUVENIL DE AUSENCIAS

INFANTIL
Multiplas

JUVENIL
Apenas 1

crises . ..
crise diaria

diarias
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VIDEO 5
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EPILEPSIA DE AUSENCIAS

INFANTIL

VIDEO 6
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EPILEPSIA DE AUSENCIAS

INFANTIL

VIDEO 7
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EPILEPSIA DE AUSENCIAS

INFANTIL
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Menina com 8 anos e histoéria
familiar de Epilepsia.

As suas crises sao notorias devido
ao olhar parado/fixo.

O EEG apresenta complexos
ponta-onda generalizados a 3 Hz.

Apos a crise, responde
normalmente as perguntas que
lhe fazem.
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INFANTIL

EEG ictal de menina de 7 anos. E |he pedido para contar até 100 com os olhos fechados. Abre os olhos, para
de contar, permanece sem resposta, com o olhar parado e apresenta alguns automatismos faciais e dos
membros. Em simultaneo, no EEG, surgem complexos ponta-onda generalizados a 3 Hz, com maior amplitude
na regiao frontal.
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opemng Initial Girl aged 7 years with childhood absence epilepsy Temminal Phase
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Menina com 6 anos com crises de perda da consciéncia associada a falta de resposta e mudanca de expressao
facial. Registo de OIRDA e, segundos mais tarde, de uma descarga, inferior a 10 segundos, de complexos
ponta-onda generalizados a 3 Hz.

Girl 6 years old with childhood absence epilepsy
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F 4= Cd ooyt i oo
C 4 - P a e A om s i gl ittt ""W“”'W““LM
P4-02 i r\n A A At bt e M /‘t\

Fp1-F3 \Hﬂ/&/‘“‘-\/‘““ww el

F3-C3 l

C3-P3 -t A ANIRAA VAAAA A A vww.v\‘, ‘ AR

P3-01 'M\W“*-N«Wf \J{\MA/\;’\/V\WWM Vi W VW\N "
100 BV |1 _sec T




ESCOLA SUPERIOR DE m lpl_ BOLITELNCO \

TECNOLOGIA DA SAUDE e LISR0A
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INFANTIL

il

Menina com 6 anos
com diagndstico de
Epilepsia de Auséncias.

R EEG interictal com
?%/\\'/3\\/}\\//‘\\?’; . L. registo de OIRDA com 3
ALY 1 ' a 3,5 Hz que é atenuado
com a abertura dos
olhos.
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Complexos ponta-onda a 2 Hz — CRISE ATIPICA
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Epilepsia Juvenil de Auséncias
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Este tipo de epilepsia tem um inicio entre os 9 e 13 anos de

idade.

A distribuicao por sexos ¢ semelhante.

Na maioria dos casos, ocorrem crises de auséncias e crises

TCG e mioclonicas no despertar.

Durante as crises do tipo auséncias nao € tao comum a perda

de consciéncia e sao mais prolongadas.

O progn(')stico nao € tao favoravel como nas crises de

ausencias.

As crises sao mais esporédicas.
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Epilepsia Juvenil de Auséncias
e EEG:

°* EEG interictal ¢ normal, sobre o qual se sobrepoem

pontas difusas e polipontas.

® Pode revelar descargas ponta-onda rapidas, semelhante as

observado na epilepsia mioclonica juvenil.

® EEG ictal - Durante as crises de auséncias, ocorrem

descargas de ponta-onda e polipontas generalizadas a 3-4
Hz (ligeiramente mais rapidas do nas crises de auséncias

tipicas).

™~




ESCOLA SUPERIOR DE NiplL e \
TECNOLOGIA DA SAUDE DE LISEOA
DE LISBOA

EPILEPSIA JUVENIL DE AUSENCIAS

Sindrome com inicio entre os 9 e os 13 anos. Em alguns casos pode surgir mais cedo (4 meses) ou
mais tarde (entre os 2 e 0s 4 anos).

il

CARACTERISTICAS
|

[
ATIVIDADE DE

BASE

I
INTERICTAL
|
Descargas de
| | | poli-ponta-onda

a 3-4 Hz

Pontas e poli- Aumento de
pontas difusas atividade
intercritica V‘éP idas
Nno sono e que V\O}S
com a HPP ausenclas
t(pi cas

Surtos de ponta-
onda

generalizados e

répidos
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Epilepsia Juvenil de Auséncias

VIDEO 8
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Epilepsia Juvenil de Auséncias

VIDEO 9
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Epilepsia Juvenil de Auséncias

VIDEO 10

POLITECNICO
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Epilepsia Juvenil de Auséncias

VIDEO 11
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Epilepsia Juvenil de Auséncias

Complexos ponta-onda generalizados a 3 Hz.
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EPILEPSIA JUVENIL DE AUSENCIAS
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Epilepsia Juvenil de Auséncias

Paciente com episddios de auséncias. EEG com complexos poli-ponta-onda generalizados.
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Epilepsia Juvenil de Auséncias
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a ESCOLA SUPERIOR DE MIPL sty I
Epilepsia Mioclonica de Auséncias

/
e E uma forma rara de epllepsm generahzada genétlca.

® Pode ocorrer a qualquer momento entre a infancia e a
adolescéncia, com um pico no inicio da idade escolar em torno de
'/ anos.

e (Crises:

® Caracterizadas por wuma elevagdo tonica dos membros
superiores - ombro e deltoide entre 8 a 60 segundos, seguida
de mioclonias repetidas dos ombros, membros superiores e
inferiores.

® Mioclonias periorais sao tambem frequentes.

e Os eventos podem ser assimeétricos ou até mesmo unilaterais
acompanhados de desvio da cabega.

® Cerca de dois tercos das criangas tém tambéem CTCG.
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Epilepsia Mioclonica de Auséncias
e EEG:

e O EEG interictal € normal no inicio e em cerca de metade

dos casos apresentam descargas ponta—onda generalizadas.

e O EEG ictal mostra polipontas e pontas—onda generalizadas

ritmicas a 3 Hz.




o

LEELS N N st N o

" rr—"w,fmﬂv_,_ '\;ﬁf\“f\\ﬁ\ \/\\ 0 \
: ‘

LR SRl MpL i
DE LISBOA
Epilepsia Mioclonica de Auséncias
\ \ﬂwﬂ, M M ARz S

f/.V‘“’\'\’\fJ\WW\”/ A \—/‘““/

VN AN e TNt

VVA/V\M/\,._\.\,'\‘\_M\J e

/\W‘ \/s’\/\/“\/\/\r/\\ e A DV Y Y A

1 ™ It | \ \ [“\N\\f\‘/\/\r\/\-_,—.\(\,v—-/’\\/.mw'\

| \\_\,\'C' /\/\\/‘VVV\I\AVN \_"'/\W‘_""\..

N & Qs ™ NN i —~—~— \ ' \ \"\,'-/-JWV’V\"J\_.., \"\f\_v._%\_.-rr‘/\mu_,\_’_,,'s

P ™,

A P e i "f\'\ A/\/\_N\,*’\-\f-\f\/\/"\-’.‘-\'//-—.( ) N
e / \ . S
7+ B A - Ve \/\I\/U\’\"\f""v VU NA TN
N g .
B AR e A NS ANASANAANANAN D NANNT PP
T DN At N N ettt s \J\/ V-WMNM/\.\‘/' \\f./ \,’-—'\ PV s T

IR PRIl ™ N i N JL/ ,\,\/—N"‘\_J VAN \/./V/\\N r\/n/ '\ ’
" W T e NN /\J \/‘J\"p’\r/"w v,__,\,\,‘/, \-\ /'\/ \"_
T A i W’\ /‘ / “A/\AJM\N\/‘IJ'—V--"J“ VAN

MW+ OB A et i e i i S vﬂ V = Vb ‘\./ \/—4~v~ NS AN V\r’“ AT s TP W
L 0 /\\

B0« QU "l NIt \MI / \ \.\,/\/“/'\ l\/w."\av\_w/\\v

T e s T P Vg - \ S

\ ‘l\/v /"-"-\ ~
Vi ey .;"[: ‘: S >y
o) BT —y




i

ESCOLA SUPERIOR DE m l L NSTITUTO
TECNOLOGIA DA SAUDE DE LISEOA
DE LISBOA

Epilepsia Mioclonica-Astatica (Sindrome de
Doose)

Também chamada de Sindrome de Doose.

Existe uma alta incidéncia de crises ou de alteracées de EEG

em familiares.

O inicio é tipicamente entre 7 meses e 6 anos de idade —

maioria dos casos entre os 2 e 0s 4 anos.
Muitas criancas tém antes convulsGes febris.

Afeta mais pacientes do sexo masculino.
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Epilepsia Mioclonica-Astatica (Sindrome de
Doose)

® O desenvolvimento mental e motor das criancas € normal

antes do inicio da doenca.
® Atraso psicomotor ao longo da evolugao da epilepsia.

® As crises consistem principalmente em crises mioclonicas
generalizada ou crises mioclonicas-astaticas, CTCG e

auséncias de curta duracao.
® Em alguns casos, podem também ocorrer crises tonicas.

/ . / o/ . A . ~
® O prognostico ¢ variavel, alguns pacientes tém uma remissao

A
espontanea.
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Epilepsia Mioclonica-Astatica (Sindrome de
Doose)

® Crises:
/
e Ocorrem sem prodromos ou auras

® Crises mioclonicas ou mioclonicas-astaticas —Breves,

isoladas ou em pequenas séries e proximais. Comegam
com um movimento brusco da cabe¢a ou do corpo seguido
por uma perda repentina do tonus muscular, causando uma
queda de cabeca ou do corpo. Aparentemente nao

acompanhadas de perda de consciencia

e CTCG — com o decorrer do tempo podem ser noturnas.

® Crises de auséncias — atipicas e de curta duragao.
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Epilepsia Mioclonica-Astatica (Sindrome de
Doose)

® Crises:

® Podem resultar em lesoes para o paciente: propulséo
mioclonia subita + subsequente perda de tonus postural +

incapacidade de ter um reflexo protetor.

. / . / . o«
® Podem ocorrer crises atonicas ou tonicas axiais, estas

especialmente durante o sono.

™~
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:
Epilepsia Miocldnica-Astatica (Sindrome de
Doose)
e EEG:

e O EEGQG interictal:

Ritmo teta monomorfico a 4 Hz, com acentuacao nas

regiGes parieto-occipitais, que bloqueia com o abrir dos
olhos- esta pode ser a tnica alteragao no inicio do curso
da doenca.

Descargas ponta-onda e poliponta-onda (2 ou mais

pontas) generalizadas a 2-3 Hz, irregulares na

frequéncia e polimorticas na configuragao.
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:
Epilepsia Miocldnica-Astatica (Sindrome de
Doose)
e EEG:

e O EEGQG interictal:

Podem ser lateralizadas e mudarem frequentemente de

hemisferio.

Estas descargas ocorrem em breves surtos; o tempo

entre os surtos e variavel.
A fotossensibilidade ¢ comum.

Durante o sono ha um aumento da atividade intercritica.
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:
Epilepsia Miocldnica-Astatica (Sindrome de
Doose)

e EEG:
e O EEG ictal

Descargas generalizadas de poliponta-onda seguida de

ondas lentas de baixa frequéncia.

Mioclonias duram cerca de 100ms e sao acompanhadas
de complexos de ponta—onda generalizados seguidos de
periodo de atenuagao da atividade de base — “drops

attacks”
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Epilepsia Miocldnica-Astatica (Sindrome de
Doose)
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/ p—
Condi¢oes Mascaradas

® Existem algumas condigdes clinicas nas quais os EEGs

apresentam uma atividade de base normal intercalada com

descargas ponta—onda generalizadas.

® Exemplos destas condi¢oes incluem:

® A sindrome da deficiéncia do transportador de glicose tipo

1 - GLUTI,

* Hiperinsulinemia (niveis sanguineos aumentados de

insulina) com hiperamonemia (excesso de amonia)

® Varias formas de epilepsias mioclonias progressivas.
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