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CONTEUDOS PROGRAMATICOS

= DOENGCAS DEGENERATIVAS DO SISTEMA NERVOSO
= DEMENCIAS

= DOENCAS INFECCIOSAS DO SISTEMA NERVOSO
= MENINGITES
= ENCEFALITES
= ABCESSO CEREBRAL

= AVC/AIT
= Amnésia Global Transitdria
= Hemorragias Intracraneanas

= Hematomas Intracraneanos

= Tumores Cerebrais
= EPILEPSIA



DEMENCIAS

DEFINICAO

ICD-10 (International Classification of Diseases da World Health Organization)

. em individuos sem alteracgo do nivel de consciéncia, ha alteracoes das fungbes nervosas, ditas superiores
(memoria, pensamento, orientacao, aprendizagem e calculo, dificuldade na compreensao e em efectuar
Jjuizos criticos). Alteracbes da linguagem (oral ou escr/ta) e a’o comportamento. Estas perturbagoes
interferem com a actividade social e profissional, e da vida diaria. .

DSM-1V (Manual de Diagnostico e Estatistica das Perturbacdes Mentais)

. défice cognitivo multiplo, que afecta a memoria, associado pelo menos a um dos sintomas: atasia, agnosia,
apra)(/a ou disfuncao executiva. Deterioracao sensivel do funC/onamento social em relacao ao antecedente e sem
gue ocorra no decurso de estado confusional, ou doenca depressiva. ..

Celso Pontes, "Perspectiva Neurologica sobre as Deméncias”,



DEMENCIAS - Causas

PRIMARIAS (causas desconhecidas)

= Pertencem ao grupo das D. Degenerativas do SN:
= D. Alzheimer
= Deméncia Lobar Fronto-Temporal
= Deméncia dos Corpos de Lewy
= Deméncia da D. de Parkinson
= Doenca de Huntington

= SECUNDARIAS (causas conhecidas)

= Causas vasculares cerebrais

= TCEs (traumatismos craneo-encefalicos)

= Tumores cerebrais

= Doencas metabdlicas inatas ou adquiridas
= Perturbacoes enddcrinas

= Infecgoes/intoxicacoes do SN

= SituacOes carenciais

= D. Psicoldgicas
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= TOPOGRAFIA

1 — Corticais (dificuldades de linguagem, percepcao e praxis (?))
- Doenca de Alzheimer (DA)

- Deméncia Fronto-Temporal (DFT)
- Deméncia Vascular (DV)

2 — Sub-Corticais (lentificacao psicomotora, apatia, depressao.)
- Doenca de Parkinson (DP)
- Doenca de Hungtinton (DH)
- Atrofia Multissistémica (MAS)

3 — Mistas Cortical- subcortical
- Doenca dos Corpos de Lewy (DCL)
- Doenca de Creutzfeltd-Jakob (DCJ)

- Insénia Familiar Fatal (IFF)
S. Chokroverty, ” Dementia and Sleep”



D. Alzheimer

Causas

- Neuroquimicas: diminuicao de substancias responsaveis pela transmissao do
|mpuIso nervoso entre os neuronios (neurotransmissores), tais como a
e-a-noradrenalina.-Esta também relacionado com défice da proteina

Tau.

- Ambiente: exposicao/intoxicagao por aluminio e manganés
- Infecciosos: infeccoes cerebrais e da medula espinal
- Pré-disposicao genética em algumas familias, nao necessariamente hereditario

Sintomas
As manifestacoes da doenca dividem-se em 2 grupos:

- cognitivas (particularmente defeito de memoria)
- comportamentais/psicoldgicas (depressao, agitacao, insonia, surtos psicéticos

1 - Iniciais: perda ligeira da memoria recente, afasia ligeira, défice de orientacao,
défice motor, alt. Comportamento, depressao, apatia, alteracoes na
programacao da vida diaria (esquecimento)

Rui Pereira Alves, Carlos Garcia, MGF 2000, 402 ” Deméncias”



Doenca de Alzheimer

Imagem das alteragbes que acontecem a nivel cerebral:

Brain Cross-Sections

Sulcus

/ 7 Gyrus

Normal Alzheimer's




D. ALZHEIMER

Sintomas

2) Moderados: perda da memoria recente mais acentuada, afasia moderada,

perda da capacidade de orientacao, actividades motoras repetitivas, apraxia,
oscilacoes do humor/comportamento, perda da capacidade de programacao da
vida didria.

3) Avancados: perda da capacidade de distinguir entre passado e presente,
afasia marcada, desorientacao espacial (deixa de reconhecer lugares),
bradicinésia (risco de quedas), oscilacbes do humor/comportamento mais
marcadas, perda de autonomia.

Anatomia Patoldgica

- Atrofia cerebral em relacao com a gravidade da doenca.

- As alteragOes localizam-se nas areas associativas dos lobos parietais e
temporais

- Afecta sobretudo pessoas a partir dos 50 anos

- Consideram-se factores de risco da doenca, a idade avancada, ser mulher,
baixa escolaridade e o uso de tabaco.



A doenca de Alzheimer
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DEMENCIA FRONTO-TEMPORAL

As lesOes cerebrais localizam-se nos lobos frontais e temporais.

Sao fundamentalmente duas entidades com anatomia patoldgica distinta mas idéntico quadro
clinico: a Doenca de Pick e a Deméncia frontotemporal nao Pick.

Ao contrario da DA o defeito, nas fase iniciais da doenca é fundamentalmente comportamental:
- perda de motivacao e desinteresse (depressao)

- desinibicdo, comportamentos sociopaticos, euforia ou apatia

- irritabilidade inapropriada

- a bolimia também é frequente

- 0s doentes tornam-se progressivamente mais dependentes

Através das técnicas de microscopia convencionais consegue-se definir a atrofia cortical
(essencialmente na camada II) traduzida por perda neuronal, microvacuolizacao e gliose
astrocitaria. A imunohistoquimica permite a divisdo da DFT em dois grandes subgrupos:o grupo
em que existe acumulacao de proteina Tau e o grupo em que nao existem as inclusdes desta
protel'na. (Joana Guimarées, Rosalia Fonseca, Carolina Garrett, "Deméncia Fronto-Temporal, Que Entidade?”)

A instalacao destas doencas ocorre entre os 50 e 0s 65 anos e a maioria dos doentes sobrevivem
6 a 12 anos.

Rui Pereira Alves, Carlos Garcia, MGF 2000, 402 ” Deméncias”



DEMENCIA VASCULAR

= Surge na sequéncia de diferentes tipos de lesoes:

Enfartes cerebrais grandes ou pequenos
Hemorragias cerebrais

Lesdes de localizacao variavel

Pode resultar de mais do que 1 AVC

= Manifestacoes Clinicas:

Apatia ligeira
Defeitos cognitivos variados, bem como sinais motores, conforme a
topografia das lesoes.

= Quadro Pseudo-bolbar muito caracteristico: os doentes arrastam os
pés, tém movimentos lentos, voz nasalada, dificuldade para engolir e
choram ou riem de modo incontido (semelhangas ¢/ D. Parkinson

Rui Pereira Alves, Carlos Garcia, MGF 2000, 402 ” Deméncias”



DOENCA DE PARKINSON

Os corpos de Lewy. varias estruturas de natureza protéica encontradas em areas
de degeneracao celular (substancia negra), podendo ser consideradas como
marcadores de perda neuronal.

Sao considerados a principal caracteristica patoldgica da DP, podendo ser
encontrados em outras doencas degenerativas.

Ocorre degenerescéncia dos neurdnios do Sistema Extrapiramidal e os nlcleos da
base.

Os nucleos da base regulam as caracteristicas do movimento (iniciacao, amplitude e
velocidade)

Verifica-se reducao/morte de neurdnios produtores de dopamina e hiperactividade
colinérgica (acetilcolina relacionada com contraccao muscular)
Manifesta-se de 2 formas:

= Rigidez muscular e lentidao de movimentos (mais comum)

= Tremor, principalmente nas extremidades dos membros



— B. Parkinson's Disease
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DEMENCIA DOS CORPOS DE LEWY

Corpos de Lewy sao pequenas formagoes histologicas que se encontram
dispersos por todo o cortex cerebral.

= No inicio o quadro é mais de caracter psiquiatrico como acontece nas
Deméncias frontotemporais

= Pode nao ocorrer defeito de memoria.

= Sinais mais evidentes: desinibicao, apatia, falta de consciéncia das
proprias dificuldades, defeito de atencao e perda das capacidades
visuoespaciais. Aparecem também dificuldades de linguagem que
progridem para franca afasia.

= Muito tipico desta forma de deméncia é o caracter flutuante das
manifestacoes ja que os doentes exibem periodos de perturbacao cognitiva
alternando com periodos de normalidade.

= Outros aspectos muito caracteristicos desta doenca sao a ocorréncia de
alucinagoes (mais vezes visuais que auditivas), e sinais de parkinsonismo.

Rui Pereira Alves, Carlos Garcia, MGF 2000, 402 ” Deméncias”



DOENCA DE HUNTINGTON

Doenca autossomica dominante (anomalia do gene do cromossoma 4)

Causas:

Perda de neurdnios nos Ganglios da base e no Cértex
Diminuicao da sintese dos neurotransmissores Acetilcolina e GABA.

Instalacao de forma insidiosa, manifestando-se aos 35-40 anos de idade.

Caracteriza-se por:

Movimentos coreicos: mov. rapidos, involuntarios e espasmddicos, que se iniciam numa parte
do corpo e passam para outra de modo brusco e inesperado (sobretudo brago, mao e face)
Movimentos atetdsicos: mov. lentos com posigbes retorcidas e alternantes, mais evidentes nas
Maos e nos pes.

A coreia e a atetose costumam manifestar-se em conjunto (coreatetose)

Deterioracao mental progressiva (no inicio, as alteracdes mentais produzidas pela doenca sao subtis, mas as
pessoas afectadas tornam-se progressivamente irritaveis e excitaveis, e perdem o interesse nas suas
actividades habituais. Mais tarde Podem apresentar um comportamento irresponsavel e, frequentemente,
deambular sem rumo. Podem manifestar uma depressao grave com tentativas de suicidio.

www.manualmerck.net



DOENCAS PRIONICAS
Insonia Fatal Familiar + DCJ

PRIOES: proteinas com capacidade de invadir um hospedeiro, alcancando o seu
sistema nervoso central e destruindo-o progressivamente. Sao, portanto, agentes
infecciosos patogénicos.

= As doencas pridnicas, “ Transmissible Spongiform Encephalopaties’ constituem
um conjunto de patologias que afectam de modo irreversivel o SNC, provocando
alteragdes ou disfuncao cerebral (doencgas neuro-degenerativas).

= A grande caracteristjca neuroldgica comum encontrada é a vacuolizacao dos
neuronios e da materia cinzenta do cerebro, com perda celular, astrdcistose

e auséncia de resposta inflamatoria.

= Estas doencas nao apresentam um padrao de diagndstico estavel:

> podem ser espontaneas
~ com predisposicao herdada de pais para filhos
~ 0u adquiridas ao longo da vida



Insonia Fatal Familiar

= Ainsodnia fatal familiar (fFI) € uma doenca genética e hereditaria.

= Contudo, a doenca pode ocorrer espontaneamente (insonia fatal esporadica, sFI).

= A doenca geralmente inicia-se entre os 40 e 60 anos, mas pode ter inicio aos 30 anos
de idade.

= No inicio, as pessoas podem ter menos dificuldade em dormir e ocasionalmente
apresentam alguns problemas musculares mas, com o passar do tempo, acabam por
perder a apeténcia para 0 sono.

= Outros sintomas associados sao subitas contracgdes musculares, ritmo cardiaco
acelerado, fala anormal, tremores, movimentos frenéticos involuntarios e demencia
progressiva.

= A morte acaba por ocorrer ao fim de 7 a 36 meses de doenca.



Doenca de Creutzfeldt-Jakob (DCJ)

Sabe-se que 10 a 15% dos casos sao hereditarios e uma certa
percentagem e devida a contaminagao.

Nestes casos, a doengca pode ocorrer na adolescéncia ou na juventude,
tendo um periodo de incubacao mais curto (o tempo entre a infecgao e o
aparecimento dos sintomas) de aproximadamente 4 a 10 anos.

Os doentes apresentam falta de memoria, deterioragdgo mental,
anormalidade dos movimentos motores e no equilibrio, e disturbios visuais
e da fala. Com o agravar da doenca os sintomas intensificam-se,
observando-se no paciente tremores e movimentos repetitivos
involuntarios.



MENINGITES

= Inflamacao das meninges e da medula espinal

Medula Espinal

Cérebro




MENINGITES

Meningites Bacterianas

Mais de 80% dos casos sao provocados por 3 espécies de bactérias: Neisseria,

meningitides, Hemophilus influenzae, Streptococcus pneumoniae.

Grupos de risco: alcodlicos, quem foi submetido a extirpacao do baco
(esplenectomia), infeccoes cronicas do ouvido e do nariz, pneumonia
pheumococica, drepanocitose

Outros tipos de bactérias, mais raras, sao a £scherichia coli e a Klebsiella

Grupos de risco: feridas na cabeca, cirurgia do cérebro ou da medula espinhal,
infeccao do sangue ou infeccao hospitalar

Bactéria Listeria: doentes com insuficiéncia renal, doentes que tomam
corticosteroides.



Meningites Bacterianas

= A infeccao provoca inflamacao dos tecidos cerebrais e impede o afluxo sanguineo,
produzindo sintomas de AVC como uma paralisia.

= Mais frequente em criancas de 1 més a 2 anos de idade.

= Sintomas mais importantes:
> Febre
> Dor de cabeca e de garganta
» VOmitos
> Rigidez do pescoco (rigidez da nuca)

> Em alguns casos podem surgir convulsdes

= As criancas mais velhas e os adultos podem tornar-se irritaveis, confusos e
progressivamente mais sonolentos, podendo progredir para o estupor, coma, morte.

= Nas criancas com menos de 2 anos pode ocorrer hidrocefalia (aumento do cranio
devido a interrupcao do fluxo de liquido cefaloraquidiano a volta do cerebro); com
menos de 1 ano pode nao ocorrer rigidez do pescoco.



Meningites Virais

= Também chamada Meningite asséptica, provocada por um virus.

= Sintomas:
= Febre
= Dor de cabeca
= VOmitos
= Cansaco
= Rigidez do pescoco

= Diagnéstico: Puncdo Lombar (andlise do LCR); a extracgao € efectuada entre
a quarta e a quinta vértebra lombar, abaixo da regido onde termina a medula
espinhal, apresentando:
» Aumento dos leucdcitos
> Aumento das proteinas
> Diminuigao da glucose



Encefalites

”... Inflamacéao do cérebro, habitualmente provocada por um virus —
encefalite viral ...”

= Quando a inflamagdo se estende ao cérebro e @ medula espinhal estamos perante uma
encefalomielite.

= Em certos casos, o virus propriamente nao infecta o cérebro e a medula, mas pode provocar
reaccoes imunoldgicas que resultam, de maneira indirecta, numa inflamacao destas
estruturas. Este tipo de encefalite (encefalite parainfecciosa ou encefalite pos-
infecciosa) fpode apresentar-se depois do sarampo, da varicela ou da rubéola. A inflamacao
aparece de forma caracteristica entre 5 e 10 dias depois da infecgdo viral e pode causar
lesOes graves no sistema nervoso.

= Em alguns casos, a inflamagao do cérebro desenvolve-se semanas, meses ou anos depois
de uma infeccao viral. Um exemplo é a panencefalite subaguda esclerosante, uma
inflamacao cerebral que em certos casos se manifesta depois do sarampo e ocorre
habitualmente em criancas.



Encefalites

Provoca alteracoes de personalidade, convulsdes, debilidade numa ou mais
partes do cérebro, confusao, sonoléncia (risco de coma).

Na fase inicial da doenca, o virus do Herpes simples causa convulsoes
repetidas nas fases iniciais. O LCR contém gldbulos vermelhos alem dos G.
brancos.

O virus do herpes pode causar inflamacao do Lobo Temporal, que pode ser
diagnosticada pela RM (TAC pouco eficaz, s6 € util em caso de lesoes
graves)



Abcesso Cerebral

Um abcesso cerebral € uma coleccao de pus localizada no cérebro.
Os abcessos cerebrais nao sao frequentes.

Podem ser causados a partir da propagagao de uma infecgao noutra zona da cabega
(por exemplo, num dente, no nariz ou no ouvido), de uma ferida que alcanga o
cérebro ou de uma mfecgao originada noutro local e propagada pelo sangue.

Sintomas

- Um abcesso cerebral pode dar muitos sintomas diferentes, dependendo da sua localizacao:
dores de cabega, nauseas, vomitos, sonoléncia, convulsoes alteracoes da personalidade e
outros sinais de dlsfungao cerebral; estes smtomas podem ‘evoluir em dias ou semanas. A
pessoa afectada pode ter febre e arreplos no inicio, mas os sintomas podem desaparecer a
medida que o corpo combate e vence a infecgao.

Diagnostico: o melhor exame para diagnosticar um abcesso cerebral € uma TAC ou
uma RMN.



Acidente Vascular Cerebral (AVC)

A interrupcao do afluxo de sangue ao cérebro pode ocasionar a morte das células cerebrais
ou lesiona-las devido a falta de oxigénio.

As células cerebrais também podem ser afectadas por uma hemorragia no cérebro ou a volta
do mesmo.

As alteracdes neuroldgicas resultantes dessa interrupcao denominam-se acidentes
vasculares cerebrais porque afectam o0s vasos sanguineos (vascular) e o encéfalo
(cérebro).

A chegada insuficiente de sangue a determinadas partes do cérebro durante um periodo
breve de tempo produz os acidentes isquémicos transitorios. Dado que se verifica um
restabelecimento rapido do fluxo sanguineo, o tecido cerebral ndo morre, como acontece no
icto. O acidente isquémico transitdrio €, frequentemente, um aviso precoce de um icto.

Os factores que representam maior risco nas lesdoes vasculares do cérebro s3ao a HTA e a
aterosclerose (endurecimento das artérias por depdsito de gordura nas suas paredes)



ICTUS (AVC)

Pode ser isquémico ou Hemorragico

Inicio subito e desenvolvimento rapido (icto estabelecido) podendo agravar-
se ao longo de horas, 2 medida que se vai necrosando tecido cerebral (icto
em evolucao)

I. Isquémico
= A circulacdo de uma parte do cérebro interrompe-se devido a obstrucao de um
vaso sanguineo (aterosclerose ou coagulo)

= A obstrucao pode ocorrer em qualquer parte das artérias que vao para o cérebro.

I. Hemorragico
= Ocorre ruptura de um vaso sanguineo, o sangue inunda uma area do cérebro.



Porque € que os ictos so
afectam um lado do
corpo?

Os ictos (acidentes
vasculares cerebrais)
)| habitualmente lesam
/| somente um lado do
cérebro. Uma vez que 0s
nervos no cerebro se
cruzam para o outro lado do
Corpo, os sintomas
aparecem no lado do corpo
oposto ao lado do cérebro
que sofreu a lesao.



Acidente Isquémico Transitorio (AIT)

= Os fragmentos de matéria gorda e de calcio que se formam na parede
arterial (denominadas placas de ateroma) podem desprender-se e
introduzir-se num pequeno vaso sanguineo do cérebro, o que pode produzir
uma obstrucao temporaria da circulacao e, em consequéncia, um AIT.

= A acumulacdo de plaguetas ou de coagulos pode também obstruir um vaso
sanguineo e produzir um AIT.

= O risco de um AIT também é aumentado se a pessoa sofrer de uma doenca
do coracao (especialmente nos casos de anomalias nas valvulas ou na
conducao cardiaca), de diabetes ou de um excesso de glébulos vermelhos
(policitemia).

= Os AIT sao mais frequentes na meia-idade e a sua probabilidade aumenta a
medida que se envelhece.



Acidente Isquémico Transitorio (AIT)

Tem um inicio subito e geralmente dura entre 2 e 30 minutos; raramente se prolonga
para além de 1 ou 2 horas.

= Os sintomas sdo variaveis em fungao da parte do cérebro que tenha ficado desprovida
de sangue e de oxigénio.

~ Quando sdo_afectadas as artérias que sdo ramos da_artéria cardtida, os sintomas mais
frequentes sao a cegueira de um olho ou uma perturbacao da sensibilidade juntamente com a
debilidade.

~Quando sdo afectadas as artérias que sdo ramos das artérias vertebrais (localizadas na parte
posterior da cabeca), sao frequentes o enjoo, a visao dupla e a debilidade generalizada.

= Embora os sintomas sejam semelhantes aos de um icto, sao transitorios e reversiveis.
No entanto, os episddios de AIT sdo, frequentemente recidivantes. A pessoa pode
sofrer varias crises diarias ou so dois ou trés episddios ao longo de varios anos.

= Em 35 % dos casos um AIT € seguido de um icto. Cerca de metade destes ictos
ocorrem durante o ano posterior ao AIT.



Amnésia Global Transitoria (AGT)

AMNESIA: incapacidade parcial ou total de recordar experiéncias recentes ou remotas.

Os mecanismos do cérebro para receber informacdao e evoca-la a partir da memoria
estao localizados, principalmente, nos lobos occipitais, parietais e temporais.

Amnésia global transitoria: crise subita de perda de memoria grave e confusao de
tempo, de lugar e de pessoas.

Os ataques podem durar de apenas 3 minutos até 12 horas.

Nas pessoas jovens, as dores de cabeca resultantes de uma crise de enxaqueca,
transitoriamente podem reduzir o afluxo de sangue ao cerebro e tambem podem dar
lugar a um episodio de AGT.

O consumo excessivo de bebidas alcodlicas ou de tranquilizantes, como os barbitUricos
e as benzodiazepinas (BZP), pode tambem causar uma crise de curta duracao.



Hemorragia Intracraneana

..._Derrame de sangue no interior do cérebro ...”

= A hemorragia pode ocorrer no interior do cérebro ou a volta dele

= Quanto a localizacao classificam-se:

= H. Intracerebrais — no interior do cérebro

= H. Subaracnoideas — entre o cérebro e o espaco subaracnodideo
= H. Subdurais — entre as camadas que revestem o cérebro

= H. Epidurais — entre o craneo e o revestimento do cérebro

= Causas:
= TCE € a causa mais frequente
= Malformacao arteriovenosa.
= Aneurisma (icto hemorragico): inchaco da parede de um vaso.



Hematomas Intracraneanos

” ... Acumulacoes de sanqgue entre o cérebro e o crdneo...”

Podem resultar de um TCE ou de um icto

Sao de 2 tipos:

EPIDURAIS: resulta da hemorragia de uma artéria localizada entre as meninges e

o craneo (quando uma fractura de craneo rompe uma artéria). Uma cefaleia
intensa € o sintoma mais imediato podendo evoluir para confusao, sonoléncia,
paralisia, colapso e coma profundo.

SUBDURAL: resulta do sangramento das veias que se encontram & volta do

cérebro. Associado com TCE



Localizaciao das hemorragias cerebrais
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Tumores Cerebrais

= IC Benigno: massa anormal mas nao cancerosa, de tecido cerebral

= Schwannomas (revestimento dos nervos)

= Ependimomas: cobrem superficie interna do cérebro
= Adenomas (células glandulares)

= Osteomas (estruturas dsseas do craneo)

= Hemangioblastomas (vasos sanguineos)

s TC Maligno: qualquer cancro no cérebro com capacidade para invadir e destruir
tecido adjacente ou um cancro (que criou metastases) pelo cérebro vindo de outro
lugar do corpo através da corrente sanguinea.

= Os TC primarios originam-se no cérebro — GLIOMAS
= A cefaleia é normalmente o 1° sintoma,



EPILEPSIA

CRISES

= Episddios breves de uma descarga eléctrica macica no cérebro associada com
alteragdes do comportamento.

= As alteracdes comportamentais resultantes de uma crise indicam o local de inicio
(foco) e a propagacao da descarga eléctrica anormal.

= S3o manifestagdes de varios tipos de lesdes cerebrais e podem ser causadas por
febre, hipoglicémia, hiperglicémia, consumo de cocaina, alcool, hipoxia.

EPILEPSIA

Caracteriza-se por 2 ou mais crises, sem factores precipitantes bem esclarecidos.
Pode também resultar de factores hereditarios ou adquiridos.



Anatomy of Brain

(uppar brainstam|, substantia nigra
(ower brainstem). and corpus
siriatum all impariant in geizura
propagsaton .

srmac

Infarior (basal) view

vorusme 46, wusner T




Causes of Selzures
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Melsbolic
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Crises epilépticas

GENERALIZADAS PARCIAIS
> Tém inicio simultdneo nos 2 > Também chamadas focais
hemisférios cerebrais > Tém inicio numay/s area
> Tém uma base genética especifica
- Crises de Auséncia (Peq. > Frequentemente resultam de
Mal) uma causa

~ Crises de Auséncia atipicas

- Crises Atonicas -~ Dividem-se em 2 grupos:

~ Crises Tonicas : .
_ o, > Simples (sem alteracdo de
~ Crises Mioclonicas consciéncia)

~ CrisesTonico-clonicas ~ Complexas (com alteracéo da
generalizadas consciéncia)

» Secundarias




Crises epilépticas generalizadas

AUSENCIAS

Habitualmente surgem entre os 4 e os 14 anos, e param cerca dos 18
anos

Sao episddios breves (2-15 seqg), de inicio e fim subitos.

Clinicamente caracterizam-se por olhar fixo e perdido, com alteracao da
consciencia e reactividade.

Nas formas simples ocorre apenas olhar fixo

Nas formas complexas (as mais comuns) ocorrem também pestanejo,
movimentos de mastigacao, automatismos da mao, alteragoes do tonus
muscular, sobretudo se as crises duram mais de 10 segq.

Sao desencadeadas pela hiperventilacao
Desenvolvimento psicomotor normal
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Crises epilépticas generalizadas

AUSENCIAS ATIPICAS

> Surgem antes dos 6 anos

~ Tém inicio e fim de forma gradual

~ Tem duracao superior a 10 seg.

~ Nao sao desencadeadas pela hiperventilacao

~ Ha reducao parcial da reactividade associada com o olhar fixo
~ Ha pestanejo, podem ocorrer ligeiros tremores dos labios

. E frequente a ocorréncia de crises atdnicas e ténicas.

» Ha um ligeiro atraso de desenvolvimento.



Crises epilépticas generalizadas

CRISES ATONICAS

Inicio na infancia
Perda subita do tonus muscular (deixa cair objectos das maos, queda
no chao)

Duracao inferior a 15 seg.

\74

\74

\74

CRISES TONICAS
~ Extensao bilateral e aumento do ténus, subito, do corpo ou membros.
~ Duracao inferior a 20 seg.
> Ocorrem sobretudo no sono.




Crises epilépticas generalizadas

CRISES MIOCLONICAS

> Mioclonias, espasmo semelhante ao que ocorre no adormecimento dos individuos normais
»  As de natureza patoldgica podem ter ou ndo origem epiléptica

> Nas mioclonias epilépticas ha sincronismo e bilateralidade, no pescoco, ombros, parte superior dos
bracos e das pernas, corpo.

CRISES TONICO-CLONICO GENERALIZADAS

> Também chamadas Crises de Grande Mal ou Convulsivas

> Iniciam-se com perda de consciéncia, seguindo para uma fase tdnica, queda, frequente um grito,
seguido da fase cldnica.

> Tém duragdo de 1-2 min
»  Podem ocorrer mordedura da lingua/labios, salivacdo excessiva, incontinéncia de esfincteres.
> Quando a crise termina (periodo pds-ictal) o doente apresenta-se letargico, confuso.

> O pos-ictal pode durar min. ou horas e frequentemente o paciente dorme; pode também ocorrer
agitacao ou depressao.
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Crises parciais simples

= O doente mantém a capacidade de resposta a estimulos ext. e mais tarde
lembra-se do episddio (auras).

= Existe uma grande diversidade de sintomas, alguns dos quais podem
passar despercebidos.

Crises motoras: o mais comum € a ocorréncia de movimentos parciais ténicos ou
clonicos. Estes mov. podem ocorrer apenas numa parte do corpo ou estender-se
para outros musculos do mesmo lado (epi. jacksoniana) ou para os do lado
oposto do corpo (epi. com generalizacdo secundaria)

Crises sensoriais: frequentemente causam alucinacoes ou ilusdes As alucinacoes
tacteis podem ser restrictas apenas a uma area (ex. parestesia num dedo) ou
estender-se a um membro. Podem atingir todos os sentidos.
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Usually disagreable
odor, such as burnt
rubber

Formed visual hallucinations
Simple auditory (posterior temporal, pariatal,
illusion or occipital, visual association

hallucination: cortox, temporal limbic cortex)
ringing, buzzing

g\

Formed auditory hallucination:
music, voices

Oltactory selzures
(uncinate gyrus)

disagreeable
taste: metallic,

garticky



Crises parciais simples

Crises autonomicas: sao frequentes e podem provocar
alteracoes nos ritmos cardiacos e respiratorio, sudacao,
sensacoes desagradaveis no abdomen, torax, ou na cabeca

Crises fisicas: tém origem nas areas limbicas e neocorticais.
Afectam a forma de vivenciar as situacoes. Sensacao de
plena consciéncia, quando na realidade a atencao e as
fungoes cognitivas estao diminuidas. Sensacoes de “deja vu”.
Perturbacoes da linguagem, percepcao, memoria, despolotar
de emocgOes espontaneas (medo, ansiedade, depressao,
felicidade). Disrupcao da linguagem, memoria e fungoes.




Crises parciais complexas

Crises psicomotoras (lobo temporal)

> Olhar ausente, associado com alteracao da consciéncia e sem memoria
episodica.

> Automatismos da boca e da face, dos membros.

> Vocalizacoes

> Comportamentos automaticos.

> Tém uma duracao de 30 seg. a 3 min.

> Habitualmente sao precedidas por auras.

~ Ap0s a crise, sao comuns a letargia e a confusao, que dura menos de
15 min.



Crises parciais complexas

= Podem generalizar-se (generalizacao secundaria) e passarem a crises
tdnico-clonicas

= Pode haver ou nao recordacao da aura



Automatismos

Repetitive, seemingly purpossiul activity
such as dressing and undressing or fumbling
with buttons




= Classifica-se como SE quando uma crise se caracteriza por:

Série/s de crises sem recuperacao da consciéncia.
Duracgao superior a 30 min.

Tanto as crises parciais como as generalizadas podem evoluir para
esta entidade clinica.

As causas mais comuns sao desmame de antiepilépticos, sedativos-
hipnoticos, alcool, febre alta, alteracoes metabolicas, lesoes
cerebrais.

= Pode ser de 2 tipos:
= N&o convulsiva: afecta o comportamento, mas sem mov. tonico-clénicos;
= Convulsivo




Sindromes Epiléepticos

= Define-se um sindrome quando se conhecem

varios factores:

= Tipo de crises

= Caracteristicas do EEG

= Status neurologico

= Idade de inicio das crises, e tipo

= Historia familiar

= Prognodstico



Sindromes Epilépticos

Convulsao Febril
~ Crises tonico-clonicas, desencadeadas por febre alta, devido a infeccoes
virais
» Atinge sobretudo criangas dos 3 meses aos 5 anos
~ Habitualmente tém duracao superior a 5 minutos.

Espasmos infantis (Sindrome de West)

> Forma pouco frequente

~ Tém inicio antes dos 12 meses e geralmente param aos 4 anos

> Podem desenvolver outros tipos de crises (parciais e generalizadas)

> Em 60% dos casos surgem na sequéncia de doenca neuroldgica ou
traumatismo.




Sindromes Epilépticos

Sindrome de Lennox-Gasteau
~ Epilepsia intratavel, associada com atraso mental, padrao EEG caracteristico
(ponta-onda lenta)
> Habitualmente manifesta-se entre 0 19 e 0 6° ano de vida.
» Alteracao de comportamento
~ Crises tdnicas, auséncia atipica, crises miocldnicas, crises tonico-clénicas

Epilepsia Rolandica Benigna

~ Habitualmente tem inicio na infancia (2-13 anos), com histéria familiar de
epilepsia, terminando espontaneamente por volta dos 15 anos.

~ A principal caracteristica sao crises parciais motoras ou somatosensoriais
envolvendo a face.

»  Podem também ocorrer crises tonico-clonicas, sobretudo no sono (raras)
~ O desenvolvimento mental nao é afectado.




Sindromes Epilépticos

Epilepsia miocldnica juvenil

~ Mais frequente imediatamente antes ou apds a puberdade, mas também em
adultos jovens.

~ Crises miocldnicas , podem também ter crises tdnico-clonicas.
~ Ocorrem sobretudo de manha, pouco tempo apos o acordar.
> Desenvolvimento mental nhormal

Epilepsia Reflexa

» Mais frequente imediatamente antes ou apds a puberdade, mas também em
adultos jovens.

~ Desencadeada por estimulos externos ambientais (luz_intermitente, sons,
leitura, escrita, calculos matematicos, pensamentos especificos)-

~Crises de auséncia, miocldnicas ou tdénico-cldnicas.
~ Habitualmente manifesta-se na idade adulta.




Epilepsy Syndromes
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Sindromes Epilépticos

Epilepsia do Lobo Temporal

~ Crises parciais simples (CPS) e complexas (CPC), com inicio no
lobo temporal, com generalizacao secundaria (crises tonico-
clonicas - CTCG)

> As CPC duram 1-3 minutos.

» Quando a crise comeca no hemisfério dominante € frequente
ocorrer uma disfuncao transitoria pos-ictal da linguagem (afasia).

> Forma de epilepsia muito comum nas criancas e adultos
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Sindromes Epilépticos

Epilepsia do Lobo Frontal

~ Crises parciais simples e complexas, com inicio no lobo frontal, com
generalizagao secundaria (crises tonico-clonicas).

~ As CPS tém origem no cortex motor, provocando movimentos tdnicos ou
clonicos.

~ Se a descarga se dissemina pelo cortex motor ocorrem crises jacksonianas.

~ Quando a crise comeca no cortex motor suplementar manifesta-se por
desvio da cabeca e do olhar para o lado contralateral, movimentos iniciais
dos membros contralaterais seguido de movimentos ipsilaterais. Ha
preservacao da consciéncia.

» Quando a crise comeca no cortex pré frontal as CPS sao inespecificas
(tonturas, sensacao “esquisita” na cabeca). As CPC sao breves ( < 1 min)
podendo associar-se a automatismos bizarros; frequentemente ocorrem em
“clusters” e podem evoluir para Estado de Mal.
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Atitude perante uma CTC

Plate 13
Acute Management of Tonlc-Clonic Selzure
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Cirurgia da Epilepsia

Quando as crises persistem apesar de terapéutica antiepiléptica adequada, recorre-se
a técnicas cirurgicas.

Os doentes s3o referenciados para uma avaliacdo pre-cirdrgica, apés 1 ano ou mais
de ocorréncia de crises.

= Monitorizacao video-EEG para identificacao da actividade intercritica e actividade
critica (crises, localizacao do inicio da crises no cérebro)

= Avaliacdo neuropsicoldgica para determinar funcdes cognitivas e areas de
disfuncao.
= Avaliacao social e emocional.

= Estudos de imagem para identificacdo de lesOes, alteracdes metabdlicas,
caracteristicas vasculares (RMN, PET, SPECT).



Preoperative Evaluation

Subdural elecirode
strips and grids

Precoerative svalsalion should sdantity

aaizure locu= ard areas of vital Tunclion Low-vuoltage eleotrical slimulation of

subdural slecirades aflows mapping ol
languaga, matar. and olther wital areas

Sphenoxdal aleciracsa
(oulsde of bran

Anarios

Pastenor
hippocampus
Sphenoidal and dopth olectrodes inzertod 10

- Wada 1@t cunlunlas memary and anguage
stugy basal and mesial sreas of temporal lobes function and lateralization al?snlz:um focus

vorLuMe 46, NUMBaR 1 25




Técnicas Cirurgicas

= Lobectomia Parcial
= Nas crises parciais, com ou sem generalizacao.

= Remocao de parte do lobo temporal € a mais comum (emocao, memoria,
compreensao da linguagem no hemisferio dominante)

= Podem também remover-se partes dos lobos frontal, parietal e occipital
para controlar crises com inicio fora do lobo temporal.

= Calosotomia
= Nas crises generalizadas
= O tecido ndao é removido, apenas é interrompida a conexao entre os
hemisférios nos 2/3 anteriores do corpo caloso.
= A maior eficacia desta técnica verifica-se nas crises tdnicas, atonicas e
tonico-clonicas.




Técnicas Cirurgicas

s Hemisferectomia

= Apenas nos casos de crises muito graves (habitualmente criancas) com
origem num lado do cérebro, que funciona muito mal.
= Consiste na remocao total de um ou mais lobos do hemisfério disfuncional.

« Transeccdo Miltipla subpial
= Nas crises parciais cuja origem se localiza em areas cerebrais que nao
podem ser removidas.
= Séries de pequenos “golpes” no cortex cerebral na profundidade da
substancia cinzenta.
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Plate 16

Disconnective Surgery
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