Ursula Thomé
Meédica Assistente — CIREP
HCFMRP- USP
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Epilepsia

« |LAE, 2005:

Epilepsia € um disturbio cerebral caracterizado pela
predisposicao persistente em gerar crises epilépticas e
pelas consequéncias neurobiologicas, cognitivas,
psicossociais desta condicao. A definicao de epilepsia
requer a ocorréncia de pelo menos uma crise epileptica.




Epilepsia

« |LAE, 2014:

Epilepsia € uma doenca do cérebro definida por qualquer
uma das seguintes condicoes:

1. Pelo menos duas crises epilépticas nao provocadas (ou
reflexas) ocorrendo com um intervalo superior a 24 h.

2. Uma crise epiléptica nao provocada (ou reflexa) e a
probabilidade de ocorréncia de outras crises similar ao
risco geral de recorréncia (de pelo menos 60%) apos duas
crises epilepticas nao provocadas, ocorrendo nos proximos
10 anos.

3. Diagndstico de uma sindrome epileptica .




Crise epiléptica

ocorréncia transitoria de sinais e
sintomas decorrentes de uma atividade
neuronal anormal, excessiva e sincrona

no cérebro
+ j

Fisher et al. Epilepsia 2005;46(4):

i

470-2



Crise epiléptica

Epilepsia?




Crise epiléptica versus Epilepsia

« Uma crise epiléptica é o evento

« Epilepsia ¢ a doenca associada
a crises que recorrem
espontaneamente




Carater paroxistico e estereotipado

Comprometimento de consciéncia

Alteracoes autonémicas

Alteracoes de comportamento

Movimentos anormais

CRISES EPILEPTICAS?
CPNE - crises paroxisticas
nao epilépticas ?




Semiologia de crises

v’ |dade

v Horario

v' Frequéncia

v Duragao

v Fatores desencadeantes

v Pré e pos ictal

v’ Sinais e sintomas localizatorios e lateralizatorios
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CRISE FEBRIL NAO E EPILEPSIA

Crise em vigéncia de febre (38° C) em criangas
menores que 6 anos (9 a 20 meses) sem infeccao em
SNC, crise prévia ou causa conhecida para epilepsia



CRISE FEBRIL NAO E EPILEPSIA

v'Causa mais comum crise na infancia

v'Emergéncia mais comum em neurologia infantil
v'Prevaléncia: 3a 7%

v Epilepsia: maior complicacao da crise febril -2 a 6 %

SIMPLES COMPLICADA

v'Sinais focais
v'Repeticdo em 24 horas

v'Duracao prolongada
v" 15 minutos (shinnar et al., 2008)
v" 10 minutos (Hesdorffer et al., 2011)




Primeira crise: evolucao

Primeira crise
Inicio da epilepsia

Consanguinidade

Historia familiar de epilepsia
Antecedentes pre-peri-neonatais
Antecedentes patoldgicos
Aspectos do DNPM




Epilepsia - conceitos

ILAE POSITION PAPER

ILAE classification of the epilepsies: Position paper of the

ILAE Commission for Classification and Terminology

1231ngrid E. Scheffer, 'Samuel Berkovic, *Giuseppe Capovilla, *Mary B. Connolly,
"]acclueline French, TLaura Guilhoto, 8%Edouard Hirsch, 195 atish ain, : 'Gary W. Mathern,
2Solomon L. Moshe, ”Dnuglas R. Nardli, MEmilio Perucca, 5Tn::-r'l:ijn'::irr*s Tomson,
6 S amuel Wiebe, ' ' Yue-Hua Zhang, and 1819 ameer M. Zuberi

Epilepsia, 58(4%:512-521, 2017
doi: 10.111 Vepi. 13709




Co-morbidities

Epilepsia
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Scheffer et al, 2017



Epilepsia - conceitos

» Crise focal X generalizada
» Epilepsia focal X generalizada



Crises Epilépticas

Crises Focais: redes neuronais limitadas a um
hemisferio/regiao

Crises Generalizadas: atividade epileptiforme ictal se
distribui rapidamente por redes neuronais bilateralmente

Desconhecida ?

Berg et al., 2010



Classificacao dos Tipos de Crises da ILAE 2017

-
Inicio focal
\
r
Perceptivas Disperceptivas
.
ﬁnl’cio motor \
automatismos
atdnicas?
clonicas

espasmos epilépticos2

hipercinéticas
mioclonicas
tonicas

Inicio ndao motor

autondmicas
parada comportamental
cognitivas

emocionais
sensoriais

Focal para tonico-clonica bilateral

Esquema expandido

Inicio generalizado

Inicio desconhecido

Motoras
tonico-clonicas
clénicas
tonicas
mioclonicas
mioclono-tonico-clonicas
mioclono-at6nicas
atOnicas
espasmos epilépticos

N3ao-Motoras (auséncias)

~

2

atipicas
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Motoras
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espasmos epilépticos
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~

tipicas
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)
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-

1Definigdes, outros tipos de crises e descritores sio listados no artigo e glossario de termos
2 Estas podem ser focais ou generalizadas, com ou sem alteragao da perceptividade
3 Por informacao inadequada ou impossibilidade de inserir nas outras categorias




Epilepsia - conceitos

« Sindromes epilépticas

» Epilepsia auto-limitada: tendéncia a
resolver espontaneamente com o tempo.



Sindromes epilépticas relacionadas a idade de aparecimento
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EPILEPSIAS AUTO- LIMITADA

O termo benigno, ndo é recomendado

1. Cursam com crises autolimitadas que remitem independente do tratamento,
ocorrem em determinadas idades e o progndéstico € previsivel na maioria dos

casos;
2. Comorbidades cognitivas e comportamentais, disturbios psiquiatricos,
migranea e mesmo morte subita;

O termo benigno parece inapropriado podendo acarretar

falsas esperancas e expectativas nio realistas

Berg et al. Epilepsia 2010;51(4):676-85

*Alta prevaléncia
* 15% a 25% das Epilepsias da Infancia (2 — 13 anos) em Centros de
Referéncia para Epilepsia



EPILEPSIAS AUTO- LIMITADA / BENIGNAS DA INFANCIA

Epilepsias da infancia

Focal

Crise do lactente

Sindrome de Panayiotopoulos
Epilepsia Rolandica
Sindrome de Gastaut

Generalizada

Mioclonica do lactente

Auséncia da Infancia

Epilepsia Mioclonica Juvenil
Epilepsia Auséncia da Juventude
Epilepsias com crises TCG somente




Epilepsia Rolandica

10 anos, com historia familiar de epilepsia — pai com
crises durante a infancia — sem intercorréncias clinicas,
com desenvolvimento normal;

e primeira crise aos 7 anos e 4 meses, caracterizada por
sialorréia, desvio do olhar e da comissura labial (lado
desconhecido) e hipertonia global,

e apresentou mais 4 crises, em sono, Com mesmo
padrao, em uso de oxcarbazepina.



Epilepsia Rolandica / Epilepsia Benigna
da Infancia com pontas centro-temporais

Inicio: 7- 10 anos (8-9 anos)
Pacientes DNPM adequado

Crises: fendmenos focais sensoriomotores unilaterais
em face, afasia, hipersalivacao + CTCG

EEG: spk centro-temporais
Etiologia: genética
Tratamento:

sindrome auto-limitada
DAE



EEG interictal: spk centro-temporais
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Epilepsia Auséncia da Infancia

9 anos, sem historia familiar de epilepsia, sem
intercorréncias clinicas, com desenvolvimento normal;

dificuldade escolar
Lentificacao
“lapsos de memoria”, atencao, atividade

primeira crise aos 7 anos, caracterizada por parada de
comportamento, mudanca do olhar, duracao de
segundos;

Interrupcao e retomada abrupta

Melhora com VPA



Epilepsia Auséncia da Infancia

Inicio: 4- 10 anos (5-7 anos)
Pacientes DNPM adequado
Crises: auséncia

EEG: CPO 3Hz generalizado
Etiologia: genética
Tratamento:

sindrome auto-limitada

DAE
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Epilepsia Mioclonica Juvenil

16 anos, com historia familiar de epilepsia, sem
intercorréncias clinicas, com desenvolvimento normal;

Crise TCG aos 15 em festa

Ha 2 anos: mudanca de comportamento, do olhar,
duracao de segundos;

Interrupcao e retomada abrupta

Mioclonias: predominio matinais

Melhora com VPA



Epilepsia Mioclonica Juvenil

Inicio: 5 - 16 anos

Pacientes DNPM adequado

Crises: mioclonia + auséncia + CTCG
EEG: spks generalizado

Etiologia: genética

Tratamento:

DAE



Epilepsia - conceitos

« Encefalopatia epiléptica: uma condicao na qual a
atividade epiléptica por si contribui para
comprometimentos cognitivo e comportamental grave,
alem daqueles que seriam esperados pela patologia
iIsolada. Estes comprometimentos seletivos ou globais
podem piorar ao longo do tempo e podem constituir um
espectro de gravidade em todas as epilepsias, podendo
ocorrer em qualquer idade.

Scheffer et al, 2017



Sindrome de West

10 meses
Atraso desenvolvimento
Crises tipo espasmos - salvas, ao despertar, adormecer,

flexao, duracao de minutos, com alteracao de
comportamento (choro) apos ictus



Sindrome de West

eInicio tipico no primeiro ano de vida (3 — 12 meses)
» Espasmos Epilépticos

* Retardo no DNPM

« Exame neuroldégico com anormalidades diversas
 EEG : Hipsarritmia

* Etiologia: LesOes peri ou pds-natais, Malformacdes do
Desenvolvimento Cortical, Esclerose Tuberosa, Sindrome
de Down, EIM, etc...






Sindrome de Lennox-Gastaut

Paciente previamente higida, iniciou aos 7 meses de
idade quadro compativel com Sindrome de West.
Evoluiu com epilepsia refrataria e regressao do
desenvolvimento. Aos 3 anos de idade as crises
mudaram de padrao, caracterizando-se por drop
attacks e crises de auséncia



Sindrome de Lennox-Gastaut

Inicio: 1-7 anos (pico 3-5 anos)

Crises epilépticas refratarias: principalmente crise
tbnica, atbnica e auséncia atipica

Deterioracao comportamental e cognitiva
EEG: CPOL (<2.5 Hz) + ritmo recrutante

Etiologia: sintomatico X idiopatico
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Epilepsias focais
sintomaticas




Adolescente com 15 anos de idade

*Inicio de crises epilépticas: 6 anos

 Crises: versao cefalica para a esquerda => CTC
bilateral - duas a trés vezes ao dia

Mudanca nos padroes semioldgicos: crise

disperceptiva - duas vezes por semana



EEG interictal
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EEG ictal
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EEG ictal
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Epilepsias na Infancia







Epilepsia

v Crise

v Comportamento
v Cognitivo

v’ Desenvolvimento
v’ |dade

v'Doencas de base
v’ Antecedentes



Tratamento da Epilepsia -
Infancia




Tratamento da Epilepsia

Tratamento da Epilepsia —
tratamento das crises



Tratamento da Epilepsia - crises

Drogas antiepilépticas (12 geracdo, 22 geracao, 32 geracao)

Retigabina
Eslicarbaz.
Lacosamida
Stiripentol
Rufinamida
Pregabalina
Zonisamida
Levetiracetan
Tiagabina
Topiramato
Felbamato
Gabapentina
Lamotrigina
Oxcarbazepina
Vigabatrina

Clobazan

Clonazepan

Acido valpréico

Diazepan

Carbamazepina

Ethosuximide

Sulthiame

Primidona

Fenitoina

Fenobarbital

./.irometo
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Uso de drogas antiepilépticas

- Em principio, nao iniciar apos uma unica
crise epileptica

* Optar sempre pela MONOTERAPIA

* Escolher a droga de melhor acao para o
tipo de crise epileptica e com menor
toxicidade



Uso de drogas antiepilépticas

0 Em alguns pacientes, pode ser necessaria a
associacao de drogas (politerapia)

 POLITERAPIA : mais risco de efeitos
colaterais, déficits cognitivos, disturbios do
comportamento e da aprendizagem



70% a 80% dos epilépticos tem controle de suas
crises com medicamentos

20% a 30% dos epilépticos continuam a
manifestar crises epilépticas mesmo com o uso
de drogas antiepilépticas

|

Cirurgia para tratamento da epilepsia




Tratamento cirurgico

Obijetivo:
completa resseccao ou desconexao ZE

Preservar cortex eloquente
Prognostico: 50-60%

Preservar
maximo cortex
eloquente

Retirar
maximo ZE




11 anos

eprimeira crise aos 8 anos — clonias em MSD — MID
efrequéncia: 3 a 4 crises/ dia

eclonias constantes desde o inicio: face, MS, MI -
hemicorpo direito — epilepsia parcial continua
ecrises farmacorresistentes — politerapia
ehemiparesia progressiva, troca da dominancia manual,
deterioracao cognitiva/ linguagem
eneuropsicologia — deficiéncia mental global (<50)
enao frequentava a escola
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Encefalite de Rasmussen




Epilepsy Research (2009) 86, 101—-112

journal homepage: www.elsevier.com/locate/epilepsyres

REVIEW

Treatment of Rasmussen encephalitis half
a century after its initial description:
Promising prospects and a dilemma

Christian G. Bien2*, Johannes Schramm?:'

Table 4 Therapeutic approach to the individual RE patient considering his neurological function and severity of epilepsy.

Significant functional
deterioration by HE

Mild or absent epilepsy

Handicapping epilepsy

expected?
A B
No 1 AED or HE HE
(i.e., significant deficit
already present)
c1 c2 D
Ongoing No decline | Long-term immuno-ix plus
functional during fast 6- <2 AED
decling 12 months
If seizures remain
Yes Long-term 1 AED intolerable:
(i.e., no high-grade deficit immuno-tx 1 Try “short-
present) time/intense” immuno-tx
for seizure alleviation
2 Consider HE

AED: anti-epilepsy drug; HE: hemispherectomy in one of its modern variants; tx: treatment. The lettering A, B, C1, C2, D is taken up in

the text Section ""Treatment choice for the individual patient situation™'.




11 anos

Discussao

* Uso Imunoglobulina
* Seis meses depois
* Piora global




Cirurgia: Hemisferotomia esquerda




Epilepsia € um disturbio cerebral
caracterizado pela predisposicao
persistente do cerebro para gerar crises
epilépticas...

..e pelas consequéncias neurobioldgicas,
cognitivas, psicologicas e sociais desta
condicao



Tratamento das epilepsias




Medico neuropediatra — epileptologista, neurocirurgiao,
pediatra, neurorradiologista, psiquiatra, fisiatra,
fisioterapeuta, terapeuta ocupacional, psicélogo,
neuropsicologo, fonoaudiologo linguagem/ disfagia,
assistente social, nutricao, farmacélogo, enfermagem,
odontélogo, psicopedagoga, educador...

PANCETTI, José - 1942







Consideracoes Finals

« Epilepsia € uma doenca

« Epilepsias da infancia

* Impacto desenvolvimento, cognicao e comportamento
« Tratamento farmacologico X cirurgico

« Tratamento com equipe multidisciplinar




