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Sindrome de Landau-Kleffner e Epilepsia de Auséncias
uma Associacao Rara
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Resumo

A Sindrome de Landau-Kleffner € caracterizada pela triade:
epilepsia, perturbag@o da linguagem e do comportamento e alte-
ragbes paroxisticas no electroencefalograma. Na epilepsia de ausén-
cias tipica verifica-se uma altera¢do do estado de consciéncia e asso-
cia-se a um electroencefalograma de ponta-onda a 3 ciclos/segundo.
Apresenta-se o caso clinico de um jovem de 17 anos, que aos 7 anos
apresenta uma sindrome de Landau-Kleffner tipica, corticodepen-
dente durante 3 anos com recuperacdo integral da linguagem e nor-
malizagdo do comportamento. Aos 16 anos, trés anos apés inter-
rupgdo da terap€utica antiepiléptica surge com um quadro clinico de
auséncias associando-se um electroencefalograma tipico, controlado
actualmente com valproato de sédio e etossuccirnida.

Estas sdo duas formas de epilepsia com etiopatogenia diferente
cuja a associagdo nao esta descrita na literatura.

Palavras-chave: Sindrome de Landau-Kleffner, epilepsia de
auséncias, electroencefalograma

Summary

Landau Kleffner syndrome and absence epilepsy:
a rare association

Landau-Kleffner syndrome is characterised by epilepsy, lan-
guage and behavioural disturbances and EEG paroxystic changes. In
a typical absence epilepsy there is impairment of consciousness and
3-Hz spike-wave EEG discharges.

We present a case of a seventeen year-old boy, who at the age
of seven had typical Landau-Kleffner Syndrome, steroid dependent
for three years with a good language and behavioural recovery.
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At the age of sixteen, three years after interruption of epileptic
drug therapy, he began clinical absence epilepsy with 3-Hz spike-
wave EEG discharges controlled with sodium valproate and etho-
suximide.

These are two etiopathogenic types of epilepsy, an association
not yet described in literature.

Key-words: Landau - Kleffner syndrome, absence epilepsy,
electroencephalography

Introdugio

A Sindrome de Landau-Kleffner (SLK) ou afasia
epiléptica adquirida € rara na crianga. A prevaléncia ndo é
conhecida, sendo duas vezes mais frequente no sexo mas-
culino e ocorrendo maioritariamente entre os 4 € 7 anos de
idade ®. E uma doenga progressiva e insidiosa, iniciada
muitas vezes com um quadro de agnosia auditiva com
repercussdo na linguagem (perda ou outras dificuldades) e
no comportamento (excitabilidade) associado ou ndo a
convulsdes clinicas mais ou menos exuberantes @. A
regressdo da linguagem surge numa crianca com desen-
volvimento motor, intelectual e linguagem até af normal ©.
O EEG revela alteracdes paroxisticas focais predominante-
mente temporo-rolandicas esquerdas que seriam as respon-
sdveis pelo atingimento da linguagem persistente e severa @,
predominantemente no sono. O mecanismo etiopatogénico
desta entidade € desconhecido®. O progndstico € varidvel,
ndo existindo uma boa correlag@o entre a afasia, a epilep-
sia e as anomalias electroencefalograficas . O tratamento
desta afasia epiléptica nao € univoco nem estd4 univer-
salmente aceite e a sua eficdcia parece depender mais da
gravidade da forma da doenga do que da especificidade do
medicamento. Alguns autores consideram que a utilizagao
de corticéides podem ter algum efeito na actividade elec-
troenfalogréfica e na melhoria da linguagem ®* o que coin-
cide com a nossa experiéncia clinica.
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A epilepsia de auséncias juvenil é uma sindrome
epiléptica generalizada idiopética caracterizada por ausén-
cias tipicas que se manifestam por alteragio da consciéncia
de forma abrupta e severa. A prevaléncia exacta ndo € co-
nhecida, ambos os sexos sdo igualmente afectados, surge
entre os 7 e 16 anos, com um pico entre os 10 12 anos. A
incidéncia est4 aumentada nos doentes com histéria fami-
liar de epilepsia. O EEG da crise revela ponta-onda a 3 Hz
regulares e continuas. Convulsdes ténico-clénicas genera-
lizadas ocorrem em 80% dos doentes “”. O progndstico
das auséncias é menos favordvel neste grupo etdrio do que
na crianga mais pequena®, podendo persistir ao longo de
toda a vida®”, O valproato de sédio e a etosuccimida sao
igualmente eficazes quer em monoterapia quer em associ-
ag¢io ®, com remissdo das crises em 70% dos casos ©.

Caso clinico

Jovem de 17 anos, sexo masculino, raga caucasiana,
com antecedentes familiares irrelevantes e sem consan-
guinidade familiar.

A gestacdo foi vigiada e regular, o periodo neonatal
decorreu sem intercorréncias e os parametros somatométri-
cos ao nascer eram adequados 2 idade gestacional. Foi
saudével até aos 4 anos de idade, com crescimento e desen-
volvimento psicomotor adequados.

Aos 4 anos teve a primeira crise convulsiva ndo pre-
senciada pelos familiares.

Posteriormente surge com crises durante o sono, que se
caracterizavam por movimentos de mastigagdo e oculo-
giros, ruidos guturais e perda de consciéncia. O EEG
mostrava um foco de pontas témporo-rolandicas esquer-
das. Iniciou terapéutica anticonvulsionante com razoével
controle clinico.

Aos 7 anos, ocorreu um agravamento clinico com
aumento do nimero de crises, regressao da linguagem,
alteragio do comportamento € mau aproveitamento €sco-
lar. O exame objectivo revelava alteragdo da linguagem
expressiva (parafasias, discurso com frases incompletas) e
um comportamento hiperactivo e agressivo. A investi-
gacdo etiolégica foi negativa, excluindo-se também uma
doenga metabdlica degenerativa do sistema nervoso cen-
tral. O exame neuroftalmolégico e otorrinolaringolégico, a
tomografia e ressonancia craneo-encefélica foram normais.
O EEG revelava um foco temporal esquerdo associado a
ponta-onda continua no sono.

Perante o quadro clinico de epilepsia com alterag@o a
nivel cognitivo (linguagem e comportamento) colocou-se a
hipétese diagndstica de Sindrome de Landau-Kleffner.

Iniciou corticoterapia que manteve durante 3 anos,
associada a terapéutica anticonvulsivante. Verificou-se
uma diminuigio do nimero de crises, recuperagdo integral
da linguagem, melhoria no comportamento € um

aproveitamento escolar razodvel. Aos 13 anos foi consi-
derado curado e interrompeu a terapéutica.

Aos 16 anos, surgiu subitamente com crises de ausén-
cia tipica caracterizada por interrup¢do da actividade por
poucos segundos (3-5 segundos) com recuperagdo espon-
tinea da consciéncia e crises generalizadas ténico-cléni-
cas. O EEG apresentava surtos de ponta-onda a 3 ciclos
por segundo (Fig. 1). Estd medicado com valproato de
sédio e etosuccimida e controlado parcialmente, mantendo
crises esporadicas.

Discussao

Tal como descrito na literatura a SLK € mais frequente
no sexo masculino e surge maioritariamente entre os 4 € 7
anos de idade, o diagnéstico do nosso doente foi feito aos
7 anos de idade.

A SLK 4 caracterizada por afasia adquirida, epilepsia e
anomalias paroxisticas no EEG principalmente durante o
sono. A afasia é a primeira manifestacdo de doenga em
cerca de metade dos doentes, surgindo de forma abrupta ou
gradual até af numa crianga com desenvolvimento psico-
motor adequado para a idade. Inicialmente predomina um
déficit da linguagem compreensiva e posteriormente o
desaparecimento total da linguagem expressiva ®. A
evolugdo deste quadro € varidvel, a afasia completa na
idade adulta ou para uma recuperacao integral ou com
algumas limitagdes da linguagem “*'". Em relag@o, a este
caso clinico a regressio da linguagem foi primariamente a
nivel compreensivo e depois a nivel expressivo, € 0 seu ini-
cio foi concomitante com o quadro convulsivo.

Cerca de 70-80% dos doentes com afasia adquirida
tém convulsdes, apesar destas nao serem necessdrias para
o diagnéstico “'°'". As convulsdes podem preceder ou
serem posteriores ao inicio da afasia®. A frequéncia das
convulsdes é varidvel, podem ser diurnas ou nocturnas “'?.
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Habitualmente desaparecem antes da idade adulta®. As
crises convulsivas do nosso doente surgiam predominante-
mente no sono e foram facilmente controladas com te-
rapéutica antiepiléptica.

Por definic¢do, as alteragdes do EEG estdo presentes em
todos os casos ®. Estas alteragOes sdo varidveis mas pre-
dominam as ondas unilaterais temporais ou centro tempo-
rais, semelhantes na morfologia e localiza¢do a epilepsia
rolandica benigna®. A frequéncia e a intensidade destas
alteracdes no EEG estao consideravelmente aumentadas
no sono® podendo constituir um verdadeiro estado de mal
électrico do sono. O EEG desta crianga revelava um foco
temporal esquerdo associado a ponta-onda continua no
sono, o que é compativel com as caracteristicas elec-
troencefalograficas da SLK.

As alteragbes do comportamento também acompa-
nham esta sindrome, mas raramente sdo um sintoma inicial
®, e caracterizam-se por hipercinésia, déficit de atenc@o,
agressividade e falta de interac¢ado social”, tal como acon-
teceu na crianga que descrevemos.

A base patolégica desta sindrome n@o € conhecida®. A
TC e RMN craneo-encefilica sdo habitualmente normais
@, A relac@o entre a actividade clinica da epilepsia e/ou
intensidade das alteragdes do EEG e o grau da afasia na
SLK variam de caso para caso. O progndstico € varidvel e
tende a ser mais favordvel nos doentes com inicio de
doenga mais tardio @,

Nio existe tratamento definitivo desta sindrome. O
tratamento antiepiléptico convencional (valproato de
sédio, etosuccimida e benzodiazepinas) limita o quadro
convulsivo mas tem poucos beneficios no controlo da afa-
sia e das alteragdes electroencefalograficas®. A terapéuti-
ca com ACTH e/ou corticéides parece ter beneficios tanto
na actividade electroencefalografica como na linguagem
639, Devem-se utilizar altas doses de prednisolona (2-3
mg/Kg/dia) no minimo durante 3 meses. Dado os efeitos
dos corticéides serem lentos, a coincidéncia entre o trata-
mento e a melhoria do EEG € uma possibilidade, tendo em
conta o curso flutuante da doenga. E aconselhével a terapia
da fala. Alguns autores ®'*'* consideram a hipdtese da
transec¢@o subpial, apesar dos resultados desta cirurgia
serem controversos. Apés o diagnéstico aos 7 anos de SLK ,
o0 nosso doente iniciou corticoterapia com doses elevadas
durante 3 anos. Aos 10 anos de idade verificou-se recupe-
ragdo integral da linguagem, do comportamento e o EEG
nio revelava as alteragGes anteriormente descritas, pelo
que suspendeu o tratamento. Foi considerado curado aos
13 anos de idade. Este é um caso raro de SLK com exce-
lente evolug@o clinica.

Aos 16 anos o nosso doente, inicia epilepsia de ausén-
cias tipica (Fig. 1). Dado o grupo etério classifica-se como
epilepsia de auséncias tipica do adolescente ®5”. Apesar de
que em 80% dos casos se associa a convulsdes ténico-

-clénicas. A terapéutica preconizada desta situagido é com
valproato de sédio e/ou etossuccimida

O interesse deste caso reside na associagdo de duas
formas de epilepsia distintas tanto na sua apresentagio
como principalmente da sua patogenia. A sindrome de
Landau-Kleffner € uma forma de epilepsia que se cré sin-
tomadtica e habitualmente grave levando na maior parte dos
casos a sequelas no comportamento ou na linguagem
expressiva. Ao contrdrio a epilepsia de auséncias, mesmo
na sua forma juvenil é uma forma idiopética de muito me-
lhor progndstico. A associagdo destas duas formas de
epilepsia ndo esta descrita.

A associa¢do de uma epilepsia de auséncias tipicas
com as epilepsias rolandicas estd descrita tendo nés
préprios apresentado alguns casos ?. Na sindrome de
Landau-Kleffner existe na fase inicial, de forma muito
exuberante, um foco rolandico na vigilia que se exacerba
durante o sono dando origem ao estado de mal eléctrico do
sono. Para alguns autores a sindrome de Landau-Kleffner
¢ o extremo do espectro que na sua forma mais benigna
tem o nome de epilepsia rolandica que como vimos por
vezes se associa a epilepsia de auséncias “9. Parece mais
légico que duas formas de epilepsias idiopéticas se asso-
ciem e se assim poderiamos estar neste nosso doente em
face de uma associagdo entre uma forma extrema de
epilepsia rolandica com estado de mal electrico no sono e
agnosia auditiva (sindrome de Landau-Kleffner) com outra
epilepsia idiopdtica neste caso de auséncias do adoles-
cente. Este hip6tese poderia explicar a eficdcia da terapéu-
tica e da ndo existéncia de sequelas ao nivel da linguagem.
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