Acta Pediatr. Port., 2003; N°4; Vol. 34: 251-257

Perturbacoes Especificas da Linguagem e
Alteracoes Electroencefalograficas

SOFIA QUINTAS, ANTONIO LEVY GOMES*, ROSA GOUVEIA, MANUELA BAPTISTA

Consultas de Desenvolvimento e de Neurologia™.
Clinica Universitdria de Pediatria. Hospital de Santa Maria. Lisboa.

Resumo

As criangas com Perturbagdes Especificas da Linguagem apre-
sentam uma elevada incidéncia de epilepsia e/ou achados electroence-
falogrificos anémalos (8-28% e 17-93%), cujo significado €, no
entanto, controverso. Com o objectivo de conhecer a prevaléncia de
epilepsia e de alteragdes electroencefalograficas na nossa populacdo
de doentes com Perturbagdes Especificas da Linguagem, bem como
analisar a relagdo entre esses achados e as perturbagdes da lin-
guagem, realizdmos um estudo retrospectivo de 131 destas criancas
seguidas na Consulta de Desenvolvimento da Clinica Universitaria
de Pediatria do Hospital de Santa Maria. Seis criangas (4,6%) tinham
epilepsia e em 16 das 57 (28,1%) criangas sem epilepsia e com elec-
troencefalograma disponivel encontraram-se achados anémalos no
mesmo, sendo ambos mais frequentes nos casos com compromisso
da compreensdo verbal. As alteragdes eram maioritariamente de
natureza paroxistica e mais comuns durante o sono. Das criangas
com um tempo de seguimento igual ou superior a dois anos, 8/20
(40%) das que tinham altera¢des electroencefalograficas apresen-
tavam perturbacdes residuais da linguagem significativas, em com-
paragdo com 6/37 (16,2%) daquelas com electroencefalograma nor-
mal, sugerindo um valor progndstico para os achados electroence-
falograficos.

Discute-se a possivel relagdo entre as alteragdes electroence-
falograficas e as perturbages da linguagem e refor¢a-se a necessi-
dade de realizar estudos prospectivos e mais alargados nesta 4rea,
com vista ao esclarecimento da mesma.
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Summary

Specific Developmental Language Disorders and
Electroencephalographic Abnormalities

Children with Specific Developmental Language Disorders are
reported to have a high prevalence of epilepsy and/or abnormal elec-
troencephalographic findings (8-28% and 17-93%). There is, however,
some discussion regarding their meaning. In order to study the
prevalence of epilepsy and electroencephalographic abnormalities in
our population of children with Specific Developmental Language
Disorders, we carried out a retrospective analysis of 131 such
patients followed at the Child Developmental Centre, Hospital Santa
Maria between January 1990 and March 2001. Six children (4,6%)
had epilepsy and 16 of 57 (28,1%) children without epilepsy and
with available electroencephalogram, had abnormal electroen-
cephalographic findings, both more frequent in children with Mixed
Language Disorder. These abnormalities where mostly of paroxys-
mal type and where more common during sleep. From the children
followed during two or more years, 8/20 (40%) of those having
abnormal electroencephalographic findings had significant residual
language problems vs 6/37 (16,2%) of those with a normal elec-
troencephalogram, suggesting a prognostic value for the electroen-
cephalographic findings. The authors discuss the possible relation
between the electroencephalographic abnormalities and the language
disorders and reinforce the need for prospective and wider studies in
this area, in order to better understand this correlation.

Key-words: Specific Developmental Language Disorders,
Electroencephalogram, Prognosis

Introducio

Com o intuito de esclarecer a etiopatogénese das
Perturbagdes Especificas da Linguagem (PEL) vdrios
autores tém procedido ao estudo electroencefalografico de
criancas com esta perturbagdo do desenvolvimento. Sato e
Dreifuss, em 1973, descreveram pela primeira vez alteracoes
parox{sticas no electroencefalograma de uma crianga com
"disfasia de desenvolvimento" . Desde entdo, diversos
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estudos “* confirmaram uma elevada incidéncia de achados
electroencefalograficos anémalos em criancas com PEL (17
a 93%, consoante os critérios utilizados). Paralelamente,
também se tem vindo a verificar que a prevaléncia de con-
vulsdes/epilepsia neste grupo € significativamente superior a
da populagdo em geral (8-28% vs 0,4-5%) 719,

As alteragdes electroencefalograficas descritas até
agora sdo mais frequentes nas PEL com compromisso da
compreensio verbal, ocorrem ou aumentam durante 0 sono
e sdo habitualmente de natureza paroxistica, focais ou
generalizadas. Nalguns casos, regista-se mesmo um
quadro de pontas-ondas continuas durante o sono lento ou
"estado de mal epiléptico eléctrico durante o sono lento" ©.
O significado destas alteracdes é, no entanto, alvo de
grande controvérsia. Com efeito, ndo se confirmou ainda a
existéncia de uma relagio causal entre as mesmas e as PEL
e alguns autores advogam que se tratam de dois epifené-
menos distintos, consequéncia de uma disfunc¢éo/pertur-
bagdo cerebral subjacente.

Com o objectivo de conhecer a prevaléncia de epilep-
sia e de alteracdes electroencefalograficas na nossa popu-
lacdo de doentes com PEL, bem como analisar a relacio
entre esses achados e as perturbacdes da linguagem, realiza-
mos um estudo retrospectivo de 131 criangas seguidas na
Consulta de Desenvolvimento da Clinica Universitaria de
Pediatria do Hospital de Santa Maria.

Material e Métodos

Os autores procederam a uma andlise retrospectiva dos
processos clinicos das criangas acompanhadas na Consulta de
Desenvolvimento da Clinica Universitaria de Pediatria, Hospital
de Santa Maria, entre Janeiro de 1990 e Marcgo de 2001 com o
diagnéstico de Perturbagio Especifica da Linguagem.

Para definir PEL utilizaram-se os critérios de diagnés-
tico do DSM-1V, ou seja: 1. Compromisso do desenvolvi-
mento da linguagem, demonstrado por resultados obtidos
em testes padronizados para a avaliagdo da linguagem
substancialmente abaixo dos resultados obtidos em testes
de avalia¢iio da capacidade cognitiva ndo-verbal; 2. As
dificuldades linguisticas interferem significativamente
com o desempenho académico e a vida social; 3. Ndo sio
preenchidos os critérios de perturbacdo pervasiva do
desenvolvimento; 4. Se coexistir défice cognitivo ou sen-
sorial, perturbaciio motora da fala ou privagdo ambiental, o
défice de linguagem é desproporcionalmente superior ao
esperado para cada situacgio per si.

As PEL foram divididas em trés grandes grupos,
definidos também de acordo com os critérios do DSM-IV: 1.
PEL de tipo expressivo, se os resultados obtidos em testes
padronizados de avaliacdo da linguagem expressiva forem
substancialmente inferiores aos obtidos em testes de avaliacdo
da linguagem receptiva; 2. PEL de tipo misto, se os resulta-

dos na avaliac@o da lingunagem demonstrarem um compro-
misso da linguagem receptiva e expressiva e 3. PEL de tipo
fonolégico, quando ndo se verificar a aquisi¢do de vocaliza-
¢des apropriadas a idade e ao dialecto, numa crianga sem
alterac®es nos restantes niveis funcionais da linguagem.

A avaliacfo da cogni¢@o ndo-verbal foi feita com base
nos resultados obtidos na Escala de Avaliagdo de
Desenvolvimento de Ruth Griffiths.

O diagnéstico e caracterizacdo das PEL foi baseado
nos resultados obtidos na Escala de Reynell, tendo sido
considerados para esse efeito os resultados iguais ou infe-
riores a 1,5 desvio-padrdo abaixo da média para a idade.

Posteriormente, foram seleccionados os doentes com
electroencefalograma disponivel. Relativamente a anamnese,
foram pesquisados os seguintes aspectos: antecedentes
familiares de epilepsia; antecedentes pessoais de convul-
sOes/epilepsia; idade de diagndstico da PEL; perturbagOes
associadas (nomeadamente Défice de Atencdo/Hiperactividade
e Dificuldades de Aprendizagem); terap€utica anti-convulsi-
vante; duracdo do acompanhamento na Consulta e evoluggo.

O diagnéstico de epilepsia foi baseado em critérios clini-
cos, tendo sido atribuido aos casos com antecedentes de dois
ou mais episédios de convulsio, excluindo os casos com
histéria de convulsdes neonatais isoladas, convulsdes febris
ou episddios convulsivos-/ike isolados e mal caracterizados.

A andlise relativa a evolucdo da perturbacdo da lin-
guagem incidiu sobre os doentes acompanhados na Consulta
durante um perfodo minimo de dois anos. Os casos assim
seleccionados foram classificados em dois grupos, de acordo
com o nivel linguistico a data da sua tltima avaliacdo: 1- Com
evolugio favordvel/sem perturbacdes residuais significativas.
Neste grupo incluiram-se aqueles que apresentavam um nivel
linguistico adequado a idade, com ou sem perturbagdes
fonolégicas minor, desde que ndo interferissem no seu desem-
penho académico ou na comunicagdo social e 2- Com
evolucdo desfavordvel/com perturbagdes residuais significati-
vas. Neste grupo foram incluidos os casos com nivel linguis-
tico abaixo da média para a sua idade ou perturbagdes
fonoldgicas significativas, interferindo nas areas referidas.

Os dados electroencefalograficos foram analisados com
base nos relatérios de EEG disponiveis. Todos os tragados
EEG com alteragbes foram analisados pelo mesmo
Neuropediatra. Verificou-se uma grande variabilidade no tipo
de EEG realizado (vigilia e/ou sono). Os parametros avalia-
dos foram: ritmo de base durante a vigilia e/ou sono; presenca
e tipo de alteracGes (ondas, pontas ou pontas-ondas), localiza-
cdo e fase do ciclo sono-vigilia em que ocorreram. Para a
andlise estatistica dos resultados foi utilizado o teste %2

Resultados

Foram identificados 131 processos clinicos cumprindo
os critérios de diagnéstico definidos para PEL, durante o
periodo referido. De acordo com a classificacdo em sub-
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tipos do DSM-1V, 68 casos (52%) correspondiam a PEL
tipo expressivo, 47 (36%) a PEL tipo misto e 16 (12%) a
PEL tipo fonolégico.

Seis casos (4,6%) tinham epilepsia: Auséncias num
caso, Grande Mal noutro e Epilepsia Parcial nos restantes
quatro. Para além destes casos com o diagnéstico de
epilepsia, encontrdmos ainda na histéria pregressa registo
de um possivel episédio convulsivo isolado em duas cri-
angas, de uma convulsio febril numa crianca e de convul-
sdes neonatais noutra. Os casos com epilepsia represen-
taram 4,4% (3/68) das criangas com o diagndstico de PEL
tipo expressivo e 6,4% (3/47) daquelas com PEL tipo
misto. Dezanove destas criancas (14,5%) tinham
antecedentes familiares de epilepsia.

Sessenta e trés dos 131 processos tinham EEG disponivel.
Em 12/63 casos o registo foi realizado apenas durante o sono,
em 26/63 durante a vigilia e em 25/63 em ambos os periodos.
Portanto, do total de 63 criangas com EEG, 37 (59%) tinham
informacdes relativamente a um tragado obtido durante o sono.

Os resultados seguintes referem-se somente a este grupo
de 63 doentes com EEG disponivel no processo clinico.

A idade média do diagnéstico da PEL foi de 4,2 anos
(2-9 anos). Das PEL, 56% (35/63) eram de tipo expressi-
vo, 36% (23/63) de tipo misto e 8% (5/63) de tipo
fonolégico. Em 22 destas 63 criancas (34,9%) encon-
traram-se achados andmalos no EEG, entre as quais se
contavam os 6 doentes com epilepsia. No sub-grupo de cri-
ancgas com epilepsia, 3 dispunham de EEG durante a vigilia
€ 0 sono, 2 apenas durante a vigilia e 1 s durante o sono.
As alteragdes electroencefalograficas encontradas consisti-
ram em pontas em todos os casos, pontas-ondas difusas
num e uma organizagio andémala da actividade eléctrica
durante o sono em duas criangas. As pontas focais localizavam-
-se maioritariamente as regides temporal e frontal (3/4 e
2/4); sendo em dois casos a direita e nos outros dois a
esquerda. Em 3/6 destas criangas as alteragdes no EEG
eram exacerbadas durante o sono. (Quadro I)

Quadro I
Alteracoes electroencefalograficas nos doentes com PEL
e com epilepsia (n=6)

Ritmo de | 6 normal
base
Pontas 4 focais (2 esq, | 1 1 difusas
2 dta) bilaterais
2F, 2T, 1P, 10
Pontas- 1 difusas
ondas
Actividade 2 an6mala 2 normal 2 nao
eléctrica disponivel
durante o
sono
Alteracdes 6 no EEG |4 no EEG
EEG vigilia sono
a3 T™

(F - frontal, T - temporal, P - parietal, O - occipital. T1 - exacerbagio durante o sono)

No sub-grupo de doentes sem epilepsia (57 criangas),
16 (28,1 %) apresentavam altera¢cdes no EEG, incluindo
pontas em seis casos, pontas-ondas em dois, ondas-lentas
em seis, um ritmo de base lento durante a vigilia em dois
casos € uma anormal organiza¢iio do EEG durante o sono
em trés criangas. Em oito das dez criangas com alteragdes
focais, estas localizavam-se a regido temporal. Nas 17 cri-
ancas sem epilepsia e com alteragdes do EEG, 12 (75%)
apresentavam os achados andémalos durante o
sono.(Quadro II)

Quadro II
Alteracdes electroencefalograficas nos doentes com PEL e sem
epilepsia (n=16)

Ritmo de | 2 normal 2 lento 7 nao
base disponivel
Pontas 3 focais (1|1 2 difusas

esq, 2 dta) bilaterais

2F, 3T, 2P,

10
Ondas 6 focais (3
lentas dta, 3 esq)

2F, 4T, 1P,

30
Pontas- 1 focais esq, 1 difusas
ondas T
Actividade 3 andmala 9 normal 4 nao
eléctrica disponivel
durante o
sono
Alteragdes 4 no EEG |12 no
EEG vigilia EEG sono

(EEG sono | (5 com

nao EEG

disponivel) vigilia

normal)

Assim sendo, existiam alteracdes em 19,6% (10/51)
dos EEG em vigilia e em 32,4% (12/37) dos EEG obtidos
durante o sono. Neste grupo de doentes estdo incluidos 3
dos 4 doentes que apresentavam convulsdes isoladas,
neonatais e febris, cujos EEG eram normais.

Entre os doentes sem epilepsia, as alteracdes elec-
troencefalogrificas estavam presentes em 21,9% (7/32)
dos casos com PEL tipo expressivo, em 40% (8/20) dos
casos com PEL tipo misto e em 20% (1/5) das criangas
com PEL tipo fonolégico.

Foram identificadas outras perturbagdes do desenvolvi-
mento em seis das 63 criangas, nomeadamente Défice de
Atengdo e/ou Hiperactividade (seis) e outras Perturbagdes
do Comportamento associadas em trés; Perturbagdes
motoras em trés e Perturba¢io do Sono numa tnica crianga.

Das 63 criangas com EEG disponivel 57 foram acom-
panhadas durante pelo menos dois anos (nfo se dispondo
de tais informacdes num dos casos com alteracdes no EEG
e em 4 dos casos com EEG normal). Verificou-se que 8/20
(40%) das criancas em quem se observaram achados ané-
malos no EEG (2/6 das com epilepsia e 6/14 das sem
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epilepsia) apresentavam perturbagdes residuais significati-
vas na ultima avaliagdo realizada, em comparagcio com
6/37 (16,2%) daquelas com EEG normal. Relativamente
ao desempenho escolar, existiam informagdes em 35/63
processos clinicos; sendo que 9/11 (72,7%) dos doentes
com alteracdes no EEG e 14/24 (58,3%) dos doentes com
EEG normal apresentavam dificuldades de aprendizagem
(sobretudo na area da leitura e escrita).

Discussao

Nesta populagdo de criancas com Perturbagdes
Especificas da Linguagem a prevaléncia de epilepsia e de
fenémenos convulsivos em geral foi, respectivamente, de
4,5% e 7,6%, nimeros significativamente superiores aos
verificados na populagiio infantil normal (0,4% e 5-7%)
(10). Verificou-se também que os casos com epilepsia
foram sensivelmente mais frequentes entre as criangas com
PEL tipo misto. Nas ultimas décadas foram publicados
alguns estudos que referem uma prevaléncia de epilep-
sia/convulsdes nos doentes com PEL ainda superior a
encontrada na nossa populagdo (respectivamente 8% e 8 a
25%) ¢ Da andlise dos EEGs dos doentes com epilep-
sia ressaltou a presenga de anomalias paroxisticas em
todos, predominantemente focais e localizadas as 4reas
temporal e frontal, equidistribuidas entre os dois hemis-
férios e exacerbadas durante o sono em metade dos casos.
De assinalar, ainda, uma anormal organizago da activi-
dade eléctrica cerebral durante o sono em 2/6 deles.

No grupo de doentes sem epilepsia, 28,5% apresen-
tavam alteracdes electroencefalogrificas, nomeadamente
alteracOes paroxisticas epileptiformes em 15,9%. As alteragdes
encontradas eram, tal como no grupo com epilepsia, pre-
dominantemente focais, localizadas as dreas temporal,
frontal e occipital, com idéntica distribui¢do entre os dois
hemisférios e ocorriam maioritariamente durante o sono.
Também neste grupo, 3 doentes apresentavam uma organi-
zacdo anémala do tragado electroencefalografico do sono.
Estas alteragdes ocorreram com maior frequéncia nos
doentes com compromisso da compreensdo linguistica
(40% dos doentes com PEL tipo misto vs 21,9% dos
doentes com PEL tipo expressivo, sendo o nimero de
casos de PEL tipo fonoldgico pouco representativo para
valorizar a percentagem com EEG anémalo).

A associac@io entre PEL e alteracOes electroencefalo-
graficas (nomeadamente paroxisticas) tem sido constatada
por diversos autores, muito embora a auséncia de uni-
formidade no que se refere ao tipo de estudo, aos critérios
clinicos e ao tipo de registo electroencefalografico realiza-
do em cada um deles dificulte a andlise comparativa dos
resultados. Forrest et al (1967) encontraram alteragdes
electroencefalogréficas, predominantemente focais e localizadas
ao hemisfério esquerdo, numa populagdo mal caracteriza-

da de criangas com afasia "?. Sato e Dreifuss (1973)
descreveram o caso de uma crianga com "afasia de
desenvolvimento" em cujo EEG se registavam pontas
ondas bitemporais . Maccario et al (1982) descreveram
alteracdes paroxisticas focais ou bilaterais no EEG de
vigilia de 7 criangas com disfasia de desenvolvimento, com
envolvimento da compreensdo e sem epilepsia ®. No tra-
balho de Tuchman et al (1991), 20% das criancas com dis-
fasia de desenvolvimento e sem epilepsia em estudo apre-
sentavam alteragdes no EEG de vigilia, das quais 9% eram
de natureza epileptiforme. As anomalias eram mais fre-
quentes nos casos de Agnosia Auditiva Verbal, ou seja,
com compromisso da compreensdo linguistica ©. Echenne
et al (1992) realizaram um estudo prospectivo de 32 cri-
ancas com PEL, tendo encontrado alteragdes paroxisticas
no EEG durante a vigilia em 10, durante o sono em 13 e no
registo completo da noite em 30. As alteracdes eram focais
ou generalizadas, mais frequentes a esquerda e em 4 casos
configuravam o quadro de sindroma de "pontas-ondas con-
tinuas durante o sono lento"®. Os mesmos autores publicaram
em 1997 um estudo com 76 criancas com disfasia e sem
epilepsia, no qual encontraram actividade paroxistica no
EEG de 20% das criangas com disfasia expressiva e em
63,5% daquelas em que havia envolvimento da compreen-
sdo ¥, Duvelleroy-Hommet et al (1995) encontraram
alteragdes paroxisticas durante o sono em 9/24 doentes
com perturbagdo da linguagem de tipo expressivo, mais
frequentes ao adormecer e durante os primeiro ciclos do
sono e com uma duracdo maxima de 66% do tempo total
do sono ®. No estudo de Picard et al (1998), 8 em 52
doentes sem epilepsia apresentavam alteracdes paroxisti-
cas no EEG realizado durante a vigilia (vs O no grupo de
controlo) e 26 em 52 doentes apresentavam essas alter-
acdes durante o sono (vs 2/20 no grupo de controlo), 2/16
com perturbagdes de tipo expressivo e 24/36 com pertur-
bagdo mista. A actividade registada era predominante-
mente focal e localizada ao hemisfério esquerdo (16/19),
ocorria sobretudo durante os estadios I e II do sono e repre-
sentava 2-20% do tempo total do sono ©. Estes dados da
literatura permitem afirmar que, nfio sé a prevaléncia de
epilepsia, mas sobretudo de anomalias paroxisticas no
EEG de doentes com PEL ¢ significativamente superior a
da populag@o infantil normal/saudavel (1,6%-4,7% durante
a vigilia e 8,7% durante o sono) ®'¥, o que tem alertado
para a existéncia de uma associacdo entre as PEL e as alteragdes
electroencefalogréficas. A natureza dessa associagdo man-
tém-se, no entanto, alvo de grande controvérsia. Embora
haja associa¢des bem conhecidas de perturbagdes da lin-
guagem com crises epilépticas (afasia epiléptica) ¥, na sua
generalidade, as anomalias electroencefalograficas nas
PEL tém sido interpretadas segundo duas hipéteses princi-
pais: como epifenémeno de uma patologia subjacente
envolvendo as dreas cerebrais implicadas nas fungdes lin-
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guisticas ou como directamente responsaveis por uma dis-
fung@o cerebral que causaria a perturbagio da linguagem @,

Esta segunda hipétese tem sido baseada, por um lado,
num paralelismo entre as PEL e a Sindroma de Landau-
Kleffner. Nesta sindroma, caracterizada por uma afasia
adquirida associada a anomalias electroencefalogréficas
tipicas (com ou sem convulsdes), admite-se serem os focos
epileptiformes os responsdveis pela deterioracdo da lin-
guagem ‘7. Com efeito, a agnosia auditiva verbal - o tipo
de perturbagdo da linguagem caracteristico desta sindroma
- tem origem num processamento auditivo e fonolégico
inadequado, o qual depende da actividade desenvolvida no
cértex auditivo primdrio ou secundario “®, zonas respon-
sdveis pela actividade epileptiforme centrotemporal tipica
da Sindroma de Landau-Kleffner . Na medida em que as
alteracdes paroxisticas descritas nos doentes com PEL sdo
mais frequentes naqueles que apresentam formas com
envolvimento da compreensdo verbal (de que é paradigma
a agnosia auditiva verbal) hd autores que consideram a
Sindroma de Landau-Kleffner como um modelo do papel
que as altera¢des electroencefalogrificas desempenham na
deterioragdo da linguagem nas PEL “». No entanto, e ao
contrério do que se verifica habitualmente na Sindroma de
Landau-Kleffner, nas PEL ndo parece existir um paralelis-
mo entre a frequéncia e/ou intensidade das alteragdes elec-
troencefalogréficas e a gravidade da perturbacfio da lin-
guagem **® Os estudos realizados, incluindo o presente,
ndo permitem, no entanto, uma andlise fidedigna desta
relagdo, uma vez que os doentes nio foram seguidos
prospectivamente ¢ com EEGs seriados. Pela mesma
razdo, desconhece-se a evolugdo destas alteragdes,
nomeadamente se regridem durante a infincia ou até a ado-
lescéncia, a semelhanga da maioria dos padrdes epilepti-
formes registados nos EEGs de criangas normais.

Outro aspecto que coloca em didvida esta relacio
causal é o facto de a terapéutica anticonvulsivante nio
determinar uma melhoria da disfuncfio da linguagem @,
Por fim, o préprio papel das alteracBes paroxisticas na
Sindroma de Landau-Kleffner é questiondvel, na medida
em que, nalguns casos, a relacdo temporal entre a pertur-
bacdo da linguagem e a actividade epileptiforme nfo é evi-
dente e que o défice da linguagem pode persistir virios
anos apds o desaparecimento das anomalias no EEG e €
mais resistente a terapéutica anti-comicial do que as
préprias crises convulsivas ®.

Outro dado interessante para esta discussio é o facto
de se ter vindo a encontrar na literatura um ndmero cres-
cente de trabalhos que evidenciam a existéncia de pertur-
bagdes da linguagem em criancas com Epilepsia Rolandica
ou Epilepsia Parcial Benigna @*), em cujo EEG se encon-
tram ondas focais benignas. Este tipo de alteragio elec-
troencefalografica tem uma localizagdo predominante-
mente centrotemporal, ocorre quase exclusivamente entre

0s 2 e 0s 10 anos e tem sido encontrada num amplo espec-
tro de situagdes epilépticas (epilepsia rolandica, "estado de
mal epiléptico eléctrico durante o sono lento"-ESES,
Sindroma de Landau-Kleffner, convulsdes febris e
neonatais) e ndo epilépticas (nomeadamente nas PEL e na
Dislexia).

Cohen e Le Normand demonstraram existir um com-
promisso do desenvolvimento da linguagem (sobretudo da
expressdo linguistica) em criangas com Epilepsia Parcial
Simples com foco epileptogénico esquerdo @*.

A semelhanca do que se referiu anteriormente para as
PEL, existem duas correntes distintas para explicar a eti-
ologia da disfungdo da linguagem na epilepsia rolandica.
Uma € apoiada por estudos genéticos que, demonstram uma
maior incidéncia de casos de PEL em familias de indivi-
duos com ondas focais benignas no EEG, sendo que estas
familias exibem todo o espectro de perturbagdes epilépti-
cas e ndo epilépticas associadas as pontas rolandicas, desde
as caracterizadas apenas por convulsdes até aquelas sé
com alteragOes especificas do desenvolvimento @, Com
base nestes achados e no facto de as alteracGes clinicas e
electroencefalogréficas resolverem na puberdade, Doose et
al sugerem que na epilepsia focal benigna a actividade
epiléptica e os défices neuropsicolégicos sdo manifes-
tacdes de um compromisso da maturacfio cerebral, de
natureza hereditdria autossémica dominante @, Qutros
autores advogam que a disfun¢fo da linguagem é causada
pelas descargas epilépticas nas 4reas criticas responsaveis
pelas fungdes linguisticas, uma vez que parece existir uma
relagdo temporal entre os dois fenémenos ® e hd uma
sobreposi¢do entre as dreas corticais da linguagem e as
regides afectadas pela actividade epiléptica (regido central,
com predominio na 4rea rolandica baixa e regides silvicas) @,
Segundo alguns autores “?, a epilepsia rolandica represen-
taria o terminal benigno de um espectro de epilepsias
focais idiopaticas com disfuncéo da linguagem e que inclui
a Sindroma de Landau-Kleffner e o ESES.

A sindroma de "pontas-ondas continuas durante o sono
lento" ou "estado de mal epiléptico eléctrico durante o
sono lento" ocorre igualmente em diferentes entidades
nosoldgicas aparentemente relacionadas: epilepsia com
pontas-ondas continuas durante o sono lento, sindroma de
Landau-Kleffner, epilepsia parcial benigna atipica e PEL
©2_Tal como para as ondas focais benignas, o inicio desta
sindroma electroencefalografica também parece ser "idade
dependente", ocorrendo entre 0s 5 e os 12 anos®. A literatu-
ra € uninime a considerar que as alteragdes cognitivas e
psiquicas que acompanham o ESES sdo consequéncia da
actividade epiléptica e, ao contrrio do que se verificou em
casos de PEL, nas epilepsias com ESES e perturbagdes
cognitivas, da linguagem e/ou comportamentais observa-
-se uma melhoria clinica destas apds introdugdo de ter-
apéutica anti-convulsivante @,
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No nosso estudo, os dados apontam ainda para um pos-
sivel valor progndstico a atribuir as alterag¢des electroence-
falograficas nas criangas com PEL. Com efeito, verificou-
-se uma evolugio clinica mais favoravel da perturbagio da
linguagem nos casos em que ndo se verificaram anomalias
electroencefalograficas: apenas 16% das criancas com
EEG normal mantinham perturbagdes significativas da lin-
guagem apds pelo menos dois anos de evolugio (sob inter-
vengdo terapéutica). Pelo contrério, 43% das criangas sem
epilepsia e com um EEG anormal e 33% daquelas com
epilepsia apresentavam perturba¢des residuais significati-
vas ao fim do mesmo periodo.

O facto de se tratar de um estudo retrospectivo poderd
condicionar um certo enviesamento dos dados, na medida
em que, sobretudo nos primeiros anos de funcionamento
da Consulta, os EEG ndo eram realizados de forma sis-
temdtica a todos os doentes com PEL, mas provavelmente
apenas aos casos mais graves. Além disso, as alteragGes
electroencefalograficas foram proporcionalmente mais fre-
quentes nos doentes com PEL tipo misto, as quais se
revestem per si de um pior progndéstico ©. Fica, portanto,
por esclarecer se as anomalias electroencefalogréficas
serdo reflexo de uma disfunc#o cerebral subjacente a per-
turbacdo da linguagem, a qual condicionaria & partida uma
maior gravidade clinica.

Este aspecto parece-nos particularmente relevante, na
medida em que, a confirmar-se a importincia do EEG na
previsdo da evolugio clinica das PEL, a sua realiza¢do pas-
saria a ser mandatéria.

Como se pode concluir, as anomalias electroencefalo-
gréficas encontradas nos doentes com PEL n#o sio constantes
nem homogéneas. Além disso, ocorrem também num con-
junto de situagdes clinicamente distintas, embora aparente-
mente relacionadas por um espectro de manifesta¢des que
se sobrepdem. Relativamente & sua evolugdo, muito pouco
se sabe, desconhecendo-se na maioria dos casos se, tal
como se verifica para as anomalias encontradas nos EEG
de criangas normais ©, resolvem espontaneamente a partir
de determinada idade. Assim sendo, é dificil aceitar-se
uma responsabilidade constante destes achados do EEG na
génese das perturbagdes da linguagem. Para um melhor
conhecimento desta relagdo seriam fundamentais estudos
prospectivos alargados, analisando a evolugdo temporal
das manifesta¢des clinicas e dos parmetros electroence-
falogréficos, assim como os efeitos de uma eventual inter-
vengdo terapéutica. S6 assim se poderia averiguar, com
seguranga, se existe uma relagio causal entre as anomalias
encontradas no EEG e as PEL e/ou se essas altera¢des tém
implicagdes progndsticas.

Os métodos de estudo imagiolégico funcional do cére-
bro (como a ressonincia magnética funcional e os estudos

de medicina nuclear) deverdo certamente ser aliados
imprescindiveis destes estudos electroencefalogréficos
num futuro préximo, na medida em que poderéo contribuir
para o esclarecimento da relacéo entre os fenémenos elec-
trofisiolégicos e as manifestacdes clinicas nas pertur-
bagdes da linguagem. Com a sua ajuda, poder-se-do
desvendar algumas anomalias morfoldgicas minor e,
sobretudo, focos de disfungéo no tecido cerebral que pos-
sam estar na origem de uma enorme diversidade de mani-
festagdes clinicas em diferentes entidades nosolégicas,
entre as quais as perturbagdes especificas da linguagem.

Bibliografia

1. Sato S, Dreifuss FE. Electroencephalographic findings in a patient
with developmental expressive aphasia. Neurology 1973; 23:181-5.

2. Maccario M, Hefferen SJ, Keblusek SJ, Lipinski KA.
Developmental dysphasia and electroencephalographic abnormali-
ties. Develop Med Child Neurol 1982; 24: 141-5.

3. Picard A, Cheliout Heraut F, Brouskraoui M, Lemoine M, Lacert P,
Delattre J. Sleep EEG and developmental dysphasia. Dev Med Child
Neurol 1998; 40: 595-9.

4, Cheliout-Heraut F, Picard A, Bouskraoui M, Lacert P. EEG anomalies,
sleep modification and developmental dysphasia. Neurophysiol Clin
1999; 29(3): 277-89.

5. Echenne B, Cheminal R, Rivier F, Negre C, Touchon J, Billiard M.
Epileptic electroencephalographic abnormalities and developmental
dysphasias: a study of 32 patients. Brain Dev 1992; 14(4): 216-25.

6. Tuchman RF, Rapin I, Shinnar S. Autistic and dysphasic children. II:
Epilepsy. Pediatrics 1991; 88 (6): 1219-25.

7. Robinson RJ. Causes and associations of severe and persistent spe-
cific speech and language disorders in children. Develop Med Child
Neurol 1991; 33: 943-62.

8. Duvelleroy-Hommet C, Billard C, Lucas B, Gillet P, Barthez MA,
Santini J, Degiovanni E, Henry F, De Toffol B, Autret A .Sleep EEG
and developmental dysphasia: lack of a consistent relationship with
paroxysmal EEG activity during sleep. Neuropediatrics 1995; 26:14-18.

9. Cavazzuti GB, Cappella L, Nalin. A Longitudinal study of epilepti-
form EEG patterns in normal children. Epilepsia 1980 ; 21: 43-55.

10. Ross EM, Peckham CS, West PB, Butler NR. Epilepsy in childhood:
findings from the National Child Development Study. Br Med J
1980; 1:207-10.

11. Allen DA, Rapin I. Language disorders in preschool children: pre-
dictors of outcome. Brain Dev 1980; 2: 73-80.

12. Forrest T, Eisenson J, Stark J. EEG findings in 113 non-verbal chil-
dren. Electroenceph Clin Neurophysiol 1967 ; 22: 291

13. Echenne B, Cheminal R, Rivier F, Negre C, Touchon J, Billiard M.
Physiopathologie des troubles spécifiques du développement du lan-
gage parlé. Approche Neuropsychologique Apprentissages Enfant
1997 ;42: 52-5.

14. Eeg-Olofsson O, Petersen I, Sellden U. The development of the elec-
troencephalogram in normal children.from the age of 1 through 15
years. Paroxysmal activity. Neuropediatrics 1971; 3: 375-404

15. Rosenbaum D, Siegel M, Barr WB, Rowan AJ. Epileptic aphasia.
Neurology 1986; 36: 822-5.

16. Holmes G L, McKeever M, Saunders Z, Epileptiform activity in
aphasia of childhood: an epiphenomenon? Epilepsia 1981; 22: 631-9.

17. Tuchman RF. Transtornos del lenguaje: es el EEG clinicamente ttil?
Rev Neurol 1997; 25(141): 744-9.

18. Mantovani JF, Landau WM. Acquired aphasia with convulsive dis-
order: course and prognosis. Neurology 1980; 30: 524-9.

19. Klein S, Kurtzberg D, Brattson A, Kreuzer JA, Stapells DR, Dunn



20.

21,

22,

23.

24,

Perturbagdes Especificas da Linguagem e Alteragdes Electroencefalogrdficas

MA et al. Electrophysiologic manifestations of impaired temporal
lobe auditory processing in verbal auditory agnosia. Brain Lang
1995; 51: 383-405.

Van Dongen HR, Meulstee J, Blauw-van Mourik M, van Harskamp
F. Landau-Kleffner syndrome: a case study with a fourteen-year fol-
low-up. Eur Neurol 1989; 29:109-14.

Staden U, Isaacs E, Boyd 5 G, Brandl U, Neville BGR. Language
dysfunction in children with rolandic epilepsy. Neuropediatrics
1998; 29: 242-8.

Deonna T, Roulet T, Fontan D, Marcoz JP. Speech and oromotor
deficits of epileptic origin in benign partial epilepsy of childhood
with rolandic spikes (BPERS). Relationship to the acquired aphasia
epilepsy syndrome. Neuropediatrics 1993; 24: 83-7.

Scheffer E, Jones L, Pozzebon M, Howell RA, Saling MM,
Berkovic SFE. Autosomal dominant rolandic epilepsy and speech dys-
praxia. A new syndrome with anticipation. Ann Neurol 1995; 38: 633-42.
Deonna T, Davidoff V, Maeder-Ingvar M, Zesiger P, Marcoz JP. The
spectrum of acquired cognitive wavesdisturbances in children with
partial epilepsy and continuous spike during sleep. A 4-year follow-
-up case study with prolonged reversible learning arrest and dysflu-

25.

26.

27:

28.

29.

30.

251

ency. Eur J Paediatr Neurol 1997; 1(1): 19-29.

Doose H, Baier WK. Benign partial epilepsies and related condi-
tions: multifactorial pathogenesis with hereditary impairment of
brain maturation. Eur J Pediatr 1989; 149:152-8

Doose H, Neubauer B, Carlsson G. Children with Benign Focal
Sharp Waves in the EEG-Developmental Disorders and Epilepsy.
Neuropediatrics 1996; 27: 227-41.

Van der Meij W, Wienecke GH, van Huffelen AC, Schenk-Rootlieb
AJF, Willemse J. Identical morphology of the rolandic spike-and-
wave complex in different clinical entities. Epilepsia 1993; 34: 540-50.
Nieto-Barrera M, Aguilar-Quero F, Montes E, Candau R, Prieto P.
Sindromes epilépticos que cursan com complejos punta-onda contin-
uos durante el sueno lento. Rev Neurol 1997; 25(143): 1045-51.
Yasuhara A, Yoshida H, Hatanaka T, Sugimoto T, Kokayashi Y,
Dyken E. Epilepsy with continuous spike-waves during slow sleep
and its treatment. Epilepsia 1997 ; 32(1): 59-62.

Billard C. Lélectrophysiologie. Imagerie cérébrale - Applications
dans les pathologies du langage de lénfant. In : C Chevrie-Muller, J
Narbona, Eds Masson SA. Le langage de 1énfant - aspects normaux
et pathologiques. Paris 1996 : 179-84.



