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Mioclonias Periorais com Auséncias.
A Proposito de Um Caso Clinico
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Resumo

Os autores apresentam o caso clinico de uma crianca do sexo
masculino que iniciou crises de auséncia aos 6 anos de idade. As
crises manifestavam-se por episédios breves de interrupgdo de
consciéncia, vdrias vezes ao dia, acompanhados de mioclonias
periorais. O registo electroencefalografico das crises apresentava
descargas generalizadas de ponta-onda a 3Hz com algumas
polipontas interpostas e com uma duracdo média de 10 segundos.

Nio houve resposta ao tratamento inicial e as crises persisti-
ram durante 3 anos. S6 a associag@o de lamotrigine com valproato
de s6dio permitiu a remissdo do quadro clinico e electroencefa-
lografico.

Pensamos que neste caso, a existéncia de um elemento clinico
(intensas mioclonias periorais), padrio EEG (polipontas interpos-
tas nos complexos regulares a 3Hz) e a eficicia da associagio de
lamotrigine e valproato de sédio, favorece a individualizagdao de
uma nova sindrome epiléptica na futura classificagdo das Epilpesias
e Sindromes Epilépticas.

Palavras-Chave: Mioclonias periorais, video-EEG, lamotrigine.

Summary
Perioral Myoclonia with Absences. A Case Report

The authors report the clinical and video-EEG findings in an
epileptic boy whose absences started at the age of 6.

The seizures, mainly manifested by perioral myoclonia, were
brief (2-15 sec), frequent, with impairment of consciousness. The
ictal EEG was characterized by continuous rythmic spike-wave
complexes with some polyspike-wave insert.
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The seizures were resistant to medication and persisted for 3
years, until he became completely seizure free on sodium valproate
and lamotrigine medication.

We think that the clustering of clinical symptoms, EEG features
and resistance to treatment warrants the designation of a separate
syndrome in the future classification of Epilepsy and Epileptic
Syndromes.
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Introducao

A introdugio da técnica video-EEG no estudo das
Epilepsias com Auséncias permitiu a individualizacio de
novas sindromes, distintas entre si, pelas suas caracteris-
ticas clinicas e electroencefalograficas.

Para que uma entidade possa ter lugar numa classifi-
cacdo tem de ter caracteristicas clinicas e electroencefalo-
graficas que a tornem tnica e que seja de facil diagnds-
tico, o que nos parece ser o caso do doente que nos pro-
pomos apresentar.

Caso Clinico

N.C. € uma crianca de 12 anos de idade, sexo mas-
culino, sem antecedentes relevantes na histéria pré-natal
e neonatal e com um bom desenvolvimento estaturo-
-ponderal e psico-motor.

Tem um avd paterno com epilepsia diagnosticada na
juventude e controlada medicamente.

Com a idade de 6 anos iniciou episédios de interrup-
¢do da consciéncia que ocorriam espontaneamente, vdrias
vezes ao dia, acompanhados de mioclonias periorais.

O registo EEG das crises, facilmente desencadeadas
pela hiperpneia, apresentava descargas regulares generali-
zadas de PO a 3 ciclos/segundo, com algumas polipontas
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(Fig. 1) interpostas entre as ponta-onda e com uma du-
racdo média de 10 segundos.

Os EEG interictais mostravam um ritmo de base
normal, com numerosas descargas de polipontas genera-
lizadas (Fig. 2), ndo havendo resposta convulsiva a esti-
mulos luminosos. O exame neurolégico nunca mostrou
alteragoes.
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FIGURA 2

O registo em video-EEG permitiu visualizar a crise,
reforcando os elementos semioldgicos atrds referidos.
O componente miocldnico peribucal manteve-se com
igual intensidade durante toda a crise. O registo permitiu
ainda verificar a existéncia de mdltiplos episdédios
de auséncia com mioclonias periorais que interrompiam
0 sono e em tudo iguais aos verificados durante a vigilia.
A descarga EEG era também idéntica a observada duran-
te a vigilia.

Cerca de 1 anos ap6s o aparecimento da doenga ini-
ciou crises generalizadas ténico-clénicas e mioatdnicas
pluri-semanais que condicionavam nio sé a sua assidui-
dade escolar, como a aprendizagem.

Tentativas terapéuticas com valproato de sdédio e
etosuccimida foram infrutiferas, mantendo a crianca as
crises com idénticas caracteristicas.

Efectuou nos periodos de agravamento, avaliagdo
neurorradiol6gica com tomografia computorizada craneo-
encefilica (TAC-CE) e ressondncia magnética crineo-
encefilica (RM-CE) que ndo revelaram alteracoes.

Administraram-se outros anti-convulsivantes como o
clonazepam, o clobazam e a amantadina que ndo melho-
raram o quadro clinico. S6 quando, 3 anos apds o inicio
da doenca (tendo a crianca 9 anos de idade), se associou
lamotrigine ao valproato de sdédio, que ja tinha efectuado
em monoterapia e sem qualquer resultado, se constatou
a remissdo do quadro clinico e electroencefalogrifico.

Manteve boa tolerncia ao tratamento que efectuou
durante 2 anos sem terem sido referidos quaisquer efeitos
acessorios, permanecendo sempre assintomatico.

Desde hd 2 anos que estd sem qualquer terapéutica,
continuando sem crises, com EEG normais e com uma
boa integracdio escolar.

Discussao

As sucessivas classificagdes das epilepsias e sindro-
mes epilépticos dependem em muito da semiologia das
crises. Por isso € fdcil entender como o video-EEG veio
permitir o enriquecimento da Epileptologia. Depois dos

" outros epileptolo-

trabalhos pioneiros de Penry ¢ cols.,
gistas utilizaram o video-EEG de forma sistematica ten-
do, consequentemente, podido definir novas sindromes
epilépticas. Assim, Tassinari @ em 1969 e Appleton ® em
1993, definiram respectivamente a «Sindrome de Ausén-
cias Mioclénicas» e a «Sindrome de Mioclonias Palpe-
brais com Auséncias».

Posteriormente, em 1994, Panayiotopoulos “ descre-
veu uma Sindrome de Auséncias com Mioclonias Periorais
com as seguintes caracteristicas clinicas:

— inicio na infincia ou adolescéncia;

— predominio de mioclonias na regido perioral, em
simultdneo com a crise de auséncia;

— ocorréncia de outro tipo de crises, nomeadamente
generalizadas tonico-cldnicas;

— resisténcia aos farmacos habitualmente utilizados
nas epilepsias de auséncias.

Como se pode ver estas caracteristicas aplicam-se
integralmente ao nosso doente.

O quadro I pretende comparar os vérios tipos de
epilepsias de auséncia %7, O elemento comum as vérias
sindromes € clinico — a auséncia, ¢ o0 EEG — a ponta-
-onda a cerca de 3 ciclos por segundo.
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QUADRO I
Epilepsias de Auséncia

PARTICULARIDADES EEG ELI | DURAGC. [FREQ|AUTOM|CTCG| PROGNOST.[TRATAMENTO
CLINICAS
ﬁﬁgxgmi»‘wcm Discretas mioclonias PO 3Hz |Nao|Variavel |Varias| Sim |Raras Bom Valproato Na
ATI palpebrais. /dia Etosuccimida
Habitualmente
Automatismos frequentes facil controle
e PO 3Hz |Rara| >15» |Vérias| Nao | Sim | Atraso mental | Valproato Na
AM /dia frequente Etosuccimida
Mioclonias macigas Lamotrigine
Controle dificil
Dificil
controle
L=tie s Crises curtas PO> 3 Hz |Sim <5 \Varias| Néo | Nao | Sem atraso Valproato Na
AUSENCIAS /dia Mental Etosuccimida
MPA Mioclonias palpebrais . Lamotrigine
evidentes polipontas Controle dificil
Controle
" regular
’\PME??ICOLRORII‘QS o Mioclonias periorais PO 3 Hz Né&o | Variavel Vén:as Raro | Sim | Sem atraso Controle com:
AUSENCIAS /dia Mental Valproato Na
X Bom +Lamotrigine
polipontas prognéstico

A crise. Em todas as sindromes a crise ¢ semelhante
e descrita como auséncia, ou seja como uma suspensao
da consciéncia. Na Epilepsia de Auséncias (EA), ® a
duragdo da crise pode ser superior ou inferior a 15 se-
gundos, ndo € acompanhada por outra sintomatologia
motora (excepto pequenas mioclonias palpebrais) e nas
crises de maior duracfio (> 15 segundos) surgem automa-
tismos manuais. Na Epilepsia de Auséncias Miocldnicas
(AM) @9 o componente motor € intenso e predomina
nos membros superiores ¢ inferiores. A crise é habitual-
mente de longa duragdo (> 15 segundos) mas nio sdo
notados automatismos. Na Epilepsia de Mioclonias
Palpebrais com Auséncias (MPA) ‘" a crise é muito
breve, sem automatismos e as mioclonias palpebrais pre-
dominam. Vemos peis que o quadro clinico do nosso
doente apresenta elementos comuns a vdrias sindromes:
a duragdo das crises aproxima-o da EA e AM, pela exis-
téncias de mioclonias (apesar de terem localizacio parti-
cular perioral) aproxima-se da AM e MPA, ndo apresenta
automatismos durante a crise tal como a AM e MPA. Nas
AM e no nosso doente a existéncia de crises durante o
sono sdo uma realidade.

O EEG. Na EA e AM a descarga critica é a 3 ciclos
por segundo. Na MPA a descarga ¢ habitualmente a 3.5
ciclos por segundo. No nosso doente a descarga ¢ a 3
hertz mas existem algumas polipontas interpostas. Na MPA
existem também polipontas criticas mas inscritas de for-
ma persistente. A resposta a estimulagdo luminosa inter-
mitente é positiva unicamente na MPA.

Associacdo de crises. Na EA, MPA e na sindrome
que aqui descrevemos podem existir crises generalizadas
ténico-cldnicas. '

Estas sindromes tém um comportamento distinto em
relacdo a resposta terapéutica. A EA € habitualmente
controlada com etosuccimida e/ou valproato de sdédio.
Tanto a AM como a MPA tém um dificil controle quais-
quer que sejam os fdrmacos utilizados. Vdrias publica-
¢cOes apontam para o cardcter distintivo da resposta a
associa¢do de valproato de sédio com lamotrigine. !'* '
15 Foi de resto esta associacdo a tnica que foi eficaz no
nosso doente.

Para nés a existéncia de um elemento clinico (inten-
sas mioclonias periorais), de um elemento EEG (polipontas
interpostas na descarga regular de ponta-onda) e da
resposta especifica a associagdo de valproato de sédio
com lamotrigine favorece a individualizacdo de uma
sindrome epiléptica, a ter em conta na futura classifica-
¢do de Epilepsia e Sindromes Epilépticas. !¢ '
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