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Resumo

Introdugao: A epilepsia benigna da infancia com descargas centro-temporais, também conhecida como epilepsia rolandica, é uma
epilepsia parcial idiopatica que acomete criangas e apresenta evolugdo favoravel, com normalizagdo do padrdo eletroencefalografico
durante a adolescéncia. Alguns casos, entretanto podem apresentar uma evolugdo atipica, com o surgimento do padrdo de ponta-onda
continua durante o sono no EEG e disturbios neurolégicos graves. Objetivo: Descrever os aspectos clinicos, eletroencefalograficos
e a resposta ao tratamento de uma paciente com Epilepsia Rolandica que evoluiu de forma atipica, apresentando o padrao
eletroencefalografico de ponta-onda continua durante o sono, sem alteragGes neuropsiquiatricas. Metodologia: Relato de caso
clinico a partir da obtengdo dos dados clinicos e resultados de exames registrados em prontuario médico. Resultados: A paciente
inicialmente apresentava um quadro de epilepsia rolandica com manifestagdes atipicas, apds tratamento com Oxcarbazepina evoluiu
com padrdo ponta-onda continua no sono no eletroencefalograma e piora na frequéncia de crises epilépticas. Apresentou melhora
transitéria com a troca da medicagdo para Lamotrigina, mas o controle definitivo das crises s6 ocorreu com o Sulthiame. Em nenhum
momento teve alteragdo cognitiva ou comportamental. Conclusdo: A epilepsia benigna da infancia com descargas centro-temporais
pode apresentar uma evolugdo com quadro clinico mais grave e a medicagdo deve ser reavaliada nesses casos. O tratamento deve
objetivar o controle das crises e a preservag¢do das fungbes cognitivas.

Palavras chave: Epilepsia rolandica, ponta-onda continua no sono, eletroencefalograma, alteragdes neuropsiquiatricas.

Abstract

Background : Benign childhood epilepsy with centrotemporal spikes or benign rolandic epilepsy is an focal idiopathic epilepsy syndrome
that affects children, with a good prognosis and normalization of the EEG during adolescence . However, some cases may present an
atypical evolution with the emergence of continuous spike and wave during slow sleep and serious neurological disorders. Objective:
Describe the clinical, electroencephalographic aspects and response to treatment of a patient with atypical evolution of rolandic
epilepsy presenting continuous spike and wave during slow sleep, without neuropsychiatric disorders. Methodology: Retrospective
description of a case of idiopathic partial epilepsy using data from medical records. Results: The patient initially had clinical and
electroencephalographic features of atypical rolandic epilepsy. The administration of Oxcarbazepine resulted in increased seizure
frequency and worsening of the EEG with continuous spike and wave during slow sleep. Changing the medication Lamotrigine promoted
a transient improvement but the final seizure control only occurred after Sulthiame. At no time had cognitive or behavioral change.
Conclusion: The benign childhood epilepsy with centrotemporal spikes can occur with more severe clinical pictures and medication
should be reevaluated in these cases. Treatment should aim seizure control and preservation of cognitive function.

Keywords: Rolandic epilepsy, Continuous spike and wave during sleep, electroencephalogram, neuropsychiatric disorders.

INTRODUCAO

A epilepsia focal da infancia com descargas centro-
-temporais, também conhecida como epilepsia rolandica,
faz parte do grupo das epilepsias benignas da infancia por
ter uma evolucdo auto-limitada e de bom prognéstico. E
caracterizada por crises pouco frequentes, predominan-
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temente no sono. Geralmente sdo crises parciais motoras,
orofaciais e/ou sensitivas, podendo apresentar generali-
zacdo secunddria. O eletroencefalograma mostra ativida-
de de base normal com espiculas centro-temporais, ativa-
das pelo sono com remissdo na adolescéncia. (1,2).
Embora o grupo das epilepsias benignas da infancia ndo
apresente comprometimento cognitivo, hoje se sabe que
a epilepsia com descargas centro-temporais possui um es-
pectro clinico amplo e alguns pacientes apresentam alte-
ragGes cognitivas e comportamentais (3,4).
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As formas atipicas e ndo tdo benignas vém sendo
cada vez mais relatadas em pacientes com epilepsia com
descarga centro-temporal. (5,6,7). Em alguns casos, o
agravamento clinico e eletrogréfico ocorre pela introdu-
¢do de determinadas drogas antiepilépticas, principal-
mente drogas que agem no canal de sédio. (8,9). Esta
evolucdo atipica ao uso destas drogas pode ser justifica-
da por fatores genéticos, alguns ja relatados, responsa-
veis pela variabilidade fenotipica deste tipo de epilepsia.
(10).

A evolucdo atipica da epilepsia com descargas
centro-temporais é caracterizada por um aumento da
frequéncia das crises, ou um aumento da frequéncia das
descargas epileptiformes e lentificacdo da atividade de
base, ou por um comprometimento cognitivo, principal-
mente na drea da linguagem. No extremo mais grave do
espectro clinico, as descargas epileptiformes podem ser
tdo frequentes que ocupam a maior parte do tracado,
caracterizando o padrdo de ponta-onda continua duran-
te o sono (POCS).

Embora o termo POCS ndo tenha uma uniformi-
dade no seu conceito e terminologia, é hoje reconhecido
como uma expressdao eletroencefalografica comum a
pelo menos trés sindromes epilépticas, incluindo a epi-
lepsia atipica focal “benigna” (a forma atipica da epilep-
sia rolandica), a sindrome de Landau-Kleffner e a encefa-
lopatia epiléptica com ponta-onda continua do sono. A
ideia atual é que estas sindromes facam parte de um
espectro fenotipico em que no extremo mais benigno
esteja a epilepsia rolandica, auto-limitada, e no extremo
mais grave a epilepsia com POCS, formando um conti-
nuum clinico (11).

Na maioria das vezes existe uma correlagdo entre
0 aumento da frequéncia das descargas epileptiformes e
a piora na frequéncia de crises e/ou a deterioracdo cog-
nitiva.

Relatamos, a seguir, 0 caso de uma crianga com
caracteristicas iniciais de uma epilepsia rolandica que
evoluiu com piora das crises epilépticas e padrdo POCS,
agravados pelas drogas antiepilépticas, sem comprome-
timento cognitivo.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, com inicio da epilepsia
aos 10 anos e 8 meses (novembro de 2009), com crise do
tipo ténico-clonica generalizada no sono. O eletroence-
falograma inicial j& mostrou a presenca de paroxismos
epileptiformes muito frequentes, de projecao difusa em
ambos os hemisférios cerebrais, predominando nas regi-
Oes parieto-temporais, embora apresentasse caracteristi-
cas de uma epilepsia rolandica benigna caracterizada por
atividade de base normal e formacdo de dipolo tangencial
com campo positivo nas regides anteriores, ativados pelo
sono (Figura 1). Ndo apresentava anormalidades ao exame
neuroldgico, nem dados relevantes nos antecedentes
pessoais. Histéria familiar para epilepsia era negativa. A
ressonancia magnética de encéfalo foi normal. Iniciado
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o tratamento apds a primeira crise com doses baixas de
Oxcarbazepina, com ajuste por recidiva das crises moto-
ras focais envolvendo face (desvio da comissura labial e
disartria) e clonias do membro superior esquerdo.

Figura 1. Novembro de 2009, sono. Paroxismos de ondas agu-
das de projecdo difusa em ambos os hemisférios cerebrais,
predominando nas regides parieto-temporais, com bissincro-
nia.

Ap0ds dois meses do inicio do tratamento com Ox-
carbazepina (janeiro de 2010), ainda com doses baixas, as
crises se tornaram mais frequentes e mais intensas, inclu-
sive com paralisia de Todd, manifestacdo ndo observada
em epilepsias idiopaticas. As doses da Oxcarbazepina con-
tinuaram a ser ajustadas (750-900mg/dia), por recidivas
de crises noturnas, quase diarias e com fraqueza motora
pos-critica (despertava com desvio da comissura labial).
Em margo de 2010, passou a apresentar um novo padrdo
de crise caracterizada por mioclonias negativas didrias,
envolvendo o membro superior esquerdo.

Em junho de 2010 ainda apresentava desvio da
comissura labial, quase diariamente, sugerindo crises
subclinicas durante o sono e piora do tragado eletroence-
falografico com paroxismos epileptiformes de ponta-onda
centro-parieto-temporais, com propagacao difusa, bilate-
rais e sincronos, em surtos prolongados, ocupando mais
de 50% do tragado durante o sono (padrdo POCS), além
de lentifica¢do da atividade de base no hemisfério direito
(Figura 2). Nesta época, a Oxcarbazepina foi substituida
gradualmente pela Lamotrigina e o EEG realizado (dezem-
bro/10), ja em monoterapia com a Lamotrigina, mostrava
uma redugdo acentuada na frequéncia das descargas
epileptiformes com desaparecimento do padrao POCS.

Em junho de 2011 a paciente apresentou recidiva
de crises, com as mesmas caracteristicas e o EEG dessa
época confirmava a reativacdo das descargas epilepti-
formes difusas e bilaterais. A Lamotrigina foi substituida
pelo Sulthiame (Ospolot®), droga ndo comercializada no
Brasil, e cujo mecanismo de ac¢do difere das duas primei-
ras drogas.

Ap0s a substituicdo pelo Sulthiame, a paciente nao
apresentou mais crises, embora nos tragados de EEG ainda
apresentasse o padrdo POCS com variagao da frequéncia
das descargas epileptiformes (indice espicula-onda), mais
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lateralizadas no hemisfério cerebral direito. Apesar da
ndo melhora inicial do EEG, inclusive mantendo o padrao
POCS no exame de setembro/11(Figura 3), ndo houve
recidiva de crises e a paciente ndo apresentava alteragdes
comportamentais nem cognitivas, atestada pelo exame
neuropsicoldégico em dezembro/11.

Figura 2. Junho de 2010, sono. Ponta-onda continua no sono.

Descargas bilaterais e sincronas ocupando em torno de 50% do
tracado durante o sono.
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Figura 3. Setembro de 2011, sono. Padrdo de ponta-onda con-
tinua no sono com bissincronia e predominio a direita.
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Figura 4. Margo de 2013, sono. Mostra o desaparecimento do
padrdo ponta-onda continua no sono.
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Durante todo o ano de 2013 a paciente nao teve
qualquer manifestagdo clinica e o EEG apresentou me-
Ilhora acentuada com desaparecimento do padrao POCS
e com raras descargas epileptiformes restritas a regido
centro-parietal direita. (Figura 4).

DISCUSSAO

O caso relatado apresenta algumas caracteris-
ticas clinicas e eletroencefalograficas que configuram
manifestagdes atipicas da epilepsia benigna da infancia
com descargas centro-temporais, como a presenca
de paroxismos difusos nos dois hemisférios cerebrais
com bissincronia secundaria evoluindo para o padrdo
POCS, a lentificacdo assimétrica da atividade de base,
a recidiva de crises muito frequentes e prolongadas
com paralisia de Todd e o surgimento de novo tipo de
crise (mioclonias negativas). Apesar desse grupo de
pacientes com manifestagdes atipicas apresentar uma
maior percentagem de disturbios comportamentais e
de aprendizagem quando comparado aos pacientes
com manifestagdes tipicas (12), a nossa paciente ndo
apresentou alteragdes neuropsiquiatricas.

Com relacdo a evolucdo eletroencefalografica,
o surgimento do padrao ponta-onda continua no sono
reforca o diagndstico de epilepsia rolandica atipica,
hoje bastante discutida na literatura, se seria uma
sindrome independente ou parte de um continuum
relacionado ao espectro das epilepsias com descargas
centro-temporais (6,11,13).

A intensidade das descargas epileptiformes
durante o sono, ocupando pelo menos 50% do traga-
do remete a possibilidade do diagndéstico de uma das
sindromes epilépticas com padrdao de POCS (14). As
epilepsias com padrao POCS geralmente apresentam
um curso clinico mais grave, com deterioracdo cogni-
tiva, configurando uma encefalopatia epiléptica (15).
Atualmente acredita-se que nos pacientes que apre-
sentem o padrdo POCS, a presenga de uma atividade
epiléptica continua e prolongada possa desencadear
alteragdes neuropsicoldgicas e comportamentais, pos-
sivelmente por causar um dano a plasticidade cortical,
com prejuizo no desenvolvimento cognitivo (16). No
caso relatado por nds ndao houve uma encefalopatia
epiléptica, por ndo haver comprometimento cognitivo
ou comportamental, apesar da existéncia do padrdo
POCS durante boa parte da evolugdo. N&o é possivel
prever, caso a Oxcarbazepina ou Lamotrigina, drogas
gue agem nos canais de sédio, fossem utilizadas por
tempo mais prolongado, se haveria uma persisténcia
do padrdo POCS ou se haveria um comprometimento
cognitivo. Caraballo et al (2013) observaram em estudo
multicéntrico ndo haver diferengas eletro-clinicas en-
tre os pacientes com indices de espicula-onda acima
de 85% e aqueles com indices abaixo desse valor do
tracado em sono(17), o que pode significar que esta
expressdo fenotipica ndo seja o Unico determinante
para uma evolugdo pior, mas que outros fatores gené-
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ticos possam também ter um papel determinante(10).

Mais importante que uma defini¢cdo diagndstica
do tipo de epilepsia é a identificacdo de fatores que
possam contribuir para uma evolucdo desfavoravel.
Saltik et al (2005) estudaram pacientes com epilepsia
parcial idiopatica para tentar identificar caracteristicas
clinicas e eletroencefalograficas capazes de prever uma
evolucdo desfavoravel para uma encefalopatia epilép-
tica com padrao de POCS. As principais caracteristicas
clinicas identificadas foram o aumento na frequéncia
e na variabilidade das crises epilépticas, o surgimento
de novos tipos de crise e alteragdes cognitivas e/ou
comportamentais. No EEG, a presenga de um alente-
cimento continuo na mesma regido do principal foco
epileptogénico, além de propagacdo das descargas
epileptiformes para dreas adjacentes, especialmente
no hemisfério oposto. (18). O caso que relatamos
apresentava todas essas caracteristicas clinicas e
eletroencefalograficas, com exceg¢do das alteragdes
cognitivas e comportamentais. Fejerman et al (2000),
através da andlise dos tragados eletroencefalograficos
e tipos de crises de pacientes com epilepsia rolandica,
ndo conseguiram identificar alteragdes que pudessem
predizer uma evolugao atipica (7).

A resposta atipica com o uso de drogas de pri-
meira escolha para as epilepsias focais é outro ponto
a ser considerado para uma evolucdo desfavordvel.
A Oxcarbazepina, assim como a Carbamazepina e a
Lamotrigina, atuam através do bloqueio dos canais de
sodio voltagem-dependente. Sdo relatados casos de
deterioragdo cognitiva e comportamental associadas
ao agravamento da epilepsia e padrdao POCS em pa-
cientes com epilepsia rolandica, apds a administracdo
de Carbamazepina, com melhora evidente apds a
descontinuacdo da droga (8), porém o risco de agra-
vamento é muito pequeno, ndo podendo descartar a
possibilidade de ser uma coincidéncia com os periodos
de piora espontanea no curso da epilepsia. (9). Fujii et
al (2010) observaram que nos casos de epilepsia parcial
atipica benigna, a Carbamazepina pode eventualmente
agravar as crises, principalmente crises mioclonicas
negativas, mas ndo deve ser considerado o agente
causal na evolugdo atipica da epilepsia rolandica(6).
Outros autores também relatam exacerbacgGes de cri-
ses e surgimento de manifesta¢Ges atipicas, incluindo
POCS, em pacientes com epilepsia rolandica tratados
com Oxcarbazepina (19,20).

Nossa paciente apresentou uma piora progressi-
va na frequéncia de crises, com surgimento de um novo
tipo de crise (as mioclonias negativas) e evolugdao do
padrdo eletroencefalografico para ponta-onda continua
no sono durante o tratamento com Oxcarbazepina e
Lamotrigina. A melhora transitéria, apds a troca da
medicagdo para Lamotrigina, pode ter ocorrido por ser
uma droga de amplo espectro, com outros mecanismos
de acdo, além da acdo de bloqueio dos canais de sddio.
Apds a substituicdo destas drogas pelo Suthiame, cujo
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principal mecanismo de agdo é a inibicdo da anidrase
carbdbnica, houve uma resposta eletro-clinica disso-
ciada. A paciente apresentou rapidamente controle
das crises, porém a melhora eletroencefalografica foi
mais lenta e intermitente, com recidiva do padrdo
POCS, sem correspondéncia clinica. A auséncia de
comprometimento neuropsiquiatrico, o controle das
crises e posterior reducdo progressiva das descargas
epileptiformes sugerem que existe uma expressao
fenotipica independente, determinado por um unico
gene ou por varios genes.

CONCLUSAO

A epilepsia benigna da infancia com descargas
centro-temporais possivelmente faz parte de um espec-
tro clinico, com variagdo nas manifestac¢des clinicas e
eletroencefalograficas. E necessario estar atento para
o reconhecimento de manifesta¢des clinicas e eletroen-
cefalograficas atipicas e identificar fatores que possam
contribuir para uma evolucdo desfavoravel, inclusive
precipitadas pelas drogas antiepilépticas.

A escolha da medicacdo deve ser reavaliada
quando a evolugdo for desfavoravel, levando-se em
conta a possibilidade de haver uma contribuicdo da
medicagdo na piora clinica.

O tratamento deve objetivar o controle das cri-
ses e a preservacgao das fungdes cognitivas. Uma abor-
dagem terapéutica agressiva na tentativa de melhora
do padrao eletroencefalogréafico sé estaria justificada
guando ha prejuizo neuropsicoldgico, principalmente
se houver correlagdo entre as altera¢Ges eletroence-
falograficas e a deterioracdo cognitiva.
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