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EPILEPSIAS IDIOPATICAS FOCAIS

OCCIPITAIS DA INFANCIA

Estudo de 63 casos

Gloria M.A.S. Tedrus', Lineu Corréa Fonseca '

RESUMO - Foram estudadas as caracteristicas clinico-eletrencefalograficas de 63 criangas com crises
epilépticas, atividade epileptiforme occipital ao EEG e sem elementos sugestivos de lesdo cerebral. As crises
foram Unicas em 16 casos e numerosas em 16. A idade na primeira crise variou de 1-12 anos. As crises foram
focais em 49 casos, com manifestagcdes autondmicas em 25, versivas em 24, visuais em 10 e exclusivamente
tonico-clénicas generalizadas em 14 casos. Ocorreram durante o sono em 37 e foram prolongadas em 15
criancas. O EEG evidenciou pontas em 27 casos e complexos de ponta-onda lenta em 36; houve bloqueio
pela abertura dos olhos em 15. Pontas evocadas foram observadas em 9,5% dos casos. Os diagnosticos de
epilepsias idiopaticas foram: occipital precoce - tipo-Panayiotopoulos (EIOP), 32 casos; occipital tardia - tipo-
Gastaut (EIOT), 8; rolandica em 7. A EIOP foi mais freqUente que a EIOT e em 63,4% dos casos foi possivel
a classificagdo nas sindromes occipitais reconhecidas.

PALAVRAS-CHAVE: crise focal, epilepsia idiopatica, EEG, atividade epileptiforme, epilepsia occipital.

Idiopathic childhood occipital epilepsies: clinical and electroencephalographic features in 63 children

ABSTRACT - We studied clinical-EEG features of 63 children, age range of 2-14 years, with occipital
epileptiform activity in the EEG, with epileptic seizures and no evidences of brain damage. Age at onset
was between 1-12 years. In 15 cases the seizures last for more than 30 min up to 6 h. Seizures occurred
during sleep in 28 children. Autonomic symptoms were apparent in 25, head deviation in 24 and
hemiconvulsion or generalization in 17 cases. Ten children reported visual symptoms. In 14 children the
seizures were exclusively generalised convulsions. Spikes were observed in 27 cases and spike and slow-
wave complex in 36. Discharges blocking by eyes opening were confirmed in 15 cases. Somatosensory evoked
spikes by foot stimulation were observed in 9.5% cases. The cases were classified in the following idiopathic
epileptic syndromes: early-onset occipital - Panayiotopoulos-type (EOOQ), 32 cases; late-onset occipital - Gastaut
type (LOO), 8; rolandic epilepsy in 7. Conclusion: EOO occurred more frequently than LOO. Idiopathic occipital
syndromes diagnosis was possible in 63.4% of the cases.

KEY WORDS: idiopathic focal epilepsy, occipital paroxysms, EEG, epileptiform activity, occipital epilepsy.

Em 1982, Gastaut' descreveu a epilepsia benigna
da infancia com paroxismos occipitais (EBIO) com
crises caracterizadas por manifesta¢des visuais - a-
maurose total ou parcial, alucinacdes elementares
ou complexas e ilusdes em 65% dos casos. Essas ma-
nifestacdes criticas podem ser seguidas, em cerca
de 40% dos casos, por clonias hemigeneralizadas,
em 20% por automatismos e em 10% por gene-
ralizacdo. Cefaléia intensa difusa pode aparecer em
metade dos casos no pés-crise, e dor hemicraniana
e pulsatil com nduseas e vémitos em cerca de 10%
dos pacientes. As crises iniciam-se entre 2 e 11

anos e sdo frequientemente diurnas e de curta du-
racao. O progndstico é relativamente bom; geral-
mente ocorre remissao dentro de 2-4 anos ap6s o
inicio das crises e em 92% dos casos os individuos
estdo livres das crises antes dos 19 anos. No eletren-
cefalograma (EEG) interictal a atividade de base é
normal, e aparecem paroxismos, com grande am-
plitude, de pontas, ondas agudas e complexos de
ponta-onda lenta nas regides occipitais de um ou
de ambos os hemisférios. Ocorre atenuacdo ou
desaparecimento desses paroxismos com a abertura
dos olhos. Contudo, em estudo posterior, Beauma-
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Fig 1. Pontas na regido occipital do hemisfério cerebral esquerdo.

noir? encontrou em pacientes com paroxismos occi-
pitais somente 44% com manifestacdes visuais cri-
ticas. Dois anos apos, Gastaut® descreveu a sindrome
completa somente em 55% das criangas e assinalou
auséncia de sinais visuais ou de paroxismos occipitais
em 25% dos casos.

Panayotopoulos* descreveu a epilepsia occipital
benigna da infancia de inicio precoce (EOIP) carac-
terizada por uma triade - crises de vomitos, desvio
lateral e tonico dos olhos, com comprometimento
da consciéncia e eventual evolucdo para crise cl6-
nica hemigeneralizada ou generalizada. Nessa for-
ma de epilepsia as crises teriam inicio entre 2 e 8
anos de idade. As crises sdo prolongadas, espora-
dicas e Unicas em um terco dos casos e ocorrem du-
rante o sono em 60% dos pacientes. O EEG interictal
mostra paroxismos occipitais de pontas e complexos
de ponta-onda bloqueados ou atenuados com a
abertura dos olhos. A atividade de base é normal.
O progndstico dessa sindrome é bom, com remissao
das crises 1 a 2 anos apés o inicio das mesmas. Em
trabalhos posteriores, Panayatopoulos>® assinalou
que o EEG nesta sindrome é multifocal, com para-
xismos occipitais freqientemente associados a

paroxismos extra-occipitais. Esses paroxismos fre-
gquentemente desaparecem na adolescéncia e sdao
ativados pelo sono em metade dos casos, mas po-
dem persistir ap6s a remissao das crises clinicas. Essa
sindrome teve sua ocorréncia confirmada em es-
tudos de varios autores’'?. Em estudo internacional
colaborativo, Ferri et al." propdem para as sindro-
mes idiopaticas da infancia a denominacdo de
"Sindrome de susceptibilidade a crises da infancia”.
Recentemente, na Classifica¢do Internacional de
Epilepsias'?, as formas de epilepsias idiopaticas oci-
cipitais da infancia foram reconhecidas como sin-
dromes de inicio precoce (tipo Panayiotopoulos)
e de inicio tardio (tipo Gastaut).

Este estudo tem o objetivo de correlacionar as ca-
racteristicas clinicas e eletrencefalograficas e avaliar
a ocorréncia das sindromes epilépticas idiopaticas oc-
Cipitais em criancas com crises epilépticas nao febris,
atividade epileptiforme (AE) nas regides occipitais,
atividade de base normal ao EEG, exame neuro-
[6gico e desenvolvimento neuropsicomotor normais.

METODO
Foram selecionadas para este estudo retrospectivo
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Fig 2. Complexos de ponta-onda lenta na regido occipital do hemisfério cerebral direito.

as fichas clinicas de 63 criancas, com idade entre 2 e 14
anos, examinadas no Hospital e Maternidade Celso
Pierr6 da PUC-Campinas e consultério particular dos
autores, que apresentavam crises epilépticas nao febris,
desenvolvimento neuropsicomotor e exame neuroldgico
normais e auséncia de dados de anamnese ou de exames
laboratoriais sugestivos de lesdo do sistema nervoso
central (SNC). Ao EEG, tinham atividade epileptiforme
(AE) na regiao occipital e atividade de base normal.

Os prontudrios foram analisados quanto as seguintes
caracteristicas: idade da crianca e do inicio das crises; o
tipo, numero total e a dura¢do das crises epilépticas;
antecedente familiar (AF) para crise nao febril e
antecedente pessoal (AP) e AF para crise febril (CF).

No EEG foram estudadas a atividade de base e a AE
de localizacdo occipital segundo o tipo - pontas (P) (Fig
1) ou complexos de ponta-onda lenta (PO) (Fig 2) -, e a
influéncia nesses paroxismos da abertura e fechamento
dos olhos. Foi estudada também a presenca de AE em
outras localizacdes e a presenca de pontas evocadas
pela percussdo dos pés e maos (PE) com martelo de
reflexos, com intensidade equivalente a pesquisa de
reflexos profundos.

Utilizando-se dos aspectos clinicos, criticos e ele-
trencefalograficos, os casos foram classificados, quando
possivel, nas sindromes idiopaticas da infancia, de acordo

com a Classificacdo Internacional de Epilepsias (2001)2.
Para o diagnéstico de EIOP utilizamos como critério as
manifestacdes criticas referidas por Panayatopoulos*:
crises de nadusea/vomitos, desvio lateral e ténico dos
olhos e/ou cabeca e comprometimento da consciéncia.
A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica em
Pesquisa em Seres Humanos da PUC-Campinas.

RESULTADOS

As caracteristicas clinicas e os aspectos eletren-
cefalograficos das 63 criancas estudadas, segundo
o diagnéstico sindromico, estdo na Tabela 1.

As crises foram focais em 49 criangas. As mani-
festacbes autondmicas criticas ocorreram em 25
(51%) casos; eméticaem 21 (42,8%). Manifestacdo
versiva foi referida em 24 (48,9%) casos: dos olhos
em 18 (36,7%) e da cabeca em 15 (30,6%) casos.
Manifestac¢bes visuais foram relatadas em 10
(15,8%) casos. Houve alteracdo da consciéncia du-
rante a crise em 31 (20,4%) criangas. A crise ocorreu
durante sono em 28 (57,1 %) criancas, sendo ao
despertar em 9 (14,2 %). Houve na evolucao da cri-
se, em 6 (12,2%) casos, clonia hemigeneralizada.
Em 11 (22,4 %) casos houve generalizacdo tonico-
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Tabela 1. Aspectos clinicos e eletrencefalograficos das 63 criancas com atividade epileptiforme occipital, segundo a sindrome

epiléptica.
EIOP EIOT EBICT Nao
determinada

N de casos 32* 8gx* 7 16
Idade 2-13 3-14 3-14 2-14
Sexo: M/F 17/15 5/3 4/3 11/5
Idade da 12 crise < 6 anos 25 3 4 14

> 6 anos 7 3 2
N de crises Unica 10

2-5 15 5 4 7

>5 7 1 3
Manifestacdo autondmica (nduseas/vomitos ou outras) 20 4 1 -
Manifestacdo versiva 20 1 3 -
Alteracado da consciéncia 24 5 2 14
Crise durante o sono 20 4 4 9
Manifestacao visual 2 8 - -
Clonia de rima bucal 1 - 5 -
Clonia hemigeneralizada 3 - 1 2
Crise tonico-clonica generalizada 7 3 1 14
Manifestacdo poés-ictal 8 2 1 -
Duracao prolongada da crise (>30min.) 9 3 1 2
AE occipital ponta 11 4

complexos de ponta-onda 21 3 7
Bloqueio da AE occipital 9 2 2 2
AE extra-occipital focal 5 2 3 2

generalizada 4 2 - 2
Outra PE/fotoparoxismo 3 1 2 -

EOIP, epilepsia occipital benigna da infancia de inicio precoce; EIOT, de inicio tardio; EBICT, epilepsia benigna da infancia com pontas
centrotemporais; N, nUmero; M, masculino; F, feminino; AE, atividade epileptiforme; PE, ponta evocada; * em 2 casos ha associacdo de
crises com caracteristicas da EIOP e EIOT, ** em 2 casos ha concomitancia na mesma crise de caracteristica das 2 sindromes occipitais.

clénica. Manifestagdes pds-ictais foram referidas
em 11 (22,4%) criangas.

Em 14 criangas, as crises eram exclusivamente
ténico-clénicas generalizadas e estas ocorreram
durante o sono em 9 casos.

A atividade epileptiforme occipital foi caracte-
rizada por pontas em 29 casos e por complexos de
PO, associados ou ndo a pontas, em 36; houve blo-
queio ou atenuacao desses paroxismos pela aber-
tura dos olhos, respectivamente, em 1 e 14 casos.
A AE extra-occipital focal ocorreu em 12 casos e
generalizada em 8 casos. PE foi obtida pela per-
cussdo dos pés e maos em 4 casos (9,5% dos casos

pesquisados) e foram observados complexos de
PO generalizados com a fotoestimula¢do intermi-
tente em 2 casos.

Baseados nos aspectos clinicos e eletrencefalo-
graficos, foi feita a classificacdo nas sindromes epi-
Iépticas atualmente reconhecidas (Tabela 2).

Epilepsia occipital idiopéatica da infdncia de inf -
cio precoce, EOIP - A idade na primeira crise foi de
1-11 anos. As crises tiveram duracao superior a 30
minutos, constituindo estado de mal epiléptico em
9 (28,1%) casos. Observou-se que em 3 destes casos
havia também referéncia de crises de curta duracao.
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Tabela 2. Classificacdo dos casos segundo o diagndstico de
sindromes epilépticas idiopaticas.

Sindrome epiléptica n %
Epilepsia occipital benigna da 32 50,7
infancia de inicio precoce

Epilepsia occipital da infancia 8 12,6
de inicio tardio

Epilepsia benigna da infancia 7 111
com pontas centrotemporais

Sindrome nao determinada 16 25,3
Total 63 100

AF positivo para crises epilépticas e para CF foram
observados em 4 casos e AP para CF em 2 casos.

Observamos manifestacdo critica inicial de na-
usea e/ou vomito ou dor abdominal em 20 (62,5%)
casos. Versao cefalica e/ou dos olhos foi relatada
em 20 casos. As crises ocorreram durante sono em
20 casos, sendo em 7 ao despertar. Em 3 casos, ao
despertar, a crianca chamava pela mae, referindo
nauseas e “mal estar”. As manifestacdes iniciais se-
guiram-se clonias lateralizadas em 3 casos e gene-
ralizacdo ténico-clénica em 7. Em 8 criancas havia
referéncia a sintomatologia poés-critica.

Observamos AE de localizag¢ao occipital carac-
terizada por P em 11 casos e por complexos de PO
em 21 casos e havia bloqueio ou atenuacdo com
a abertura dos olhos em 9 casos. Foi observada cor-
relacdo entre a lateralizacdo da manifestac¢ao critica
motora e AE occipital contralateral no EEG em
57,1% dos casos.

AE de localizagdo extra-occipital (parietal, cen-
tral e temporal média) foi observada em 5 casos.
PE foi obtida em 6,3% dos casos pesquisados. Uma
crianga apresentava complexos de PO generalizados
durante repouso; outra, durante a fotoestimula¢do
intermitente.

Epilepsia occipital idiopatica da infdncia de ini -
cio tardio, EOIT — Foram incluidas nesta sindrome
8 criancas que apresentavam crises com sintoma-
tologia inicial visual. O numero total de crises nes-
tas criancas foi inferior a 6 em todos os casos; a
média de idade da primeira crise foi de 6,7 anos.

Em dois casos com seguimento clinico e ele-
trencefalografico prolongado, foi observado que
essas criancas apresentaram um periodo livre de
crises, mas, depois, voltaram a apresenta-las, apesar
do pequeno numero total de crises.

Associacdo de manifestac6es das sindromes
EIOP e EIOT - Observamos no acompanhamento
clinico-eletrencefalografico que duas criancas apre-
sentaram, no inicio do seguimento, histéria de cri-
se com manifestacdo autondmica emética associada
a alteracdo da consciéncia com durac¢ado prolongada
e, aproximadamente um ano apds, apresentaram
outro tipo de crise, caracterizada por manifestacao
predominantemente visual, com fendbmenos nega-
tivos, de curta duracao, sem sintoma autonémico
associado. Desse modo, esses casos nos sugerem o
diagnéstico de associacdo das duas sindromes epi-
[épticas com paroxismos occipitais (EIOP e EIOT).

Observamos, ainda, que 2 criangas apresentavam
crises caracterizadas por manifestacao visual (fe-
némeno negativo) seguida por manifestacdo au-
tondmica, emética e alteracdo da consciéncia de
duracdo prolongada, sugerindo a concomitancia
de sintomatologia critica, no mesmo episédio ictal,
das sindromes epilépticas focais occipitais descritas
por Panayiotopoulos e por Gastaut.

Associacdo de manifestac6es das sindromes
EIOP e EBICT - Uma crianga apresentou numerosas
crises iniciadas com dor abdominal, sequida de v6-
mitos, cefaléia e, apos, versao tonica da cabeca pa-
ra o lado esquerdo, associados a clonias da rima
bucal, sialorréia e, na seqiiéncia, ainda clénias la-
teralizadas a esquerda, com duracao de até 6 ho-
ras. Esta crianca apresentava no periodo pés ictal
cefaléia, sonoléncia e apatia. Esse quadro ictal su-
gere a concomitancia, na mesma crise, de manifes-
tacdes das duas sindromes epilépticas idiopaticas
da infancia, a EIOP e a EBICT.

Casos de EBICT - Sete criancas apresentavam cri-
ses com manifestacdo exclusivamente orofaringea
em vigilia e/ou sono. Em 3 desses casos, além da AE
occipital, havia pontas nas regides centrais e tem-
porais médias. Outros dois casos mostraram, em
EEG realizados anteriormente, pontas nestas regi-
Oes. Nestes 7 casos, o contexto clinico-EEG é suges-
tivo da EBICT, apesar da ocorréncia de AE occipital.

Casos com caracteristicas sindrémicas néo tipicas
— Crises exclusivamente ténico-clénicas generaliza-
das foram observadas em 14 casos, e em dois casos,
crises hemigeneralizadas, sem outra manifestacdo
associada. Assim, nesses 16 casos, pelos aspectos cli-
nicos criticos, ndo foi possivel a classificacdo nas for-
mas de epilepsias focais idiopaticas da infancia
com paroxismos occipitais reconhecidas na atual
Classificacdo Internacional.
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DISCUSSAO

Varios autores tém reafirmado o largo espectro
de achados clinicos, que distinguem as sindromes
epilépticas occipitais, atualmente reconhecidas®'3.

Neste estudo observamos que, em 63,4 % dos
casos, foi possivel a classificagdo nas sindromes
epilépticas idiopaticas occipitais. A EOIP corres-
pondeu a 50,7% dos casos. Em outro estudo em
nosso meio, Castilho™ observou EOIP em 30% de
47 criancas e adolescentes, com foco occipital, com
ou sem lesao estrutural. De modo semelhante ao
verificado em outras pesquisas®'®, EOIP ocorreu
com maior freqliéncia que a EOIT. A exata preva-
Iéncia da EOIP ndo é conhecida; é descrita na lite-
ratura em aproximadamente 6% das criangas com
idade entre 0 e 15 anos e em aproximadamente
13% no grupo de 3 a 6 anos®.

No presente trabalho, nas criancas com EIOP, a
idade, a idade do inicio das crises, o predominio
de crises durante o sono, o numero total, assim co-
mo os AF para crises epilépticas e AP para CF estdao
em acordo com referidos na literatura*6'3.15,

De modo analogo ao descrito por Ferri et al.’s,
observamos, em 71,8% dos casos de EIOP, nimero
total de crises até 3, e episdédio Unico em 31,2% dos
casos. Também, de acordo com Caraballlo et al.™,
observamos numero de crises superior a 10 em
21,8% dos casos.

O achado de estado de mal em 28,1% dos casos
com EIOP é similar aos da literatura'®''. Trés destas
criangas apresentavam também episodios criticos
de curta duracdo. Panayotopoulos® referiu estado
de mal epiléptico em 44% das criancas e, este po-
de ocorrer em vigilia ou durante sono. Crises pro-
longadas e de curta durag¢do podem ocorrer na mes-
ma crianga; a duracdo nao interfere no prognostico,
que é invariavelmente bom nesta sindrome’.

A sintomatologia clinica critica apresentada,
em 29 casos com EIOP, foi compativel com as ca-
racteristicas descritas por Panayotopoulos?®. Entre-
tanto, em 2 (6,3%) casos de EIOP, observamos ca-
racteristicas sugestivas das duas sindromes idio-
paticas occipitais da infancia, como ja referido na
literatura'®'®, Panayiotopoulos aponta que o relato
de manifestacdes visuais é compativel com o diag-
néstico de EIOP quando preenchidos os outros cri-
térios diagnosticos®.

Quanto ao EEG, o achado de bloqueio ou ate-
nuacao das descargas occipitais, muito valorizado
inicialmente no diagnéstico das epilepsias idiopa-

ticas occipitais'? e posteriormente questionado
por ser observado em outras sindromes epilépti-
cas'81% n3do é uma constante'®, como foi obser-
vado no presente estudo. Em uma crianga com
EIOP, encontramos associacdo critica de fenémenos
sugestivos de EBICT, achado esse também ja rela-
tado por Carabalo’.

Desde a descricdo de Beaumanoir?, é também
reconhecida na literatura®® a ocorréncia de casos
de EBICT com crises exclusivamente orofaringeas
e AE de localizacao occipital ao EEG, como obser-
vamos em 7 (11,1%) casos. Em dois destes casos ha-
via também descargas centrotemporais ao EEG.
Por outro lado, alguns estudos’ mostraram a ocor-
réncia de crises com manifestacdo exclusivamente
orofaringea, apds a remissao da epilepsia occipital.

Outros autores?®®16 enfatizaram a estreita re-
lacdo entre a EOIP e a EBICT, podendo representar,
provavelmente, diferentes fenétipos da maturacédo
cerebral relacionada a susceptibilidade a crises na
infancia, ocorrendo uma “evolucdo” entre a EOIP
e outras epilepsias idiopaticas da infancia, tanto
nos aspectos clinicos como eletrencefalograficos.
Em alguns casos, observamos a associacdo de AE
de localizacdo occipital e centrotemporal, com ma-
nifestacdo clinica caracteristica de EIOP. Alguns
autores*? relatam alta incidéncia de migracdo do
foco ou focos de multiplas localiza¢des devido a
um fendmeno idade dependente e visto no pro-
cesso de maturacado cerebral da crianca nas
epilepsias idiopaticas. Estes autores referem que
a ocorréncia de paroxismos nas regides occipitais
é um achado comum em criangas mais jovens.

Observamos que em 11(31,2%) casos com EIOP
a AE occipital era constituida por pontas e em
apenas um era reativa a abertura dos olhos, em con-
cordando com Carabalo et al.” ao assinalar que na
EIOP a AE occipital tem caracteristicas neurofisio-
I6gicas semelhantes as das pontas rolandicas da
EBICT, como pequena reatividade a abertura dos
olhos e com ativacao pelo sono. Houve correlacdao
estatisticamente significativa entre a lateralizacdo
da manifestacdo critica (versdo da cabeca e dos
olhos) e a AE contralateral, no EEG. Nao encontra-
mos referéncia a este dado na literatura.

A presenca de PE ao EEG observada em algumas
criancas pode ocorrer em varias sindromes epilép-
ticas, mas na maioria das vezes em crian¢as com
epilepsias focais benignas da infancia. Em propor-
cdo significativa das criancas com PE, as crises sdo
versivas ou hemigeneralizadas, conforme o descrito
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na epilepsia benigna da infancia com pontas evo-
cadas?'. Em trabalhos anteriores, observamos a
ocorréncia de PE em criancas sem manifestacoes
epilépticas e em criangas normais?2,

Por outro lado, de acordo com os dados clinicos,
observamos que em 25,3% dos casos ndo foi possi-
vel a inclusdo nas formas descritas por Gastaut e Pa-
nayiotopoulos, o que sugere a existéncia de formas
intermedidrias ou menos caracterizadas, de modo
semelhante a descricdo de outros autores®'>16,
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