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Caso Electroencefalográfi co

INTRODUÇÃO
As mioclonais palpebrais são um 

evento clínico, cujo diagnóstico diferen-
cial inclui diversas entidades. São vá-
rias as epilepsias que cursam com este 
elemento semiológico, sejam elas idio-
páticas, sintomáticas ou criptogénicas / 
provavelmente sintomáticas. Por outro 
lado, nas doenças do movimento as mio-
clonias palpebrais surgem de forma es-
tereotipada, o que aumenta o leque dos 
diagnósticos diferenciais.

CASO CLÍNICO
Menino de sete anos referenciado 

à consulta de Neuropediatria por apre-
sentar desde os seis anos episódios de 
pestanejo. Estes tinham uma duração 
de poucos segundos, ocorrendo várias 
vezes por dia. Como factores de agra-
vamento referiam -se o stress, a fadiga 
e a sonolência. Nunca houve registo 
de crises tonico -clónicas generalizadas 
(TCG) ou ausências. A criança, quando 
solicitada, foi incapaz de reproduzir os 
movimentos e dizia não se aperceber dos 
mesmos. 

Os antecedentes perinatais eram ir-
relevantes, com normal desenvolvimento 
estaturo -ponderal e psicomotor. A crian-
ça tinha bom aproveitamento escolar e 
não apresentava quaisquer alterações 
do comportamento. Nos antecedentes 
pessoais, destacava -se a presença de 
enurese primária e pieira recorrente. A 
história familiar era irrelevante.

A primeira monitorização de electro-
encefalograma com vídeo (vídeo -EEG) 

revelou actividade paroxística (polipon-
tas e pontas -ondas irregulares a 3 -5 
Hz) posterior bilateral ou generalizada, 
na oclusão ocular (espontaneamente ou 
ao comando), por vezes com os olhos 
fechados, a qual se acompanhava de 
mioclonias palpebrais (Figura 1). A cons-
ciência permanecia intacta (mantinha -se 
a conversar), pelo menos nas situações 
em que foi possível determinar este 
facto. A presença de fotossensibilidade 
evidenciou -se durante a estimulação fó-
tica dos 10 aos 30 Hz. 

A ressonância magnética encefálica 
foi normal. Foi medicado com clobazam, 
sem benefício. No segundo vídeo -EEG 
persistia no traçado actividade paroxísti-
ca posterior bilateral e generalizada, com 
activação pela hiperpneia e sobretudo na 
fotoestimulação (dos 10 aos 18 Hz), com 
surtos de poliponta -onda irregular poste-
riores e na maioria generalizados, com os 
olhos fechados, registando -se manifesta-
ções clínicas associadas (mioclonias pal-
pebrais). A substituição por levetiracetam 
revelou -se também inefi caz. Optou -se 
pela associação de valproato de sódio 
em dose de quase 20 mg/kg/dia. Quatro 
meses depois a frequência dos episódios 
havia reduzido signifi cativamente, na au-
sência de efeitos laterais signifi cativos 
(apenas discreto aumento do peso). En-
tretanto, os pais mencionaram episódios 
de movimentos súbitos dos membros na 
fase inicial do sono. O vídeo -EEG nessa 
altura revelou tratarem -se de mioclonias 
do sono. Contudo, o traçado mantinha 
alterações de tipo epileptiforme, acen-
tuadas pela hiperpneia e fotoestimu-
lação, com registo de algumas crises. 
Verifi cava -se, no entanto, redução quer 
das anomalias gráfi cas quer do número e 
frequência das crises. Com o incremento 
da dose de valproato de sódio para cerca 

de 25 mg/kg/dia em monoterapia, houve 
redução dos episódios, que permanece-
ram clinicamente indetectáveis por um 
período de seguimento de meio ano.

DISCUSSÃO
As mioclonias palpebrais (MP) são 

classifi cadas pela Liga Internacional con-
tra a Epilepsia (ILAE) nas crises gene-
ralizadas, como subtipo das ausências 
com características especiais.(1) São 
movimentos palpebrais recorrentes em 
que a  consciência pode ou não estar 
preservada, sendo que , a acontecer, é 
subsequente ao pestanejo e por vezes 
difícil de determinar, pela sua brevidade. 
Assim, as MP podem ocorrer com ou sem 
ausências e em várias síndromes epilép-
ticas: idiopáticas (Síndrome de Jeavons 
 - não reconhecida como síndrome epilép-
tica pela ILAE), sintomáticas ou criptogé-
nicas.(2)

No caso descrito as mioclonais pal-
pebrais tiveram início aos 6 anos, sur-
gindo na oclusão palpebral e na fotoes-
timulação. Não se registaram outro tipo 
de crises. O registo das mioclonias palpe-
brais correlacionou -se com as anomalias 
gráfi cas (actividade paroxística do tipo 
poliponta -onda) e a fotoestimulação, su-
gerindo origem epiléptica. A resposta ao 
valproato também favorece esta etiolo-
gia. A existência de auto -indução nestes 
doentes é controverso(2), e neste caso, 
o fenómeno parece existir: frequentes 
episódios de oclusão ocular espontânea 
durante o registo inicial, com indução ou 
não de actividade epileptiforme.

Quanto à sua classifi cação, podere-
mos incluí -las dentro das mioclonias pal-
pebrais com ou sem ausências (ou Sín-
drome de Jeavons  - SJ), tendo em conta 
que a característica fundamental desta 
síndrome epiléptica são as mioclonias 

Ana Graça Velon1, Célia Xavier2, Adriana Ribeiro3, Rui Chorão3,4

__________

1 S. Neurologia, CHTMADouro, H Vila Real
2 S. Pediatria, CHTSousa, HPAmerico
3 U. Neurofi siologia Pediátrica, CHP, HMPia
4 S. Neurologia Pediátrica, CHPorto, HMPia



NASCER E CRESCER
revista do hospital de crianças maria pia
ano 2010, vol XIX, n.º 3

172 caso electroencefalográfi co
EEG case report

palpebrais e não as ausências(2,3). Este 
diagnóstico torna -se provável quando as 
mioclonias se associam a fotossensibili-
dade, sendo praticamente patognomóni-
co se ocorrem com a oclusão ocular.2 -4 O 
vídeo -EEG é típico, com surtos genera-
lizados de pontas -ondas ou polipontas-
-ondas breves (geralmente 2 -3’’), surgin-
do surgindo 0,5 -2’’ após a oclusão ocular. 
A resposta fotoparoxística é uma cons-
tante, como epilepsia fotossensível que 
é.(2,3,5) Estes achados estão de acordo 
com o registado no nosso caso (Figura 
1). Em nenhum dos exames de vídeo-
-EEG se realizou trecho na escuridão 
total; nesta situação, a oclusão ocular 

não induz crises ou actividade epilepti-
forme, o que é característico neste tipo 
de epilepsia(2,3). Estão descritos casos em 
que nunca se registaram ausências, mas 
em que ocorreram crises TCG.(3,4) Estas 
crises são raras e surgem, geralmente, 
na presença de factores precipitantes 
ou facilitadores (privação de sono, não 
cumprimento da terapêutica, luz brilhante 
ou exposição a televisão ou jogos com 
vídeo).(2,3,5) Respondem ao tratamento, 
pelo que se pode inferir que a sua ine-
xistência, no nosso doente, pode dever-
-se à introdução de tratamento com an-
tiepiléptico. As mioclonias palpebrais, em 
contrapartida, são consideradas em geral 

refractárias ao tratamento antiepilépti-
co. Contudo, publicações mais recentes 
apresentem respostas mais favoráveis, 
eventualmente por incluírem o uso de 
fármacos mais recentes.(3) Este parece 
ser o caso no doente que apresentamos. 
O tratamento de primeira linha preconiza 
o valproato de sódio em monoterapia. A 
sua associação com benzodiazepinas, le-
vetiracetam, lamotrigina ou etossuximida, 
são esquemas terapêuticos possíveis.(2 -5) 
O tratamento modifi ca os achados elec-
troclínicos e a fotossensibilidade tende a 
diminuir com o avançar da idade. (2,3,5)

Em relação ao prognóstico, este é 
melhor no sexo masculino, pelo que sob 

Figura 1 – Após a oclusão ocular, surto generalizado de polipontas bi -occipital com 
registo de mioclonias palpebrais, seguido de poliponta -onda generalizada a 3 -5 Hz.
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terapêutica antiepiléptica esperamos que 
não ocorram ausências ou CTCG. As 
mioclonias geralmente persistem, embo-
ra tornando -se menos frequentes com a 
idade.

As MP com a oclusão ocular e com 
resposta fotoparoxística estão descritas 
em diversas outras síndromes epilépticas 
como: epilepsias generalizadas idiopá-
ticas (epilepsia de ausências, epilepsia 
mioclónica juvenil, crises refl exas, epilep-
sias generalizadas sintomáticas) e epi-
lepsias focais fotossensíveis.(3,5) 

A monitorização vídeo -EEG permi-
tiu excluir uma série de potenciais diag-
nósticos, facto impossível apenas com 
base nos achados clínicos. Particular-
mente difícil seria a diferenciação com 
movimentos paroxísticos palpebrais, que 
se associam a epilepsias generalizadas 
fotossensíveis, ocorrem várias vezes por 
dia, aumentam em situações de stress, 
embaraço ou frustração, não há pertur-
bação da consciência e persistem ape-
sar da terapêutica antiepiléptica.(6) Ou-
tros diagnósticos diferenciais seriam os 
tiques palpebrais (movimentos rítmicos, 
mais breves, cuja contracção não é tóni-
ca), a supraversão tónica benigna da in-
fância (de maior duração e auto -limitada), 
e o blefarospasmo (espasmo do músculo 
orbicular das pálpebras, franzindo o so-
brolho, com aproximação das fendas pal-
pebrais).(6) 

O mecanismo fi siopatológico das 
MP será o mesmo que está descrito para 
as epilepsias fotossensíveis.(5) A oclusão 
dos olhos e a ELI “sincronizam” os neu-
rónios do córtex occipital (cuja activação 
depende da intensidade da luz, da área 
de córtex e do nível de excitabilidade – 
predisposição genética). A disseminação 
desta activação para o córtex frontal faz-
-se por vias transcorticais e subcorticais 
(reticulotalâmicas). Desta activação po-
dem resultar: resposta fotomioclónica, 
actividade paroxística subclínica confi -
nada a áreas occipitais, actividade elec-
troclínica característica das epilepsias 

occipitais, resposta fotoparoxística com 
polipontas e pontas -ondas generalizadas 
e mioclonias (às vezes com ausências) e 
as crises TCG.(5)

CONCLUSÃO
As mioclonias palpebrais apresen-

tam uma panóplia de diagnósticos dife-
renciais. Mesmo quando a sua etiologia 
é claramente epiléptica, como no caso 
apresentado, a sua classifi cação nosoló-
gica constitui um desafi o.

Palavras -chave: Mioclonias palpe-
brais, mioclonias palpebrais com ausên-
cias, epilepsias fotossensíveis, doenças 
do movimento

ABSTRACT
Introduction. Eyelid myoclonia 

with or without absences may occur in 
several epileptic conditions, and they are 
frequently misinterpreted as movement 
disorders. 

Case report. A seven -year -old boy 
was admitted for evaluation of eye blink-
ing that started at age of six. He had never 
had generalized tonic -clonic or absence 
seizures. Video -EEG monitoring revealed 
3 -5 Hz irregular occipital or generalized 
polyspike and polyspike -wave complexes, 
precipitated by eye closure. They were ac-
companied by eye -lid myoclonia. Photic 
stimulation induced photoparoxysmal re-
sponse. Brain MRI was normal. He was 
initially treated with clobazam and then 
levetiracetam with no response. Valproate 
was added with control of the symptoms.  

Conclusion. Eyelid myoclonia with-
out absences are often diffi cult to clas-
sify. Video -EEG may help to clarify these 
cases.

Keywords: eyelid myoclonia, eyelid 
myoclonia with absences, photosensitive 
epilepsy, movement disorders
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