NASCER E CRESCER

revista do hospital de criangas maria pia
ano 2010, vol XIX, n.° 3

Caso Electroencefalografico

INTRODUCAO

As mioclonais palpebrais sdo um
evento clinico, cujo diagndstico diferen-
cial inclui diversas entidades. S&o va-
rias as epilepsias que cursam com este
elemento semioldgico, sejam elas idio-
paticas, sintomaticas ou criptogénicas /
provavelmente sintomaticas. Por outro
lado, nas doengas do movimento as mio-
clonias palpebrais surgem de forma es-
tereotipada, o que aumenta o leque dos
diagnosticos diferenciais.

CASO CLINICO

Menino de sete anos referenciado
a consulta de Neuropediatria por apre-
sentar desde os seis anos episodios de
pestanejo. Estes tinham uma duragéo
de poucos segundos, ocorrendo varias
vezes por dia. Como factores de agra-
vamento referiam-se o stress, a fadiga
e a sonoléncia. Nunca houve registo
de crises tonico-clonicas generalizadas
(TCG) ou auséncias. A crianga, quando
solicitada, foi incapaz de reproduzir os
movimentos e dizia ndo se aperceber dos
mesmos.

Os antecedentes perinatais eram ir-
relevantes, com normal desenvolvimento
estaturo-ponderal e psicomotor. A crian-
¢a tinha bom aproveitamento escolar e
ndo apresentava quaisquer alteragbes
do comportamento. Nos antecedentes
pessoais, destacava-se a presenca de
enurese primaria e pieira recorrente. A
historia familiar era irrelevante.

A primeira monitorizacéo de electro-
encefalograma com video (video-EEG)
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revelou actividade paroxistica (polipon-
tas e pontas-ondas irregulares a 3-5
Hz) posterior bilateral ou generalizada,
na ocluséo ocular (espontaneamente ou
ao comando), por vezes com os olhos
fechados, a qual se acompanhava de
mioclonias palpebrais (Figura 1). A cons-
ciéncia permanecia intacta (mantinha-se
a conversar), pelo menos nas situagoes
em que foi possivel determinar este
facto. A presenca de fotossensibilidade
evidenciou-se durante a estimulagéo fo-
tica dos 10 aos 30 Hz.

A ressonancia magnética encefalica
foi normal. Foi medicado com clobazam,
sem beneficio. No segundo video-EEG
persistia no tracado actividade paroxisti-
ca posterior bilateral e generalizada, com
activagao pela hiperpneia e sobretudo na
fotoestimulagédo (dos 10 aos 18 Hz), com
surtos de poliponta-onda irregular poste-
riores e na maioria generalizados, com os
olhos fechados, registando-se manifesta-
¢oes clinicas associadas (mioclonias pal-
pebrais). A substituicdo por levetiracetam
revelou-se também ineficaz. Optou-se
pela associagéo de valproato de sédio
em dose de quase 20 mg/kg/dia. Quatro
meses depois a frequéncia dos episédios
havia reduzido significativamente, na au-
séncia de efeitos laterais significativos
(apenas discreto aumento do peso). En-
tretanto, os pais mencionaram episodios
de movimentos subitos dos membros na
fase inicial do sono. O video-EEG nessa
altura revelou tratarem-se de mioclonias
do sono. Contudo, o tragado mantinha
alteragbes de tipo epileptiforme, acen-
tuadas pela hiperpneia e fotoestimu-
lagcdo, com registo de algumas crises.
Verificava-se, no entanto, reducdo quer
das anomalias graficas quer do numero e
frequéncia das crises. Com o incremento
da dose de valproato de sodio para cerca

de 25 mg/kg/dia em monoterapia, houve
redugéo dos episédios, que permanece-
ram clinicamente indetectaveis por um
periodo de seguimento de meio ano.

DISCUSSAO

As mioclonias palpebrais (MP) sédo
classificadas pela Liga Internacional con-
tra a Epilepsia (ILAE) nas crises gene-
ralizadas, como subtipo das auséncias
com caracteristicas especiais.!  Sao
movimentos palpebrais recorrentes em
que a consciéncia pode ou nao estar
preservada, sendo que , a acontecer, é
subsequente ao pestanejo e por vezes
dificil de determinar, pela sua brevidade.
Assim, as MP podem ocorrer com ou sem
auséncias e em varias sindromes epilép-
ticas: idiopaticas (Sindrome de Jeavons
- ndo reconhecida como sindrome epilép-
tica pela ILAE), sintomaticas ou criptogé-
nicas.?®

No caso descrito as mioclonais pal-
pebrais tiveram inicio aos 6 anos, sur-
gindo na oclus&o palpebral e na fotoes-
timulagcdo. Nao se registaram outro tipo
de crises. O registo das mioclonias palpe-
brais correlacionou-se com as anomalias
graficas (actividade paroxistica do tipo
poliponta-onda) e a fotoestimulagéo, su-
gerindo origem epiléptica. A resposta ao
valproato também favorece esta etiolo-
gia. A existéncia de auto-indugéo nestes
doentes é controverso®, e neste caso,
o fendmeno parece existir: frequentes
episodios de oclusdo ocular espontanea
durante o registo inicial, com indugdo ou
nao de actividade epileptiforme.

Quanto a sua classificagdo, podere-
mos inclui-las dentro das mioclonias pal-
pebrais com ou sem auséncias (ou Sin-
drome de Jeavons - SJ), tendo em conta
que a caracteristica fundamental desta
sindrome epiléptica sdo as mioclonias

caso electroencefalogréfico | 171
EEG case report



NASCER E CRESCER

revista do hospital de criangas maria pia
ano 2010, vol XIX, n.°3

H1-K2
17 rwﬁi%ﬂﬁwuwhf“w—"[w—h-ﬂh

1315
15 WM’\/MWMM
~ |15.01
e e O N T Y Y g [ URORV P

S TR L T Y Y A (N 9 T |

|

Ocluséo ocular

Figura 1 — Apo6s a ocluséo ocular, surto generalizado de polipontas bi-occipital com
registo de mioclonias palpebrais, seguido de poliponta-onda generalizada a 3-5 Hz.

palpebrais e ndo as auséncias®®. Este
diagndstico torna-se provavel quando as
mioclonias se associam a fotossensibili-
dade, sendo praticamente patognomoni-
co se ocorrem com a oclusdo ocular.?* O
video-EEG é tipico, com surtos genera-
lizados de pontas-ondas ou polipontas-
-ondas breves (geralmente 2-3"), surgin-
do surgindo 0,5-2” apds a oclusao ocular.
A resposta fotoparoxistica € uma cons-
tante, como epilepsia fotossensivel que
6.239 Estes achados estdo de acordo
com o registado no nosso caso (Figura
1). Em nenhum dos exames de video-
-EEG se realizou trecho na escuridao
total; nesta situagdo, a oclusdo ocular
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nao induz crises ou actividade epilepti-
forme, o que é caracteristico neste tipo
de epilepsia®®. Estdo descritos casos em
gue nunca se registaram auséncias, mas
em que ocorreram crises TCG.®4 Estas
crises sd@o raras e surgem, geralmente,
na presenga de factores precipitantes
ou facilitadores (privacdo de sono, nao
cumprimento da terapéutica, luz brilhante
ou exposicao a televisdo ou jogos com
video).?*% Respondem ao tratamento,
pelo que se pode inferir que a sua ine-
xisténcia, no nosso doente, pode dever-
-se a introdugdo de tratamento com an-
tiepiléptico. As mioclonias palpebrais, em
contrapartida, séo consideradas em geral

refractarias ao tratamento antiepilépti-
co. Contudo, publicagbes mais recentes
apresentem respostas mais favoraveis,
eventualmente por incluirem o uso de
farmacos mais recentes.® Este parece
ser o caso no doente que apresentamos.
O tratamento de primeira linha preconiza
o valproato de s6dio em monoterapia. A
sua associa¢do com benzodiazepinas, le-
vetiracetam, lamotrigina ou etossuximida,
sdo esquemas terapéuticos possiveis.®%
O tratamento modifica os achados elec-
troclinicos e a fotossensibilidade tende a
diminuir com o avancgar da idade. 39
Em relagdo ao progndstico, este é
melhor no sexo masculino, pelo que sob



terapéutica antiepiléptica esperamos que
nao ocorram auséncias ou CTCG. As
mioclonias geralmente persistem, embo-
ra tornando-se menos frequentes com a
idade.

As MP com a oclusdo ocular e com
resposta fotoparoxistica estdo descritas
em diversas outras sindromes epilépticas
como: epilepsias generalizadas idiopa-
ticas (epilepsia de auséncias, epilepsia
mioclénica juvenil, crises reflexas, epilep-
sias generalizadas sintomaticas) e epi-
lepsias focais fotossensiveis.®

A monitorizagdo video-EEG permi-
tiu excluir uma série de potenciais diag-
nésticos, facto impossivel apenas com
base nos achados clinicos. Particular-
mente dificil seria a diferenciagdo com
movimentos paroxisticos palpebrais, que
se associam a epilepsias generalizadas
fotossensiveis, ocorrem varias vezes por
dia, aumentam em situagbes de stress,
embarago ou frustragdo, ndo ha pertur-
bagdo da consciéncia e persistem ape-
sar da terapéutica antiepiléptica.® Ou-
tros diagnosticos diferenciais seriam os
tiques palpebrais (movimentos ritmicos,
mais breves, cuja contracgao nao é toni-
ca), a supraversao tonica benigna da in-
fancia (de maior duragéo e auto-limitada),
e o blefarospasmo (espasmo do musculo
orbicular das palpebras, franzindo o so-
brolho, com aproximagao das fendas pal-
pebrais).®

O mecanismo fisiopatolégico das
MP sera o mesmo que esta descrito para
as epilepsias fotossensiveis.® A oclusao
dos olhos e a ELI “sincronizam” os neu-
rénios do cértex occipital (cuja activagao
depende da intensidade da luz, da area
de cortex e do nivel de excitabilidade —
predisposicao genética). A disseminagao
desta activagéo para o cortex frontal faz-
-se por vias transcorticais e subcorticais
(reticulotalamicas). Desta activagdo po-
dem resultar: resposta fotomioclénica,
actividade paroxistica subclinica confi-
nada a areas occipitais, actividade elec-
troclinica caracteristica das epilepsias

occipitais, resposta fotoparoxistica com
polipontas e pontas-ondas generalizadas
e mioclonias (as vezes com auséncias) e
as crises TCG.®

CONCLUSAO

As mioclonias palpebrais apresen-
tam uma pandplia de diagnosticos dife-
renciais. Mesmo quando a sua etiologia
€ claramente epiléptica, como no caso
apresentado, a sua classificagdo nosolo-
gica constitui um desafio.

Palavras-chave: Mioclonias palpe-
brais, mioclonias palpebrais com ausén-
cias, epilepsias fotossensiveis, doengas
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 difficult 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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