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Patient data: Acquisition settings:

Name: ALO100 MURMR 4anos hipsarritmia Device:

em crianga grande com varios tipos de crises Sampling rate:

Birth date: - Montage:

Sex: Desconhecido High pass filter: 0,0 Hz

Age: - Low pass filter: 0,0 Hz

Policy number: Notch filter: Desliga

Diagnosis: Examination duration: 01:00:07

Address: Examination date: quarta-feira, 23 de fevereiro de 2022
Phone:

HISTORICO CLINICO: Paciente, 4 anos, neuropata, cirurgia prévia de craniossinostose, internado com crises epilépticas refratarias.
Em uso de risperidona, baclofeno, neozine e depakene . Em desmame de metadona.

MEDICACOES:

INTRODUGAO: EG prolongado (1h) foi gravado com sistema 10-20 de colocagéo de eletrodos. Hiperventilagéo e estimulagao fética ndo foram
realizadas. EEG em sono.

DESCRICAO DO REGISTRO: Sono: A atividade elétrica cerebral de fundo é descontinua, surtos de atividade delta de amplitude muito alta.
Durante os surtos se observa ondas lentas e pontas aleatorias, de alta voltagem e alguns momentos em que ocorre aumento de sincronizagao. As
pontas variam de momento a momento tanto na dura¢do quando na localizagdo. As vezes as pontas parecem ser generalizadas e alguns
segundos depois elas parecem ser provenientes de multiplos focos. Ocasionalmente as pontas dao origem a descargas generalizadas, mas
nunca aparece como um padrédo de atividade ritmicamente repetitiva e altamente organizada que possa ser confundida com uma descarga do tipo
auséncia. A anormalidade é continua, intercalada por episédios de aumento de sincronizagéo dos paroxismos (variante hipsarritmia com aumento
de sincronizagao inter-hemisférica). Atividade epiléptica de projegao independente, multifocal. Assim, as descargas epilépticas algumas vezes
sdo sincrdnicas por polipontas, outras vezes multifocais. Ritmos de fundo néo foram visualizados pois a atividade epiléptica é continua.

IMPRESSAO: EEG anormal devido a:

Atividade de fundo nédo estimada devido a atividade epiléptica continua multifocal de predominio posterior eventualmente sincronizada e
generalizada, caracterizando variante hipsarritmia com episédios de sincronizagao. Atividade epiléptica ora multifocal (por ponta-onda lenta,
pontas) ora generalizada (por ponta-onda lenta difusa, polipontas).

CORRELAGAO CLINICA: Padrao de EEG tipo hipsarritmia poderia sugerir o diagnostico de espasmos infantis com disttrbio grave da fungéo
cerebral. Entretanto, esta crianga tem 4 anos de idade, entdo, a hipsarritmia tem significado mais sutil. A persisténcia de hisarritmia nesta idade
pode estar assocada a varios tipos de crise ndo apenas espasmos infantis. Além disso, os episédios de sincronizagdo podem indicar que o
tragado estéa sofrendo transi¢do para S. Lennox-Gastaut. Correlagéo eletroclinica a seguir.

Taubaté, 23/02/2022
PAULO AFONSO MEDEIROS KANDA MD PhD

neurofisiologista crm 54378
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INTRODUCAO

Resumo: Esta crianca apresenta uma forma rara de hipsarritmia acima de 3 anos de idade. Este achado pode se
associar a varios tipos de crises epilépticas, ndo exclusivamente a espasmos infantis. Trata-se de epilepsia grave
lesional. Este quadro pode evoluir a partir da Sindrome de West mas ndo tem nome definido na literatura em
revisao realizada em agosto de 2020 no pubmed.

Existem 2 situacdes diferentes a serem discutidas: Sindrome dos Espasmos infantis (S. West) e hipsarritmia pois ndo
sdo sindnimos. Acima de 2 anos de idade os pacientes podem evoluir com S.West sem/com hipsarritmia, espasmos
com /sem hipsarritmia, hipsarritmia com/sem espasmos ou sindrome de West. Acima de 2 anos de idade espasmos
geralmente estdo associados a outras crises.

Espasmo infantil (El) € um disturbio epilético da primeira infancia. Criangas com El exibem espasmos epiléticos
juntamente com hipsarritmia no EEG. A triade de espasmos, interrupcdo do desenvolvimento psicomotor e
hipsarritmia é conhecida como sindrome de West. O espasmo epilético refere-se ndo apenas as crises observadas no
El, mas também a espasmos de inicio tardio e espasmos periddicos(1).

Nos Estados Unidos El tem incidéncia 1,6-4,5/10.000 nascidos vivos(2, 3) ou 0,31/1000 nascidos vivos e corresponde
a 30% das causas de epilepsia até 1 ano de idade(4). Apesar do quadro se iniciar antes de um ano de idade e da
mortalidade substancial, a prevaléncia entre criangas de 10 anos de idade foi de 2,0 por 10.000 (2, 3).
Aproximadamente um terco das criangas com sindrome de West evoluem para sindrome de Lennox-Gastaut com
tipos mistos de crises dificeis de controlar associadas a deficiéncia intelectual. Aproximadamente outro terco das
criancas com sindrome de West continuara a ter espasmos epiléticos em idade mais avangada. O ultimo 1/3 ou 1/4
dos pacientes tera espasmos que desaparecem com o tempo, geralmente em pacientes sem etiologia definida
(criptogénicos)(4).

ESPASMOS INFANTIS ACIMA DE 2 ANOS DE IDADE

Menezes(5) estudou video-EEGs de 26 pacientes com espasmos infantis acima de 2 anos de idade. Os EEGs
interictais mostraram lentificagcdo generalizada na maioria dos pacientes, delta (13 casos) e teta (8 casos), com ritmo
dominante posterior> 7Hz em cinco casos. Hipsarritmia foi vista em apenas 10 pacientes. Apds o segundo ano de
vida, apenas quatro pacientes, com idades entre 44 e 89 meses, apresentaram hipsarritmia. Em 23 casos, estavam
presentes descargas multifocais independentes em pelo menos um EEG, enquanto descargas generalizadas ponta-
onda ou onda aguda e lenta (1 a 2,5 Hz), semelhantes as observadas na sindrome de Lennox-Gastaut, foram
observadas em 10 pacientes.
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ESPASMOS INFANTIS ACIMA DE 2 ANOS DE IDADE(CONTINUAGAO)

Achados do EEG Ictal: 19 pacientes exibiram o padrao ictal mais comum associado a um espasmo epilético: isto é,
um slow wave transiente (SWT) ou onda lenta transitéria. Quatro pacientes apresentaram SWT com atividade rapida
sobreposta (12—26 Hz), em 6 casos, os SWTs eram multifasicos (geralmente bifasicos ou trifasicos) ou associado a
ponta ou onda aguda. O SWT estava associado ao espasmo clinico e era frequentemente seguido por um periodo de
acinesia ou diminui¢cdo da mobilidade. Em 19 casos, o SWT foi sempre seguido de uma resposta eletrodrementar
(EDR), caracterizada por uma atenuacdo da amplitude / voltagem na atividade de funso com a fase hipo ou
acinética. Quatro pacientes demonstraram EDR em apenas uma minoria dos espasmos registrados e, em dois
pacientes, nunca se observou EDR. Durante a fase de atenuacéo, foi observada atividade ritmica rapida (12 casos) ou
alfa ( 12 Hz) (8 casos). Em 5 casos, a EDR nao foi precedida por um SWT. Em 8 casos, o periodo de atenuagao da
voltagem do fundo foi ocasionalmente> 3s e foi associado a um aumento na atividade EMG e na contragao muscular
tonica. Um padrao de EEG ictal assimétrico foi observado 3 pacientes com assimetria no SWT e 1 com atividade
rapida assimétrica.

Menezes constatou que acima de 2 anos de idade os espasmos eram rafratdrios ao tratamento e geralmente
associados a crises tOnicas e miocldnicas.

HIPSARRITMIA ACIMA DE 3 ANOS DE IDADE

Ja em 1954 Gibbs(6) concluira a possibilidade de persisténcia da hipsarritmia. Em trés anos de acompanhamento de
237 pacientes com espasmo infantil ele encontrou hipsartritmia em 30 pacientes, 21 deles entre 3-4 anos e 9 deles
acima de 5 anos.

Realmente, segundo Kulandaivel(7) um subgrupo de pacientes com hipsarritmia ndo evolui para Lennox-Gastaut
nem normaliza apds os 3 anos de idade. Esta persisténcia do padrdo hipsarritmico pode ser acompanhada de
diversas crises: tdnica, auséncia, mioclonica, crise generalizada ténico-clénica com evolugao refratdria. Na sua
casuistica de 7 casos as principais causas fora isquemia-hipdxia, doenca mitocondrial, lisencefalia, mitocondriopatias
e Chiari2.

Kandan (apud(8)) em 2011 conduziu um estudo de longo termo descrevendo o achado de hipsarritmia em criancgas
acima de 3 anos entre 2002 e 2007. Como no estudo de Kulandaivel, o fator etiolégico por tras da hipsarritmia
persistente foi distlrbio grave do desenvolvimento encefalica devido a lisencefalia, encefalopatia mitocondrial e
encefalopatia isquémica hipdxica.

Ainda sobre etiologia é importante lembrar da sindrome da duplicagdo MECP2(9) que pode apresentar hipsarritmia
no EEG e clinicamente se manifestar como S.Rett(10), S. Angelman(11) entre outras(12).

Quadros que sdo confundidos com espasmos infantis: O espasmo epilético é um tipo de epilepsia que pode ser
confundido com sindrome de Lennox-Gastaut (LGS). As crises mioclénicas podem ser observadas em varios tipos de
epilepsias, desde a epilepsia mioclonica da infancia até a sindrome de Dravet ou epilepsia mioclénica astatica e
muitas vezes sdo confundidas com espasmos infantis(4). Nestes casos, porém, ndo se observa hipsarritmia.

Existe também a possibilidade do inicio tardio dos espasmos infantis. Ronzano(13), estudou 220 casos de espasmos
infantis e encontrou 34 pacientes com espasmos de inicio tardio, sendo a média de inicio dos espasmos em 3.1 anos
de idade.

Assim podemos inferir que presenca de hipsarritmia acima dos 3 anos de idade é um achado raro e alarmante. Pode
representar prognadstico reservado devido a alguma anomalia do desenvolvimento neuronal subjacente.
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Vale ressaltar as conclusdes de Mishra(8):

Persisténcia de hipsarritmia no EEG é um achado raro. A época média de desaparecimento do padrao de
hipsarritmia é de 2 anos de idade. Muitos estudos realizados em anos anteriores apoiaram esse achado
eletroencefalografico além dos 3 anos de idade. A etiologia da persisténcia desse padrdo é malformacdo cerebral
grave e anomalias do desenvolvimento. Hipsarritmia persistente tem alta probabilidade de se associar com atraso
neuropsicomotor. Portanto, o paciente com hipsarritmia persistente deve ser avaliado minuciosamente quanto a
vastas categorias de etiologias como malformacgdes congénitas, encefalopatia mitocondrial, encefalopatia
isquémico-hipdxica. Hipsarritmia em grupos etarios mais velhos indica imaturidade neuronal persistente e conexdes
imaturas entre estruturas subcorticais e vias corticotalamicas, que deveriam estar maduras com idade maxima de
trés anos. A area de foco nesses casos é basicamente a etiologia, para se tentar diferenciar o tratamento. O
tratamento farmacoldgico disponivel ndo é muito promissor até a data. Portanto, também devemos pensar em
alguma modalidade ndo farmacoldgica para que essas criangas atinjam uma vida socialmente compativel.
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