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RESUMO

NICOLE-CARVALHO,  V. Estudo  clínico  e  eletroencefalográfico  de  crises  de 
ausências  típicas:  série  de  63  casos.  Recife,  2008.  161  p.  Tese  (Doutorado)  – 
Centro de Ciências Biológicas, Universidade Federal de Pernambuco. 

  Foram estudadas através de vídeo-EEG 957 crises de ausências típicas em 63 

pacientes com idades de dois anos a 64 anos. Ausências típicas foram definidas 

conforme a  Classificação  da  Liga  Internacional  contra  a  Epilepsia  (ILAE,  1981): 

"crise de início abrupto, com interrupção das atividades, perda do contato e possível 

rotação dos olhos para cima". O diagnóstico sindrômico foi possível em 70% dos 

casos de acordo com os critérios da Comissão de Classificação e Terminologia da 

ILAE  (1989)  e  usando  a  proposição  de  Loiseau  e  Panayiotopoulos  (2005).  Nos 

pacientes restantes houve um amplo espectro de apresentações eletroclínicas que 

não permitia a abordagem sindrômica descrita. Nesta série de crises de ausência 

havia  características  ictais  sindrômicas  específicas,  como  proposto  por 

Panayiotopoulos. Três pacientes com epilepsia ausência com mioclonias periorais 

apresentaram crises com duração média de 8 s. A freqüência ictal no período inicial 

(primeiro segundo da descarga) apresentou valor médio significativamente maior do 

que nos períodos intermediário (segundo ao quarto segundo) e final (últimos três 

segundos) (p=0,001). A freqüência ictal no período intermediário também apresentou 

valor médio superior a do período final (p=0,001).

Palavras chave: Epilepsia; Ausência; Crise.
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ABSTRACT

NICOLE-CARVALHO,  V.  Clinical  and  electroencephalographic  study  of  typical 
absences seizures: series of  63 cases.  Recife,  2008. 161 p. Tese (Doutorado) – 
Centro de Ciências Biológicas, Universidade Federal de Pernambuco. 

We recorded by video-EEG 957 typical absence seizures in 63 patients aged two 

years to 64 years. Typical absence was defined as the Seizure Classification of the 

International League Against Epilepsy (ILAE) (1981): "sudden onset, interruption of 

activities, blank stare and possible upward rotation of the eyes". Syndromic diagnosis 

was possible in 70% of  the cases acording to the criteria  of  the Commission on 

Classification and Terminology of the ILAE (1989) and according to the proposal of 

Loiseau and Panayiotopoulos (2005).  In the remaining patients there was a wide 

spectrum of electro-clinical presentations that could not fit the described syndromic 

approach. In this series there were specific ictal syndromic characteristics in absence 

seizures as proposed by Panayiotopoulos.  Three patients  with  perioral  myoclonia 

with  absences had seizures with  duration lasting a mean of  8 sec.  The opening 

phase of the ictal paroxysms (first second) showed significant higher mean compared 

with that of the initial  phase (second to fourth second) and terminal (last second) 

(p=0.001). The ictal frequency of the initial phase showed a higher mean compared 

with that of terminal phase (p=0.001). 

Key words: Epilepsy; Absence; Seizures.
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LISTA DE ABREVIATURAS

AT – ausências típicas 

CF – crises febris 

CPO – complexo ponta-onda

CTCG – crises tônico-clônicas generalizadas

EAI – Epilepsia Ausência daInfância

EAJ – Epilepsia Ausência Juvenil

EAM – Epilepsia Ausência Mioclônica 

EAMPa – Epilepsia Ausência com Mioclonias Palpebrais 

EAMPo – Epilepsia Ausência com Mioclonias Periorais

EEG – eletroencefalograma

EGI – Epilepsia Generalizada Iiopática

EMJ – Epilepsia Mioclônica Juvenil

FEI – fotoestimulação intermitente

HV – hiperventilação

ILAE – International League Against Epilepsy / Liga Internacional contra Epilepsia

PPO – poliponta-onda
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1. INTRODUÇÃO

Várias formas de epilepsias generalizadas idiopáticas apresentam crises de 

ausência, conforme definição da Comissão de Classificação e Terminologia da Liga 

Internacional  contra  a  Epilepsia  (ILAE)  (1981):  “crise  de  início  abrupto,  com 

interrupção das atividades, perda do contato, possível rotação dos olhos para cima”.

São  várias  as  epilepsias  generalizadas  que  podem  apresentar  crises  de 

ausência.  Algumas  são  reconhecidas  pela  Comissão  de  Classificação  e 

Terminologia da ILAE (1989), como: (I) epilepsia ausência da infância; (II) epilepsia 

ausência juvenil; (III) epilepsia mioclônica juvenil, (IV) epilepsia com modo específico 

de precipitação de crise e (V) epilepsia ausência mioclônica. Ainda são descritas 

outras síndromes, não reconhecidas oficialmente pela ILAE, nas quais podem ser 

observadas  ausências  típicas:  (VI)  epilepsia  ausência  com mioclonias  palpebrais 

(JEAVONS,  1977),  (VII)  epilepsia  ausência  com  mioclonias  periorais 

(PANAYIOTOPOULOS et al.,  1994; BILGIÇ, 2001; BAYKAN & NOACHTAR, 2005), 

(VIII) síndrome das ausências fantasmas com crises tônico-clônicas generalizadas 

(FERNER & PANAYIOTOPOULOS, 1993; PANAYIOTOPOULOS et al., 1995, 1997) 

e (IX)  epilepsia  generalizada  idiopática  com  ausências  na  infância  precoce 

(PANAYIOTOPOULOS, 2007).

As  síndromes  citadas  apresentam  vários  aspectos  semelhantes,  que 

poderiam  ser  sobrepostos,  sendo  que  freqüentemente  o  quadro  eletroclínico  de 

alguns pacientes  não preenche os  critérios da  classificação descritos pela  ILAE. 
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Estas entidades apresentam diferenciação clínica e prognóstica muito heterogênea, 

sendo fundamental melhor caracterização clínica, através de anamnese, semiologia 

ictal,  e  eletroencefalograma,  para  se  definir  a  divisão  sindrômica  das  ausências 

típicas (ENGEL, 2006).

O debate da classificação das síndromes epilépticas generalizadas idiopáticas 

que cursam com ausências típicas vem ocorrendo desde o último século, porém não 

há consenso na literatura sobre tal classificação. Berkovic  et al.  (1987) discutiram 

que as síndromes generalizadas representam espectros distintos de acordo com os 

tipos  de  fatores  etiológicos  encontrados,  levando-se  em conta  a  multifatoriedade 

entre  aspectos  genéticos  e  adquiridos,  defendendo  a  corrente  do  continuum 

biológico  entre  as  diversas  entidades,  não  justificando,  portanto,  novas 

classificações.  Por  outro  lado,  Panayiotopoulos  et  al.  (1989)  e  Panayiotopoulos 

(2007) aventaram a hipótese de que as AT teriam características específicas nas 

diferentes  síndromes.  Argumentam  que  mesmo  elas  sendo  genotipicamente 

semelhantes,  haveria  diferenças  em  relação  ao  prognóstico  e  controle 

medicamentoso, sendo imprescindível diagnóstico sindrômico diferencial preciso.

 O  objetivo  deste  trabalho  é  estudar  os  aspectos  clínicos  e 

eletroencefalográficos de crises de ausências típicas em pacientes com epilepsia 

generalizada idiopática, através do vídeo-eletroencefalograma.
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2. REVISÃO DA LITERATURA

2.1 Considerações gerais

Em 1970, Gastaut, como secretário geral da ILAE, publicou uma Classificação 

de Síndromes e Crises Epilépticas, discutida durante o décimo primeiro Congresso 

Internacional dessa entidade, realizado em 1969, que considerava critérios clínicos e 

eletroencefalográficos.

As ausências foram então classificadas entre as crises generalizadas e ainda 

subdivididas em simples, quando havia comprometimento isolado da consciência, e 

complexas, quando outros fenômenos associados estavam presentes. As crises de 

ausências  simples  foram  subdivididas  em  típicas,  quando  acompanhadas  por 

descargas de complexos ponta-onda (CPO) a 3 Hz, e atípicas, quando associadas a 

descargas de onda aguda-onda lenta, às vezes assimétricas. As crises de ausências 

complexas  poderiam  apresentar  componentes  clônicos,  tônicos,  retropulsivos, 

atônicos,  autonômicos  e  automatismos,  podendo  ainda  constituir  formas  mistas 

quando esses sintomas aparecessem combinados.

A epilepsia ausência foi então classificada no grupo das síndromes epilépticas 

generalizadas primárias,  ou  seja,  entre  aquelas nas quais  não há evidências de 

anormalidades neurológica ou psicológica e fator etiológico definido.

Com o surgimento de registros vídeo-eletroencefalográficos (vídeo-EEG), na 

década de 70, foram estabelecidas correlações clínico-eletrográficas das crises de 

ausência.  Penry  et  al.,  em 1975,  ao  estudarem 374  crises  de  ausência  em 48 

pacientes  através  de  vídeo-EEG,  observaram  que  automatismos,  componentes 

clônicos e crises com duração igual ou inferior a dez segundos ocorriam na maioria 

dos pacientes.
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 Em 1981,  a Comissão de Classificação da ILAE descreveu as ausências 

como crises de início abrupto, com interrupção das atividades, perda de contato, 

olhar  parado  e  possível  versão  dos  olhos  para  cima,  com  duração  de  poucos 

segundos. Associadas a padrão eletroencefalográfico de CPO simétricos, ritmados a 

2,5 a 4 Hz, predominantemente a 3 Hz. A atividade de base é usualmente normal, 

embora atividades paroxísticas tais como espículas ou complexos ponta-onda lenta 

isolados possam ocorrer.

Nessa  classificação,  as  ausências  foram  subdivididas  entre  aquelas  que 

cursavam apenas  com alteração  da consciência  e  nas  ausências  com discretos 

componentes clônicos, atônicos, tônicos, autonômicos ou ainda automatismos. Em 

grupo à parte foram descritas as crises de ausência atípica, nas quais o início e final 

seriam menos  abruptos  e  as  alterações do tônus  mais  marcadas que  na forma 

anterior. O EEG ictal na ausência atípica é heterogêneo e inclui complexos de onda 

aguda-onda lenta a 1,5 - 2,5 Hz (ANDERMANN, 1994) e atividade rápida de baixa 

voltagem ou descargas rítmicas a 10 Hz ou mais (GASTAUT, 1970). As alterações 

são bilaterais e freqüentemente irregulares e assimétricas, com atividade de base 

anormal.

Em 1989, a Comissão de Classificação e Terminologia da ILAE dividiu as 

síndromes  epilépticas  em  epilepsias  generalizadas  idiopáticas,  criptogênicas  ou 

sintomáticas.  Entre  as  síndromes  generalizadas  idiopáticas  que  cursam  com 

ausências foram incluídas a EAI, a EAJ e a EMJ. A EAM foi classificada entre as 

formas de epilepsias generalizadas criptogênicas ou sintomáticas.

A  EAI  ou  picnolepsia  caracteriza-se  pela  ocorrência  de  crises  muito 

freqüentes, em crianças normais, iniciadas na idade escolar, maior incidência dos 
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seis aos sete anos, forte predisposição genética e predomínio no sexo feminino. O 

padrão eletroencefalográfico caracteriza-se pela presença de CPO em torno de 3 Hz 

e atividade de base normal. CTCG podem ocorrer na adolescência.

As  ausências  da  EAJ  ocorrem  geralmente  na  puberdade  e  são  menos 

freqüentes do que na forma da infância. Associação com CTCG é freqüente, além 

de crises  mioclônicas,  a  resposta  à terapêutica é excelente (ILAE,  1989),  e  são 

acompanhadas por CPO usualmente com freqüência superior a 3 Hz.

Na  EMJ  ocorrem  crises  mioclônicas  com  predomínio  nos  membros 

superiores,  principalmente ao despertar.  CTCG e ausências pouco freqüentes se 

iniciam geralmente na adolescência. O EEG revela CPO superiores a 3 Hz e ainda 

descargas de poliponta-onda. A resposta à terapêutica geralmente é boa.

A epilepsia com ausências mioclônicas caracteriza-se por crises de ausência 

muito  freqüentes  associadas  a  mioclonias  maciças  bilaterais  acentuadas  no 

segmento  cefálico  e  regiões  proximais  dos membros superiores,  por  vezes  com 

contração tônica associada dos músculos agonistas e antagonistas. O EEG mostra 

descargas de CPO a 3 Hz, com atividade de base dentro dos limites da normalidade, 

semelhante à forma de EAI. No entanto, o prognóstico não é tão benigno quanto 

nessa entidade,  ocorrendo geralmente resistência  ao tratamento medicamentoso, 

deterioração mental e possível evolução para outras síndromes epilépticas como a 

síndrome de Lennox-Gastaut (TASSINARI et al., 1995).

Uma  outra  entidade  é  a  epilepsia  com  crises  precipitadas  por  modos 

específicos de ativação. Neste caso fatores internos ou ambientais consistentemente 

precedem os ataques, e são diferenciados de ataques epilépticos espontâneos nos 

quais  fatores  precipitantes  não podem ser  identificados.  Fatores  não específicos 

(privação de sono, álcool, retirada de droga ou hiperpnéia) são precipitantes comuns 
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e são modos não específicos de precipitação de crises. Uma epilepsia caracterizada 

por modo específico de precipitação de crises, entretanto, é aquela na qual uma 

relação consistente pode ser reconhecida entre a ocorrência de um ou mais eventos 

ictais definidos e subsequente ocorrência de crise esteriotipada específica (ILAE, 

1989).     

Em  1977,  Jeavons  descreveu  a  síndrome  de  mioclonias  palpebrais  com 

ausências que cursa com crises de ausência acompanhadas por abalos mioclônicos 

palpebrais acentuados, ocorrendo imediatamente após o fechamento ocular e desvio 

dos olhos para cima. As crises se iniciam usualmente na primeira década. CTCG 

infreqüentes podem ocorrer na adolescência. O EEG ictal revela descargas breves 

(um  a  três  segundos)  de  ponta-onda  ou  PPO  a  3-6  Hz,  ocorrendo  após  o 

fechamento  dos  olhos  ou  fotoestimulação  intermitente.  O  prognóstico  não  é  tão 

satisfatório como nas epilepsias generalizadas idiopáticas anteriormente descritas, e 

a maior parte dos pacientes continua tendo crises durante a vida adulta,  não os 

limitando, no entanto, na esfera intelectual (APPLETON, 1995).

Panayiotopoulos  et  al.  (1994)  descreveram pacientes  com história  familiar 

importante para epilepsia que apresentavam crises de ausência de início na infância 

ou adolescência acompanhadas por mioclonias periorais, podendo ser associadas a 

CTCG  e  estado  de  mal  de  ausência.  O  EEG  ictal  mostra  descargas  de  CPO 

irregulares e PPO com freqüência de 3 a 4 Hz. As crises geralmente são refratárias 

ao tratamento medicamentoso.

A  síndrome  das  ausências  fantasmas  (“phantom-absences”)  e  CTCG 

(PANAYIOTOPOULOS  et  al.,  1997),  se  caracteriza  pela  presença  em pacientes 

6



adultos  de  crises  de  ausência  muito  suaves,  com  duração  em  torno  de  3  a  4 

segundos, CTCG de início tardio e estado de mal de ausência frequente.

Outras entidades que cursam com ausências também foram descritas como 

as ausências reflexas que são induzidas por fotoestímulo e padrão (WILKINS, 1995) 

e as ausências com abalos mioclônicos isolados,  não rítmicos,  que cursam com 

CTCG  infrequentes  e  mau  prognóstico  (PANAYIOTOPOULOS  et  al.,  1992; 

PANAYIOTOPOULOS,  1994).  Panayiotopoulos  (1987,  1994)  descreveu  epilepsia 

sensível a falta de fixação com ausências e mioclonias palpebrais, a qual consiste 

em movimentos clônicos palpebrais rápidos associados com espasmos tônicos das 

pálpebras e dos olhos, os quais são desviados para cima e lateralmente. As crises 

ocorrem apenas quando os olhos estão fechados ou com a eliminação da visão 

central e fixação visual, sem evidência de fotossensibilidade.

 Foram descritas  ausências  de  natureza  sintomática  associadas  a  lesões 

frontais mesiais (FERRIE  et  al., 1995) e doença degenerativa do sistema nervoso 

central  (ANDERMANN,  1967).  Microdisgenesia  caracterizada  pela  presença  de 

neurônios distópicos no neocórtex especialmente nas regiões frontais foi observada 

em pacientes com ausências (MEENCKE & JANZ, 1984,1985).

Portanto diversas são as entidades nosológicas que apresentam crises de 

ausência. A incidência de crises de AT varia de 0,7-4,6/100.000 na população geral 

e de 6-8/100.000 em crianças e adolescentes até a idade de 15 anos (SANDER, 

1995).

Ao contrário do ensino tradicional de que as ausências são raras em adultos, 

Panayiotopoulos  et  al.  (1992)  indicam  que  elas  ocorrem  em  mais  de  10%  dos 

adultos com epilepsia. Elas são usualmente subdiagnosticadas ou confundidas com 

crises parciais complexas. Ausências em adultos são leves, percebidas como "perda 
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momentânea da concentração", "distanciamento", "flashes" ou "blackouts", ou "perda 

da consciência" (PANAYIOTOPOULOS et al., 1992).

O  reconhecimento  das  diversas  entidades  é  importante  assim  como  a 

caracterização  sindrômica,  a  fim  de  se  definirem  aspectos  terapêuticos  e 

prognósticos.

8



2. 2 Características nosológicas

Não há consenso na literatura sobre a classificação das síndromes epilépticas 

generalizadas idiopáticas que cursam com ausências.

Numerosos dados genéticos, farmacológicos e semiológicos sugerem que as 

epilepsias com ausências típicas não constituem uma entidade homogênea nem em 

humanos, nem em animais (HIRSCH et al., 1994).

A classificação das crises epilépticas de Gastaut de 1970 e da Comissão de 

Classificação da ILAE, de 1981, apenas descreveu os tipos de crises e não se ateve 

à diferenciação nosológica em síndromes específicas.

Por outro lado, a Classificação das Síndromes Epilépticas da ILAE de 1989 

distinguiu entre as síndromes generalizadas idiopáticas as formas de EAI, EAJ e a 

EMJ.  A epilepsia  com ausências  mioclônicas foi  classificada entre  as  formas de 

epilepsias  generalizadas  criptogênicas  ou  sintomáticas.  As  outras  síndromes 

epilépticas conhecidas na época, que cursam com ausências, como a síndrome das 

mioclonias  palpebrais  com  ausências,  seriam  classificadas  no  grupo  das  outras 

epilepsias generalizadas idiopáticas diferentes das citadas acima. Após essa data 

ainda foram descritas a síndrome da EAMPo, a epilepsia com ausências fantasmas 

e as ausências reflexas.

Ausências típicas são, portanto, observadas em diversas formas de epilepsia 

generalizada idiopática. Qual seria então a diferenciação clínica destas ausências 

quando comparadas entre si? Haveria implicações prognósticas individualizadas? 

Panayiotopoulos  et  al. (1989)  levantaram a hipótese de que as AT teriam 

características específicas nas diferentes síndromes. Ao estudarem várias formas de 

AT  observaram que  o  grau  de  comprometimento  da  consciência  diminui  com a 
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idade.  Ausências com discreta perda do contato em crianças denotariam portanto, 

epilepsias que se manteriam até a vida adulta. Ataide Júnior (1987) verificou uma 

associação significativa entre a persistência das crises de ausência e a associação 

de CTCG, sobretudo nos casos com crises frequentes (≥ 12/ano) ou naqueles em 

que as CTCG precederam as ausências. Assim como, uma associação altamente 

significativa entre a idade tardia de instalação das crises de ausência e o surgimento 

de CTCG.  Segundo Panayiotopoulos et al. (1989) alterações clínicas ictais iniciais 

como desvio dos olhos e tremores palpebrais, seriam inespecíficas. Ausências com 

duração mais prolongada com maior comprometimento da consciência poderiam ser 

acompanhadas por automatismos, vocalização, parada das atividades voluntárias ou 

involuntárias  e  abertura  dos  olhos.  No  entanto,  alguma  sobreposição  de 

características  poderia  ocorrer  entre  as  AT  de  uma  síndrome  e  outra. 

Panayiotopoulos (1995) argumentou que mesmo que as crises de ausência sejam 

genotipicamente  as  mesmas,  haveria  diferenças  em  relação  ao  prognóstico  e 

controle  medicamentoso,  sendo  imprescindível  diagnóstico  diferencial  preciso. 

Priorizando,  para  isto,  estudos  vídeo-eletroencefalográficos  nos  quais  o  nível  de 

comprometimento da consciência  é  estabelecido sendo essencial  para avaliar  as 

ausências e classificá-las sindromicamente.

Por  outro  lado,  Berkovic  et  al. (1987,1994)  sugerem  que  as  síndromes 

generalizadas representam espectros distintos de acordo com os tipos de fatores 

etiológicos  encontrados,  levando-se  em  conta  a  multifatoriedade  entre  aspectos 

genéticos e adquiridos. Nas formas idiopáticas haveria falta de fatores causais, nas 

sintomáticas algum fator etiológico conhecido estaria presente e graduações entre 

essas  duas  poderiam  ocorrer,  sugerindo  assim  a  existência  de  um  continuum 

biológico  entre  as  diversas  entidades  em  detrimento  da  idéia  de  síndromes 
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epilépticas distintas. Em 1995, Reutens  & Berkovic,  ao estudarem 101 pacientes 

com epilepsia  generalizada  idiopática,  iniciada  na  adolescência,  observaram que 

havia uma sobreposição de síndromes e seus limites eram por vezes indistintos, 

sugerindo  implicações  neurobiológicas  entre  elas,  possivelmente  de  natureza 

genética. 

Wolf  et al. (1994) discutiram que pacientes com deflagradores regionais nas 

epilepsias generalizadas idiopáticas (fechamento ocular, fotossensibilidade, cálculo 

e  leitura)  usualmente  apresentam  crises  generalizadas  e  não  crises  focais. 

Questionam-se se as epilepsias focais idiopáticas também estariam relacionadas às 

síndromes idiopáticas generalizadas (BETTING et al.,2006).

Andermann (1994, 1995) assinalou que as AT fariam parte de uma mesma 

doença e postulou a existência de um espectro de padrões clínicos nas epilepsias 

associadas a ponta-onda generalizada com componentes  genéticos  e  adquiridos 

variáveis, considerando que uma distinção em síndromes adicionais seria artificial. 

Já  Hirsch  & Marescaux  (1995)  consideram  que  uma  abordagem  sindrômica  é 

necessária,  respeitando-se no entanto os limites impostos por  uma classificação. 

Acreditam que o estudo sindrômico  específico de fatores desencadeantes e  dos 

sinais  ictais  principais  se  justifica,  a  fim  de  selecionar  pacientes  e  famílias  que 

poderão ser incluídos em estudos de genética molecular. Entretanto, para eles na 

prática clínica diária a relevância de sub-categorias sindrômicas para estabelecer 

tratamento ou prognóstico não está claramente definida.
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2.3 Características clínicas

Os aspectos clínicos de cada entidade sindrômica que cursa com ausências 

típicas foram descritos ao longo dos anos por diversos autores.

Epilepsia Ausência da Infância

Em 1989 a ILAE ao dividir as síndromes epilépticas, classificou a EAI entre as 

epilepsias generalizadas idiopáticas.

Picnolepsia ocorre mais em crianças do sexo feminino (JANZ et al., 1994) em 

idade escolar,  com pico de manifestação dos 6-7 anos (ILAE, 1989) ou segundo 

Janz et al (1994) aos 7,5 anos de idade, em crianças previamente hígidas. Gastaut 

et  al. (1975)  estudando a freqüência dos diferentes tipos de epilepsia  encontrou 

17,8% de crises de ausência tipo pequeno mal  em crianças até 15 anos contra 

apenas 2,8% em adultos. Segundo Loiseau & Duché (1995) a incidência estimada é 

de  6,3-8/100.000  em  crianças  de  1-15  anos  de  idade,  apresentando  forte 

predisposição genética e história familiar positiva para epilepsia em 15%-44% dos 

casos. Estes autores também chamam atenção para a idade de início definida como 

na  "idade  escolar"  que  é  um  período  pouco  preciso.  A  definição  "antes  da 

puberdade" também não é segura por causa da marcada variação cronológica no 

desenvolvimento sexual. Sugerem, então, que uma definição simples seria a fixação 

de uma idade média, julgando razoável um período médio de 1 a 9 ou 10 anos. As 

ausências são muito freqüentes (picnolepsia) e constituem o tipo inicial  de crise, 

sendo este último critério mandatório. Por outro lado, para Richens (1995) em casos 
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raros uma ou mais CTCG podem preceder as ausências, sendo a evolução boa, 

com controle das crises em 80% dos pacientes. Segundo Hirsch  et al (1994) três 

condições são geralmente associadas com a ocorrência de CTCG em pacientes 

com  EAI:  idade  de  início  após  os  oito  anos;  fotossensibilidade  pronunciada;  e 

tratamento inadequado.

Epilepsia Ausência Juvenil 

Janz et al (1994) chamam atenção para que a EAJ apresenta características 

semelhantes à forma da infância e lançam a seguinte questão, EAI (picnolepsia) e 

EAJ: uma ou duas síndromes? Também compartilham desta idéia Berkovic  et al 

(1987). O início das ausências na EAJ, porém, é mais tardio, ocorrendo por volta de 

sete a 17 anos. Os dois sexos são igualmente acometidos e a incidência é menor 

que a da forma da infância (WOLF, 1995). A EAJ é subdiagnosticada porque em 

muitos  pacientes  apenas  as  CTCG  são  reconhecidas  e  as  ausências  não  são 

valorizadas (BERKOVIC, 1996; PANAYIOTOPOULOS, 1995). História familiar para 

epilepsia é freqüente, e num estudo em gêmeos foi confirmada a importância dos 

fatores  genéticos,  com  concordância  de  características  clínicas  ou 

eletroencefalográficas em pares monozigóticos (Berkovic et al., 1994). Não há dados 

epidemiológicos sobre esta síndrome, mas pode ser assumido que a freqüência de 

crises é menor (espaniolepsia) e CTCG são mais freqüentes que na EAI, sendo a 

resposta  à  terapêutica  antiepiléptica  satisfatória,  especialmente  quando  as 

ausências  são o  único  tipo  de  crise  (WOLF,  1995).  Obeid  (1994)  estudando 15 

pacientes com EAJ encontrou ausências como o único tipo de crise em apenas três, 
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ocorrendo CTCG associadas nos 80% restantes. As crises na forma juvenil são mais 

sutis que na forma da infância, a consciência pode por vezes ser mais tardiamente 

acometida assim como a linguagem e a reatividade (PANAYIOTOPOULOS  et al., 

1989). A associação de crises mioclônicas do tipo observada na EMJ é mais comum 

que na EAI  (15%-20%) (WOLF,  1995).  Dados disponíveis  indicam que a EAJ é 

provavelmente uma desordem que dura toda a vida, embora as ausências possam 

ser controladas na grande maioria dos pacientes (PANAYIOTOPOULOS et al., 1992, 

1997).

Epilepsia Mioclônica Juvenil

Esta  síndrome  também  foi  conhecida  como  pequeno  mal  impulsivo  ou 

síndrome de Janz (DELGADO-ESCUETA  et al., 1996). Apesar das características 

clínicas  e  EEG  bem  definidas,  alta  prevalência  e  sua  importância  genética, 

prognóstica  e  tratamento,  esta  síndrome  permanece  subdiagnosticada 

(PANAYIOTOPOULOS, 1994; PANAYIOTOPOULOS  et al.,  1991, 1992; OBEID  & 

PANAYIOTOPOULOS, 1988).

A  EMJ  é  uma  desordem  hereditária,  com  prevalência  de  5%-11%  entre 

adolescentes e adultos com epilepsia e ambos os sexos são igualmente afetados. 

Caracteriza-se por abalos mioclônicos ao despertar, CTCG e ausências em mais de 

um terço dos pacientes. As crises de ausência iniciam-se geralmente na infância ou 

adolescência e são seguidas, mais tarde, por crises mioclônicas e CTCG de baixa 

remissão,  podendo  as  ausências  tornarem-se  mais  discretas  com a  idade  e  os 

abalos mioclônicos e as CTCG provavelmente melhorando após a quarta década de 

vida (PANAYIOTOPOULOS, 1994; PANAYIOTOPOULOS  et al., 1994). Os abalos 
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mioclônicos  são  bilaterais,  isolados  ou  repetitivos,  arrítmicos  e  irregulares, 

predominando  nos  braços  (ILAE,1985).   As  ausências  na  EMJ  são  como  regra 

simples,  suaves,  breves e  frequentemente  não observadas pelo  paciente,  sendo 

detectada por  uma atenção especial  ou  durante exame por  especialista  (EEG e 

vídeo-EEG) após os primeiros abalos mioclônicos ou CTCG (JANZ & WALTZ, 1995; 

PANAYIOTOPOULOS et al.1989).  A comissão de classificação e terminologia da 

ILAE (2001) propõe que as síndromes EAJ, EMJ e epilepsia apenas com CTCG, 

sejam  classificadas  como  epilepsias  generalizadas  idiopáticas  com  fenótipos 

variáveis.     

Panayiotopoulos  et  al. (1989)  encontraram  que  as  crises  de  ausência 

precederam o início dos abalos mioclônicos e das CTCG numa média de 4,5 ± 2,5 

anos.

Segundo  Janz  & Waltz  (1995)  cerca  de  6%  dos  casos  de  EMJ  se 

desenvolveram  a  partir  de  ausências  com  picnolepsia  e  22%  de  ausências 

espaniolépticas.

Fatores precipitantes comuns são privação de sono e fadiga (Panayiotopoulos 

et al., 1994) e ingestão de álcool (Delgado-Escueta et al., 1996).

Epilepsia Ausência Mioclônica

Em 1969 Tassinari et al. descreveram dez crianças que apresentavam crises 

de ausência freqüentes acompanhadas por abalos mioclônicos bilaterais, rítmicos, 

especialmente nos músculos proximais dos membros superiores, duração variável 

(4-6  segundos  a  vários  minutos)  e  idade  de  início  dos dois  aos  nove  anos.  As 

ausências apresentam comprometimento variável da consciência e outros tipos de 
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crises podem se associar, como CTCG e, mais raramente, crises tônicas. O EEG 

ictal mostra descargas de ponta-onda a 3 Hz, com início e término abruptos, e o 

interictal  apresenta  atividade  de  fundo  normal,  descargas  PPO,  desencadeadas 

facilmente pela hiperventilação (HV) e acentuadas durante o sono. Estes pacientes 

apresentam dificuldade de controle com as drogas antiepilépticas. Em quatro casos, 

houve  evolução  para  síndrome  de  Lennox-Gastaut  e  em  dois,  agravamento  do 

déficit  intelectual.  Desde então as ausências mioclônicas têm sido repetidamente 

descritas  como um tipo de crise individual,  sendo proposto a existência  de uma 

síndrome epiléptica específica (EAM) na qual as AM constituiriam o tipo único ou 

predominante de crises (TASSINARI et al., 1995).  

A  comissão  de  Classificação  e  Terminologia  da  ILAE  (1989)  incluiu  a 

síndrome de ausências mioclônicas entre as epilepsias generalizadas criptogênicas 

ou sintomáticas.

O diagnóstico das AM consiste em dois critérios maiores: observação clínica 

direta e registro poligráfico. A observação revela que as AM são crises de ausência 

acompanhadas por abalos mioclônicos de severa intensidade. Registro poligráfico 

(EEG + eletromiograma dos músculos deltóide) revela descargas de CPO rítmicos a 

3 Hz, bilaterais, síncronos e simétricos, como observados na EAI, associados com 

descargas eletromiográficas de mioclonias a 3 Hz seguidas por  contração tônica 

(TASSINARI  & MICHELUCCI, 1994). As AM duram de 10 a 60 segundos e uma 

estreita  e  constante  relação  é  mantida  entre  a  ponta  do  CPO  e  a  mioclonia. 

Frequentemente  são  provocadas  pela  hiperventilação  e,  por  vezes,  pela 

fotoestimulação intermitente (DELGADO-ESCUETA et al. 1996).

Panayiotopoulos  et  al. (1989)  em estudo por  vídeo-EEG encontrou severo 

comprometimento  da  consciência  em 20 crises  de  AM semelhante  a  EAI,  todas 
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precipitadas  pelo  fechamento  dos  olhos,  ocorrendo  1-5  segundos  após  o 

fechamento dos olhos. As descargas foram rítmicas com uma fase ictal de abertura 

(primeiro segundo) de 4-5 Hz, com alentecimento regular até 3,1 Hz na fase terminal 

(últimos três segundos).

Em  1995,  Tassinari  et  al.,  em  uma  revisão  de  49  casos  observaram  as 

seguintes características: baixa incidência (0,5-1%); predomínio no sexo masculino 

(69%); história familiar positiva em 19% dos casos; idade de início médio de sete 

anos (11 meses-12,2 anos); em 1/3 dos casos ausências mioclônicas são a única 

manifestação da doença, raramente sendo observadas CTCG e de queda; exame 

neurológico normal em todos os casos, exceto por retardo mental, presente em 45% 

dos casos antes da instalação das ausências mioclônicas e em 25% após o seu 

início, desta forma 70% dos pacientes apresentaram comprometimento mental em 

algum  momento;  refratariedade  a  drogas  antiepilépticas  (DAE)  em  metade  dos 

casos,  especialmente  naqueles  com  outros  tipos  de  crises  associadas.  Estes 

autores  observaram  que  o  controle  das  crises  com  ácido  valpróico  (VPA)  e 

etosuximida (ETX) em altas doses levava a remissão rápida das ausências na maior 

parte dos casos, evitando-se deterioração intelectual.

Manonmani  & Wallace (1994) observaram alteração de comportamento em 

sete de 10 pacientes e deterioração mental em todos, salientando a importância do 

diagnóstico diferencial da forma de EAI, a fim de que medidas de aconselhamento e 

suporte precoces sejam adotadas na evolução da doença.
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Epilepsia Ausência com Mioclonias Palpebrais

Jeavons, em 1977, descreveu EAMPa, caracterizada por abalos palpebrais 

imediatamente  após  o  fechamento  ocular,  com  desvio  dos  olhos  para  cima  e 

associação de ausências breves. Concomitantemente são observadas descargas de 

ponta-onda lenta a 3 Hz imediatamente após o fechamento dos olhos em ambiente 

iluminado. As ausências são de curta duração, ao redor de dois a três segundos, 

podendo  ocorrer  espontaneamente  ou  ao  despertar  e  também  durante  a 

hiperventilação.  É  ainda  conhecida  atualmente  como  síndrome  de  Jeavons 

(PANAYIOTOPOULOS,  1999)  e  sua  prevalência  situa-se  em  torno  de  2,7%  de 

pacientes  adultos  epilépticos  (GIANNAKODIMOS  & PANAYIOTOPOULOS,  1996, 

1996).

A idade de início das ausências por vezes é difícil de ser estimada, porém ela 

geralmente ocorre por volta de quatro a cinco anos de idade (APPLETON, 1995). 

Fotossensibilidade marcante é observada e parece diminuir com o decorrer da idade 

(GIANNAKODIMOS  & PANAYIOTOPOULOS,  1996).  CTCG  infreqüentes 

geralmente  ocorrem  após  os  11-12  anos,  sendo  associadas  a  fatores 

desencadeantes  como  menstruação,  privação  de  sono  ou  fotoestimulação 

(APPLETON, 1995). Em nenhum dos onze pacientes estudados por Giannakodimos 

& Panayiotopoulos (1996) era conhecido ou suspeitado pelos parentes ou amigos 

que existissem crises auto-induzidas. O controle das crises é geralmente mais difícil 

que nas outras formas de epilepsias idiopáticas e a remissão é baixa (APPLETON et 

al., 1993).

A comissão de Classificação e Terminologia da ILAE, em 1989, não incluiu a 

EAMPa como síndrome específica  entre  as  epilepsias  generalizadas  idiopáticas. 
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Porém,  para  Appleton  et  al.  (1993)  essa  entidade  parece  constituir  uma  forma 

característica dentro do grupo das epilepsias generalizadas idiopáticas, justificando 

seu reconhecimento na futura classificação das epilepsias como síndrome isolada.

Epilepsia Ausência com Mioclonias Periorais

Panayiotopoulos  et  al. (1994)  descreveram  seis  casos  de  EAMPo 

caracterizadas por ausências com duração média curta (3,05 s, variando de 2,7-8,9), 

acompanhadas por mioclonias rítmicas da região perioral e raramente da mandíbula, 

com idade de início desde a infância até a adolescência. CTCG infrequentes são 

vistas em todos os pacientes, geralmente antes do início das ausências. Estado de 

mal de ausência é comum e história familiar para epilepsia é observada na maior 

parte dos casos. Fotossensibilidade não esteve presente em nenhum dos casos. A 

prevalência é baixa, constituindo 1,8% de todos os casos de epilepsia, 5,9% das 

epilepsias  generalizadas  idiopáticas  e  9,3%  das  síndromes  epilépticas  com 

ausência. Clemens (1997) relatou um caso cujas ausências com mioclonias periorais 

se  iniciaram  aos  dois  anos  de  idade.  O  diagnóstico  por  vezes  é  difícil,  e  as 

mioclonias periorais podem ser interpretadas como crises parciais motoras, sendo 

necessária a realização de vídeo-EEG para a adequada caracterização do quadro. 

As crises apresentam baixa remissão e  a persistência na vida adulta parece ser 

uma característica da síndrome (PANAYIOTOPOULOS et al., 1995). Ácido valpróico 

(VPA)  e  Etosuximida  (ETX)  são  as  drogas  de  escolha,  e  a  associação  de 

Lamotrigina (LTG) (25-50mg) ao VPA tem se mostrado eficaz em alguns pacientes 

(PANAYIOTOPOULOS,1999). Diante da dificuldade da caracterização sindrômica e 
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refratariedade  ao  tratamento  medicamentoso,  essa  forma  de  epilepsia  é  muitas 

vezes  subdiagnosticada,  sendo  mais  comumente  descrita  em  adultos 

(PANAYIOTOPOULOS et al., 1995a).

Síndrome das Ausências Fantasmas e CTCG

"Ausências fantasmas" é o termo usado para denotar ausências típicas tão 

suaves que são pouco valorizadas pelo paciente e imperceptíveis ao observador, 

sendo  reveladas  apenas  no  registro  vídeo-EEG  com  contagem  das  incursões 

respiratórias durante hiperventilação (PANAYIOTOPOULOS et al., 1995). Em estudo 

mais recente, Panayiotopoulos  et al. (1997) estudaram 86 pacientes acima de 16 

anos com ausências típicas, e entre eles 13 pacientes tinham ausências fantasmas 

com CTCG. Sete pacientes eram do sexo masculino. A idade média era 45,6 anos 

(variando de 22-73 anos). A idade de início das ausências fantasmas não pode ser 

determinada por causa da suavidade dos sintomas. Elas foram reveladas no vídeo-

EEG durante  a  contagem das incursões respiratórias,  consistindo em descargas 

generalizadas  breves  (3-4  s)  de  pontas  e  polipontas-ondas  lentas  a  3-4  Hz, 

acompanhadas de suave comprometimento da cognição caracterizado por erros ou 

descontinuação da contagem respiratória. Alguns pacientes, após revisão do vídeo-

EEG, admitiram breves episódios de perda da concentração e esquecimento. As 

CTCG foram infreqüentes e a idade média de início foi 31,5 anos (variando de 15-56 

anos). Estado de mal de ausência ocorreu em seis pacientes. Nestes pacientes as 

CTCG  foram  consistentemente  precedidas  pelo  estado  de  mal  de  ausência,  e 

puderam  ser  prevenidas  freqüentemente  com diazepam retal  ou  VPA oral  (2g). 
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Nenhum  dos  pacientes  apresentou  abalos  mioclônicos  ou  fotossensibilidade. 

História familiar para epilepsia foi infreqüente.

Controvérsia à respeito do tratamento é esperada a medida que a síndrome 

se torna mais largamente reconhecida. Algumas autoridades não concordam com o 

tratamento de pacientes com CTCG raras e algumas vezes solitárias e ausências 

muito discretas (fantasmas). Outros tratam com VPA. Isto é significativo com relação 

a  licença para  dirigir  porque em alguns países  a  lei  não discrimina  entre  crises 

maiores  e  menores  (PANATYIOTOPOULOS,  1997;  PANAYIOTOPOULOS  et  al., 

1997).  
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2.4  Características eletrencefalográficas    

   

Em 1943, Gibbs et al., ao relatarem o EEG de 10.488 indivíduos, observaram 

as seguintes incidências do padrão de ponta-onda a 3 Hz: 77,1% de 463 pacientes 

epilépticos com ausências clínicas isoladas ou em associação com outros tipos de 

crises; 5,9% de 2.162 pacientes epilépticos sem ausências clínicas; 3,5% de 202 

parentes  de  pacientes  epilépticos;  0,2%  de  4.533  pacientes  com  distúrbios 

neuropsiquiátricos não epilépticos; e 0,2% de 3.070 controles normais. 

Complexos ponta-onda clássicos a 3 Hz não se mantêm exatamente a 3 Hz 

em  toda  a  descarga.  Os  complexos  são  mais  rápidos  no  início  do  surto 

(aproximadamente 4 Hz), com alentecimento para 3,5-3,0 Hz na parte intermediária 

e  mais  lentos  na  parte  final  do  surto  (2,5  Hz).  As  espículas  também se tornam 

gradualmente  menores,  frequentemente  encolhendo  como na  sonolência  e  sono 

(NIEDERMEYER, 1993).

Cobb et al. em 1961 compararam um grupo de crianças com pequeno mal e 

atividade de ponta-onda característica com outro grupo de crianças com pequeno 

mal, nas quais o EEG mostrava além dos complexos ponta-onda (CPO), ritmo com 

freqüência de 3 Hz em regiões occipito-temporais ("ritmo delta occipital"). Os autores 

observaram no grupo com atividade delta rítmica intermitente occipital (ADRIO) uma 

idade de início do pequeno mal mais precoce; um pico de desaparecimento das 

crises de ausência entre 10-12 anos e uma menor probabilidade neste grupo para o 

aparecimento de CTCG. Estes autores especularam que tal padrão eletrográfico se 

originasse no tronco cerebral ou na região posterior do tálamo, pela sua semelhança 

ao  ritmo  encontrado  em crianças  com tumores  nessa  região.  Loiseau  & Duché 

(1995)  também  descreveram  crianças  que  exibiam  uma  atividade  delta  rítmica 
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interictal,  usualmente em surtos prolongados de ondas lentas de alta voltagem e 

freqüência  regular  em torno  de  3  Hz,  nas  regiões  occipitais  e  occipito-parietais. 

Sendo  este  achado  provavelmente  específico  para  EAI  e  considerado  um  sinal 

prognóstico favorável.

Lee & Kirb, em 1988, descrevem padrões atípicos em crianças com crises de 

ausência  acompanhadas  no  EEG  de  atividade  delta,  rítmica,  generalizada.  As 

descargas  foram  de  início  abrupto,  alta  amplitude,  recorrentes  e  prolongadas; 

provocadas  pela  hiperpnéia  (HV),  exceto  em  uma  crise  espontânea.  Todos  os 

pacientes  tiveram  melhora  ou  controle  completo  das  manifestações  clínico-

eletrográficas  com  VPA  ou  ETX.  Os  autores  preconizam  que  atividade  delta 

generalizada durante a HV em crianças pode nem sempre ser benigna, podendo 

estar associada com crises clínicas de ausência. Achado semelhante foi descrito por 

Silva et al (1995) ao estudarem quatro crianças com diagnóstico de crises de AT e 

atividade delta generalizada no EEG, durante crises provocadas pela HV.

Existem  particularidades  também  em  relação  aos  aspectos 

eletroencefalográficos nas diversas síndromes que cursam com ausências.

EEG na Epilepsia Ausência da Infância

A  anormalidade  interictal  e  ictal  clássica  na  EAI  é  a  presença  de  CPO 

regulares a 3 Hz, de projeção difusa, bilateral, síncrona e simétrica com acentuação 

nas regiões frontais. A freqüência dos complexos no início das crises pode ser mais 

rápida (3,5 Hz), diminuindo gradativamente (2,5 Hz), tendo as crises duração média 

de  cinco  a  dez  segundos  (LOISEAU  & DUCHÉ,  1995).  A  presença  de 
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fotossensibilidade denotaria pior prognóstico e seria um fator de exclusão para o 

diagnóstico de EAI (PANAYIOTOPOULOS, 1994, 1997), preferindo considerar estes 

pacientes como pertencendo a um subgrupo especial (LOISEAU & DUCHÉ, 1995). 

Hirsch  et  al.  (1994)  sugerem  que  o  grau  de  fotossensibilidade  deveria  ser 

diferenciado. Considerando fotossensibilidade severa quando ausências clínicas são 

consistentemente  desencadeadas pela  fotoestimulação,  sendo o  prognóstico  pior 

nesse caso, com os pacientes dificilmente obtendo remissão e usualmente tendo 

CTCG. Esta forma seria então diferenciada daquela onde anormalidades EEG sutis 

seriam induzidas pela fotoestimulação.

Panayiotopoulos (1997) considera que na EAI as características eletrográficas 

são específicas  para  essa síndrome.  O EEG interictal  mostra  atividade de base 

normal ou surtos de atividade delta rítmica nas regiões posteriores. Ocasionalmente, 

espículas centrotemporais ou occipitais podem ser observadas. O EEG ictal revela 

complexos ponta ou dupla-ponta (não mais do que três pontas são vistas) e ondas 

lentas a 3 Hz, de projeção generalizada, morfologia regular e relação constante de 

pontas e ondas lentas. A duração é usualmente em torno de 10 a 12 segundos, não 

menos do que quatro segundos, e não mais do que 20 segundos.
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EEG na Epilepsia Ausência Juvenil

O  EEG  interictal  e  ictal  na  EAJ  caracteriza-se  pelo  aparecimento  de 

descargas de CPO de distribuição generalizada simétrica com acentuação frontal, 

geralmente  ritmada  a  freqüência  superior  a  3  Hz  (3,5-4  Hz),  sendo  o  primeiro 

complexo do grupo por vezes mais rápido. Frequentemente a onda lenta é precedida 

por duas ou três pontas (WOLF, 1995). Para Panayiotopoulos (1997) as ausências 

na EAJ são acompanhadas por CPO, PPO a 3 Hz, às vezes com fragmentação das 

descargas e duração mais longa do que na forma da infância (16,3 ± 7,2 segundos). 

Durante o período interictal na EAJ, padrão ponta-onda mais rápido (3,5-4,0 Hz) e 

mais  irregular  tem  sido  mais  observado  do  que  complexos  ponta-onda, 

monomórficos, a 3Hz encontrados na picnolepsia (JANZ  et al., 1994). Para estes 

autores, embora o padrão ictal descrito tenha sido aparentemente mais longo do que 

aquele  da  EAI,  este  achado  estaria  baseado  numa  casuística  ainda  pequena 

(PANAYIOTOPOULOS et al., 1989).

  

EEG na Epilepsia Mioclônica Juvenil

As  descargas  consistem  em  pontas  simples,  duplas,  triplas  ou  múltiplas, 

usualmente precedendo ou superpostas às ondas lentas. Polipontas acima de oito 

com característica de "verme" ou aparência de letras W comprimidas ("Ws") são 

observadas.  O  número  e  a  amplitude  mostra  considerável  variação  inter  e 

intradescarga. A freqüência das pontas/polipontas-complexos ponta-onda varia de 2 

a  10  Hz,  principalmente  3-5  Hz  (PANAYIOTOPOULOS,  1994).  Obeid  & 
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Panayiotopoulos  (1988)  estudando  50  pacientes  encontraram  alteração  interictal 

variando de surtos generalizados de ondas teta agudas de grande amplitude até 

descargas  generalizadas  de  pontas,  polipontas,  e  ondas  lentas  a  4-6  Hz.  Início 

assimétrico  e/ou  assíncrono  das  descargas  bem  como  alterações  focais 

(principalmente pontas occipitais e fronto-parietais) foram vistos em 17 pacientes. 

Durante  as  crises  de  ausência,  observaram  ainda  descargas  generalizadas  de 

ponta-onda  lenta  a  3-4  Hz.  Anormalidades  focais  também  foram  relatadas  por 

Panayiotopoulos  et al.  (1991,  1994),  ressaltando que estas alterações por vezes 

podem dificultar o diagnóstico desta entidade, especialmente nos casos em que as 

ausências iniciam-se antes das crises mioclônicas, observando que 91,4% dos 70 

pacientes  não tinham recebido  diagnóstico  correto.  Neste  estudo os  fatores  que 

retardaram o diagnóstico correto foram: pacientes não relataram crises mioclônicas; 

pacientes  não  foram questionados  especificamente  sobre  crises  mioclônicas;  os 

abalos  mioclônicos  não  foram  revelados  apesar  de  questionamento  específico; 

abalos  unilaterais;  EEG  não  apreciado  embora  fosse  característico;  EEG 

característico  mas  com  anormalidades  focais  adicionais;  EEG  normal  ou 

inespecífico.  Aliberti  et al.  (1994)  encontraram alta  prevalência de anormalidades 

EEG focais na EMJ, tais como ondas agudas, espículas, ondas lentas e início focal 

de descargas generalizadas em 36,7% dos EEG.  E chamam atenção que estas 

características não são indicativas de epilepsia parcial.  Fotossensibilidade esteve 

presente  em  cerca  de  um  terço  dos  casos  (PANAYIOTOPOULOS,  1994; 

PANAYIOTOPOULOS et al., 1994).
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EEG na Epilepsia Ausência Mioclônica

O EEG interictal mostra atividade de fundo normal em todos os casos, com 

ponta-onda generalizada em 1/3 dos casos ou, mais raramente, ponta-onda focal ou 

multifocal (TASSINARI & MICHELUCCI, 1994).

Os pacientes com EAM apresentam durante as crises CPO ritmados a 3 Hz 

de  projeção  bilateral,  síncrona e  simétrica,  como observado  na  EAI,  de  início  e 

término  bruscos  e  a  duração  variando  de  quatro  segundos  a  três  minutos 

(TASSINARI  et al, 1969; TASSINARI  & MICHELUCCI, 1994). O término é brusco, 

exceto em pouco casos em que há alentecimento após a crise. Os CPO podem ser 

intercalados por polipontas (TASSINARI et al., 1995).

 O registro poligráfico revela mioclonias bilaterais, na mesma freqüência dos 

CPO, começando em geral um segundo após o início das descargas e seguidas por 

uma contração tônica dos membros superiores, máxima nos ombros e músculos 

deltóides  (TASSINARI  & Michelucci,  1994).  Fotossensibilidade está  presente  em 

14% dos casos (TASSINARI et al., 1995).

EEG na Epilepsia Ausência com Mioclonias Palpebrais

O EEG interictal mostra atividade de base normal, o ictal revela descargas 

generalizadas  de  ponta-onda  ou  PPO que  ocorrem com o  fechamento  ocular  e 

também  com  a  fotoestimulação  intermitente,  com  freqüência  de  3-6  Hz. 

Fotossensibilidade pode ser marcante, com resposta foto-convulsiva freqüente. As 

descargas são vistas de meio a quatro segundos após o fechamento ocular e são 

breves,  com  duração  de  um  a  quatro  segundos.  Na  maioria  dos  pacientes  as 
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descargas são acompanhadas por ausências e mioclonias palpebrais simultâneas e 

também  podem  ser  ativadas  durante  a  hiperpnéia  com  olhos  fechados,  mas 

raramente  com olhos abertos.  Em ambiente  totalmente escurecido as alterações 

clínicas  e  eletrográficas  relacionadas  ao  fechamento  ocular  são  suprimidas 

(Appleton, 1995).

EEG na Epilepsia Ausência com Mioclonias Periorais

    

O  padrão  eletrográfico  ictal  da  EAMPe  caracteriza-se  pela  presença  de 

descargas generalizadas de grande amplitude, de CPO, principalmente polipontas-

ondas lentas a 3-4 Hz, de morfologia irregular. O número e a amplitude das pontas 

apresenta considerável  variação inter  e  intradescarga,  e  relação irregular  é vista 

entre  pontas  e  ondas lentas,  assim como fragmentação das descargas.  Não há 

fotossensibilidade (PANAYIOTOPOULOS et al., 1995). As ausências, reveladas por 

vídeo-EEG,  são  breves,  durando  uma  média  de  3,7  segundos.  Elas  são 

notoriamente mais curtas que na EAI ou EAJ e mais próximas das observadas na 

EMJ (PANAYIOTOPOULOS et al., 1989).

Panayiotopoulos  et  al.  (1994)  não observaram no EEG interictal  nenhuma 

anormalidade  consistente  na  atividade  de  fundo,  embora  alguns  registros 

contivessem atividade  lenta  em excesso.  Alterações focais  como pontas  e  CPO 

isolados ou ondas teta focais foram comuns e foram vistos em algum momento em 

cinco dos seis pacientes estudados.
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EEG na Síndrome das Ausências Fantasmas e CTCG

As ausências fantasmas são reveladas por vídeo-EEG com contagem das 

incursões respiratórias durante hiperventilação. As descargas se caracterizam por 

serem breves,  3  a  4  segundos,  com pontas/polipontas e ondas lentas a 3-4 Hz 

(PANAYIOTOPOULOS  et  al.,  1995).  Ocasionalmente,  breves  fragmentações  são 

vistas.  A atividade de fundo é  normal.  Anormalidades paroxísticas  focais  podem 

estar presentes e consistem em breve alentecimento localizado e transitório, ondas 

agudas ou pontas, ocorrendo independentemente ou em associação com descargas 

generalizadas.  Não há fotossensibilidade.  Estado de mal  de ausência freqüentes 

ocorreram  isolados  ou  culminando  com  CTCG  mostrando  atividade  de 

ponta/poliponta-onda lenta a 3 Hz generalizada e contínua, sendo interrompida por 

diazepam intravenoso (PANAYIOTOPOULOS et al., 1997).  
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2.5 Tratamento

Lennox  et  al.,  em 1936,  observaram que fenobarbital  (Pb)  ou brometo  de 

sódio administrados por via endovenosa agiam de duas formas no padrão clínico-

eletrográfico  ictal.  Primeiro,  prolongava  bastante  o  intervalo  entre  as  crises; 

segundo,  quando  as  crises  surgiam eram curtas  e  desorganizadas,  e  em geral 

subclínicas. Em 1945, Lennox descreveu boa resposta terapêutica ao uso de tridione 

em pacientes com pequeno mal.

Desde 1958, Zimmerman & Burgemeister, descreveram a eficácia do uso da 

ETX em pacientes com ausência. Em estudo subsequente Livingston  et al., 1962 

relataram  controle  total  e  parcial  das  crises  em  38%  e  42%  dos  pacientes, 

respectivamente. Em estudo de Weinstein  & Allen (1966), 70% dos pacientes com 

pequeno mal obtiveram cerca de 90% de controle de crises com ETX, ao contrário 

do grupo com outros tipos de crises associadas no qual apenas um paciente obteve 

bom controle. De 11 pacientes com ausência estudados por Blomquist & Zetterlund 

(1985),  73% responderam completamente  a ETX,  e  estes  autores consideram a 

droga  de  escolha  no  tratamento  das  crises  de  ausência.  Browne  et  al (1975) 

observaram com o uso de ETX redução de 50 a 100% das ausências em 35 de 37 

pacientes sem tratamento prévio, com pequena incidência de efeitos colaterais; e 

sugerem que pacientes com ausências não tratadas previamente podem responder 

mais favoravelmente a ETX do que aqueles cujas crises não foram controladas após 

tentativas com outras drogas.

Em 1964, Carraz  et al.,  descreveram os primeiros resultados da utilização 

clínica do VPA, com verificação clínica e eletroencefalográfica da eficácia superior a 

dos outros anticonvulsivantes em crises de grande mal e ausência associadas ou 
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isoladas.  Simon  & Penry,  em  1975,  ao  realizarem  revisão  da  literatura  em  25 

publicações sobre VPA em 1.033 pacientes epilépticos, demonstraram redução de 

100%-75% das ausências em 64,2% de 218 pacientes. Outros estudos mostraram 

eficácia do VPA em mono ou politerapia no controle das ausências com redução de 

mais do que 50% das crises no seguinte percentual de pacientes: 98% de 42 no 

relato de Jeavons et al. (1997); 94% de 70, no de Covanis et al. (1982); e em 85% 

de 39, no artigo de Henriksen & Johannessen (1982). 

Um  estudo  duplo-cego  de  Sato et  al.  (1982),  envolveu  dois  grupos  de 

pacientes: um que não recebia DAE previamente e o segundo grupo com ausências 

refratárias a dose máxima tolerada de ETX. A medida da eficácia foi a freqüência e a 

duração dos CPO a 3 Hz num EEG de 12 h por telemetria. Num desenho "cross-

over" apenas aqueles que não alcançaram 100% de contole (pacientes não tratados 

previamente)  ou  80%  de  controle  (pacientes  refratários)  foi  permitido  que 

recebessem o segundo tratamento por questões éticas. Observaram, então, que os 

pacientes refratários responderam menos a uma outra droga do que os pacientes 

não tratados previamente; e por outro lado, nos pacientes não tratados previamente 

a eficácia do VPA foi semelhante a da ETX. As reações adversas das duas drogas 

foram leves e responsivas a retirada ou redução da dosagem.

 Mattson  & Cramer (1980) verificaram aumento da concentração sérica de 

ETX  em  quatro  de  cinco  pacientes  com  ausências  quando  a  esta  droga  foi 

adicionada VPA. O nível médio de ETX aumentou de 73 para 112µg/mL (53% mais 

alto),  com  concomitante  toxicidade,  ambos  reversíveis  com  a  redução  da  ETX. 

Postulam,  ainda,  que  o  metabolismo  da  primeira  droga  seria  inibido  quando  a 

segunda fosse adicionada. Esta observação foi confirmada por Pisani  et al. (1984) 

em seis voluntários saudáveis e livres de drogas, salientando que embora haja uma 
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grande  variabilidade  interindividual  desta  interação,  possivelmente  de  natureza 

genética, os dados indicam que o VPA é capaz de inibir o metabolismo da ETX. 

Cinco casos estudados por Rowan  et al. (1983), obtiveram controle das crises de 

ausência com associação de VPA e ETX, porém as modificações nos níveis séricos 

das duas medicações não foram consistentes e os autores admitem que os dados 

são limitados não permitindo conclusões a respeito da influência dos níveis de VPA 

sobre os de ETX.

Richens (1995), Panayiotopoulos (1997), preferem VPA porque esta droga, 

diferentemente da ETX, também controla CTCG e mioclônicas. Mas isto não deve 

ser consenso na forma pura de EAI, a qual não é complicada por outros tipos de 

crises. Se a monoterapia falha ou reações adversas inaceitáveis surgem com VPA 

ou ETX, a substituição de um pelo outro é a alternativa. E mais da metade dos casos 

resistentes  a  monoterapia  respondem  bem  quando  essas  duas  drogas  são 

combinadas (RICHENS, 1995).

Uma excelente contribuição no manuseio das crises refratárias à associação 

de ETX e VPA veio de estudos abertos que documentaram o efeito benéfico de 

doses extremamente baixas de lamotrigina (LTG), adicionadas a doses adequadas 

de VPA (PANAYIOTOPOULOS  et al.,  1993;  FERRIE  et al.,  1993; FERRIE  et al., 

1995; PANAYIOTOPOULOS, 1999). Estes autores encontraram que as ausências 

cessaram em metade dos pacientes imediatamente após adição de pequenas doses 

(25-50 mg) de LTG a doses adequadas de VPA; que as crises tendiam a recorrer se 

o VPA fosse reduzido, a despeito do aumento das doses de LTG; e que pacientes 

não responsivos a pequenas doses não se beneficiaram com o aumento da LTG. 

Preconizam  que  estes  achados  são  provavelmente  o  resultado  da  interação 

farmacodinâmica das duas drogas.
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 Frank et al (1997) observaram que LTG mesmo em monoterapia é eficaz no 

tratamento de pacientes pediátricos com crises de ausência típica.   

Acetazolamida (JEAVONS, 1997; GRAM, 1995), clonazepam (DREIFUSS et 

al.,  1975;  MIRELES  & LEPPIK,  1985;  GRAM,  1995;  DAHLIN  et  al.,  2000)  e 

clobazam (GRAM, 1995) também podem ser tentados nos casos onde falharam as 

três drogas citadas acima. Clonazepam (CZP), algumas vezes em pequenas doses 

(DAHLIN  et  al.,  2000),  pode ser  particularmente eficaz como droga adicional  no 

tratamento das ausências com componentes mioclônicos, tais como ausências com 

mioclonias  palpebrais  ou  epilepsia  com  ausências  mioclônicas 

(PANAYIOTOPOULOS,  1997,  1999).  Alguns  pacientes  que  parecem  bem 

controlados  podem  continuar  tendo  mioclonias  palpebrais  sem  ausências 

(PANAYIOTOPOULOS,  1997).  Curiosamente,  os  investigadores  não  puderam 

confirmar o risco de desenvolvimento de estado de mal de ausência causado pelo 

tratamento combinado de CZP e VPA, o qual teria sido observado por Jeavons et al, 

em 1977. Mais recentemente, Panayiotopoulos (1997), tem encontrado boa resposta 

ao CZP em monoterapia em pacientes adultos com EAMPa. 

Baseado  em  evidências  experimentais  e  clínicas  vigabatrina 

(PANAYIOTOPOULOS  et al.,  1997),  carbamazepina (CBZ) e tiagabina são 

drogas contra-indicadas no tratamento das ausências (PANAYIOTOPOULOS, 

1999),  podendo  induzir  crises  de  ausência  e  estado  de mal  de  ausência. 

Callahan  & Noetzel (1992) descreveram o caso de uma paciente epiléptica 

adolescente  que  apresentou  estado  de  mal  de  ausência  prolongado 

associado ao uso de CBZ.

Panayiotopoulos (1999) considera que fenitoína, fenobarbital, e gabapentina 

não devem ser usados no tratamento das crises de ausência porque são inefetivos.
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Mais  recentemente,  o  levetiracetam  vem  sendo  usado  em  ausências 

refratárias (Panayiotopoulos, 2007).
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3. PACIENTES E MÉTODOS

  
3.1 Seleção de pacientes / Critérios de inclusão
Selecionamos pacientes portadores de epilepsias generalizadas idiopáticas 

com crises de ausência típica, observadas durante o vídeo-EEG e classificadas de 

acordo  com  os  critérios  da  ILAE  (1989)  e  a  Proposição  de  Loiseau  e 

Panayiotopoulos (2005). 

3.2 Critério de exclusão

           O  critério  de  exclusão foi  a  suspeita  de  anormalidades neurológicas 

importantes no momento da admissão ou presença de lesão cerebral evidenciada 

por exames neurorradiológicos (TC ou RM) quando realizados. 

3.3 Pacientes

           Estudamos 63 pacientes, 36 do sexo feminino, com idades de 2 a 64 anos 

(Tabela 1). 

O protocolo de avaliação, aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa do 

Centro de Ciências da Saúde da Universidade Federal de Pernambuco, constituiu-se 

de  anamnese,  exame  físico  e  neurológico.  Todos  os  pacientes  ou,  seus 

responsáveis,  assinaram  o  termo  de  consentimento  livre  e  esclarecido  para  a 

participação no estudo.

Todos  os  pacientes  realizaram  vídeo-EEG.  Dezoito  pacientes  realizaram 

vídeo-EEG na Clínica Neurológica Dr. Luiz Ataíde e 45 no Centro de Epilepsia de 

Pernambuco  (Cepispe)  do  Santa  Joana  Diagnóstico.  Em  15  pacientes  foram 

realizados em aparelho digital ATI (20 canais), e em 48 em aparelho digital 
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NEUROTEC-Sistema Neuromap (20 canais). Em 17 pacientes foi utilizada filmadora 

e vídeocassete da marca JVC e em 46 foi utilizada filmadora digital da marca Sony 

modelo DCR-DVD 203. Os registros foram realizados em vigília, com filtro de 70 Hz 

e constante de tempo 0,3.
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As avaliações com "vídeo-EEG" foram realizadas por no mínimo 60 minutos, 

sem modificação do esquema terapêutico. Os eletrodos de escalpo foram dispostos 

conforme  o  sistema  internacional  10–20,  com  montagens  longitudinais  e 

transversais,  bipolares e com eletrodo de referência comum, empregando até 20 

canais. Todos os pacientes executaram no mínimo três sessões de hiperventilação 

(HV) com duração de cinco minutos cada, a maioria com os olhos fechados. Durante 

estas, solicitávamos aos pacientes que contassem suas incursões respiratórias em 

voz alta.  Fotoestimulação intermitente (FEI)  foi  realizada em todos os pacientes. 

Dependendo da colaboração do paciente, foram também realizadas prova gráfica 

(escrever  seu  próprio  nome  diversas  vezes),  leitura  de  textos  e  realização  de 

cálculos simples de adição e subtração. A reatividade a ordens simples, pedindo-se 

ao paciente para protrair a língua e a memória a itens verbais foi testada durante as 

crises.

Foram  analisados  os  seguintes  dados  de  anamnese:  idade  de  início  das 

crises,  freqüência  das  mesmas  (picnoléptica  quando  igual  ou  superior  e 

espanioléptica  quando  inferior  a  dez  por  dia),  antecedentes  gineco-obstétricos, 

pessoais e familiares, outros tipos de crises, como CTCG e mioclônicas (idade de 

início e freqüência), presença de estado de mal de ausência, definido como crises 

subintrantes sem recuperação da consciência por período mínimo de uma hora.

A análise das características semiológicas ictais incluiu o comprometimento 

da consciência, graduado em: 1) significativo, quando havia parada da HV e/ou da 

contagem das incursões respiratórias associada a alteração da reatividade ou da 

memória; 2) sutil, quando uma destas tarefas se mantinha íntegra, ou ainda quando 

a duração clínica da crise era inferior a 1,5 segundo, dificultando a avaliação da 

reatividade. A alteração da consciência foi considerada sutil de forma geral quando 
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pelo  menos  metade  das  crises  daquele  paciente  eram  sutis.  Também  foram 

analisados os seguintes fatores: responsividade; interrupção da HV e da contagem 

em  voz  alta;  atitude  dos  olhos  durante  a  crise,  incluindo  a  abertura  ocular  ou 

manutenção da atitude ocular prévia às crises (olhos abertos ou fechados). Foi ainda 

analisada  a  presença  de  outros  fenômenos  motores,  como  movimento  ocular, 

piscamento, automatismos (mastigatórios,  orais,  gestuais,  evocados e fonatórios), 

mioclonias (de membros, periorais e palpebrais) e retropulsão da cabeça.

A avaliação eletroencefalográfica durante vídeo-EEG constituiu da análise da 

atividade elétrica cerebral de base, das descargas interictais, da resposta à FEI e 

dos padrões ictais. Descargas epileptiformes foram definidas como grafoelementos 

de  aspecto  agudo,  sendo  aquelas  com  duração  de  20  a  70  milissegundos 

consideradas pontas, enquanto aquelas, entre 70-200 milissegundos, como ondas 

agudas. As descargas interictais foram estudadas em relação a sua ocorrência em 

vigília  e  HV,  morfologia,  amplitude  e  localização,  presença  de  assimetrias  e 

alterações focais, freqüência e duração. 

As  descargas  ictais  foram  avaliadas  de  acordo  com  sua  morfologia, 

localização,  duração,  amplitude,  alterações  focais  e  assimetrias,  fragmentação  e 

regularidade. A variação da freqüência foi analisada através das medidas da mesma 

nos seguintes períodos ictais: 1. inicial ou primeiro segundo; 2. intermediária ou do 

segundo ao quarto segundo; e 3. final ou do último segundo. Foi ainda calculada a 

freqüência total baseada na média aritmética das três freqüências citadas. A análise 

eletrográfica  foi  realizada  por  dois  eletroencefalografistas,  um  deles  sem 

conhecimento prévio dos aspectos clínicos.

No  estudo  sindrômico  para  estabelecimento  do  diagnóstico  da  síndrome 

epiléptica foram utilizados os critérios de classificação das Epilepsias e Síndromes 
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Epilépticas  da  Comissão  de  Classificação  e  Terminologia  da  ILAE  (1989)  e  os 

propostos por Loiseau e Panayiotopoulos (2005), relacionados nos quadros 1 e 2, 

respectivamente.  A Classificação da ILAE fornece dados imprecisos quanto à faixa 

etária de início das crises na EAI, referindo que estas têm início na “idade escolar”, a 

qual  é  uma  idade  variável  de  acordo  com  a  época  e  local  de  estudo.  Nós 

consideramos idade escolar entre os 3 e 10 anos.
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Quadro 1 - Classificação das epilepsias e síndromes epilépticas da comissão 
de classificação e terminologia da ILAE (1989)

Epilepsia Ausência da Infância ou Picnolepsia

“Picnolepsia ocorre em crianças normais na idade escolar (pico dos 6 aos 7 anos), com forte 
predisposição  genética  e  predomínio  no  sexo  feminino.  Caracteriza-se  por  ausências  muito 
freqüentes  (várias  por  dia).  EEG  revela  complexos  ponta-onda  (CPO)  bilaterais,  síncronos  e 
simétricos em torno de 3 Hz e atividade de base normal. Durante a adolescência, freqüentemente 
ocorrem crises TCG. As ausências podem remitir ou, mais raramente, persistir como o único tipo de 
crise”.

Epilepsia Ausência Juvenil

“Ausências semelhantes à forma da infância,  porém menos comumente com movimentos 
retropulsivos,  ocorrendo na adolescência com freqüência menor do que na picnolepsia,  de forma 
esporádica. Associação com crises TCG é freqüente e estas, geralmente, precedem as ausências, 
ocorrendo  especialmente  ao  despertar.  Não  infreqüentemente  os  pacientes  também apresentam 
crises mioclônicas. A distribuição nos dois sexos é igual. A freqüência dos CPO é geralmente superior 
a 3 Hz. A resposta à terapêutica é excelente”.

Epilepsia Mioclônica Juvenil (Pequeno Mal Impulsivo)

“Aparecimento  na  puberdade  de  crises  com  abalos  mioclônicos  bilaterais,  únicos  ou 
repetidos,  arrítmicos,  irregulares,  predominando  nos  braços.  Os  abalos  podem  provocar  queda 
abrupta  ao  solo.  Não  há  distúrbio  de  consciência  perceptível.  A  doença  pode  ser  herdada  e  a 
distribuição nos dois sexos é igual. Freqüentemente há crises TCG e menos comumente crises de 
ausência  esporádicas.  As  crises  ocorrem logo  ao  despertar  e  são  geralmente  precipitadas  pela 
privação de sono. O EEG interictal e ictal revela complexos rápidos, generalizados e irregulares de 
espícula-onda e poliespícula-onda (PEO); não há correlação nítida entre as descargas eletrográficas 
e os abalos. Freqüentemente os pacientes são fotossensíveis. A resposta a drogas apropriadas é 
boa”.

Epilepsia com Crises precipitadas por Modos específicos de Ativação

“Crises  precipitadas  são  aquelas  nas  quais  os  fatores  internos  ou  ambientais 
consistentemente precedem os ataques e são diferenciados de ataques epilépticos espontâneos nos 
quais fatores precipitantes não podem ser identificados. Fatores não específicos (exemplo: privação 
de sono, álcool, retirada de droga ou HV) são precipitantes comuns e são modos não específicos de 
precipitação de crises. Uma epilepsia caracterizada por modo específico de precipitação de crises, 
entretanto, é aquela na qual uma relação consistente pode ser reconhecida entre a ocorrência de um 
ou mais eventos não ictais definidos e subseqüente ocorrência de crise esteriotipada específica”.

Epilepsia com Ausências Mioclônicas

“Ausências  acompanhadas  por  abalos  clônicos  rítmicos,  freqüentemente  associados  a 
contração tônica. No EEG, estas características clínicas são sempre acompanhadas por descargas 
simétricas de CPO bilaterais e síncronos a 3 Hz, semelhante à forma da ausência da infância. As 
crises ocorrem muitas vezes  por dia.  A consciência durante  os abalos pode ser  mantida.  Crises 
associadas são raras. A idade de início é em torno dos sete anos havendo preponderância no sexo 
masculino. O prognóstico é menos favorável do que na picnolepsia devido à resistência das crises à 
terapêutica, deterioração mental e possível evolução para outros tipos de epilepsia como a síndrome 
de Lennox-Gastaut”.
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Quadro 2 - Proposição de Loiseau e Panayiotopoulos (2005)

Epilepsia Ausência da Infância 

Crises de ausência muito freqüentes, em crianças normais, com idade de início entre 4-10 
anos, pico dos 5-7 anos, de curta duração (4 a 20 segundos, excepcionalmente mais longas), com 
alteração intensa e abrupta da consciência.  EEG ictal  revela descargas de amplitude elevada de 
espícula-onda  lenta  em torno de 3  Hz com alentecimento  gradual  e  regular  até  o  final  da crise 
Critérios exclusão: 1. Ausências com mioclonias acentuadas das pálpebras, musculatura perioral ou 
de tronco; 2. Ausência com alteração leve ou sutil  da consciência; 3. Presença de crises TCG e 
outros  tipos  de  crises  como  mioclônicas  nos  estágios  precoces  da  doença;  4.  Ausências 
desencadeadas por estímulos como fotoestimulação; 5. Paroxismos de ponta-onda a 3-4 Hz inferior a 
4s, de poliespículas (mais de 3) ou fragmentação das descargas ictais.

Epilepsia Ausência Juvenil 

“Crises de ausência com comprometimento abrupto e severo da consciência, com início dos 5 
aos 20 anos,  pico dos 9  aos 13 anos.  Crises  TCG ou mioclônicas ocorrem na maior  parte  dos 
pacientes. O EEG ictal revela complexos de espícula ou poliespícula-onda a uma freqüência de 3-4 
Hz, maior que 4 segundos.  Critérios clínicos de exclusão: 1. Ausência com mioclonias acentuadas 
das  pálpebras,  musculatura  perioral  ou  de  tronco;  2.  Ausência  com  alteração  leve  ou  sutil  da 
consciência; 3. Fotossensibilidade provocando crises clínicas de ausência.  Critérios eletrográficos 
de exclusão: 1. Descargas de complexos de espícula ou multiespícula-onda com variação marcada 
da freqüência intra-descarga;  2. Variação significante da relação espícula ou poliespícula e onda-
lenta; 3. Descargas breves com duração inferior a 4 segundos.

Epilepsia mioclônica Juvenil

"Manifestações  clínicas:  EMJ  é  caracterizada  por  uma  tríade:  a)  abalos  mioclônicos  ao 
despertar, b) Crises TCG em quase todos os pacientes e c) ausências típicas em mais de um terço 
dos pacientes. EEG ictal dos abalos mioclônicos: surto de poliespículas generalizadas com duração 
entre 0,5-2 s. EEG ictal das ausências: espícula/dupla/tripla ou poliespículas usualmente precedendo 
ou sobrepostas as ondas lentas, com freqüência entre 2-10 Hz (principalmente 3-5 Hz). Poliespículas 
consistem em mais de 8-10 espículas com uma característica aparência de letra W comprimida ('Ws'). 
Fragmentações das descargas são comuns e características. As descargas são breves (1-4s). EEG 
interictal: descargas generalizadas de espícula/poliespícula e onda lenta, irregulares, a 3-6 Hz, com 
fragmentação intra-descarga e freqüência intra-descarga instável.
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Cont. Quadro 2 

Epilepsia com Ausências mioclônicas (Tassinari, 1969).

“Crises de ausências com abalos mioclônicos rítmicos dos ombros,  braços e pernas com 
contração  tônica  associada,  duração  de  10  a  60  segundos,  de  caráter  picnoléptico,  ocorrendo 
especialmente ao despertar, com idade de início dos 11 meses a 12 anos (média de 7anos). Crises 
TCG  ocorrem  em  2/3  dos  pacientes.  Retardo  mental  está  presente  em  45% dos  casos  e  se 
desenvolve em 25% dos pacientes no decurso da doença. Em metade dos pacientes os sintomas 
remitem em média 5,5 anos após seu início e em alguns dos restantes pode haver evolução para a 
síndrome de Lennox-Gastaut. O EEG ictal mostra CPO ou multiespícula-onda lenta a 3 Hz”.

Epilepsia generalizada idiopática com ausências na infância precoce

"Epilepsia que ocorre em crianças normais em outros aspectos com: 1) início das ausências 
entre 1 e 5 anos de idade. Ausências menos significativas e menos freqüentes que as da EAI. EEG 
ictal:  descargas  de  espícula  ou  poliespícula-onda  a  3-4  Hz,  muito  irregulares  e  de  término  não 
abrupto,  freqüentemente desaparecendo com ponta-onda lenta;  2) Crises TCG são comuns (dois 
terços), sobretudo em meninos, e freqüentemente são o primeiro tipo de crise; 3) Abalos mioclônicos 
e crises mioclônico-astáticas ocorrem em 40% dos pacientes; 4) Status de ausência pode levar a 
comprometimento cognitivo; 5) Atividade de base no EEG revela excesso moderado de ondas lentas; 
6)  Prognóstico  a  longo prazo  é pior  do que na EAI;  7)  História  familiar  freqüente para epilepsia 
generalizada idiopática e descargas de ponta-onda generalizada no EEG de membros não afetados, 
particularmente as mães. 

Epilepsia Ausência com Mioclonias Palpebrais

“Crises muito freqüentes de mioclonias palpebrais associadas a desvio para cima dos olhos e 
acompanhadas por ausências de curta duração, com idade de início média em torno dos seis anos. 
Estas crises são resistentes ao tratamento medicamentoso, persistindo na vida adulta, durante a qual 
ocorrem  crises  generalizadas  mioclônicas  e  tônico-clônicas  infreqüentes.  O  EEG  mostra  com  o 
fechamento  ocular,  em  ambiente  iluminado,  a  presença  de  descargas  de  CPO  generalizadas 
associadas à fotossensibilidade marcada”.

Epilepsia Ausência com Mioclonias Periorais

“Crises de ausência de freqüência variável, de curta duração (média de 3,7 s), caracterizadas 
por alteração da consciência associada a contrações rítmicas da musculatura perioral, com idade de 
início desde a infância até a adolescência, seguindo-se usualmente a uma crise TCG ou a estado de 
mal de ausência. As crises TCG são infreqüentes e as de ausência apresentam baixa remissão. O 
EEG ictal  mostra descargas generalizadas de espículas múltiplas e ondas lentas a 3-4 Hz,  com 
irregularidades e fragmentações freqüentes”.

Síndrome das Ausências Fantasmas com CTCG

“Ausências com alteração sutil da consciência iniciadas usualmente na adolescência, de curta 
duração (3-4 s), associadas à CTCG infreqüentes na vida adulta e estado de mal de ausência. As 
crises são imperceptíveis para o paciente e o examinador sendo diagnosticadas durante EEG com 
registro simultâneo de crises clínicas em vídeo. O EEG apresenta descargas generalizadas de CPO 
ou PPO lenta a 3-4 Hz”. 
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5. RESULTADOS

Conforme orientação do programa de pós-graduação em Ciências Biológicas 

do  Centro  de  Ciências  Biológicas  da  Universidade  Federal  de  Pernambuco,  os 

resultados da Tese serão divididos em capítulos.
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CAPÍTULO 1

Descreveremos as características clínicas e eletrográficas de 63 pacientes com 

epilepsia  generalizada idiopática  com ausências típicas.  Procuramos classificá-los em 

síndromes  epilépticas  utilizando  os  critérios  da  ILAE  (1989)  e  de  Loiseau  e 

Panayiotopoulos (2005).

O nosso objetivo foi mostrar a casuística e o banco de dados, não há discussão. 

Os  dados  de  anamnese,  manifestações  clínicas  ictais  durante  vídeo-EEG, 

eletroencefalograma  interictal  durante  vídeo-EEG,  características  eletrográficas  ictais 

durante vídeo-EEG e evolução do tratamento são listados nas tabelas 1,  2,  3,  4 e 5 

respectivamente. 

Os capítulos 2, 3 e 4 que constituem três artigos foram elaborados baseados em 

pacientes dessa casuística. 
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CAPÍTULO 1

INTRODUÇÃO

A Comissão de Classificação da Liga Internacional  contra  Epilepsia (ILAE, 

1989)  definiu  epilepsia  generalizada  idiopática  como  uma  forma  de  epilepsia 

generalizada caracterizada pela combinação de uma ou mais crises primariamente 

generalizadas,  com  uma  expressão  eletrográfica  de  descargas  generalizadas, 

bilaterais, síncronas e simétricas, i.e., ausências típicas, crises mioclônicas e crises 

tônico-clônicas generalizadas. As síndromes epilépticas foram definidas como um 

conjunto  de  sintomas  ou  sinais  que  ocorrem  consistentemente  associados  com 

características eletroclínicas e prognósticos distintos (ILAE, 1989).

Crises  de  ausência  são  descritas  como  crises  de  início  abrupto,  com 

interrupção das atividades, perda do contato, possível rotação dos olhos para cima 

(ILAE, 1981).

Não  há  consenso  na  literatura  sobre  a  classificação  das  epilepsias 

generalizadas  idiopáticas  com ausências  típicas  (ENGEL,  2006).  Berkovic  et  al.  

(1987) discutiram que as síndromes generalizadas representam espectros distintos 

de acordo com os tipos de fatores etiológicos encontrados, levando-se em conta a 

multifatoriedade entre aspectos genéticos e adquiridos, defendendo a corrente do 

continuum  biológico entre as diversas entidades, não justificando, portanto, novas 

classificações.  Por  outro  lado,  Panayiotopoulos  et  al.  (1989)  e  Panayiotopoulos 

(1995)  aventaram a  hipótese  de  que  as  ausências  típicas  teriam características 
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específicas nas diferentes síndromes. Argumentam que mesmo elas podendo ser 

genotipicamente  semelhantes,  haveria  diferenças  em  relação  ao  prognóstico  e 

controle medicamentoso, sendo imprescindível diagnóstico sindrômico específico.

A realização de uma classificação sindrômica é necessária em pacientes com 

ausências típicas a fim de se estabelecer grupos com maior grau de uniformidade, 

facilitando o planejamento terapêutico, o estabelecimento prognóstico e a seleção de 

pacientes para estudo genético. 

As epilepsias generalizadas que podem apresentar crises de ausência e que 

são reconhecidas pela Comissão de Classificação e Terminologia da ILAE (1989) 

são:  (I)  epilepsia  ausência  da  infância  (EAI);  (II)  epilepsia  ausência  juvenil;  (III) 

epilepsia mioclônica juvenil, (IV) epilepsia com modo específico de precipitação de 

crise  e  (V)  epilepsia  ausência  mioclônica.  Outras  síndromes  não  reconhecidas 

oficialmente  pela  ILAE  (PANAYIOTOPOULOS,  2005)  nas  quais  podem  ser 

observadas ausências  típicas:  (VI)  epilepsia  ausência  com mioclonias  palpebrais 

(JEAVONS,  1977),  (VII)  epilepsia  ausência  com  mioclonias  periorais 

(PANAYIOTOPOULOS et al., 1994), (VIII) síndrome das ausências fantasmas com 

crises tônico-clônicas generalizadas (PANAYIOTOPOULOS et al., 1995, 1997) e (IX) 

epilepsia  generalizada  idiopática  com  ausências  na  infância  precoce 

(PANAYIOTOPOULOS, 2007).

Epilepsia  ausência  da  infância  é  o  protótipo  de  epilepsia  generalizada 

idiopática, respondendo por 2%–10% dos pacientes com epilepsia (LOISEAU et al., 

1990). A ausência da infância tem uma expressão idade-dependente, iniciando na 

infância  e  freqüentemente  se  resolvendo  espontaneamente  no  meio  da 

adolescência, com forte predisposição genética. Em 10%–15% dos pacientes com 
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EAI  há  história  de  crises  febris.  Para  alguns  autores  crises  tônico-clônicas 

generalizadas (CTCG) afebris ocorrem em 40% dos indivíduos, usualmente após o 

início das ausências, e pode continuar na adolescência ou vida adulta (MARINI et al, 

2003).  Já  Panayiotopoulos  através  de  sua  Proposição  de  Classificação  das 

Síndromes Epilépticas com ausências típicas de 1997, adaptada em 2005, utilizando 

critérios  de  exclusão  para  a  EAI  postulou  que  CTCG  pouco  freqüentes  podem 

ocorrer em não mais do que 3% dos pacientes. Portanto, todo esforço é válido para 

identificarmos de forma precisa esse subgrupo de pacientes  que terão  evolução 

significativamente melhor do que as demais epilepsias generalizadas idiopáticas que 

cursam com ausências típicas.

Os critérios da ILAE (1989) são muito vagos ou na verdade trata-se de uma 

narrativa do que é esperado de um grupo de pacientes com EAI do ponto de vista 

clínico e eletrográfico.  A ILAE define EAI como: (a) ausências iniciadas na “idade 

escolar”.  O que tem trazido  grande confusão,  pois  “idade escolar”  é  variável  de 

acordo com a época e o local de estudo; (b) ausências muito freqüentes, mas não 

esclarece se esse dado seria colhido na anamnese ou estimado pelo vídeo-EEG. 

Inclusive, a ILAE (1989), diferentemente de Loiseau e Panayiotopoulos (2005) não 

propõe critérios de exclusão para EAI, mas tão somente critérios de inclusão. 

A proposição de Panayiotopoulos de 1997 para classificação da EAI,  mais 

restritiva em relação à da ILAE (1989) e com critérios de exclusão, foi modificada e 

está disponível no endereço eletrônico da ILAE (LOISEAU E PANAYIOTOPOULOS, 

2005). As modificações mais significativas da classificação de 1997 para a de 2005 

são:  (1)  a  idade  preconizada  para  o  início  das  ausências  que  era  de  2-8  anos 

passou a ser 4-10 anos de idade, (2) a remissão das ausências antes dos 12 anos 

de idade e alteração da atividade voluntária  dentro  de  3  segundos do início  da 
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descarga eletrográfica deixaram de ser critérios para a classificação do paciente 

como epilepsia ausência da infância. Mesmo assim, os critérios da ILAE (1989) e de 

Loiseau e Panayiotopoulos (2005) ainda são passíveis de diferentes interpretações 

pelos distintos grupos de pesquisadores interessados na classificação sindrômica 

das epilepsias  generalizadas idiopáticas  com ausências  típicas,  especialmente  a 

epilepsia  ausência  da  infância.  Observando  a  metodologia  utilizada  por  estudos 

recentes,  encontramos  diferentes  interpretações  quer  para  os  critérios  da  ILAE 

(1989), quer para os de Loiseau e Panayiotopoulos (2005), conforme descreveremos 

a seguir. Guilhoto et al. (2003): (a) Idade de início das ausências entre 4 e 10 anos e 

entre 2 e 8 anos segundo os critérios da ILAE (1989) e de Panayiotopoulos (1997), 

respectivamente,  (b)  exclusão de pacientes quando a duração predominante das 

crises era inferior a 4 segundos ou não apresentassem remissão das ausências até 

12  anos  de  idade,  (c)  comprometimento  sutil  da  consciência  foi  definido  como 

manutenção  de  pelo  menos  uma  das  seguintes  atividades:  hiperventilação  e/ou 

contagem das incursões respiratórias ou reatividade e memória ou ainda quando as 

crises duravam menos que 1,5 segundo,  (d)  alguns pacientes em uso de droga 

antiepiléptica (DAE), (e) a freqüência das descargas foi calculada pela média de três 

períodos (primeiro segundo, segundo ao quarto segundo e dos últimos 3 segundos), 

(f) freqüência de crises foi definida como >10/dia muito freqüentes e ≤ 10/dia pouco 

freqüentes (g) todos pacientes privados de sono (h) foram realizadas várias sessões 

de hiperventilação mas não fica claro a duração das mesmas. Nicole-Carvalho e 

Ataíde  Jr.,  2003:  (a)  em acordo  com Guilhoto  et  al  (2003)  nos  itens  a-d,  (b)  a 

duração das crises foi medida da espícula do primeiro complexo espícula-onda até o 

final  da onda lenta do último complexo espícula-onda (c) freqüência de crises foi 

definida como ≥ 10/dia muito freqüentes e < 10/dia pouco freqüentes (freqüência 
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estimada  pela  anamnese  +  observação  do  vídeo-EEG),  (d)  os  exames  foram 

realizados em vigília sem privação do sono (e) hiperventilação foi realizada em no 

mínimo três sessões de 5 minutos cada, (f) a freqüência das descargas foi calculada 

pela média de três períodos (primeiro segundo, segundo ao quarto segundo e do 

último segundo). Grosso et al.,  2005: (a) Idade de início das ausências antes da 

puberdade e entre 4 e 10 anos conforme ILAE (1989) e Panayiotopoulos (2005), 

respectivamente,  (b)  exclusão de pacientes quando a duração predominante das 

crises era inferior  a 4 segundos, (c)  não fica claro se os pacientes realizaram o 

primeiro  EEG  com  ou  sem  DAE.  Sadleir  et  al.  (2006):  (a)  idade  de  início  das 

ausências entre 2 e 10 anos e entre 4 e 10 anos, segundo os critérios de 1989 e de 

2005, respectivamente. (b) crises de ausência são definidas como alteração clínica 

associada  com ponta-onda ou poliponta-onda  lenta  generalizada com freqüência 

maior que 2,5 Hz no início (se essa alteração clínica sempre envolvia a consciência 

não é declarado), (c) a freqüência dos CPO foi medida apenas no primeiro segundo 

da descarga generalizada, (d) a duração das crises foi  medida da primeira até a 

última espícula, (e) consciência foi classificada como consciente (realizava todas as 

tarefas solicitadas), parcialmente consciente (realizava algumas tarefas, até mesmo 

após a crise) ou inconsciente (f) freqüência de crises foi definida como crises diárias 

(g) nenhum paciente usava droga antiepiléptica (h) polipontas e desorganização das 

descargas  foram  consideradas  tanto  na  vigília  como  no  sono  (i)  exclusão  de 

pacientes  que apresentassem pelo menos uma crise com duração menor  que 4 

segundos ou com comprometimento sutil do consciência. Valentin et al., 2007: (a) 

idade de início das ausências entre 3 e 10 anos e entre 4 e 10 anos pelos critérios 

de  1989 e de 2005,  respectivamente,  (b)  freqüência  de  crises foi  definida como 

espaniolepsia  quando  havia  ausências  infreqüentes  ou  período  de  dias  sem 
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ausência. 

Valentin et al (2007), comentam que Sadleir et al (2006) teriam interpretado 

de forma muito rígida os critérios de Loiseau e Panayiotopoulos (2005) ao excluir 21 

pacientes com pelo menos uma descarga de duração inferior a 4 segundos e 16 

pacientes  por  comprometimento  sutil  da  consciência  em pelo  menos  uma crise. 

Entretanto, Panayiotopoulos (2007) concorda com tal interpretação de seus critérios. 

Levando-se  em consideração  as  diferenças  metodológicas  expostas  nos  parece 

impossível  comparar  os  resultados  dessas  pesquisas.  Desta  forma,  maiores 

esclarecimentos e um consenso dos especialistas são necessários.  
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CAPÍTULO 1

RESULTADOS

Dentre  uma amostra  de  63  pacientes,  com idades  de  2  a  64  anos,  com 

epilepsia generalizada idiopática com crises de ausência o diagnóstico sindrômico 

foi possível em 70% dos pacientes utilizando-se os critérios da ILAE (1989) e os de 

Loiseau  e  Panayiotopoulos  (2005)  (Tabela  6).  Seis  pacientes  apresentaram 

classificação  incongruente  segundo  critérios  da  ILAE  (1989)  e  de  Loiseau  e 

Panayiotopoulos  (2005)  (Tabela  7).  Nos  pacientes  restantes  houve  um  amplo 

espectro de apresentações eletroclínicas que não permitia a abordagem sindrômica 

descrita. A Tabela 8 mostra os pacientes classificáveis segundo critérios da ILAE 

(1989)  e  os  motivos  da  não  classificação  segundo  os  critérios  de  Loiseau  e 

Panayiotopoulos (2005). Os pacientes classificáveis de acordo com os critérios de 

2005 e os motivos pelos quais não se classificam com os critérios da ILAE (1989) 

estão  relacionados  na  tabela  9.   Oito  pacientes  (13%)  não  apresentaram 

características eletroclínicas que permitissem a inclusão nas síndromes descritas em 

nenhuma das duas classificações (Tabela 10). Utilizando os critérios da ILAE (1989), 

36 pacientes foram classificados como epilepsia ausência da infância (57%), sete 

como epilepsia ausência juvenil (11%) e uma como epilepsia ausência mioclônica 

(1%) (Tabela 5). Duas gêmeas univitelinas apresentaram crises de ausência típica, 

ambas  classificadas sindromicamente  como epilepsia  ausência  da  infância  pelos 

critérios da ILAE (1989). Uma delas, além das crises de ausência (iniciadas aos 7 

anos),  apresentava  também  crises  focais  motoras  simples,  com   paroxismos 

rolândicos  no  EEG interictal.  Essa paciente  foi  enquadrada sindromicamente  em 
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duas síndromes idiopáticas distintas, i.e.,  epilepsia focal benigna da infância com 

paroxismos rolândicos e epilepsia ausência da infância (ILAE, 1989). A outra gêmea 

idêntica apresentou crises de ausência e nunca apresentou crises focais, entretanto, 

seu eletroencefalograma interictal  revelava descargas focais freqüentes na região 

centro-temporal (rolândica). Esses casos serão discutidos no Capítulo 3.

Quando os critérios de Loiseau e Panayiotopoulos (2005)  foram aplicados 

pudemos  classificar  os  pacientes  nos  seguintes  grupos:  epilepsia  ausência  da 

infância  19  pacientes  (30,16%);  epilepsia  ausência  juvenil  14  pacientes  (22%); 

epilepsia ausência mioclônica uma (2%); epilepsia ausência com mioclonia perioral 

três  (4,76%);  epilepsia  com  ausências  na  infância  precoce  cinco  (8%)  e  crises 

tônico-clônicas generalizadas com ausências fantasmas dois pacientes (3%) (Tabela 

7). Os pacientes com epilepsia ausência com mioclonias periorais serão discutidos 

mais detalhadamente no Capítulo 4. 

O  maior  número  de  pacientes  foi  classificado  sindromicamente  como  EAI 

pelos critérios da ILAE (57,14%). Por esse motivo, estudamos mais detalhadamente 

os dados de anamnese e as características clínico-eletrográficas ictais desse grupo, 

considerando que essas características são critérios para classificação sindrômica 

tanto pela ILAE, como pela proposição de Loiseau e Panayiotopoulos. Para evitar 

uma possível influência das drogas antiepilépticas sobre as características clínico-

eletrográficas das ausências  típicas da  EAI,  nós  selecionamos os  pacientes  que 

realizaram o  vídeo-EEG de  admissão  sem ter  iniciado  droga  antiepiléptica.  Nós 

detalhamos a duração e a freqüência de cada  uma das crise dos 10 pacientes 

desse  subgrupo.  Usando  os  critérios  de  Loiseau  e  Panayiotopoulos  (2005)  dois 

pacientes desse subgrupo foram excluídos como EAI.  Um paciente (caso 33) foi 

excluído como EAI pela reduzida freqüência das crises de ausência, classificando-se 
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como EAJ pelos critérios de Loiseau e Panayiotopoulos. O outro paciente (caso 44) 

foi excluído como EAI por: idade de início das ausências abaixo de 4 anos (3 anos), 

duração clínica média inferior a 4 segundos (3,5s) e irregularidade dos complexos 

ponta-onda.  Este  subgrupo  de  pacientes  foi  estudado  mais  detalhadamente  no 

Capítulo 2.
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Tabela 1 - Dados de anamnese

AusAusAusAus8 – 10xdPai
Irmã

AusPrem
Bolsa rota
Infecção
neonatal

9 a10 a23

Aus13a 7 mAusAusAus3xdTia
paterna

AusAus13a
3m

13 a 7m22

AusAusAusAusAus>10xdAusAus1 circular
de cordão

1 a 8m2 a21

Aus19aAusAus> 10xdAdotivaCFAus5 a11 a20

AusAusAusAus10xdIrmã
(CF)

AusAus5 a5 a 7 m19

Aus13aPresPerioral>10xdAusAusAus13a
6m

64a
11m

18

Aus13aPresPerioral>10xdAusAusTPPr12a14a
10m

17

AusAusAusAus10xdAusAusAus11a
6m

12a
5m

16

AusAus AusAus>10xdTiaTCEAus4a13 a15

AusAusAusAus>10xdAusAusAus4a7a
8m

14

AusAusAusAus>10xdIrmão,
Tio paterno

AusAus3a8a
11m

13

AusAusAusAus>10xdAusAusAus5a6a 7m12

Aus2aAusAus<10xdAusCFAus12a
8m

12a
8m

11

AusAusAusAus>10xdAusAusAus4a
9m

4a
10m

10

AusAusAusAus>10xdAvôHN, icterícia
neonatal

1 circular
de cordão

TPPr

4a
7m

5a9

Aus4aAusAus3 – 4xdAusIcterícia
neonatal

Aus8a 6m16a8

Aus19aAusAus10xdMãe
Tio paterno
Tia materna

Primo

AusAus16a22a7

Aus9aAusAus3 – 4xdTia
Primo
Prima

AusAus8a33a6

Aus14 aPresAus>10xdAusAusAus6a9a5

Aus1a 9mAusAus>10xdTiaHipog,
icterícia

neonatal CF

Prem4a 6m6a 7m4

AusAusAusAus>10xdAusAusAus8a8a3

AusAusAusAus>10xdPaiAusAus8a10a2

AusAusAusAus>10xdPai
Tio

Prima mat
2º grau

AusGem6a7a1

Outras
crises 

CTCG
(idade

de
início)

Estado
de mal de
ausência

Mioclo-
nia de
mem-
bros

Mioclo-
nia
na

face

Freqüência
das

ausências

AF de
epilepsia

AP
PAT

AGO
PAT

Idade
de

início

Idade
na

admissão

Caso

Crises
mioclôni-
cas aos
4 a 9 m

4 a 9 mPres>10xdPrimo
paterno
(2º grau)

AusCF4 a 9m
(2 dias
após

CTCG)

4 a
10 m

24 Aus
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crises 

CTCG
(idade

de
início)

Estado
de mal de
ausência

Mioclo-
nia de
mem-
bros

Mioclo-
nia
na

face

Freqüência
das

ausências

AF de
epilepsia

AP
PAT
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Idade
de

início

Idade
na

admissão

Caso

Crises
mioclôni-
cas aos
4 a 9 m

4 a 9 mPres>10xdPrimo
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(2º grau)

AusCF4 a 9m
(2 dias
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4 a
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Outras
crises 

CTCG
(idade

de
início)

Estado
de mal de
ausência

Mioclo-
nia de
mem-
bros

Mioclo-
nia
na

face

Freqüência
das

ausências

AF de
epilepsia

AP
PAT

AGO
PAT

Idade
de

início

Idade
na

admissão

Caso

Aus7 aAusAus2 – 3xdTiaAusAus6 a7 a25

AusAusAusAusAus<10xdAusAusAus7a 2m7 a 11m26

Aus3 aPresAus1xdPrima
materna

AusAus3 a 1m8 a27

AusAusPresAus>10xdAusCFAus4 a5 a 11m28

AusAusAusAus10xdIrmão (CF)
Irmã (CF)

AusPrem
Gem bi

1 a
10 m

5 a29

AusAusAusAus>10xdAusAusAus9 a10 a 11 m30

AusAusPresAusAus1xdAusAusAus6 a
4 m

6 a  8 m31

Crises
miclô-
nicas

aos 5 a

3 a 3 mPresAusPalpe-
bral

10xd2 Tios
paternos

Irmã

Sonam-
bulismo

Aus5 a5 a 4m32

AusAusAusAusAus4-5xdAusAusAus9 a10 a33

AusAusAusAusAus>10xdAusAusDiabete
gesta-
cional

3 a6 a34

Aus15 aAusAusAusIndeterminadaAusAusAus16 a16 a35

AusAusAusAusAus>10xdAusAusAus10 a11a36

AusAusAusAusAus10xdIrmão
Tio

mat. (CF)

AusAus2a 7m3a 7m37

AusAusAusAusAus10xdTia
Paterna

Tio
materno

AusAus6a6 a38

AusAusAusAusAus10xdTia
materna

CFEclâm-
psia

5a5a39

Aus11a 3mAusAusAus<10xdAusAusAus11a11a40

AusAusAusAusAus>10xdTia
Avó

paterna

AusAus3a5a41

AusAusAusAusAus10xdMãe
Tia

paterna
Primo

Paterno (CF)

CFAus6a6a42

AusAusAusAusAus7 – 8xdAusAus1 circular
de cordão

5a 4m5a 10m43

AusAusAusAusAus10xdiaAdotivoAusAdotivo3a3a 11m44
Aus9 aAusAusAus<10xdPaiAusAus10a10a45

AusAusAusAusAus8xdAusAusAus12a12a46

Aus13aAusAusAusIndeterminadaIrmão
Irmã (CF)

AusAus16a16a47

AusAusAusAusAus<10xdTio
paterno

Tia materna
(CF)

AusAus11a12a48

Aus1aAusAusAus>30xdPrima 
Materna
(2o grau)

CFBolsa
rota

3a 5m3ª 11m49

AusAusAusAusAus>10xdTia
materna
Primo

materno

AusAus6a7a  2m50
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CTCG
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de
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Estado
de mal de
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das
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de
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bulismo
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CFEclâm-
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5a5a39
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Avó
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AusAusAusAusAus10xdMãe
Tia

paterna
Primo
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CFAus6a6a42

AusAusAusAusAus7 – 8xdAusAus1 circular
de cordão

5a 4m5a 10m43

AusAusAusAusAus10xdiaAdotivoAusAdotivo3a3a 11m44
Aus9 aAusAusAus<10xdPaiAusAus10a10a45

AusAusAusAusAus8xdAusAusAus12a12a46

Aus13aAusAusAusIndeterminadaIrmão
Irmã (CF)

AusAus16a16a47

AusAusAusAusAus<10xdTio
paterno

Tia materna
(CF)

AusAus11a12a48

Aus1aAusAusAus>30xdPrima 
Materna
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CFBolsa
rota

3a 5m3ª 11m49
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Primo

materno
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Cont. Tabela 1 - Dados de anamnese
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Outras
crises 

CTCG
(idade

de
início)

Estado
de mal de
ausência

Mioclo-
nia de
mem-
bros

Mioclo-
nia
na

face

Freqüência
das

ausências

AF de
epilepsia

AP
PAT

AGO
PAT

Idade
de

início

Idade
na

admissão

Caso

AusAusAus>10xdTia
Materna
Tia avó

AusAus5a5a51

Aus10 aAusAus<10xdAvô
paterno
Prima

paterna
(CF)

AusAus12a
11m

13a
11m

52

AusAusAusAus20xdIrmã
(gêmea

univitelina)

AusGem uni3a7a53

Crise
parcial
simples

sensitivo-
motora
no MSD
seg. de
paralisia
de Todd
aos 3a 

3 aAusAus10XdiaIrmã
(gêmea

univitelina)

AusGem uni7a7a54

Crises
mioclô-
nicas

aos 3a

1 a 10mPresAusAus10xdTio materno
2 Tios

maternos
(CF)

Tia paterna
(CF)

CFGem uni2a 5m2a 8m55

AusAusAusAusAus10xdAvó materna
Tia materna
Tio materno

AusAus7 a9 a56

Aus10 aPresAusAus>10xdAusHNFórceps3 a 6m12 a57

Aus18 a AusAusAus3-4xdPrima
materna

AusAus16 a17a58

Aus5 aAusAus>10xdAvô paterno
Pai

Irmão (CF)
2 Primos
maternos

CFAus5 a 
3 m

6 a59

AusAusAusAus10xdAvó materna
Tio materno

2º grau
Primo

materno
2º grau

AusTPPrem7 a 10m8 a 10m61

Aus5a AusPresAus>10xdTio paterno 
2º grau

AusAus4 a5 a60

Aus11 aAusAusPerioral> 10xdTia paterna
Tio paterno

Primo
paterno
Tia avó
materna

CFPélvica
HN

10 a 6m11 a62

Drop
attack

(7a 3m)

7 aAusAusAus<10xdMãe (CF)
Prima

materna
(CF)

AusAus7 a
11m

12 a63

A: anos; AP PAT: antecedente pessoal patológico; AF: antecedente familiar; AGO PAT: antecedente gineco-
obstétrico patológico; Aus: ausente; CF: convulsão febril; CTCG: crises tônico-clônicas generalizadas; Gem: 
gemelaridade; HN: hipóxia neonatal; m: meses; prem: prematuridade; Pres: presente; TCE: traumatismo 
crânio-encefálico; TPPr: trabalho de parto prolongado; uni : univitelino ; bi: bivitelino ; TPPrem : trabalho de 
parto prematuro

Cont. Tabela 1 - Dados de anamnese
Outras
crises 
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de
início)

Estado
de mal de
ausência

Mioclo-
nia de
mem-
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Aus18 a AusAusAus3-4xdPrima
materna

AusAus16 a17a58

Aus5 aAusAus>10xdAvô paterno
Pai

Irmão (CF)
2 Primos
maternos

CFAus5 a 
3 m

6 a59

AusAusAusAus10xdAvó materna
Tio materno
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Primo

materno
2º grau

AusTPPrem7 a 10m8 a 10m61

Aus5a AusPresAus>10xdTio paterno 
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AusAus4 a5 a60

Aus11 aAusAusPerioral> 10xdTia paterna
Tio paterno

Primo
paterno
Tia avó
materna

CFPélvica
HN

10 a 6m11 a62

Drop
attack

(7a 3m)

7 aAusAusAus<10xdMãe (CF)
Prima

materna
(CF)

AusAus7 a
11m

12 a63

A: anos; AP PAT: antecedente pessoal patológico; AF: antecedente familiar; AGO PAT: antecedente gineco-
obstétrico patológico; Aus: ausente; CF: convulsão febril; CTCG: crises tônico-clônicas generalizadas; Gem: 
gemelaridade; HN: hipóxia neonatal; m: meses; prem: prematuridade; Pres: presente; TCE: traumatismo 
crânio-encefálico; TPPr: trabalho de parto prolongado; uni : univitelino ; bi: bivitelino ; TPPrem : trabalho de 
parto prematuro

Cont. Tabela 1 - Dados de anamnese
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Tabela 2 - Manifestações clínicas ictais durante vídeo–EEG

Piscamento (1/8)
Orais (1/8)

Gestual (1/8)

Não1 (1/8)
MOF
(5/8)
MOA
(2/8)

Alt
(8/8)

Alt (8/8)-Pres10,0Intenso89 

Não Não3 (1/8)
MOF
(7/8)

Alt
(2/6)
NL
(4/6)

Alt (3/3)2,2 (3/3)Pres5,99Sutil88

Piscamento (1/13)NãoMOF 
(12/13)
MOA
(1/13)

Alt
(2/8)
NL
(6/8)

Alt (1/3)
NL (2/3)

2,64 (4/5)
Continua (1/5)

Aus4,06Sutil137

Piscamento 3/10
Gestual 1/10

Não5,0 (1/10)
MOF
(8/10)
MOA
(1/10)

Alt
4/6
NL
2/6

Alt 
3/5
NL 
2/5

5,8 (1/1)Aus7,85Sutil106

Incontinência
Urinária

Piscamento
Evocado

Orais
Gestual

Flexão da cabeça
Versão ocular p/E  

25/30
MOF 
4/30
MOA
1/30

Alt Alt Pres Pres21,0Intenso305

Não NãoMOF 
5/5

Alt 
2/2

Alt 
3/4

-Pres2,72Intenso54

Piscamento 1/80/82 (2/8) MOF
(6/8)

Alt 3/3Alt 3/3-Pres6,25Intenso83

Fonatório 8/25
Piscamento 6/25

Manual 2/25
Gestual 10/25

Mastigatório 2/25
Evocado 4/25

Versão ocular p/D 1/25
Desvio lateral da cabeça 2/25
Desvio cabeça p/ frente 2/25

7,1 
(12/25) MOF 

(8/25)
MOA (5/25)

Alt 24/24Alt 25/251,45
(13/13) 

Pres23,43Intenso252

Oral 1/3  
Fonatório 3/3
Manual 3/3

Desvio ocular
p/ D 2/3

Desvio cabeça p/D 1/3
Retropulsão da cabeça 1/3

2 
(3/3)

Alt
3/3

Alt
3/3

-Pres30,0Intenso31

AutomatismoFenômeno motorAbertura
ocular (s)

MemóriaReatividadeInterrupção da
contagem em

voz alta

Interrupção
da HV (s)

Duração
clínica

média (s)

Comprometimento
da consciência

Nº
Crises

Caso
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ocular (s)

MemóriaReatividadeInterrupção da
contagem em

voz alta

Interrupção
da HV (s)

Duração
clínica

média (s)

Comprometimento
da consciência

Nº
Crises

Caso
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NãoAusMOF
16/16

AltAlt-Pres3,5Sutil1620

OralAus7/7AltAlt-Pres18Intenso719

Não Abalos mioclônicos
rítmicos na região da
musculatura perioral e
mento, lateralizado p/
E (179/286) Idem, sem
lateralização (107/286)

MOF (286/286)Normal
(15/15)

Alt (11/50)
Normal 
(39/50)

--2,5Sutil286
(EM)

18

Não Abalos mioclônicos rítmicos na
região a musculatura perioral e
mento lateralizados p/ E (1/23)
Idem, sem lateralização (22/23)

MOF 
(2/23)
MOA

(21/23)

Normal
(10/10)

Alt (4/16)
Normal (12/16)

-Pres5,19Sutil 2317

Piscamento (5/11)Aus1,37 (5/11)
MOF
(4/11)
MOA
(2/11)

Alt
(3/3)

Alt
(1/1)

1 (5/5)Pres3,93Intenso1116

Mastigatórios (4/23)
Piscamento (23/23)

Manuais (7/23)

Desvio cabeça p/E (2/23)
Versão dos olhos p/ E (4/23)

2,85 (22/23)
MOF
(1/23)

Alt (7/12)
Normal
(5/12) 

Alt (10/14)
Normal (4/14) 

1 (3/3)Pres28,05Intenso2315

Mastigatórios (7/14)
Piscamento (2/14)

Orais (3/14)

Desvio dos olhos p/ E (2/14)
Mioclonias ritmadas da cabeça

p/ E (14/14)

1,26 (13/14)
MOA 
(1/14)

Alt (11/11)Alt (10/10)1 (2/2)Pres12,33Intenso1414

Orais (3/19)
Piscamento (2/19)
Mastigatório (1/19)

Versão ocular p/ D (1/19)1,67 (3/19)
MOF (3/19)

MOA (13/19)

Alt
(7/7)

Alt (10/10)1,2 (6/6)Pres9,64Intenso1913

Piscamento (1/18)
Mastigatório (3/18)

Evocado (1/18)

Versão ocular p/ D (1/18)1 (5/18)
MOA

(13/18)

Alt
(1/1)

Alt
(18/
18)

1,4 (1/1)Pres10,0Intenso1812

Piscamento (2/7)NãoMOF 
(7/7)

Alt
(2/2)

Alt
(1/1)

1 (6/6)PresIndef Sutil711

Orais (1/3)Versão ocular p/ D (1/3)MOA
(3/3)

Alt
(1/1)

Alt 
(3/3)

-Pres6,0Intenso310

AutomatismoFenômeno motorAbertura
ocular (s)

MemóriaReatividadeInterrupção da
contagem em

voz alta

Interrupção
da HV (s)

Duração
clínica

média (s)

Comprometimento
da consciência

Nº
Crises

Caso
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Alt
(7/7)

Alt (10/10)1,2 (6/6)Pres9,64Intenso1913

Piscamento (1/18)
Mastigatório (3/18)

Evocado (1/18)

Versão ocular p/ D (1/18)1 (5/18)
MOA

(13/18)

Alt
(1/1)

Alt
(18/
18)

1,4 (1/1)Pres10,0Intenso1812

Piscamento (2/7)NãoMOF 
(7/7)

Alt
(2/2)
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(1/1)

1 (6/6)PresIndef Sutil711

Orais (1/3)Versão ocular p/ D (1/3)MOA
(3/3)

Alt
(1/1)

Alt 
(3/3)

-Pres6,0Intenso310

AutomatismoFenômeno motorAbertura
ocular (s)

MemóriaReatividadeInterrupção da
contagem em

voz alta

Interrupção
da HV (s)

Duração
clínica

média (s)

Comprometimento
da consciência

Nº
Crises

Caso
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AutomatismoFenômeno motorAbertura
ocular (s)

MemóriaReatividadeInterrupção da
contagem em

voz alta

Interrupção
da HV (s)

Duração
clínica

média (s)

Comprometimento
da consciência

Nº
Crises

Caso

NãoNãoMOF-NormalPresPres2,5Sutil435

Mastigatório
Gestual

Versão ocular p/cima5/5AltAltPresPres30,0Intenso534

Gestual
Piscamento

Evocado

Versão ocular p/cima5/5AltAlt-Pres14,0Intenso533

NãoMioclonias palpebrais
Abalos mioclônicos

arrítmicos dos MMSS

MOA-Alt-Aus3,0Sutil50
(EM)

32

NãoAusMOF
1/1

-Normal-Pres4,0Sutil131

Piscamento
Mastigatório

Versão ocular p/ cima3/3AltAltPresPres18,0Intenso330

GestualAusMOA-Alt-Pres12,0Intenso329

Piscamento
Mastigatório

Aus15/23
MOF
8/23

AltAlt-Pres13,0Sutil2328

NãoFlexão do Tronco p/ frenteMOA-Alt-Pres12,0Intenso327

OraisVersão dos olhos p/cima2/2-Alt-Pres17,0Intenso226

NãoDesvio dos olhos p/ D (2/4)
Mioclonias ritmadas da

cabeça p/ D (4/4)

MOA
4/4

-Alt-Pres3,0Intenso425

PiscamentoVersão dos olhos p/cimaMOF
3/7

MOA
4/7

NormalNormal-Aus5,0Sutil724

GestualAus4/4AltAltPresPres14,0Intenso423

PiscamentoAus3/3AltAlt-Pres30,0Intenso322

NãoAus3/7
MOF
5/7

-Alt-Aus6,0Sutil721
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AutomatismoFenômeno motorAbertura
ocular (s)

MemóriaReatividadeInterrupção da
contagem em

voz alta

Interrupção
da HV (s)

Duração
clínica

média (s)

Comprometimento
da consciência

Nº
Crises

Caso
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3/7

MOA
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MOF
5/7
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AutomatismoFenômeno motorAbertura
ocular (s)

MemóriaReatividadeInterrupção da
contagem em

voz alta

Interrupção
da HV (s)

Duração
clínica

média (s)

Comprometimento
da consciência

Nº
Crises

Caso

Mastigatório
Gestual

Fonatório
Evocado

Desvio dos olhos p/cima20/20AltAlt-Pres20,0Intenso2050

PiscamentoNãoMOA-Alt--3,0Sutil349

MastigatórioNãoMOFAltAltPres8/13
Ausente

4/13

19,0Intenso1648

NãoNãoMOFNormalNormalPresAus4,0Sutil1147

MastigatórioDesvio ocular p/cima8/8AltAltPresPres11,5Intenso846

NãoNãoMOF-Normal-Aus3,0Sutil1245

NãoLeves abalos mioclônicos
c/cabeça em flexão

2/4
MOF
2/4

Crises
breves

Crises
breves

-Pres3,5Sutil
(Crises
breves)

444

MastigatórioNão14/17
MOF
3/17

AltAlt-Pres15,5Intenso1743

NãoMioclonias ritmadas da cabeça7/7AltAlt-Pres8,0Intenso742

Mastigatório
Gestual

Desvio dos olhos p/cima10/10AltAltPresPres22,5Intenso1041

NãoNão3/3-Alt-Pres6,0Intenso340

Gestual
Evocado

Desvio da cabeça p/D
Versão ocular p/D

4/4AltAltPresPres19,0Intenso439

MastigatórioNão3/3AltAlt-Pres17,0Intenso338

NãoNãoMOF
MOA

-Alt3/63/123,0Sutil1237

Mastigatório
1/7

Não5/7
MOF
2/7

-NormalAlt
1/7

Normal 
3/7

Aus19,0Intenso736

Orais
Evocado

NãoMOAAltAlt-Pres17,0Intenso351
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AutomatismoFenômeno motorAbertura
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MemóriaReatividadeInterrupção da
contagem em

voz alta

Interrupção
da HV (s)

Duração
clínica

média (s)

Comprometimento
da consciência

Nº
Crises

Caso
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AutomatismoFenômeno motorAbertura
ocular (s)

MemóriaReatividadeInterrupção da
contagem em

voz alta

Interrupção
da HV (s)

Duração
clínica

média (s)

Comprometimento
da consciência

Nº
Crises

Caso

NãoNãoMOFNormalNor-malPresAus2,0Sutil563

Oral
Gestual

Piscamento

Abalos mioclônicos rítmicos na
região da musculatura perioral
Leves abalos mioclônicos da

cabeça
Retropulsão do tronco

6/10
MOF
4/10

AltAltPresPres13,0Intenso1062

PiscamentoDesvio dos olhos p/ EMOA-Alt-Aus3,0Sutil261

MastigatórioMiocl MMSS
20/20

MOA-Alt--15,0Sutil2060

GestualNão10/10AltAltPresPres15,0Intenso1059

PiscamentoNãoMOFAltAltPresPres6,0Intenso758

Mastigatório
Piscamento

Não14/18
MOF
4/18

AltAltPresPresIntenso1857

PiscamentoNãoMOFAltAltPresPres4,0Intenso1156

Mastigatório
Gestual

NãoMOFAltAlt-PresEstado
de mal

SutilEstado
de mal

55

NãoNãoMOFNormalAltPresAus5,0Sutil1354

NãoNãoMOFAltAltPresPres14,0Intenso1653

Mastigatório
Gestual

Não8/8AltAltPresPres12,0Intenso852

Alt: alterada; Aus: Ausente; D: direita; E: esquerda; HV: hiperventilação; Indef: indefinido; NL: normal; MOF: mantém olhos fechados; MOA: mantém olhos 
abertos; P/: para; Pres: presente: EM: estado de mal de ausência.
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AutomatismoFenômeno motorAbertura
ocular (s)

MemóriaReatividadeInterrupção da
contagem em

voz alta

Interrupção
da HV (s)

Duração
clínica

média (s)

Comprometimento
da consciência

Nº
Crises

Caso
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Leves abalos mioclônicos da
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MOF
4/10
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MOF
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de mal
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NãoNãoMOFNormalAltPresAus5,0Sutil1354

NãoNãoMOFAltAltPresPres14,0Intenso1653

Mastigatório
Gestual

Não8/8AltAltPresPres12,0Intenso852

Alt: alterada; Aus: Ausente; D: direita; E: esquerda; HV: hiperventilação; Indef: indefinido; NL: normal; MOF: mantém olhos fechados; MOA: mantém olhos 
abertos; P/: para; Pres: presente: EM: estado de mal de ausência.
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Tabela 3 - Eletroencefalograma interictal durante vídeo–EEG

150 - 200Ausente3,0-3,5GenerCPOVigília, HVNeg9 – 1016

100 - 150Ausente3,0-4,0GenerCPO irregVigília, HVNeg8 – 915

100 - 150Ausente 3,0-3,5GenerCPOVigília, HVNeg 8 – 9
ADRIO

14

100 - 150Ausente3,5GenerCPOVigília, HVNeg9 – 10
ADRIO

13

150 - 200Ausente3,5GenerCPOVigília, HVNeg8 – 9
ADRIO

12

100 - 150Acentuação
focal > E

3,5Gen 
(> ant)

CPOVigília, HVNeg9 – 1011

100 - 150Ausente3,5GenerCPOVigília, HVNeg8 – 910

150 - 200Ausente3,0Gener 
(> paras)

CPOVigília, HVNeg8
ADRIO

9

100 - 150Ausente 3,0-3,5Gener 
(> ant)

CPO irregVigíliaNeg 88

100 - 150Ausente3,5GenerCPO, PPO irregVigília, HVNeg10 - 117 

100 - 150Ausente3,0 – 3,5GenerCPOVigília, HVNeg8 discreto
alentecimento

6

100 - 150Ausente3,0 – 3,5GenerCPOVigília, HVNeg8 – 9
ADRIO

5

100 - 150Ausente3,5GenerCPOVigília, HVNeg8 – 94

150 - 200Ausente3,0GenerCPOVigília, HVNeg9 – 103

100 - 150Ausente 3,0GenerCPO, 
OA-OL

Vigília, HVNeg 9 – 101

Amplitude
(µ V)

Acentuação focal /
Paroxismo focal

Frequência (Hz)LocalizaçãoGrafo-elemento/
morfologia

Ocorrência

Descargas InterictaisFEIAtividade base
(Hz)

Caso

150 - 200Ausente3,0GenerCPO, PPOVigília, HVNeg8 – 9
ADRIO

2
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100 - 150Ausente3,5GenerCPOVigília, HVNeg9 – 10
ADRIO

13

150 - 200Ausente3,5GenerCPOVigília, HVNeg8 – 9
ADRIO

12

100 - 150Acentuação
focal > E

3,5Gen 
(> ant)

CPOVigília, HVNeg9 – 1011

100 - 150Ausente3,5GenerCPOVigília, HVNeg8 – 910

150 - 200Ausente3,0Gener 
(> paras)

CPOVigília, HVNeg8
ADRIO

9

100 - 150Ausente 3,0-3,5Gener 
(> ant)

CPO irregVigíliaNeg 88

100 - 150Ausente3,5GenerCPO, PPO irregVigília, HVNeg10 - 117 

100 - 150Ausente3,0 – 3,5GenerCPOVigília, HVNeg8 discreto
alentecimento

6

100 - 150Ausente3,0 – 3,5GenerCPOVigília, HVNeg8 – 9
ADRIO

5

100 - 150Ausente3,5GenerCPOVigília, HVNeg8 – 94

150 - 200Ausente3,0GenerCPOVigília, HVNeg9 – 103

100 - 150Ausente 3,0GenerCPO, 
OA-OL

Vigília, HVNeg 9 – 101

Amplitude
(µ V)

Acentuação focal /
Paroxismo focal

Frequência (Hz)LocalizaçãoGrafo-elemento/
morfologia

Ocorrência

Descargas InterictaisFEIAtividade base
(Hz)

Caso

150 - 200Ausente3,0GenerCPO, PPOVigília, HVNeg8 – 9
ADRIO

2
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Amplitude
(µ V)

Acentuação focal /
Paroxismo focal

Frequência (Hz)LocalizaçãoGrafo-elemento/
morfologia

Ocorrência

Descargas InterictaisFEIAtividade base
(Hz)

------Neg936

100-150Ausente3,0GenerCPOVigíliaNeg9-1035

150-200Ausente3,0GenerCPOVigíliaNeg8-934

------Neg 9-1033

150-200Acentuação focal 
Centro-Temporal bil

3,0Gener CPOVigília, HV, FEINeg6
Alentecimento

32

------Neg831

100-150Ausente3,0GenerCPOVigíliaNeg8-930

-------829

150-200Ausente3,0GenerCPOVigíliaNeg828

-------827

100-150Acentuação
focal > E

3,5GenerCPOHVNeg8
Alentecimento

26

100-150Ausente3,0GenerCPOHVNeg825

150-200Parieto-occipital
bil frontal D

4,0GenerCPOVigília, FeiNeg8-9
Alentecimento

24

100-150Ausente3,0GenerCPOHVNeg923

-------822

100-150Ausente3,0GenerCPOVigíliaNeg8-921

100 -150Acentuação
focal > D

3,0GenerCPOVigíliaNeg820

100 - 150Ausente3,0GenerCPOVigília, HVNeg8-919

100 –150Acentuação focal 
Frontal 

3,0-4,0GenerCPO, PPO VigíliaNeg818

100 - 150Acentuação focal 
Frontal >D

3,0-4,0GenerPP, PPO irregVigíliaNeg917

Caso

Cont. Tabela 3 - Eletroencefalograma interictal durante vídeo–EEG
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Amplitude
(µ V)

Acentuação focal /
Paroxismo focal

Frequência (Hz)LocalizaçãoGrafo-elemento/
morfologia

Ocorrência

Descargas InterictaisFEIAtividade base
(Hz)

------Neg936

100-150Ausente3,0GenerCPOVigíliaNeg9-1035

150-200Ausente3,0GenerCPOVigíliaNeg8-934

------Neg 9-1033

150-200Acentuação focal 
Centro-Temporal bil

3,0Gener CPOVigília, HV, FEINeg6
Alentecimento

32

------Neg831

100-150Ausente3,0GenerCPOVigíliaNeg8-930

-------829

150-200Ausente3,0GenerCPOVigíliaNeg828

-------827

100-150Acentuação
focal > E

3,5GenerCPOHVNeg8
Alentecimento

26

100-150Ausente3,0GenerCPOHVNeg825

150-200Parieto-occipital
bil frontal D

4,0GenerCPOVigília, FeiNeg8-9
Alentecimento

24

100-150Ausente3,0GenerCPOHVNeg923

-------822

100-150Ausente3,0GenerCPOVigíliaNeg8-921

100 -150Acentuação
focal > D

3,0GenerCPOVigíliaNeg820

100 - 150Ausente3,0GenerCPOVigília, HVNeg8-919

100 –150Acentuação focal 
Frontal 

3,0-4,0GenerCPO, PPO VigíliaNeg818

100 - 150Acentuação focal 
Frontal >D

3,0-4,0GenerPP, PPO irregVigíliaNeg917

Caso
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Amplitude
(µ V)

Acentuação focal /
Paroxismo focal

Frequência (Hz)LocalizaçãoGrafo-elemento/
morfologia

Ocorrência

Descargas InterictaisFEIAtividade base
(Hz)

150-200Paroxismos focais
independentes em

C3-P3

3,0GenerCPOVigíliaNeg854

-Paroxismos focais
independentes em

P4-T4-T6

----Neg953

------Neg8-952

------Neg8-9 ADRIO51

100-150Temporal posterior E3,5GenerCPOSonoNeg7
Alentecimento

49

150-200Ausente3,0GenerCPOHVNeg9-1048

100-150Acentuação focal > D3,5GenerCPOHVNeg947

------Neg946

150-200Bifrontal3,0GenerCPOVigília Neg9-1045

100-150Ausente4,0GenerCPOVigíliaNeg844

150-200Ausente3,0GenerCPOVigília ,HVNeg8 ADRIO43

100-150Ausente3,0GenerCPOVigília Neg8-942

100-150Ausente3,0GenerCPOVigília Neg941

------Neg8-940

------Neg839

------Neg9-1038

100-150Occipital D3,0GenerCPOVigília, HVNeg8 Alentecimento
discreto

37

Caso

100-150Temporal média E3,0GenerCPOVigília Neg950
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Amplitude
(µ V)

Acentuação focal /
Paroxismo focal

Frequência (Hz)LocalizaçãoGrafo-elemento/
morfologia

Ocorrência

Descargas InterictaisFEIAtividade base
(Hz)

150-200Paroxismos focais
independentes em

C3-P3

3,0GenerCPOVigíliaNeg854

-Paroxismos focais
independentes em

P4-T4-T6

----Neg953

------Neg8-952

------Neg8-9 ADRIO51

100-150Temporal posterior E3,5GenerCPOSonoNeg7
Alentecimento

49

150-200Ausente3,0GenerCPOHVNeg9-1048

100-150Acentuação focal > D3,5GenerCPOHVNeg947

------Neg946

150-200Bifrontal3,0GenerCPOVigília Neg9-1045

100-150Ausente4,0GenerCPOVigíliaNeg844

150-200Ausente3,0GenerCPOVigília ,HVNeg8 ADRIO43

100-150Ausente3,0GenerCPOVigília Neg8-942

100-150Ausente3,0GenerCPOVigília Neg941

------Neg8-940

------Neg839

------Neg9-1038

100-150Occipital D3,0GenerCPOVigília, HVNeg8 Alentecimento
discreto

37

Caso

100-150Temporal média E3,0GenerCPOVigília Neg950

Amplitude
(µ V)

Acentuação focal /
Paroxismo focal

Frequência (Hz)LocalizaçãoGrafo-elemento/
morfologia

Ocorrência

Descargas InterictaisFEIAtividade base
(Hz)

150-200Paroxismos focais
independentes em

C3-P3

3,0GenerCPOVigíliaNeg854

-Paroxismos focais
independentes em

P4-T4-T6

----Neg953

------Neg8-952

------Neg8-9 ADRIO51

100-150Temporal posterior E3,5GenerCPOSonoNeg7
Alentecimento

49

150-200Ausente3,0GenerCPOHVNeg9-1048

100-150Acentuação focal > D3,5GenerCPOHVNeg947

------Neg946

150-200Bifrontal3,0GenerCPOVigília Neg9-1045

100-150Ausente4,0GenerCPOVigíliaNeg844

150-200Ausente3,0GenerCPOVigília ,HVNeg8 ADRIO43

100-150Ausente3,0GenerCPOVigília Neg8-942

100-150Ausente3,0GenerCPOVigília Neg941

------Neg8-940

------Neg839

------Neg9-1038

100-150Occipital D3,0GenerCPOVigília, HVNeg8 Alentecimento
discreto

37

Caso

100-150Temporal média E3,0GenerCPOVigília Neg950
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Amplitude
(µ V)

Acentuação focal /
Paroxismo focal

Frequência (Hz)LocalizaçãoGrafo-elemento/
morfologia

Ocorrência

Descargas InterictaisFEIAtividade base
(Hz)

------Neg9-1063

100-150Ausente4,0GenerCPOSonoNeg8-962

------Neg8-961

150-200Ausente3,0GenerCPOVigíliaNeg860

100Paroxismos focais
independen-tes em

F3-C3

---Vigília, HV, sonoNeg859

100-150-2,7GenerCPOVigília, HVNeg958

100-150Paroxismos focais
independen-tes em

F4

2,7Gener
(> ant)

CPOVigília, HVNeg857

150-200Paroxismos focais
independen-tes ora em
T3-T5 ora em T4- T6

3,0GenerCPOVigília, HVNeg8-956

100-150-2,5GenerCPOVigíliaNeg7
Alentecimen-to

55

Caso

ADRIO: atividade delta rítmica intermitente occipital; Ant: anterior; bil: bilateral; CPO: complexo ponta-onda; D: direita; E: esquerda; FEI: fotoestimulação 
intermitente; Gener: generalizada; HV: hiperventilação; Irreg: irregular; Neg: negativa; OA-OL: onda aguda-onda lenta; PP: poliponta; PPO: poliponta-onda.

Cont. Tabela 3 - Eletroencefalograma interictal durante vídeo–EEG
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Amplitude
(µ V)

Acentuação focal /
Paroxismo focal

Frequência (Hz)LocalizaçãoGrafo-elemento/
morfologia

Ocorrência

Descargas InterictaisFEIAtividade base
(Hz)

------Neg9-1063

100-150Ausente4,0GenerCPOSonoNeg8-962

------Neg8-961

150-200Ausente3,0GenerCPOVigíliaNeg860

100Paroxismos focais
independen-tes em

F3-C3

---Vigília, HV, sonoNeg859

100-150-2,7GenerCPOVigília, HVNeg958

100-150Paroxismos focais
independen-tes em

F4

2,7Gener
(> ant)

CPOVigília, HVNeg857

150-200Paroxismos focais
independen-tes ora em
T3-T5 ora em T4- T6

3,0GenerCPOVigília, HVNeg8-956

100-150-2,5GenerCPOVigíliaNeg7
Alentecimen-to

55

Caso

ADRIO: atividade delta rítmica intermitente occipital; Ant: anterior; bil: bilateral; CPO: complexo ponta-onda; D: direita; E: esquerda; FEI: fotoestimulação 
intermitente; Gener: generalizada; HV: hiperventilação; Irreg: irregular; Neg: negativa; OA-OL: onda aguda-onda lenta; PP: poliponta; PPO: poliponta-onda.

Cont. Tabela 3 - Eletroencefalograma interictal durante vídeo–EEG
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Tabela 4 - Características eletrográficas ictais durante vídeo–EEG

Reg AusenteAusente100 – 20010,47
3,5/22

3,032,62,93,6GenerCPO1812

RegAusenteOra E
Ora D

100 – 2004,03
4/9,5

2,992,722,753,5Gener
(> ant)

CPO711

RegAusenteAusente150 – 2506,8
4,5/9

3,032,753,033,3Gener
(> ant)

CPO310

RegAusenteAusente150 – 25015,7
12/22

3,012,702,903,42Gener
(> ant)

CPO89

Reg4/8Ausente100 –15010,0
9,5/15,5

3,122,912,943,50Gener
(> ant)

CPO, PPO88

Irreg AusenteAusente 100 – 1506,4
3,5/8,0

3,362,933,164,0Gener
(> ant)

CPO, PPO137

Reg AusenteAusente100– 1507,65
13/29,5

3,222,93,063,7GenerCPO106

RegAusenteAusente150 – 25022,0
12/25

3,232,73,04,0GenerCPO305

IrregAusenteAusente100 – 1502,96
2,5/5,0

3,5--3,5Gener
(> ant)

CPO54

RegAusenteAusente150 – 2006,25
4/9

3,072,73,03,5GenerCPO83

RegAusenteAusente150 –20023,43
14/36

2,862,33,13,19Gener
(> ant)

CPO252

Reg AusenteAusente 150 – 20031
25/39

3,162,63,33,57GenerCPO31

Morfologia
CPO

Fragmen-
tação

Acentuação
focal

Amplitude
(µ V)

Duração 
Média (s)

Freqüência 
total

média (Hz)

Freqüência
interme-
diária 

(2°-4° s)
(Hz)

Locali-
zação

Grafoele-
mento

Nº de 
crises

Caso Freqüência
final

(último
segundo)

(Hz)

Freqüência 
inicial

(primeiro
segundo)

(Hz)
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Reg AusenteAusente100 – 20010,47
3,5/22

3,032,62,93,6GenerCPO1812

RegAusenteOra E
Ora D

100 – 2004,03
4/9,5

2,992,722,753,5Gener
(> ant)

CPO711

RegAusenteAusente150 – 2506,8
4,5/9

3,032,753,033,3Gener
(> ant)

CPO310

RegAusenteAusente150 – 25015,7
12/22

3,012,702,903,42Gener
(> ant)

CPO89

Reg4/8Ausente100 –15010,0
9,5/15,5

3,122,912,943,50Gener
(> ant)

CPO, PPO88

Irreg AusenteAusente 100 – 1506,4
3,5/8,0

3,362,933,164,0Gener
(> ant)

CPO, PPO137

Reg AusenteAusente100– 1507,65
13/29,5

3,222,93,063,7GenerCPO106

RegAusenteAusente150 – 25022,0
12/25

3,232,73,04,0GenerCPO305

IrregAusenteAusente100 – 1502,96
2,5/5,0

3,5--3,5Gener
(> ant)

CPO54

RegAusenteAusente150 – 2006,25
4/9

3,072,73,03,5GenerCPO83

RegAusenteAusente150 –20023,43
14/36

2,862,33,13,19Gener
(> ant)

CPO252

Reg AusenteAusente 150 – 20031
25/39

3,162,63,33,57GenerCPO31

Morfologia
CPO

Fragmen-
tação

Acentuação
focal

Amplitude
(µ V)

Duração 
Média (s)

Freqüência 
total

média (Hz)

Freqüência
interme-
diária 

(2°-4° s)
(Hz)

Locali-
zação

Grafoele-
mento

Nº de 
crises

Caso Freqüência
final

(último
segundo)

(Hz)

Freqüência 
inicial

(primeiro
segundo)

(Hz)
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IrregAusenteAusente150–2005,8
3,0/11

3,83,54,04,0Gener
(>ant)

CPO724

RegAusenteAusente150–20014
8,5/25

3,663,53,54,0GenerCPO423

RegAusenteAusente150–20031,3
21/39

3,02,53,03,5GenerCPO322

IrregAusenteAusente150–2006,2
4,0/9,0

3,12,832,833,5GenerCPO721

RegAusenteAusente150–2003,5
2,5/5,5

3,5--3,5GenerCPO1620

RegAusenteAusente150– 20017,7
14,5/27

2,752,22,73,35GenerCPO719

Irreg30/286Ausente100– 1504,83
3,0/7,5

3,543,33-3,75Gener
(> ant)

CPO, PPO286
(EM)

18

Irreg 5/23Ausente 100– 1507,12
6,5/12,0

3,382,833,34,0Gener
(> ant) 

CPO,
PPO

2317

Reg 4/11Ausente150– 2004,15
3,5/7,0

3,393,11-3,67GenerCPO1116

RegAusenteAusente100 – 15027,75
11,0/57

3,082,33,253,7GenerCPO1415

RegAusenteOra D
Ora E

150 –25011,8
10,5/21

3,172,893,113,5GenerCPO1414

Reg AusenteAusente 150 – 25011,13
9,0/18,0

3,12,773,033,5GenerCPO1913

Morfologia
CPO

Fragmen-
tação

Acentuação
focal

Amplitude
(µ V)

Duração 
Média (s)

Freqüência 
total

média (Hz)

Freqüência
final

(último
segundo)

(Hz)

Freqüência
interme-
diária 

(2°-4° s)
(Hz)

Freqüência 
inicial

(primeiro
segundo)

(Hz)

Locali-
zação

Grafoele-
mento

Nº de 
crises

Caso
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IrregAusenteAusente150–2005,8
3,0/11

3,83,54,04,0Gener
(>ant)

CPO724

RegAusenteAusente150–20014
8,5/25

3,663,53,54,0GenerCPO423

RegAusenteAusente150–20031,3
21/39

3,02,53,03,5GenerCPO322

IrregAusenteAusente150–2006,2
4,0/9,0

3,12,832,833,5GenerCPO721

RegAusenteAusente150–2003,5
2,5/5,5

3,5--3,5GenerCPO1620

RegAusenteAusente150– 20017,7
14,5/27

2,752,22,73,35GenerCPO719

Irreg30/286Ausente100– 1504,83
3,0/7,5

3,543,33-3,75Gener
(> ant)

CPO, PPO286
(EM)

18

Irreg 5/23Ausente 100– 1507,12
6,5/12,0

3,382,833,34,0Gener
(> ant) 

CPO,
PPO

2317

Reg 4/11Ausente150– 2004,15
3,5/7,0

3,393,11-3,67GenerCPO1116

RegAusenteAusente100 – 15027,75
11,0/57

3,082,33,253,7GenerCPO1415

RegAusenteOra D
Ora E

150 –25011,8
10,5/21

3,172,893,113,5GenerCPO1414

Reg AusenteAusente 150 – 25011,13
9,0/18,0

3,12,773,033,5GenerCPO1913

Morfologia
CPO

Fragmen-
tação

Acentuação
focal

Amplitude
(µ V)

Duração 
Média (s)

Freqüência 
total

média (Hz)

Freqüência
final

(último
segundo)

(Hz)

Freqüência
interme-
diária 

(2°-4° s)
(Hz)

Freqüência 
inicial

(primeiro
segundo)

(Hz)

Locali-
zação

Grafoele-
mento

Nº de 
crises

Caso
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IrregPresenteAusente200-2503,3
2,0/5,0

3,53,0-4,0GenerCPO1237

RegAusenteAusente200-25021,0
12/21

2,882,52,663,5GenerCPO736

RegAusenteAusente150-2002,75
2,5/3,0

2,92,5-3,3Gener
(>ant)

CPO435

RegAusenteAusente200-25030,0
15/49

3,02,53,03,5GenerCPO534

RegAusenteAusente200-25014,8
11/20

2,852,382,883,3GenerCPO533

IrregPresAusente150-2003,6
1,0/3,0

3,02,5-3,5GenerCPO50
(EM)

32

IrregAusenteAusente100–1504,0
4,0/4,0

2,752,5-3,0GenerCPO131

RegAusenteAusente200–25018,5
13/13

2,932,52,83,5GenerCPO330

RegAusenteAusente150–20012,3
12/12

2,762,52,83,0GenerCPO329

IrregAusenteAusente150–20013,5
7/22

3,663,53,54,0GenerCPO2328

RegAusenteAusente150–20012,5
11/14

2,762,52,83,0GenerCPO327

Irreg2/2Presente150–20017,5
17/17,5

2,932,52,83,5GenerCPO226

RegAusenteTemporal D150–2003,0
3,0/4,5

3,02,5-3,5Gener
(>ant)

CPO725

Morfologia
CPO

Fragmen-
tação

Acentuação
focal

Amplitude
(µ V)

Duração 
Média (s)

Freqüência 
total

média (Hz)

Freqüência
interme-
diária 

(2°-4° s)
(Hz)

Locali-
zação

Grafoele-
mento

Nº de 
crises

Caso Freqüência
final

(último
segundo)

(Hz)

Freqüência 
inicial

(primeiro
segundo)

(Hz)
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IrregPresenteAusente200-2503,3
2,0/5,0

3,53,0-4,0GenerCPO1237

RegAusenteAusente200-25021,0
12/21

2,882,52,663,5GenerCPO736

RegAusenteAusente150-2002,75
2,5/3,0

2,92,5-3,3Gener
(>ant)

CPO435

RegAusenteAusente200-25030,0
15/49

3,02,53,03,5GenerCPO534

RegAusenteAusente200-25014,8
11/20

2,852,382,883,3GenerCPO533

IrregPresAusente150-2003,6
1,0/3,0

3,02,5-3,5GenerCPO50
(EM)

32

IrregAusenteAusente100–1504,0
4,0/4,0

2,752,5-3,0GenerCPO131

RegAusenteAusente200–25018,5
13/13

2,932,52,83,5GenerCPO330

RegAusenteAusente150–20012,3
12/12

2,762,52,83,0GenerCPO329

IrregAusenteAusente150–20013,5
7/22

3,663,53,54,0GenerCPO2328

RegAusenteAusente150–20012,5
11/14

2,762,52,83,0GenerCPO327

Irreg2/2Presente150–20017,5
17/17,5

2,932,52,83,5GenerCPO226

RegAusenteTemporal D150–2003,0
3,0/4,5

3,02,5-3,5Gener
(>ant)

CPO725

Morfologia
CPO

Fragmen-
tação

Acentuação
focal

Amplitude
(µ V)

Duração 
Média (s)

Freqüência 
total

média (Hz)

Freqüência
interme-
diária 

(2°-4° s)
(Hz)

Locali-
zação

Grafoele-
mento

Nº de 
crises

Caso Freqüência
final

(último
segundo)

(Hz)

Freqüência 
inicial

(primeiro
segundo)

(Hz)
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RegAusenteAusente150-20022,0
16/28

3,223,03,173,5GenerCPO2050

IrregAusenteOccipital E150-2003,53,253,0-3,5GenerCPO349

RegAusenteBifrontal200-25020,0
13/27

2,962,52,93,5GenerCPO1648

Reg4/11Ausente100-1504,0
2,0/5,0

3,753,0-4,5GenerCPO1147

RegAusenteAusente150-20012,0
8/16

2,882,52,663,5GenerCPO846

IrregPresenteBifrontal150-2003,75
1,0/6,0

3,02,5-3,5GenerCPO1245

IrregAusenteAusente100-1504,25
2,0/6,0

3,22,883,03,63GenerCPO444

IrregAusenteAusente150-20016,5
13/23

3,02,53,03,5GenerCPO1743

RegAusenteAusente150-20010,0
9,0/11,0

3,162,53,04,0GenerCPO742

RegAusenteAusente150-20023,5
21/26

2,922,52,763,5GenerCPO1041

RegAusenteAusente150-2007,0
3,0/7,0

3,02,53,03,5GenerCPO340

RegAusenteAusente200-25020,0
13/16

3,012,72,833,5GenerCPO439

RegAusenteAusente200-25017,5
19/23

3,212,53,333,8GenerCPO338

Morfologia
CPO

Fragmen-
tação

Acentuação
focal

Amplitude
(µ V)

Duração 
Média (s)

Freqüência 
total

média (Hz)

Freqüência
interme-
diária 

(2°-4° s)
(Hz)

Locali-
zação

Grafoele-
mento

Nº de 
crises

Caso
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Freqüência
final

(último
segundo)

(Hz)

Freqüência 
inicial

(primeiro
segundo)

(Hz)
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IrregAusenteAusente150-2002,25
1,0/3,0

3,02,5-3,5GenerCPO563

IrregAusenteAusente100-1502,53,753,5-4,0GenerCPO261

RegAusenteAusente150-20015,5
13/20

3,062,53,163,5GenerCPO2060

RegAusenteAusente100-15016,4
13/21

2,722,52,663,0Gener
(> ant)

CPO1059

IrregAusenteAusente100-1506,5
6,0/7,0

2,872,52,833,3GenerCPO758

RegAusenteBifrontal150-20014,5
13,5/16

3,12,83,03,5GenerCPO1857

IrregPresenteAusente150-2004,6
2,0/7,0

3,753,0-4,5GenerCPO
PPO

Atividade
rápida a
20 Hz

1156

IrregAusenteAusente150-200Estado
de mal

2,942,52,833,5GenerCPO1655

IrregPresenteAusente150-2005,4
4,0/8,0

3,273,03,333,5Gener
(> ant)

CPO13 54

RegAusenteAusente150-20015,0
12/25

3,433,03,53,8GenerCPO1653

RegAusenteAusente150-20012,6
8/20

3,012,72,833,5GenerCPO852

RegAusenteAusente150-20017,5
17/18

2,662,52,53,0GenerCPO 351

Morfologia
CPO

Fragmen-
tação

Acentuação
focal

Amplitude
(µ V)

Duração 
Média (s)

Freqüência 
total

média (Hz)

Freqüência
interme-
diária 

(2°-4° s)
(Hz)

Locali-
zação

Grafoele-
mento

Nº de 
crises

Caso

RegAusenteAusente150-20012,0
7/17

3,12,83,03,5GenerCPO1062

Cont. Tabela 4 - Características eletrográficas ictais durante vídeo–EEG

Freqüência
final

(último
segundo)

(Hz)

Freqüência 
inicial

(primeiro
segundo)

(Hz)

Ant: anterior; CPO: complexo ponta-onda; D: direita; E: esquerda; Gener: generalizada; Irreg: irregular; PPO: poliponta-onda; Reg: regular; EM : estado de 
mal de ausência.
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mal de ausência.
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NCVPA1a28

CVPA1a 7m27

CVPA
LTG

2a 9m26

NCCBZ8m25

CVPA
LTG
NZP

6a24

CVPA3a23

NCNão1a22

NCLTG4a21

NCVPA17a 20

CNão7a19

NCVPA
CZP

3a 10m18

NCdi VPA
LTG
CLB

8a 7m17
CVPA1a 16

CNão7a 15

CNão1a 1m14

CNão1a 1m13

CVPA1a 1m12

CVPA8a11

CETX
CNZ

6a10

CVPA1a 1m9

NCVPA12a 8

CBXC
ETX

7a7

CTPM
CNZ

6a 9m6

NCVPA
LTG
ETX

8a5

CNZP1a 2m4

CVPA1a 4m3

NCVPA7a 7m2

CNão8a1

EvoluçãoDAETempo de seguimentoCaso
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CVPA
LTG

1a 10m39
CVPA3a 4m38

NCdiVPA 3a 5m37
NCPB6m36

CVPA3a 9m35
CNão3a 4m34
CNão4 a33

CLTG2a 9m32
CVPA2a  31

NCNão2a 2m30
CNão4a 11m29

EvoluçãoDAETempo de seguimentoCaso

CTPM6 a63

CdiVPA2 a 62
CdiVPA8m61
CVPA1a 60
CVPA1a 3m59
CdiVPA1a 4m58

NCVPA1a 4m57

CETX8m56
CdiVPA6a  8m55
CVPA10m54

NCVPA10m53
CVPA1a 5m52
CVPA1a 7m51

NCVPA2a 1m50

CdiVPA
NZP
ETX
PB

1a 2m49
CdiVPA1a 2m48

NCVPA1a 2m47
NCNão6m46
CdiVPA10m45
CVPA1a 11m44

NCVPA
LTG

6a 4m43
CVPA1a 8m42

NCVPA2a 4m41

CdiVPA6m40

BXC: barbexaclona; CBZ: carbamazepina; C: controlado; CLB: clobazam; CZP: 
clonazepam; DAE: droga antiepiléptica; ETX: etosuximida; LTG: lamotrigina; NC: não 
controlado; NZP: nitrazepam; PR: primidona; VPA: valproato de sódio; Pb: Fenobarbital; 
diVPA: divalproato; TPM: Topiramato.
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Tabela 6 - Classificação segundo critérios da ILAE (1989), de Loiseau e 
Panayiotopoulos (2005), pacientes não classificáveis nas duas proposições e 
idade de início das ausências

16 aAF35

3 aEAIEAI34

9 aEAJEAI33

5 aEAIP32

6 a 4 mSim31

9 aEAJEAI30

1 a 10 mSim29

4 aEAI28

3 a 1 mSimEAI27

7 a 2 mEAJ26

6 aSim25

4 a 9 mEAIP24

9 aEAIEAI23

13 a 3 mEAJEAJ22

1 a 8 mSim21

5 aEAIEAI20
5 aEAIEAI19

13 a 6 mEAMPo18

12 aEAMPo17

11 a 6 mSim16

4 aEAIEAI15

4 aEAIEAI14

3 aEAI13

5 aEAIEAI12

12 a 8 mSim11

4 a 9 mEAIEAI10

4 a 7 mEAIEAI9

8 a 6 mEAJ8

16 aEAJEAJ7

8 aEAJEAI6

6 aEAIEAI5
4 a 6 mEAI4

8 aEAIEAI3

8 aEAIEAI2

6 aEAIEAI1

Idade de 
Início das
ausências

Pacientes não
classificados segundo

critérios da ILAE e
de Panayiotopoulos

Classificação segundo
critérios de

Panayiotopoulos

Classificação segundo
critérios da ILAE

Caso
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5 aEAIEAI12

12 a 8 mSim11

4 a 9 mEAIEAI10

4 a 7 mEAIEAI9

8 a 6 mEAJ8

16 aEAJEAJ7

8 aEAJEAI6

6 aEAIEAI5
4 a 6 mEAI4

8 aEAIEAI3

8 aEAIEAI2

6 aEAIEAI1

Idade de 
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2 a 7 mEAIP37

10 aEAJEAI36

Idade de 
Início das
ausências

Pacientes não
classificados segundo

critérios da ILAE e
de Panayiotopoulos

Classificação segundo
critérios de

Panayiotopoulos

Classificação segundo
critérios da ILAE

Caso

7 a 11 mSim63

10 a 6 mEAMPoEAI62

7 a 10 mEAI61

4 aEAMEAM60

5 a 3 mEAJEAI59

16 aEAJEAJ58

3 a 6 mSimEAI57

7 aSim56

2 a 5 mEAIP55

7 aSimEAI54

3 aSimEAI53

12 a 11mEAJEAJ52

5 aEAIEAI51

6 aEAIEAI50

3 a 5 mEAIP49

11 aEAJEAJ48

16 aAF47

12 aEAJEAJ46

10 aSimEAI45

3 aSimEAI44

5 a 4 mEAIEAI43

6 aEAIEAI42

3 aSimEAI41

11 aEAJEAJ40

5 aEAIEAI39

6 aEAIEAI38

AF: Ausências fantasmas com CTCG; EAI: Epilepsia Ausência da Infância; EAIP: Epilepsia com 
Ausência na Infância precoce; EAJ: Epilepsia Ausência Juvenil; EAMPa: Epilepsia Ausência com 
Mioclonias palpebrais; EAMPo: Epilepsia Ausência com Mioclonias Periorais.

Cont. Tabela 6 - Classificação segundo critérios da ILAE (1989), de Loiseau e 
Panayiotopoulos (2005), pacientes não classificáveis nas duas proposições e 
idade de início das ausências
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Tabela 7 – Classificação incongruente segundo critérios da ILAE (1989) e 
deLoiseau e Panayiotopoulos (2005)

EAMPoEAI62

EAJEAI59

EAJEAI36

EAJEAI33

EAJEAI30

EAJEAI6

Classificação segundo critérios
de 2005

Classificação segundo critérios
de 1989

Caso

EAI: Epilepsia ausência da infância, EAJ: Epilepsia ausência juvenil, EAMPo: Epilepsia ausência 
com mioclonia perioral
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EAJEAI33

EAJEAI30

EAJEAI6

Classificação segundo critérios
de 2005

Classificação segundo critérios
de 1989

Caso

EAI: Epilepsia ausência da infância, EAJ: Epilepsia ausência juvenil, EAMPo: Epilepsia ausência 
com mioclonia perioral
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Tabela 8 - Pacientes classificáveis segundo critérios da ILAE (1989) e
inclassificáveis segundo os critérios de Loiseau e Panayiotopoulos (2005)

Clinicamente inclassificável como EAI e EAJ pelo 
comprometimento predominante sutil da consciência.
Eletrograficamente inclassificável como EAI e EAJ 
pela irregularidade dos CPO e pela duração clínica e 
eletrográfica predominante inferior a 4s (2,5s).

EAI61

Clinicamente inclassificável para EAI pela idade de 
início das ausências abaixo de 4 anos (3a e 6m) e 
CTCG nos estágios precoces da doença (10a).
Classificação EEG possível para EAI

EAI57

Clinicamente inclassificável como EAI e EAJ pelo 
comprometimento predominante sutil da consciência 
e CTCG nos estágios precoces da doença (3a).
Eletrograficamente inclassificável como EAI e EAJ 
pela fragmentação e irregularidade das descargas 
(associação com paroxismos focais rolândicos 
interictais não seria critério de exclusão)

EAI54

EAI53

Clinicamente inclassificável como EAI e EAJ pelo 
comprometimento sutil da consciência e presença de 
CTCG na infância (9 a).
Eletrograficamente inclassificável como EAI e EAJ 
pela fragmentação das descargas.

EAI45

Clinicamente inclassificável como EAI pela idade de 
início das ausências abaixo de 4 anos (3a), duração 
clínica inferior a 4s (3,5s) e comprometimento 
predominante sutil da consciência.
Eletrograficamente inclassificável como EAI e EAJ 
pela irregularidade dos CPO

EAI44

Clinicamente inclassificável como EAI pela idade de 
início das ausências abaixo de 4 anos (3a).
Classificação EEG possível para EAI.

EAI41

Clinicamente inclassificável como EAI e EAJ pelo 
comprometimento predominante sutil da consciência. 
Classificação EEG possível para EAI.

EAI28

Clinicamente inclassificável como EAI pelo início 
precoce das ausências e das CTCG (3a).
Classificação EEG possível para EAI.

EAI27

Clinicamente inclassificável como EAI pela idade de 
início das ausências abaixo dos 4 anos (3 a).
Classificação EEG possível para EAI

EAI13

Clinicamente inclassificável como EAI pelo início 
precoce das CTCG (1 ano e 9 meses) e pela 
duração clínica e eletrográfica predominante inferior 
a 4s (2,72s).  
Eletrograficamente inclassificável para EAI pela 
morfologia irregular dos CPO.

EAI4

Motivo da não classificação segundo
critérios de 2005

Classificação segundo
critérios de 1989

Caso

Clinicamente inclassificável como EAI pela idade de 
início das ausências abaixo de 4 anos (3 a).
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Tabela 9 - Pacientes inclassificáveis segundo critérios da ILAE (1989) e 
classificáveis segundo os de Loiseau e Panayiotopoulos (2005)

EAIPClinicamente inclassificável como EAI pelo início 
precoce das ausências (2a 5m). 
Eletrograficamente inclassificável como EAI pelo 
discreto alentecimento da atividade de base. 

55

EAIPClinicamente classificável como EAI.
Eletrograficamente inclassificável para EAI pelo 
alentecimento da atividade de base.

49

AFClinicamente inclassificável como EAJ por ausências 
muito sutis, não percebidas pelos familiares nem pela 
paciente.
Classificação EEG possível para EAJ

47

EAIPClinicamente inclassificável como EAI pelo início 
precoce das ausências (2a 7m). 
Eletrograficamente classificável como EAI.

37

AFClinicamente inclassificável como EAJ por ausências 
muito sutis, não percebidas pelos familiares nem pelo 
paciente.
Classificação EEG possível para EAJ

35

EAIPClinicamente inclassificável como EAI pela presença 
de crises mioclônicas (5a).
Eletrograficamente inclassificável para EAI pelo 
alentecimento da atividade de base.

32

EAJClinicamente classificável como EAI.
Eletrograficamente inclassificável como EAI pelo 
alentecimento da atividade de base.

26

EAIPClinicamente classificável como EAI.
Eletrograficamente inclassificável para EAI pelo 
alentecimento da atividade de base.

24

EAMPoClinicamente inclassificável como EAI pela idade de 
início tardia das ausências (13 a) e como EAJ pela 
refratariedade das crises às DAE.
Classificação EEG possível para EAJ

18

EAMPoClinicamente inclassificável como EAI pela idade de 
início tardia das ausências (12 a) e como EAJ pela 
refratariedade das crises às DAE.  
Classificação EEG possível para EAJ 

17

EAJClinicamente inclassificável como EAI pelo leve déficit 
intelectual e pelo caráter espanioléptico, e como EAJ 
pela idade de início das ausências (8 a).  
Classificação EEG possível para EAJ

8

Classificação segundo
critérios de Loiseau e

Panayiotopoulos (2005)

Motivo da não classificação segundo
critérios da ILAE (1989)

Caso

a: anos; AF: Crises tônico-clônicas generalizadas com ausências fantasmas; DAE: Droga antiepiléptica; 
EAI: Epilepsia Ausência da Infância; EAIP: Epilepsia com ausências iniciadas na infância precoce; EAJ: 
Epilepsia Ausência Juvenil;  EAMPo:  Epilepsia Ausência com Mioclonias Periorais; EEG: 
Eletroencefalograma; m: meses.
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Clinicamente inclassificável como EAI pelo início das 
ausências após 10 anos (12 a 8 m) e como EAI e EAJ 
pelo início precoce das CTCG (2 anos) e pelo 
comprometimento predominante leve da consciência; e 
como AF pela idade do paciente (12a 8m). Os pacientes 
descritos com essa síndrome usualmente apresentam 
CTCG na vida adulta.

Classificação EEG possível para AF.

Tabela 10 - Pacientes inclassificáveis segundo critérios da ILAE (1989) e de 
Loiseau e Panayiotopoulos (2005)

Clinicamente inclassificável como EAI e EAJ pela 
presença de CTCG e “drop attack” nos estágios precoces 
da doença (7a) e pelo comprometimento predominante 
sutil da consciência; e como EAIP pelo início das 
ausências após 5 anos de idade (7a 11m).
Eletrograficamente inclassificável como EAI e EAJ pela 
irregularidade dos CPO e curta duração das descargas 
(inferior a 4 segundos). Classificação eletrográfica 
possível para EAIP.

Clinicamente inclassificável como EAI pela presença 
de CTCG e “drop attack” na infância (7a).
Classificação EEG mais adequada para EAI pela 
freqüência dos CPO em torno de 3 Hz. 

63

Classificação clínica possível para EAI
Eletrograficamente inclassificável como EAI e EAJ por 
irregularidade e fragmentação das descargas e presença 
de atividade rápida (10-20 Hz) associada aos CPO.

Classificação clínica possível para EAI
Eletrograficamente inclassificável como EAI pela 
presença de atividade rápida (10-20 Hz) associada 
aos CPO.

56

Clinicamente inclassificável como EAI pela reduzida 
freqüência das ausências e pelo comprometimento sutil 
da consciência; e como EAJ pelo início das ausências 
antes dos sete anos.
Classificação EEG possível para EAJ.

Clinicamente inclassificável como EAI pela reduzida 
freqüência das ausências (1xdia); e como EAJ pelo 
início das ausências na infância (6a 4m).
Classificação EEG possível para EAI.

31

Clinicamente inclassificável como EAI pela idade de 
início precoce das ausências; e como EAIP pelo 
comprometimento intenso da consciência e não 
surgimento de outros tipos de crises ou status de 
ausência em 3 anos de seguimento; 
Eletrograficamente inclassificável como EAIP pela 
regularidade dos CPO.

Clinicamente inclassificável como EAI pela idade de 
início precoce das ausências (1a 10m).
Classificação EEG possível para EAI.

29

Clinicamente inclassificável como EAI pela reduzida 
freqüência das crises de ausência e presença de CTCG 
nos estágios precoce da doença (7 a); e como EAJ pela 
idade de início das ausências abaixo de 7anos. 
Classificação EEG possível para EAI.

Clinicamente inclassificável como EAI pela reduzida 
freqüência das crises de ausência.
Classificação EEG possível para EAI.

25

Clinicamente inclassificável como EAI pela idade de 
início precoce das ausências (1a 8m) e 
comprometimento sutil da consciência; e como EAIP 
pela alta freqüência das ausências e não surgimento de 
outros tipos de crises ou status de ausência em 4 anos 
de seguimento.
Classificação EEG possível para EAIP.

Clinicamente inclassificável como EAI pela idade de 
início precoce das ausências (1a 8m).
Classificação EEG possível para EAI.

21

Clinicamente inclassificável para EAI pela idade de início 
tardia das ausências (11 anos).
Eletrograficamente inclassificável para EAI e EAJ pela 
fragmentação das descargas.

Clinicamente inclassificável como EAI pela idade de 
início tardia das ausências (11 anos) e como EAJ 
pelo caráter picnoléptico das crises.
Classificação EEG possível para EAJ.

16

Clinicamente inclassificável como EAI pelo início das 
ausências após 10 anos de idade (12 a 8m) e como 
EAI e EAJ por ausências muito sutis, não percebidas 
pelos familiares nem pelo paciente.
Classificação EEG mais adequada para EAI pela 
freqüência média dos CPO (2,99 Hz).       

11

Motivo da não classificação segundo critérios
de Loiseau e Panayiotopoulos (2005)

Motivo da não classificação segundo critérios
da ILAE (1989)

Caso

AF: Crises tônico-clônicas generalizadas com ausências fantasmas; CPO: complexos ponta-onda; 
CTCG: crises tônico-clônicas generalizadas; EAI: Epilepsia Ausência da infância; EAJ: Epilepsia 
Ausência Juvenil; EEG: Eletroencefalograma.
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CAPÍTULO 2

O artigo que origina este capítulo será submetido ao periódico internacional 

Epilepsia. Este artigo analisa, provavelmente pela primeira vez, ausências típicas da 

Epilepsia  Ausência  da  Infância  (EAI)  em  um  grupo  de  pacientes  que  foram 

estudados através de vídeo-EEG, de forma prospectiva, classificados segundo os 

critérios  da  ILAE  (1989)  e  de  Loiseau  e  Panayiotopoulos  (2005)  e  que  tiveram 

excelente resposta ao tratamento farmacológico. Esses pacientes realizaram vídeo-

EEG antes da prescrição de drogas antiepilépticas. O estudo enfatizou um ponto 

ainda polêmico como critério de classificação para EAI que é a duração da crise 

eletrográfica. 

O  nosso  objetivo  no  desenvolvimento  desse  artigo  é  propor  critérios 

diagnósticos para classificação sindrômica da epilepsia ausência da infância através 

da  adaptação  dos  critérios  da  ILAE  (1989)  e  da  proposição  de  Loiseau  e 

Panayiotopoulos (2005).
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INTRODUÇÃO

Nos últimos anos vários grupos procuram desenvolver  ou adaptar critérios 

diagnósticos para EAI. A grande discussão sobre qual critério a ser utilizado para 

enquadrar  crianças  com  crises  de  ausência  leva  sempre  em  consideração  o 

prognóstico a longo prazo após o tratamento adequado das crises epilépticas. A 

Comissão  de  Classificação  da  Liga  Internacional  contra  Epilepsia  (ILAE,  1989) 

definiu epilepsia generalizada idiopática como uma forma de epilepsia generalizada 

caracterizada  pela  combinação  de  um  ou  mais  tipos  de  crises  primariamente 

generalizadas,  com  uma  expressão  eletrográfica  de  descargas  generalizadas, 

bilaterais, síncronas e simétricas. Como exemplos citamos as ausências típicas, as 

crises mioclônicas e as crises tônico-clônicas generalizadas. 

As diferentes síndromes epilépticas generalizadas idiopáticas propostas pela 

ILAE (1989) apresentam características eletroclínicas distintas. Crises de ausência 

são descritas como crises de início abrupto, com interrupção das atividades, perda 

do contato e possível rotação dos olhos para cima (ILAE, 1981).

Não  há  consenso  na  literatura  sobre  a  classificação  das  epilepsias 

generalizadas  idiopáticas  com  ausências  típicas  (ENGEL,  2006).  Berkovic  et  al. 

(1987) discutiram que as síndromes generalizadas representam espectros distintos 

de acordo com os tipos de fatores etiológicos encontrados, levando-se em conta a 

multifatoriedade entre aspectos genéticos e adquiridos, defendendo a corrente do 

continuum  biológico entre as diversas entidades, não justificando, portanto, novas 

classificações.  Por  outro  lado,  Panayiotopoulos  et  al. (1989)  e  Panayiotopoulos 

(1995,  2007)  aventaram  a  hipótese  de  que  as  ausências  típicas  teriam 

características específicas nas diferentes síndromes. Argumentam que mesmo elas 
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podendo  ser  genotipicamente  semelhantes,  haveria  diferenças  em  relação  ao 

prognóstico e controle medicamentoso, sendo imprescindível diagnóstico sindrômico 

específico.

A realização de uma classificação sindrômica é necessária em pacientes com 

ausências típicas a fim de se estabelecer grupos com maior grau de uniformidade, 

facilitando o planejamento terapêutico, o estabelecimento prognóstico e a seleção de 

pacientes para estudo genético.

São  várias  as  epilepsias  generalizadas  que  podem  apresentar  crises  de 

ausência.  Algumas  são  reconhecidas  pela  Comissão  de  Classificação  e 

Terminologia da ILAE (1989), como: (I) epilepsia ausência da infância; (II) epilepsia 

ausência juvenil; (III) epilepsia mioclônica juvenil, (IV) epilepsia com modo específico 

de precipitação de crise e (V) epilepsia ausência mioclônica. Ainda são descritas 

outras síndromes, não reconhecidas oficialmente pela ILAE (PANAYIOTOPOULOS, 

2005), nas quais podem ser observadas ausências típicas: (VI) epilepsia ausência 

com  mioclonias  palpebrais  (JEAVONS,  1977),  (VII)  epilepsia  ausência  com 

mioclonias  periorais  (PANAYIOTOPOULOS  et  al.,  1994),  (VIII)  síndrome  das 

ausências  fantasmas  com  crises  tônico-clônicas  generalizadas 

(PANAYIOTOPOULOS  et al.,  1995, 1997) e (IX) epilepsia generalizada idiopática 

com ausências na infância precoce (PANAYIOTOPOULOS, 2007).

Epilepsia ausência da infância (EAI) é o protótipo de epilepsia generalizada 

idiopática, respondendo por 2%–10% dos pacientes com epilepsia (LOISEAU et al., 

1990). A ausência da infância tem uma expressão idade-dependente, iniciando na 

infância  e  freqüentemente  se  resolvendo  espontaneamente  no  meio  da 

adolescência, com forte predisposição genética. Portanto, todo esforço é válido para 

identificarmos de forma precisa esse subgrupo de pacientes que apresenta evolução 
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significativamente melhor do que as demais epilepsias generalizadas idiopáticas que 

cursam com ausências típicas.

Os critérios da ILAE (1989) são muito vagos ou na verdade trata-se de uma 

narrativa do que é esperado de um grupo de pacientes com EAI do ponto de vista 

clínico e eletrográfico.  Em relação à ILAE dois critérios ainda geram confusão: (a) 

início das ausências na “idade escolar”, que é uma idade variável de acordo com a 

época e o local de estudo; (b) alta freqüência das ausências. Quantas crises ao dia? 

Informação dos pais, dos cuidadores ou observadas durante vídeo-EEG?  A ILAE 

(1989), diferentemente de Loiseau e Panayiotopoulos (2005) não propõe critérios de 

exclusão para EAI, mas tão somente critérios de inclusão. 

O próprio Panayiotopoulos que sugeriu critérios mais restritivos em 1997 para 

classificação  da  EAI  modificou  recentemente  os  mesmos  (Loiseau  e 

Panayiotopoulos, 2005),  inclusive a ILAE dispõe em seu endereço eletrônico tais 

critérios no sentido de direcionar um diagnóstico mais adequado de pacientes com 

EAI. As modificações mais significativas da classificação de 1997 para a de 2005 

são:  (1)  a  idade preconizada para  o  início  das ausências  que era  de  2-8  anos 

passou a ser 4-10 anos, (2) a não remissão das ausências antes dos 12 anos de 

idade e alteração da atividade voluntária após os 3 segundos do início da descarga 

eletrográfica  deixaram  de  ser  critérios  de  exclusão  para  EAI.  Desta  forma,  os 

critérios  da  ILAE  (1989)  e  os  de  Loiseau  e  Panayiotopoulos  (2005)  ainda  são 

passíveis  de  diferentes  interpretações  pelos  distintos  grupos  de  pesquisadores 

interessados  na  classificação  sindrômica  das  epilepsias  generalizadas  com 

ausências típicas, especialmente na EAI (Guilhoto  et al.,  2003; Nicole-Carvalho e 

Ataíde Jr., 2003; Grosso  et al., 2005; Sadleir  et al., 2006; Valentin  et al., 2007). É 

praticamente  impossível  comparar  os resultados desses recentes  trabalhos,  uma 
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vez que, cada autor interpretou e adaptou tanto os critérios da ILAE (1989), como os 

critérios de Panayiotopoulos (1997), revisados em 2005 (Loiseau e Panayiotopoulos, 

2005) de forma completamente heterogênea. Pelos motivos expostos, fica claro que 

é imprescindível  um consenso dos especialistas com o  intuito  principalmente  de 

realização de estudos prospectivos sobre a síndrome EAI. 

Os  nossos  objetivos  foram  estudar  prospectivamente  10  pacientes 

classificados como EAI pelos critérios da ILAE (1989), caracterizando a duração e a 

freqüência das descargas através de vídeo-EEG realizado sem droga antiepiléptica 

e que posteriormente evoluíram com controle completo das crises de ausência. 
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MÉTODOS

Foram estudados, através de vídeo-EEG, 63 pacientes (36 do sexo feminino) 

com epilepsia generalizada idiopática com ausências típicas, com idades entre 2 e 

64 anos. Trinta e seis pacientes preenchiam critérios para EAI pela ILAE (1989). 

Desses,  10  realizaram vídeo-EEG na  ausência  de  tratamento  farmacológico.   O 

protocolo de avaliação, aprovado pelo Comitê de Ética da Universidade Federal de 

Pernambuco,  constituiu-se  de  anamnese,  exame  físico  e  neurológico.  Todos  os 

pacientes  ou,  seus  responsáveis,  assinaram  o  termo  de  consentimento  livre  e 

esclarecido para a participação no estudo.

Os  critérios  de  inclusão foram os seguintes:  (a)  apresentar  pelo  menos 3 

crises de ausência durante o vídeo-EEG realizado em vigília e sem privação de sono 

na noite anterior (crises de início abrupto, com interrupção das atividades e perda do 

contato, com ou sem automatismos - ILAE, 1981);  (b) EEG com complexos ponta-

onda generalizados ritmados a 3-4 Hz e com atividade de base normal; (c) exame 

neurológico normal e (d) nenhuma evidência de lesão estrutural do sistema nervoso 

central em exames de RM ou TC de crânio (quando realizados). 

As avaliações com vídeo-EEG foram realizadas por no mínimo 60 minutos. 

Os eletrodos de escalpo foram dispostos conforme o sistema internacional 10–20. 

Todos os pacientes executaram hiperventilação (mínimo 3 sessões de 5 minutos 

cada),  e  os  pacientes  colaborativos  realizaram:  contagem  das  suas  incursões 

respiratórias em voz alta, prova gráfica, leitura de textos, cálculos simples de adição 

e subtração. A reatividade a ordens simples (i.e., protrair a língua) e a memória a 

itens verbais foi  testada durante as crises.  Fotoestimulação intermitente (FEI)  foi 

realizada em todos os pacientes. 
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Foram analisados  os  seguintes  dados  de  anamnese:  idade  de  início  das 

crises, freqüência das mesmas (picnoléptica quando igual ou superior a 10 por dia e 

espanioléptica  quando  inferior  a  dez  por  dia),  antecedentes  gineco-obstétricos, 

pessoais e familiares, outros tipos de crises, como CTCG e mioclônicas (idade de 

início e freqüência) e presença de estado de mal de ausência, definido como crises 

subintrantes sem recuperação da consciência por período mínimo de uma hora.

A análise das características semiológicas ictais incluiu o comprometimento 

da  consciência,  graduado  em:  1)  Intenso,  quando  havia  parada  da  HV  e/ou  da 

contagem das incursões respiratórias associada a alteração da reatividade ou da 

memória; 2) moderado, quando apenas uma destas tarefas era prejudicada.

A avaliação eletroencefalográfica durante vídeo-EEG constituiu da análise da 

atividade elétrica cerebral de base, das descargas interictais, da resposta à FEI e 

dos  padrões  ictais.  As  descargas  ictais  foram  avaliadas  de  acordo  com  sua 

morfologia,  localização,  duração,  amplitude,  alterações  focais  e  assimetrias, 

fragmentação  e  regularidade.  A  duração  das  crises  foi  calculada  pela  média 

aritmética da duração das crises. A variação da freqüência foi analisada através das 

medidas da mesma nos seguintes períodos ictais:  1. inicial,  primeiro segundo; 2. 

intermediária,  do  segundo  ao  quarto  segundo;  e  3.  final,  do  último  segundo  de 

registro. Foi ainda calculada a freqüência total baseada na média aritmética das três 

freqüências citadas. 

No  estudo  sindrômico  para  estabelecimento  do  diagnóstico  da  síndrome 

epiléptica foram utilizados os critérios da ILAE (1989) e os propostos por Loiseau e 

Panayiotopoulos (2005).  A Classificação da ILAE fornece dados imprecisos quanto 

à faixa etária de início das crises na EAI, referindo que estas têm início na “idade 

escolar”. Nós consideramos idade escolar entre 3 e 10 anos. 
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Para  evitar  uma  possível  influência  das  drogas  antiepilépticas  sobre  as 

características clínico-eletrográficas das ausências típicas da EAI, nós selecionamos 

um grupo de pacientes que realizaram o vídeo-EEG de admissão sem ter iniciado 

droga antiepiléptica (Tabela 1). Nós detalhamos a duração e a freqüência de cada 

uma das crises dos 10 pacientes desse subgrupo.

Previamente  às  análises  estatísticas  foram  aplicados  os  testes  de 

Kolmogorov-Smirnov. A análise de variância (Anova) com medidas repetidas para a 

comparação  de  médias  das  freqüências  inicial,  intermediária  e  final  do  registro 

eletroencefalográfico. O teste de Tukey foi usado para as comparações múltiplas de 

médias, quando a razão de variâncias (F) foi estatisticamente significante. Adotou-se 

como nível de significância a probabilidade de erro alfa em que p  ≤ 0,05. Para o 

processamento estatístico foi empregado o programa Prism.
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RESULTADOS

Os dados de anamnese, tempo de seguimento e esquema terapêutico atual, 

manifestações  clínicas  ictais  e  características  eletrográficas  ictais  durante  vídeo-

EEG estão listados nas Tabelas 1, 2 e 3, respectivamente. 

A duração e a freqüência de cada uma das 73 crises de cada um dos 10 

pacientes  estudados  são  mostradas  na  Tabela  4.  As  crises  de  menor  e  maior 

duração  foram  de  2  s  e  57  s,  respectivamente.  A  duração  média  das  crises 

eletrográficas foi 15,25 ± 11,46 (DP), mediana de 14 s. O intervalo de confiança de 

95% foi 12,57 – 17,92 s. Quando foi avaliada apenas a duração média das crises 

eletrográficas de cada um dos pacientes, encontramos 14,03 ± 7,20 s (DP), min 6,25 

s e Max 27,75 s. Individualmente o coeficiente de variação entre as várias durações 

das crises variou de 6% a 66%, com média de 33,5 ± 17,0%. Nota-se claramente um 

padrão individual na duração das crises, pacientes apresentando tipicamente crises 

de  curta  duração (até 12 s,  ver  pacientes  3,  10 e 44 na  Tabela 4)  e  pacientes 

apresentando várias crises de longa duração (mais de 20 s, ver pacientes 15, 19, 38 

na Tabela 4). O paciente 12 teve um comportamento interessante, apresentou crises 

de curta, longa e intermediária (>12 - <20 s) duração.  Em 4% (3/73) das crises a 

duração foi menor do que 4s. Dois dos 10 pacientes apresentaram pelo menos uma 

crise com menos de 4 s. Quinze das 73 crises (21%)  foram de duração superior aos 

20 s. Metade dos pacientes apresentaram pelo menos uma crise com mais de 20 

segundos.  E  metade  das  crises  tinha  menos  de  20  s  (Figura  1).  Quando  são 

comparadas  as  várias  crises  de  um  indivíduo  em relação  aos  outros  do  grupo 

estudado percebe-se diferenças estatísticas na duração das mesmas. A Figura 2 

mostra que nos pacientes que apresentaram pelo menos 7 crises durante o Vídeo-

EEG houve diferença estatística em relação à duração das crises (p<0,05; tetste t de 

Student).  
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A freqüência total média foi 3,02 ± 0,18 Hz (2,75 – 3,35 Hz). Nós contamos a 

freqüência das descargas na fase inicial (primeiro segundo), na fase intermediária 

(do segundo ao quarto segundo) e, diferentemente de Panayiotopoulos (1997) que 

considera a fase final como os últimos 3 segundos da descarga, nós consideramos a 

fase final como o último segundo da descarga. Dessa forma, as descargas menores 

ou  iguais  que  3  segundos  puderam  ter  sua  freqüência  contada  não  apenas  no 

primeiro segundo que é um momento que não reflete a descarga como um todo, mas 

pelo menos em duas fases. A Figura 3 mostra uma redução importante na freqüência 

das descargas entre  o  início  e  o  fim da crise  eletrográfica.  Percebemos que  os 

últimos segundos da descarga influencia na freqüência total média das descargas, 

contribuindo  significativamente  para  uma  redução  acentuada  da  freqüência, 

especialmente nas descargas mais prolongadas. 

Nas descargas até 12 segundos encontramos freqüência de 3,09 ± 0,03 (n 

=33). Em descargas maiores que 12 segundos (intermediárias e longas) a freqüência 

foi  de  2,97  ±  0,03  (n  =  40)(p=0,0071)  (teste  t de  Student).  Foi  observada  uma 

correlação inversamente significativa entre a freqüência das descargas e a duração 

das crises eletrográficas (Figura 4).
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DISCUSSÃO

Provavelmente este é o primeiro estudo prospectivo que avalia características 

eletrográficas de dados obtidos por vídeo-EEG sem uso de droga antiepiléptica em 

um grupo de pacientes com EAI, segundo critérios da ILAE (1989), que responderam 

com controle das crises de ausência com a prescrição de drogas antiepilépticas. 

A  observação  mais  apurada  por  vídeo-EEG  é  vital  para  a  classificação 

sindrômica de uma crise epiléptica. O registro das imagens clínicas das ausências 

em vídeo ajuda substancialmente ao investigador a detalhar a fenomenologia ictal 

que de outra maneira é muito difícil por tratar-se algumas vezes de crises de breve 

duração (poucos segundos). Isto é praticamente notório quando os pais informam 

uma freqüência baixa das crises e durante um período relativamente curto de um 

exame por vídeo-EEG inúmeras crises são identificas. O paciente #33 é um exemplo 

dessa  dissociação  entre  a  anamnese  e  a  presença  de  5  crises  de  ausência 

observadas durante os 60 minutos de exame. Por esse motivo nós não concordamos 

em incluir como critério de inclusão a freqüência das crises (i.e., mais de 10 crises no 

dia), principalmente pela pobreza de informação observada em nossa população no 

nordeste  do  Brasil.  Muitas  vezes  os  pais  atribuem  às  crises  de  ausência  a 

justificativa de tiques ou desatenção da criança. Em algumas vezes negam as crises 

na tentativa de rejeitar a possibilidade do filho ser portador de epilepsia. 

Considerando a média de 3,02 Hz e o DP de 0,18 calculamos a distribuição 

teórica de aproximadamente 99% de nossa população de crianças estudadas. Em 

cima do cálculo da média ± 3 DP, observamos que os valores considerados normais 

em uma  população  de  crianças  com EAI  avaliadas  sem estarem usando  droga 

antiepiléptica e com boa resposta às mesmas (quando posteriormente introduzidas) 
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seria na faixa entre 2,48 Hz e 3,56 Hz. Valores maiores que 3,6 Hz teoricamente são 

admitidos (<0,5%), principalmente em pacientes com crises muito breves (abaixo de 

5 segundos).

Quanto  à  duração  das  crises  eletrográficas  ainda  existe  muita  polêmica. 

Alguns excluem pacientes com qualquer crise com menos de 4 segundo. Um outro 

problema é de ordem matemática: 3,5 – 4,4 quando escrito na ordem de grandeza 

da unidade é igual a 4. Acreditamos que parte da polêmica é devida a uma mal 

interpretação  de  como  os  critérios  foram  escritos.  Vinte  por  cento  de  nossos 

pacientes apresentaram crises com menos de 4 s.  Panayiotopoulos  et al.  (1989) 

encontraram uma duração média de 12,4 ± 2,1 segundos em seus seis pacientes 

com EAI, faixa essa muito semelhante à nossa.

Sadleir  et  al.  (2006)  descrevem que  até  a  realização de seu estudo  com 

vídeo-EEG,  baseado  em 47  crianças  com EAI,  havia  apenas  três  estudos  com 

vídeo-EEG  envolvendo  apenas  26  crianças  com  EAI.  Em  um  elegante  estudo 

retrospectivo, Sadleir et al. também identificaram que seus pacientes apresentaram 

crises  cuja  duração  variava  de  1  a  44  s,  e  26%  das  crises  (21/47  crianças) 

observadas no video-EEG eram menores que 4 segundos. 65% das crises duravam 

de 4 a 20 s, e 10/47 apresentaram pelo menos uma crise mais longa que 20s. A 

média de duração foi de 9.4  ± 7 (SD). Esse estudo foi realizado com 47 crianças 

livres de DAE (2-10 anos de idade) com recente início da EAI. Todas as crianças 

foram  privadas  de  sono  (permaneceram  acordadas  até  a  meia  noite  e  foram 

despertadas às 5:00 horas no dia do EEG), para realizar registro de 30 minutos em 

vigília e sono. Os autores comentam que a privação de sono deve ter influenciado 

na duração e fragmentação das crises.
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Assim, em relação à forma de avaliar a duração de uma crise eletrográfica 

temos  algumas  propostas.  Primeiro,  devemos  registrar  pelo  menos  3  crises. 

Segundo, algumas opções seriam possíveis no critério para incluir as crises como 

sendo ausências típicas vinculadas à EAI: (a) média ≥4 s; (b) mediana  ≥ 4 s; (c) 

maioria das crises com ≥ 4 s; e (d) pelo menos 3 crises com ≥4 s. Todos os nossos 

10 pacientes preenchem qualquer uma destas alternativas. Do ponto de vista prático 

colocaríamos  como  critério  o  preenchimento  de  pelo  menos  uma  dessas 

alternativas. 

Quanto  à  duração  maior  do  que  20s  metade  de  nossos  pacientes 

apresentaram crises com duração longa, porém todos também apresentaram crises 

de curta  ou intermediária  duração. Então o fato  de presença de crises de longa 

duração não é justificativa para exclusão do paciente. Sadleir et al. relatam que 8% 

das crises eram maiores do que 20 s em 10 dos seus 47 pacientes. Desta forma a 

ocorrência de crises de longa duração não é um fenômeno pouco comum.

Panayiotopoulos  descreve  que  tipicamente  a  freqüência  das  descargas 

epilépticas  diminui  do  início  ao  fim  da  crise  eletrográfica.  Percebemos  isso  em 

nossos pacientes claramente. Entretanto, também observamos que pacientes com 

crises longas apresentam uma freqüência total da crise mais baixa. Ou o inverso: 

crises  curtas  apresentam  freqüência  maior.  Isso  é  explicado  pela  tendência  da 

freqüência  diminuir  ao  longo  do  tempo.  Não  encontramos  relato  a  cerca  dessa 

característica  na  literatura.  O  fato  de  certos  indivíduos  apresentarem 

preferencialmente  crises  curtas  ou  longas  pode  ser  explicado  talvez  pela 

susceptibilidade cortical/limiar  epileptogênico.  Mecanismos inibitórios  devem estar 

atuando no sentido  de  diminuir  a  freqüência  das  descargas  epilépticas  sem,  no 

entanto, obter sucesso na cessação das crises. Evidências clínicas sugerem que no 
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mesmo individuo pode haver diferentes limiares epileptogênicos entre os hemisférios 

cerebrais. Sadleir et al. referem que 24 de seus pacientes apresentaram pelo menos 

uma crise com início lateralizado.

Ainda não existem critérios diagnósticos para EAI que sejam aceitos  com 

unanimidade e fizemos esforço para adaptar os critérios da ILAE (1989) e os de 

Loiseau  e  Panayiotopoulos  (2005)  e  propor  critérios  diagnósticos  para  EAI  que 

possam ser interpretados de forma uniforme pelos pesquisadores. (Tabela 4).

Concluímos que novos estudos devem ser realizados no sentido de melhor 

definir  critérios  diagnósticos  para  EAI,  nossa proposta deve ser  discutida com a 

comunidade científica internacional e adaptada para incluir o maior número possível 

de pacientes com a síndrome EAI e excluir aqueles que apresentam quadros símiles 

à ausência da infância. 
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sem DAE

sem DAE

VPA

sem DAE

VPA

sem DAE

Terapêutica
atual

sem DAE

sem DAE

VPA

VPA

10xd

>10xd

>10xd

>10xd

>10xd

>10xd

Freqüência
das ausências

4-5xd

10xd

10xd

>10xd

Ausente
Obs.: irmã CF

Tia

Ausente

Ausente

Avô

Ausente

Antecedente
familiar de
epilepsia

Ausente

Tia paterna
Tio materno

Adotivo

Tia materna
Tia avó

5a

4a

5a

4a 9m

4a 7m

8a

Idade
de início

9a

6a

3a

5a

5a 7 m

13a

6a 7m

4a 10m

5a

8a

Idade na
admissão

10a

6a

3a 11m

5a

19

15

12

10

9

3

Caso

33

38

44

51

7a

8a

1a 7m

8a

1a 3m

9a

Tempo de
seguimento

5a 6m

4a 4m

1a 11m

1a 7m

Tabela 1 - Dados de anamnese dos pacientes classificados como EAI  pelos 
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de seguimento e esquema terapêutico atual.
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Tabela 1 - Dados de anamnese dos pacientes classificados como EAI  pelos 
critério da ILAE (1989) e que não usavam DAE no vídeo-EEG de admissão, tempo 
de seguimento e esquema terapêutico atual.
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Tabela 2 - Manifestações clínicas ictais dos pacientes classificados como EAI pelos critérios da 
ILAE (1989) e que realizaram vídeo-EEG de admissão livres de DAE

Piscamento (1/8)
Orais (1/8)

Gestual (1/8)

Piscamento (1/8)

Automatismo

Oral (1/3)
Piscamento (1/3)

Oral (2/7)

Mastigatório (4/23)
Piscamento (23/23)

Manual (7/23)

Piscamento (1/18)
Mastigatório (3/18)

Evocado (1/18)

Gestual (1/5)
Piscamento (1/5)

Evocado (1/5)

Não

Mastigatório (2/3)

Oral (1/3)
Evocado (1/3)

Não

Não

Fenômeno motor

Versão ocular para direita (2/3)

Não

Desvio cabeça para esquerda (2/23)
Versão dos olhos para esquerda (4/23)

Versão ocular para direirta (1/18)

Versão ocular para cima (2/5)

Leves abalos mioclônicos
com a cabeça em flexão (1/4)

Não

Não

1s (1/8)
MOF
(5/8)
MOA
(2/8)

2s (2/8)
MOF
6/8

Abertura
ocular (s)*

MOA
3/3

1s (7/7)

2,85s (22/23)
MOF

(1/23)

1s (5/18)
MOA

(13/18)

2s (5/5)

1s (2/4)
MOF
(2/4)

1s (3/3)

MOA

10,0

6,25

Duração clínica
média (s)

6,0

18

28,05

10,0

14,0

3,5

17,0

17,0

9 

3

Caso

10

19

15

12

33

44

38

51

DAE: droga antiepiléptica; MOF: mantém olhos fechados; MOA: mantém olhos abertos; *tempo decorrido entre o início da
descarga e a abertura ocular.

105

Tabela 2 - Manifestações clínicas ictais dos pacientes classificados como EAI pelos critérios da 
ILAE (1989) e que realizaram vídeo-EEG de admissão livres de DAE

Piscamento (1/8)
Orais (1/8)

Gestual (1/8)

Piscamento (1/8)

Automatismo

Oral (1/3)
Piscamento (1/3)

Oral (2/7)

Mastigatório (4/23)
Piscamento (23/23)

Manual (7/23)

Piscamento (1/18)
Mastigatório (3/18)

Evocado (1/18)

Gestual (1/5)
Piscamento (1/5)

Evocado (1/5)

Não

Mastigatório (2/3)

Oral (1/3)
Evocado (1/3)

Piscamento (1/8)
Orais (1/8)

Gestual (1/8)

Piscamento (1/8)

Automatismo

Oral (1/3)
Piscamento (1/3)

Oral (2/7)

Mastigatório (4/23)
Piscamento (23/23)

Manual (7/23)

Piscamento (1/18)
Mastigatório (3/18)

Evocado (1/18)

Gestual (1/5)
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Fenômeno motor

Versão ocular para direita (2/3)

Não

Desvio cabeça para esquerda (2/23)
Versão dos olhos para esquerda (4/23)

Versão ocular para direirta (1/18)

Versão ocular para cima (2/5)

Leves abalos mioclônicos
com a cabeça em flexão (1/4)

Não

Não

Não

Não

Fenômeno motor

Versão ocular para direita (2/3)

Não

Desvio cabeça para esquerda (2/23)
Versão dos olhos para esquerda (4/23)

Versão ocular para direirta (1/18)

Versão ocular para cima (2/5)

Leves abalos mioclônicos
com a cabeça em flexão (1/4)

Não

Não

1s (1/8)
MOF
(5/8)
MOA
(2/8)

2s (2/8)
MOF
6/8

Abertura
ocular (s)*

MOA
3/3

1s (7/7)

2,85s (22/23)
MOF

(1/23)

1s (5/18)
MOA

(13/18)

2s (5/5)

1s (2/4)
MOF
(2/4)

1s (3/3)

MOA

1s (1/8)
MOF
(5/8)
MOA
(2/8)

2s (2/8)
MOF
6/8

Abertura
ocular (s)*

MOA
3/3

1s (7/7)

2,85s (22/23)
MOF

(1/23)

1s (5/18)
MOA

(13/18)

2s (5/5)

1s (2/4)
MOF
(2/4)

1s (3/3)

MOA

10,0

6,25

Duração clínica
média (s)

6,0

18

28,05

10,0

14,0

3,5

17,0

17,0

10,0

6,25

Duração clínica
média (s)

6,0

18

28,05

10,0

14,0

3,5

17,0

17,0

9 

3

Caso

10

19

15

12

33

44

38

51

9 

3

Caso

10

19

15

12

33

44

38

51

DAE: droga antiepiléptica; MOF: mantém olhos fechados; MOA: mantém olhos abertos; *tempo decorrido entre o início da
descarga e a abertura ocular.
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Tabela 3 - Características eletrográficas ictais durante vídeo–EEG dos pacientes classificados como EAI pelos critérios 
da ILAE e que não usavam droga antiepiléptica na admissão

10,47
3,5-22

6,8
4,5-9

15,7
12-22

6,25
4-9

Duração 
Média (s)

17,7
14,5-27

27,75
11,0-57

14,8
11-20

4,25
2,0-6,0

17,5
19-23

17,5
16-18

3,03

3,03

3,01

3,07

Freqüência 
total média (Hz)

2,75

3,08

2,85

3,2

3,35

2,83

2,6

2,75

2,70

2,7

Freqüência
final

(último segundo)
(Hz)

2,2

2,3

2,38

2,88

3,0

2,43

2,9

3,03

2,90

3,0

Freqüência
intermediária 

(2°-4° s)
(Hz)

2,7

3,25

2,88

3,0

3,39

2,62

3,6

3,3

3,42

3,5

Freqüência 
inicial

(primeirosegundo)
(Hz)

3,35

3,7

3,3

3,63

3,67

3,45

Generalizada

Generalizada
(> anterior)

Generalizada
(> anterior)

Generalizada

Localização

Generalizada

Generalizada

Generalizada

Generalizada

Generalizada

Generalizada

CPO

CPO

CPO

CPO

Grafoele-
mento

CPO

CPO

CPO

CPO

CPO

CPO 

18

3

8

8

Nº de 
crises

7

14

5

4

3

3

12

10

9

3

Caso

19

15

33

44

38

51

CPO: complexo ponta-onda
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         Figura 1. Distribuição das durações das crises eletrográficas nas 73 crises registradas nos
                        10 pacientes com epilepsia ausência da infância. 
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Figura 2 - Comparação do padrão de duração das crises 
eletrográficas entre os diferentes pacientes com EAI que 
apresentaram mais  de 7  crises durante  a  realização  do 
vídeo-EEG.
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Figura 3. Freqüência das descargas eletrográficas nos 

                       três períodos analisados.
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Figura  4.  Correlação  entre  a  freqüência  das  descargas 
eletrográficas e  a  duração das crises (95% CI  slope -0.01286 to 
-0.0005771, r2 0,06560, p = 0,0323).
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Tabela 4 – Proposição para adaptação dos critérios da ILAE (1989) e Loiseau e Panayiotopoulos 
(2005) para classificação sindrômica como Epilepsia Ausência da Infância (EAI) 

    Critérios de inclusão e exclusão para Epilepsia Ausência da Infância

    Critérios de inclusão para EAI

    1) Idade de início entre 3 e 10 anos.a 
    2) Exame neurológico e do desenvolvimento normal.
    3) Ausências muito freqüentesb com comprometimento da consciência intenso a moderado.c 
    4) Duração dos paroxismos na maioria das crises entre 4 e 24 segundos (crises menores do 

        que 4s ou maiores do que 20s não são critérios de exclusão). Os pacientes devem  
        preencher qualquer dos critérios abaixo:
        (a) média ≥4 s; (b) mediana ≥ 4 s; (c) maioria das crises com ≥ 4 s; e (d) pelo menos
        3 crises com ≥4 s. 
    5)  EEG apresenta  atividade  de base normal  e  padrão ictal  constituído  por  complexos
        ponta-onda de alta voltagem, bilaterais, síncronos e simétricos com freqüência média  
        total de 2,5 – 3,6 Hz.d 

    Critérios de exclusão para EAI

    Critérios clínicos de exclusão:
    1. Crises tônico-clônicas generalizadas antes dos 10 anos de idade.
    2. Crises mioclônicas em qualquer idade.
    3.Ausências com mioclonias acentuadas das pálpebras, da musculatura perioral ou de tronco.
    4. Ausências desencadeadas por estímulos como fotoestimulação.

    Critérios eletrográficos de exclusão:
    1. Atividade de base anormal.
    2. Complexos de poliespícula-onda (mais que 3 espículas por onda lenta), irregulares, 
        arrítmicos com variação marcada da freqüência intra-descarga.
    3. Fragmentação das descargas ictais.e 

a. Crianças com menos de 4 anos de idade: (i) devem apresentar exclusivamente     crises de 
ausência e preencher os demais critérios para EAI, para serem consideradas como EAI; (ii) 
a  presença  de  status  de  ausência  exclui  o  enquadramento  como  EAI.  (iii) 
preferencialmente seguir esses pacientes até os 5 anos de idade.

b.  Freqüência total estimada pela soma da freqüência informada na anamnese + soma da 
freqüência observada no vídeo-EEG.

c.  Crises de início abrupto, com interrupção das atividades e perda do contato, com ou sem 
automatismos. Registrar no mínimo 3 crises de ausência no vídeo-EEG. 

  
      d. A freqüência média total das descargas é obtida através da soma do primeiro segundo + 

soma do segundo ao quarto segundo + soma do último segundo da descarga ou soma do 
primeiro segundo + soma do último segundo da descarga nas crises mais breves.
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       e. Descontinuação transitória de um surto regular e rítmico pela interposição de ondas lentas 
ou por uma pausa real, seguida por rápida reativação do paroxismo.

Observação:  pacientes  que  apresentam  ausências  típicas  e  não  preenchem  todos  os 
critérios  para  classificação  sindrômica  como Epilepsia  ausência  da  Infância  (EAI)  nem 
como outras epilepsias generalizadas idiopáticas (reconhecidas pela ILAE ou não), mas 
que  possuem  parentes  de  primeiro  grau  com  EAI,  deveriam  ser  considerados  como 
provável EAI.
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CAPÍTULO 3

Esse  artigo  visa  avaliar  o  perfil  clínico-eletrográfico  de  12  pacientes  com 

ausências  com  mioclonias  periorais  tipo  Panayiotopoulos  e  6  pacientes  que 

compõem um espectro  entre  a  Epilepsia  Ausência  da  infância  (EAI)  e  epilepsia 

ausência com mioclonias periorais (EAMPo) descritas por Panayiotopoulos (1994). 

Esses pacientes foram selecionados após uma revisão da literatura utilizando-se 

uma  modificação  de  critérios  elaborados  por  Panayiotopoulos  (1994).  Três  dos 

pacientes foram acompanhados por nosso grupo. A mais jovem deles fazendo parte 

do espectro entre EAI e EAMPo, porém o seguimento tem mostrado uma provável 

evolução para síndrome das ausências com mioclonias periorais. A EAMPo é uma 

entidade rara, posto que, encontramos relatos de apenas 13 pacientes em nossa 

recente revisão, incluindo nossos três casos. Essa síndrome epiléptica ainda não é 

reconhecida  pela  ILAE,  talvez  pelo  ceticismo  de  alguns  epileptólogos  quanto  à 

existência  da  síndrome.  Quando  defendem  a  idéia  do  continuum biológico  das 

epilepsias generalizadas idiopáticas. Em resumo, lançamos critérios diagnósticos em 

cima de uma revisão da literatura. Os autores pretendem encaminhar o artigo ao 

periódico internacional Epilepsia. 
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ABSTRACT

Perioral  myoclonia  with  absences  was  described  by  Panayiotopoulos  and 

collaborators in 1994. The characteristics of this syndrome are absences associated 

with  perioral  myoclonia,  which  may  be  accompanied  by  generalized  tonic-clonic 

crises, frequent status of absences, pharmacoresistance and persistence in the adult 

life.  In the present study we carry out a review of the literature and, therefore, we 

found 12 cases of that rare syndrome.  Diagnosis criteria were elaborated in order to 

better  fit  patients  with  absences  associated  with  perioral  myoclonia  of  the 

Panayiotopoulos  type.  Possibly  this  syndrome  is  underdiagnosticated  and, 

consequently, it is frequently confused with motor partial seizures.  
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RESUMO

Ausências com mioclonias periorais: uma síndrome rara - critérios 

diagnósticos baseados em 12 casos e revisão da literatura

A síndrome de ausências com mioclonia perioral foi descrita por Panayiotopoulos e 

colaboradores  em  1994  e  se  caracteriza  por  ausências  associadas  à  mioclonia 

perioral, que podem estar acompanhadas por crises tônico-clônicas generalizadas, 

status de ausência freqüente, resistência ao tratamento farmacológico e persistência 

das  crises  na  vida  adulta.  Neste  estudo  realizamos  uma  revisão  da  literatura  e 

encontramos 12 casos dessa rara síndrome. Critérios diagnósticos foram elaborados 

no sentido de se melhor enquadrar pacientes com ausências associadas à mioclonia 

perioral do tipo Panayiotopoulos. Possivelmente esta síndrome é subdiagnosticada e 

é confundida freqüentemente com crises parciais motoras.
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INTRODUCTION

Perioral myoclonia with absences, described in 1994 by Panayiotopoulos 

and collaborators in  6  patients,  is  a  rare syndrome,  few cases being reported in 

medical literature. In the present review of available literature, there are reports of 

only six other cases of patients with myoclonia associated to absences similar to 

those  described  by  Panayiotopoulos’s  group.  Thus,  during  our  review  we  found 

reference to 12 cases of the syndrome. As this syndrome belongs to the idiopathic 

generalised epilepsies, we would initially like to revise the syndrome classification 

and the great difficulty that we occasionally encounter in ‘fitting’ patients with epilepsy 

absence into the proposed classification; particularly those with perioral myoclonia 

with  absences. Aspects relating to the diagnosis,  treatment and prognosis of  this 

syndrome will be reviewed and discussed. 

Idiopathic generalised epilepsies with absences 

The classification of the idiopathic generalised epilepsies with absence is one 

of the most significant and debated topics in the field of epileptology. There are two 

schools of researchers with opposing views: (i) one group considers the idiopathic 

generalised epilepsies as different phenotypes of a single disease, i.e., a biological 

continuum (2), (ii) the other considered idiopathic generalised epilepsies as a large 

group constituted of distinct syndromes (9, 16, 19). 

The idiopathic generalised epilepsies that may present crises of absence 

and that are recognized by the Commission for Classification and Terminology of the 

International League Against Epilepsy (ILAE - 1989) (6) are: (I) childhood absence 

epilepsy; (II) juvenile absence epilepsy; (III) juvenile myoclonic epilepsy; (IV) epilepsy 

117



with  specific  modes  of  seizure  precipitation  and  (V)  epilepsy  with  myoclonic 

absences. Nonetheless, other syndromes in which typical absences can be observed 

are  not  recognised  by  the  ILAE  (17-19),  these  are:  (VI)  eyelid  myoclonia  with 

absences,  (VII)  perioral  myoclonia  with  absences,  (VIII)  generalised  tonic-clonic 

seizures  with  phantom  absences,  and  (IX)  idiopathic  generalised  epilepsy  with 

absences of early childhood.

Perioral myoclonia with absences of the Panayiotopoulos variety

According to Capovilla and collaborators (4), perioral  myoclonia may occur, 

albeit  rarely,  in patients with  childhood absence or juvenile absence epilepsy (4). 

Nonetheless, the perioral  myoclonia with  absences described by Panayiotopoulos 

and collaborators (14) has distinct characteristics. These authors describe 6 cases of 

perioral  myoclonia  with  absences  characterised  by  short-term  absences  (2-9 

seconds),  accompanied  by  rhythmic  perioral  myoclonia  (rarely  also  involving  the 

jaw),  with ages ranging from childhood to early adolescence.  This in itself  is not 

sufficient for the diagnosis of the syndrome described by Panayiotopoulos. The main 

characteristic  is  the association of  the perioral  myoclonia  with  absences with  the 

following ictal electrographic findings: irregular generalised spike-wave complexes, at 

high voltage; mainly polyspike-wave at 3-4 Hz. The number and amplitude of the 

spikes present considerable inter- and intradischarge variation and irregular relation 

is  seen  between  spikes  and  slow  waves.  Fragmentation  of  the  discharges  is 

observed as well. 

The interictal EEG reveals normal background activity, although, some records 

contain an excess of slow activity (14). Focal alterations, such as spikes and isolated 
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spike-wave  complexes  or  teta  focal  waves,  are common findings  in  the  interictal 

EEG. 

Associated  to  the  electro-clinical  picture,  the  pharmacoresistance  of  the 

epilepic  crises  is  emphasized,  however,  without  a  significant  cognitive  decline. 

Absence status epilepticus is common and family history for epilepsy is observed in 

the majority of cases. Photo-sensitivity was not present in any of the cases reported 

by Panayiotopoulos. The starting age varied from 2 to 13 years old (average of 10 

years).  Girls  were  more  frequently  affected  than  boys  (5:1).  According  to 

Panayiotopoulos  (18)  the  prevalence  of  perioral  myoclonia  with  absences is 

extremely low in children (less than 1% of the typical absences). However, owing to 

the factor of unmanageability, the diagnosis and the prevalence is relatively greater 

in  adults  with  typical  absences  (i.e.,  9.3%).   The  advertised  treatment  is  with 

valproate in monotherapy or combined with ethosuximide, lamotrigine or clonazepam 

(18).

    With  the  aim  of  selecting  from  medical  literature  other  cases  with  the 

characteristics of perioral myoclonia with absences of the Panayiotopoulos variety, 

we  developed  the  diagnosis  criteria  shown  in  Table  1,  based  on  the  original 

description by Panayiotopoulos and colleagues (14). 

Using the diagnosis criteria mentioned above, we found 12 cases of patients 

with  perioral  myoclonia  with  absences of  the  Panayiotopoulos  type,  described  in 

medical literature. Clemens (5) reported a case of perioral myoclonia with absences 

where the absences began at the age of 2. Bilgiç and collaborators (3) presented the 

case of a 17-year-old patient whose perioral mioclonia with absences began at the 

age of 18 months. From 25 patients with idiopathic generalized epilepsy they studied, 
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Mory and colleagues (12) also classified one of them as having perioral myoclonia 

with  absences.  Baykan  and  Noachtar  (1)  described  one  more  case  of  perioral 

myoclonia with absences in a 31-year-old patient whose absence crises began in 

childhood (see Table 2). 

We were  able  to  accompany  two  patients  (one  of  each  sex)  who  fulfilled 

Panayiotopoulos’s criteria for perioral myoclonia with absences. These patients could 

not qualify in the category of childhood absence epilepsy due to the late onset of the 

absences, nor in that of juvenile absence epilepsy because of the unmanageability of 

the absences (13).  

Perioral myoclonia with absences in childhood absence epilepsy

Capovilla and colleagues (4) studied the findings of the video-polygraph of 12 

children  with  childhood  absence  epilepsy,  which  were  characterized  by  typical 

absences associated with myoclonic jerks of the face or neck. These authors found 

bilateral perioral myoclonia in four patients (three boys and a girl) and myoclonus of 

the  jaw  in  another  patient  among  the  12  studied.  The  age  at  the  onset  of  the 

absences in this group of patients with perioral myoclonia and myoclonus of the jaw 

was between 5 and 9 and the follow-up time was of 2-8 years. Of the five children, 

two  presented  a  positive  response  to  intermittent  photo-stimulation:  one  boy 

presented typical  absences  (case 7)  and  one  girl  presented a  photo-paroxysmal 

response  (case  10).  One  patient  (case  8)  presented  a  generalised  tonic-clonic 

seizure after  the onset  of  the absences and one patient  (case 4) partial  rolandic 

crises. The ictal EEG showed regular generalised spike-wave complex at 3-3,5 Hz, 

lasting 6-15 seconds in all described cases, with the exception of one patient (case 

8)  who also presented occasional  polyspike-wave  complexes (4).  All  the patients 
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presented  benign  evolution,  control  of  the  crises  being  with  pharmacological 

treatment: three had already had their antiepileptic drug withdrawn and two boys still 

received ethosuximide (cases 4 and 5) at the time of publishing the article(4).

     We evaluated one 11 year-old patient with a history of three generalised 

tonic-clonic seizures that began at the age of 10 years and 6 months and, in the 

same period, frequent  mouth movement crises with abrupt loss of consciousness 

(>10/day).  The  perioral  myoclonia  were  resistant  to  pharmacological  treatment 

(divalproate  30  mg/Kg/day  associated  with  phenobarbitone  3  mg/Kg/day;  and 

lamotrigine 8 mg/Kg/day associated with clonazepam 0.08 mg/Kg/day). The seizures 

were interpreted at the time as focal motor seizures. After 19 months without control 

of  the  crises,  the  patient  improved  through  the  control  of  the  crises  with  a 

combination of divalproate (30 mg/Kg/day) and lamotrigine (3 mg/Kg/day). The first 

video-EEG  on  the  use  of  divalproate  and  phenobarbitone  revealed  regular, 

generalised spike-wave discharges,  of  a high voltage, at  3-3.5 Hz, there being a 

maximum of three points for each slow wave and fluctuation at the height of the spike 

(Figure 1). The duration of the seizures was from 7 to 17 seconds. The clinical crises 

were characterised by severe impairment of consciousness and perioral myoclonia. 

The second ictal  video-EEG, in the use of lamotrigine and clonazepam, one year 

after the first, revealed irregular polyspike-wave and spike-wave, at 3-3.5 Hz, with 

fragmentation of  the discharges and duration of  the seizures of  3 to 13 seconds 

(Figure 2). 

 The ten patients who were described in the literature as having perioral 

myoclonia with absences of the Panayiotopoulos-type are presented below in Table 

2 and some patients with perioral myoclonia with absences, but that do not meet the 

Panayiotopoulos criteria are listed in Table 3, to permit comparison. 
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COMMENTS

In  addition  to  the  10  patients  reported  in  the  medical  literature  we  briefly 

described in the text our two patients with  perioral myoclonia with absences of the 

Panayiotopoulos type (13). The fact that we found in the literature the record of 12 

patients  (including  our  2  cases)  with  perioral  myoclonia  with  absences  of  the 

Panayiotopoulos type, described by different groups of researchers, suggests that 

this  syndrome  really  exists  and  is  perhaps  underdiagnosed,  despite  not  being 

recognized by the ILAE as a form of epilepsy in its own right. In the group of perioral 

myoclonia with absences of the Panayiotopoulos type (Table 2 + our 2 cases) there 

was a slight predomination of the female sex (58%), all presented generalised tonic-

clonic  seizures and resistance to  drug treatment.  The majority  referred to a  past 

history of status of absence (66%). Although the patients observed in Table 3 present 

perioral myoclonia with absences similar to those observed in the Panayiotopoulos 

type, several differences were perceived: (I) predominance of the male sex (66%), 

(II) generalised tonic-clonic seizures occurred in just two of the six patients (33%), 

(III)  only  one  patient  presented  of  absence  status  epilepticus,  (IV)  all  improved 

through the control of their crises, with a follow-up time of 6 months to 8 years and 

(V) all the patients were grouped by syndrome as having childhood absence epilepsy 

according to the ILAE criteria (6).  On the other hand, using more limited diagnosis 

criteria (10), some patients in Table 3 could not be grouped by syndromes. Of the 

five  cases  of  childhood  absence  epilepsy  with  perioral  myoclonia  described  by 

Capovilla and collaborators (4), one had absences triggered by photo-stimuli (case 7) 

and  another  presented  a  polyspike-wave  complex  associated  to  the  spike-wave 

complex at 3 Hz and generalised tonic-clonic seizures (case 8). Using the criteria of 
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Loiseau & Panayiotopoulos (10), these two patients would not be classified as having 

childhood absence epilepsy, since crises of absence triggered by photo-stimuli, and 

the presence of polyspike (over 3 spikes per slow wave) are criteria of exclusion for 

childhood  absence  epilepsy.  Absence  epilepsy  in  the  infant  and  juvenile  form, 

however,  would  be  associated  with  a  photo-paroxysmal  response  and  visually 

induced crises in approximately 13%-18% of patients and, only in the minority of 

them,  the  photo-stimulus  exclusively  precipitates  absence  seizures  (8,  18). 

Photosensitivity in idiopathic generalised epilepsy with absences seizures seems to 

be related with more serious syndromes associated to myoclonic and generalised 

tonic-clonic seizures (15). Absence was the first kind of crisis in one third of patients 

with juvenile myoclonic epilepsy and preceded myoclonic and/or tonic-clonic crises 

by a period of up to nine years (15). Therefore, children with typical absence seizures 

of the juvenile myoclonic epilepsy may be wrongly diagnosed as having childhood 

absence  epilepsy  (15).  Another  patient  (case  4)  described  by  Capovilla  and 

colleagues  (4)  presented  rolandic  seizures  associated  with  absences.  The 

coexistence of absence epilepsy and rolandic epilepsy is extremely rare (11) and 

some authors have attributed the fact to the treatment or to the atypical evolution of 

the epilepsy (7). It is probable that the follow-up time of this patient (case 4) (two 

years and three months) is too short to clear this controversy. 

Lastly,  the  sixth  patient  of  Table  3  (a  patient  we  had  accompanied)  was 

clinically unclassifiable under childhood absence epilepsy for presenting accentuated 

perioral  myoclonia  and  the  beginning  of  the  generalised  tonic-clonic  seizures 

simultaneously to the absences, which, according to the Panayiotopoulos criteria (10, 

17),  are  criteria  of  exclusion  from  childhood  absence  epilepsy.  Considering  this 

patient’s first electroencephalogram at the age of 11, the electrographic classification 
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was possible for childhood absence epilepsy and unclassifiable as perioral myoclonia 

with absences for the regularity of the spike-wave complex and lack of fragmentation. 

However,  considering  the  second  EEG  carried  out  at  the  age  of  12  years, 

electrographic classification was impossible for childhood absence epilepsy due to 

the  irregularity  of  the  spike-wave  complex,  presence  of  polyspike-wave  and 

fragmentation  of  the  seizures and  becomes possible  for  perioral  myoclonia  with 

absences.  The  most  probable  syndrome  classification  for  this  patient  is  perioral 

myoclonia  with  absences  of  the  Panayiotopoulos  type,  although  a  good  level  of 

control of the absences has been reached over the last six months of the treatment. 

The change of the electrograph in absences observed in this patient with perioral 

myoclonia, was already proclaimed by Panayiotopoulos since the initial description in 

1994 (14) and the author draws attention to the danger of overestimating the findings 

of a single electroencephalogram.
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CONCLUSION

We  conclude  that  perioral  myoclonia  with  absences  is  a  distinct  form  of 

epilepsy with established diagnosis criteria and its clinical-electrographic expression 

is  well  characteristic.  It  is  likely  to  be  an  underdiagnosed condition,  above  all  in 

childhood, for the lack of knowledge of the syndrome and absence of a diagnosis 

criteria accepted by the ILAE. The prognosis of perioral myoclonia with absences of 

the  Panayiotopoulos-type,  in  the  majority  of  cases,  is  associated  with  the 

uncontrollability of the absences. Errors in syndrome classification should therefore 

be avoided,  i.e,  classifying  the patients  as having  childhood absence epilepsy,  a 

much more benign form of epilepsy. Thus, the 12 patients that fulfilled the diagnosis 

criteria for perioral myoclonia with absences of the Panayiotopoulos-type (10 patients 

shown in Table 2 + our 2 patients) will probably continue to have absences in their 

adult lives and frequent absence status, at least with the currently used antiepileptic 

drugs. The patients that presented absences, perioral myoclonia and good evolution 

(Table  3),  however,  have  clinical-electrographic  characteristics  that  permit  their 

classification with childhood absence epilepsy according to the ILAE criteria, but that 

do not permit their syndrome classification when more restricted diagnosis criteria 

are used.  This group would  require  a  longer  follow-up time for  us to  be  able  to 

evaluate their prognosis on an individual basis. Between the two forms we should 

consider a spectrum of the idiopathic generalised epilepsies with typical absences, 

cases of childhood absence epilepsy being at one pole, and at the other, those of 

perioral myoclonia with absences of the Panayiotopoulos type.
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LIST OF LEGENDS

Figure 1 - First EEG. Girl of 11 years, with absences and onset of perioral myoclonia 

at  the  age of  10.  EEG reveals  regular  spike-wave  complex,  generalised,  of  high 

voltage, at 3-3,5Hz. 

Figure 2 - Second EEG of the same patient as Figure 1 performed 12 months after 

the first test reveals: slow polyspike-wave (more than 3 spike per slow wave) and 

irregular wave-point complexes at 3-3,5Hz, with fragmentation of the discharges. 
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1. Crises de ausência típica associadas a mioclonias rítmicas da região 
perioral.a

2. Início das ausências na infância ou adolescência.

3. Eletroencefalograma ictal: (I) presença de complexos ponta-onda irregulares, 
generalizados, de alta voltagem, principalmente constituídos por 
polipontas-onda a 3-4 Hz, com freqüente irregularidade intradescarga em 
termos do número de pontas no complexo ponta-onda, flutuação na 
amplitude das pontas e fragmentação das descargas. 

(II) Não há fotossensibilidade.b

Tabela 1 - Critérios Diagnósticos para ausências típicas com mioclonia 
perioral tipo Panayiotopoulos

aCrises breves (2-9s), podem estar associadas raramente com mioclonia da mandíbula.O 
comprometimento da consciência varia de leve a intenso e a freqüência varia de rara a várias 
vezes ao dia. A presença de crise tônico-clônica generalizada (principalmente antecedendo ou 
simultânea à crise de ausência), status de ausência freqüente, bem como refratariedade ao 
tratamento farmacológico reforçam o diagnóstico da síndrome.
bEEG Interictal freqüentemente revela (1) surtos abortivos ou breves <1s ou polipontas-onda a 4-7 
Hz – usualmente assimétricas dando a impressão de uma descarga localizada; (2) alterações 
focais como pontas, complexos ponta-onda isolados e ondas teta focais com lateralidade variável.
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Tabela 2 – Dados clínico-eletrográficos dos 10 casos de ausências com mioclonia
perioral do tipo Panayiotopoulos

AF: antecedente familiar; AT: ausência típica; CF: crise febril; CPO: complexo ponta-onda; CTCG: crise 
tônico clônica generalizada; EEG: eletroencefalograma; F: feminino; Irreg: irregular; M: masculino; MPO: 
mioclonia  perioral;  PPO:  poliponta-onda;  Reg.:  regular;  TC:  tomografia  de  crânio;  RM:  ressonância 
magnética cerebral
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3-4 Hz

CPO irreg, PPO
3-4 Hz

CPO irreg, PPO
3-4 Hz, com

fragmentação
infreqüente

EEG

PossívelSimNãoPossívelSimNãoStatus de ausência

NormalNormalNormalNormalNormalNormalExame mental

TC normalTC normalNão TC com leve
assimetria dos

cornos temporais

TC normalNãoNeuroimagem

NãoNãoSimSimNãoSimAF para epilepsia

18362221227Última CTCG (anos)

NãoNãoNãoNãoNãoNãoControle das AT

ModeradoLeveModeradoModeradoModeradoIntensoComprometimento
da consciência

3-6 / ano3 / vida1 / vida0-3 / ano0-12 / ano1 / mêsFreqüência das CTCG

1-2 / semanaDesconhecidaInfreqüenteFreqüenteFreqüenteFreqüenteFreqüência das AT

Sim (mioclonias
da mandíbula)

SimSimSimSimSimMPO durante as AT

Mioclonia de MM
(infreqüente)

NãoNãoNãoNãoNãoOutras crises

11 2 22 7 11 3 Início das CTCG (anos) 

11 213 711 3 Início das AT (anos)

183722222911Idade admissão (anos)

FMFFFFSexo

Panayiotopoulos
(1994)18 (caso 6)

Panayiotopoulos
(1994)18 (caso 5)

Panayiotopoulos
(1994)18 (caso 3)

Panayiotopoulos
(1994)18 (caso 2)

Panayiotopoulos
(1994)18 (caso 1)

Panayiotopoulos
(1994)18 (caso 4)

130



Cont. Tabela 2 – Dados clínico-eletrográficos dos 10 casos de ausências com 
mioclonia perioral do tipo Panayiotopoulos

AF: antecedente familiar; AT: ausência típica; CF: crise febril; CPO: complexo ponta-onda; CTCG: crise 
tônico clônica generalizada; EEG: eletroencefalograma; F: feminino; Irreg: irregular; M: masculino; MPO: 
mioclonia  perioral;  PPO:  poliponta-onda;  Reg.:  regular;  TC:  tomografia  de  crânio;  RM:  ressonância 
magnética cerebral

 Fonte

CPO 3 Hz contínuos
(status de ausência)

CPO reg., 3 HzEEG

SimNãoStatus de ausência

NormalNormalExame mental

RM discreta dilatação
dos ventrículos

NãoNeuroimagem

NãoEpi (tio avô)AF para epilepsia

17?Última CTCG (anos)

NãoNãoControle das AT

LeveIntensoComprometimento
da consciência

2 / vidaRarasFreqüência das CTCG

1 ou mais / diaPoucas vezes / diaFreqüência das AT

SimSim
(e nas pálpebras)

MPO durante as AT

Mioclonias
bilaterais intensas

Outras crises

17 8 Início das CTCG (anos) 

1,5 2 Início das AT (anos)

179Idade admissão (anos)

MFSexo

Não revelado a idade

Não revelado a idade 

CPO e  PPO
irregulares

Não

Normal

RM normal

Não

Não

Leve

Não revelado

1-2 / semana

Sim (lateralizadas
à esquerda)

Mioclonias
esporádicas

15

48

M

Mory et al. (2002)16

(caso 6)
Bilgiç et al. (2001)5

(casoúnico)
Clemens (1997)7

(caso único)

CPO 3 Hz por
3-4s

Sim

Leve retardo mental

RM com leve
atrofia difusa

Não

31

Não

Incapaz de responder
a estímulos auditivos

Raras

Semanais

Sim (lateralizadas
à direita)

Não

Infância

Infância 

31

M

Baykan & Noachtar
(2005)2 (caso único)

Raras mioclonias
em MM

Fonte

CPO 3 Hz contínuos
(status de ausência)

CPO reg., 3 HzEEG

SimNãoStatus de ausência

NormalNormalExame mental

RM discreta dilatação
dos ventrículos

NãoNeuroimagem

NãoEpi (tio avô)AF para epilepsia

17?Última CTCG (anos)

NãoNãoControle das AT

LeveIntensoComprometimento
da consciência

2 / vidaRarasFreqüência das CTCG

1 ou mais / diaPoucas vezes / diaFreqüência das AT

SimSim
(e nas pálpebras)

MPO durante as AT

Mioclonias
bilaterais intensas

Outras crises

17 8 Início das CTCG (anos) 

1,5 2 Início das AT (anos)

179Idade admissão (anos)

MFSexo

Não revelado a idade

Não revelado a idade 

CPO e  PPO
irregulares

Não

Normal

RM normal

Não

Não

Leve

Não revelado

1-2 / semana

Sim (lateralizadas
à esquerda)

Mioclonias
esporádicas

15

48

M

Mory et al. (2002)16

(caso 6)
Bilgiç et al. (2001)5

(casoúnico)
Clemens (1997)7

(caso único)

CPO 3 Hz por
3-4s

Sim

Leve retardo mental

RM com leve
atrofia difusa

Não

31

Não

Incapaz de responder
a estímulos auditivos

Raras

Semanais

Sim (lateralizadas
à direita)

Não

Infância

Infância 

31

M

Baykan & Noachtar
(2005)2 (caso único)

Raras mioclonias
em MM
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Table 3 – Dados clínico-eletrográficos dos 6 casos de ausências com mioclonia 
perioral diferente do tipo descrito por Panayiotopoulos.

AF: antecedente familiar; AT: ausência típica; CF: crise febril; CPO: complexo ponta-onda; CTCG: crise 
tônico clônica generalizada; Reg.: regular; TC: tomografia de crânio; RM: ressonância cerebral

 Fonte

CPO reg, 
3-3,5 Hz (1o EEG) e

CPO irreg, PPO, 3,5 Hz 
com fragmentação (2o EEG)

CPO reg,
3-3,5 Hz

CPO reg,, PPO
3-3,5 Hz

CPO reg, 
3-3,5 Hz

CPO reg, 
3-3,5 Hz

CPO reg,
3-3,5 Hz

EEG

PossívelNãoNãoNãoNãoNãoStatus de ausência

NormalNormalNormalNormalNormalNormalExame mental

RM normalNão fezNão Não fezNãoRM normalNeuroimagem

EpiCFNãoNãoCFCFAF para epilepsia

11Não teveNão reveladoNão reveladoNão reveladoNão teveÚltima CTCG (anos)

Sim (há 6 m)SimSimSimSimSimControle das AT

IntensoPerda abrupta
da consciênicia

Perda abrupta
da consciência

Perda abrupta
da consciência

Perda abrupta
da consciência

Perda abrupta
da consciência

Comprometimento
da consciência

3 / vidaNão teveRarasNão teveNão teveNão teveFreqüência das CTCG

FreqüenteFreqüenteFreqüenteFreqüenteFreqüenteFreqüenteFreqüência das AT

Sim (+ relato de mioclonias
ritmicas da cabeça no sono)

SimSimSimSimSim (mioclonias
da mandibula)

MPO durante as AT

CFNãoNãoNãoNãoCrises
rolândicas

Outras crises

10Não teve Após ausênciasNão teve Não teveNão teve Início das CTCG (anos) 

1067  6 95Início das AT (anos)

11Não reveladoNão reveladoNão reveladoNão reveladoNão reveladoIdade admissão (anos)

FFMMMMSexo

Capovilla et al
(2001)6 (caso 4)

Capovilla et al
(2001)6 (caso 5)

Capovilla et al
(2001)6 (caso 7)

Capovilla et al
(2001)6 (caso 8)

Capovilla et al
(2001)6 (caso 10)

Nicole-Carvalho &
Valença (2005)

(em acompanhamento)

Fonte

CPO reg, 
3-3,5 Hz (1o EEG) e

CPO irreg, PPO, 3,5 Hz 
com fragmentação (2o EEG)

CPO reg,
3-3,5 Hz

CPO reg,, PPO
3-3,5 Hz

CPO reg, 
3-3,5 Hz

CPO reg, 
3-3,5 Hz

CPO reg,
3-3,5 Hz

EEG

PossívelNãoNãoNãoNãoNãoStatus de ausência

NormalNormalNormalNormalNormalNormalExame mental

RM normalNão fezNão Não fezNãoRM normalNeuroimagem

EpiCFNãoNãoCFCFAF para epilepsia

11Não teveNão reveladoNão reveladoNão reveladoNão teveÚltima CTCG (anos)

Sim (há 6 m)SimSimSimSimSimControle das AT

IntensoPerda abrupta
da consciênicia

Perda abrupta
da consciência

Perda abrupta
da consciência

Perda abrupta
da consciência

Perda abrupta
da consciência

Comprometimento
da consciência

3 / vidaNão teveRarasNão teveNão teveNão teveFreqüência das CTCG

FreqüenteFreqüenteFreqüenteFreqüenteFreqüenteFreqüenteFreqüência das AT

Sim (+ relato de mioclonias
ritmicas da cabeça no sono)

SimSimSimSimSim (mioclonias
da mandibula)

MPO durante as AT

CFNãoNãoNãoNãoCrises
rolândicas

Outras crises

10Não teve Após ausênciasNão teve Não teveNão teve Início das CTCG (anos) 

1067  6 95Início das AT (anos)

11Não reveladoNão reveladoNão reveladoNão reveladoNão reveladoIdade admissão (anos)

FFMMMMSexo

Capovilla et al
(2001)6 (caso 4)

Capovilla et al
(2001)6 (caso 5)

Capovilla et al
(2001)6 (caso 7)

Capovilla et al
(2001)6 (caso 8)

Capovilla et al
(2001)6 (caso 10)

Nicole-Carvalho &
Valença (2005)

(em acompanhamento)
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Figure 1
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Figure 2
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CAPÍTULO 4

Nesse artigo nós apresentamos dois casos de gêmeas univitelinas (casos 53 

e 54) com epilepsia ausência da infância segundo os critérios da ILAE (1989). Essas 

crianças não se classificaram pelos critérios de Loiseau e Panayiotopoulos e os 

motivos são listados na tabela 8. Ambas iniciaram suas epilepsias aos três anos de 

idade.  Uma delas  com crises  de ausência e a outra  com crises focais  motoras, 

desenvolvendo crises de ausência posteriormente. Embora, a apresentação clínica 

seja,  em  parte,  distinta,  os  aspectos  eletrográficos  são  muito  semelhantes. 

Observamos  no  vídeo-EEG  descargas  interictais  focais  rolândicas  freqüentes  e 

crises clínico-eletrográficas de ausências típicas em ambas as pacientes. Discutimos 

no  artigo  aspectos  como  fenótipo  eletrográfico  semelhante  para  diferentes 

expressões clínicas e a raridade da coexistência de crises focais rolândicas e crises 

generalizadas de ausência, não tendo sido encontrado na literatura nenhum relato 

em  gêmeos  monozigóticos.  Os  autores  submeterão  esse  artigo  ao  periódico 

internacional Journal of Clild Neurology. 
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RESUMO

A coexistência de epilepsia ausência e epilepsia rolândica num mesmo paciente é 

extremamente  rara.  Apesar  de diferentes  quanto  a sua fisiopatologia  a  epilepsia 

rolândica e a epilepsia ausência da infância apresentam similaridades, como: idade 

de início,  bom prognóstico  e evidente  predisposição genética,  o  que tem levado 

alguns autores a considerar as epilepsias generalizadas idiopáticas como diferentes 

formas de expressão fenotípica de uma só doença, i.e., um continuum biológico da 

mesma doença. Descreveremos dois casos de gêmeas univitelinas, com 7 anos, 

ambas com epilepsia ausência da infância. A primeira gemelar com epilepsia parcial 

benigna da infância com paroxismos rolândicos e epilepsia generalizada idiopática 

com ausências típicas, e a segunda gemelar com epilepsia generalizada idiopática 

com ausências típicas e paroxismos eletrográficos focais interictais na região centro-

temporal.  O  fato  de  encontrarmos  fenótipos  eletrográficos  idênticos  em  gêmeas 

univitelinas com diferentes expressões clínicas, parece reforçar a origem genética da 

coexistência destas entidades,  associada provavelmente,  à  influência dos fatores 

ambientais. 
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INTRODUÇÃO

A epilepsia rolândica ou epilepsia benigna com espículas centro-temporais e a 

epilepsia ausência da infância são formas de epilepsia relacionadas às epilepsias 

idiopáticas idade-relacionadas, com características clínicas e eletroencefalográficas 

bem definidas, e presumida etiologia genética.

As crises generalizadas idiopáticas são decorrentes do envolvimento inicial de 

ambos hemisférios cerebrais, cuja expressão clinica e eletrográfica sugere ativação 

concomitante,  segundo  a  Classificação  da  Liga  Internacional  Contra  a  Epilepsia 

(ILAE, 1989). As crises de ausência são definidas pela ILAE (1981) como “crise de 

início abrupto, com interrupção das atividades, perda de contato e possível rotação 

dos olhos para cima”.1

A epilepsia benigna com espículas centro-temporais é a mais comum forma 

de epilepsia focal da infância, com início entre 3 e 13 anos de idade, cujas crises são 

caracterizadas  por  seu  início  somato-sensorial  com  parestesias  unilaterais 

envolvendo língua, lábios, gengivas e face interna das bochechas. Crises unilaterais 

tônicas, clônicas ou tônico-clônicas envolvendo a face, os lábios, a língua, assim 

como  a  musculatura  laríngea  e  faríngea,  causando  bloqueio  da  vocalização  ou 

anartria  e  sialorréia,  também são comuns.  Uma outra  característica da  epilepsia 

benigna com espículas centro-temporais é a preservação da consciência.2,3

Apesar  de diferentes quanto a sua fisiopatologia a  epilepsia rolândica e a 

epilepsia ausência da infância apresentam similaridades, como: idade de início, bom 

prognóstico e evidente predisposição genética. Baseado nessas similaridades e na 

observação de casos com alterações clínicas e eletroencefalográficas concomitantes 
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de ambas as epilepsias num mesmo paciente, alguns autores têm especulado sobre 

um provável fenômeno de sobreposição das epilepsias que ocorrem na infância.4-13

A  coexistência  de  duas  síndromes  epilépticas  idiopáticas  em  um  mesmo 

indivíduo é incomum. Ramelli e colaboradores selecionaram de seu banco de dados 

de 850 crianças com epilepsia, 78 crianças com epilepsia ausência da infância e 41 

com epilepsia rolândica. Três delas mostraram simultaneamente complexos ponta-

onda generalizados a 3 Hz e anormalidades focais: apenas uma criança apresentou 

clinicamente crises de ausência,  assim como crises motoras focais;  uma criança 

tinha  apenas  epilepsia  ausência  e  a  outra  exclusivamente  epilepsia  rolândica. 

Portanto,  a ocorrência de epilepsia rolândica e epilepsia ausência da infância no 

mesmo paciente é um achado extremamente raro.14 

São relatados dois casos de gêmeas univitelinas com epilepsia ausência da 

infância.  A  primeira  gemelar  com  epilepsia  parcial  benigna  da  infância  com 

paroxismos rolândicos e epilepsia generalizada idiopática com ausências típicas, e a 

segunda gemelar  com epilepsia  generalizada idiopática  com ausências  típicas  e 

paroxismos eletrográficos focais interictais na região centro-temporal. 

139



RELATO DE CASOS

Caso 1 

Menina de 7 anos, I gemelar. Aos 3 anos teve a sua primeira crise durante o 

sono, sendo observada apenas a fase tônico-clônica generalizada. A segunda crise 

ocorreu durante o sono e foi dimidiada à direita, seguida por paralisia de Todd à 

direita. A paciente evoluiu com várias crises durante o sono e, algumas raras, em 

vigília, e foi medicada com fenobarbital.  A família percebia “episódios de parada” 

durante atividade física, mas, não investigou tais episódios. Durante  o  vídeo-EEG 

ictal em vigília, realizado aos 7 anos de idade, foram observadas crises de ausência 

caracterizadas  por  perda  de  contato,  interrupção  da  hiperventilação, 

comprometimento da memória e automatismos mastigatórios, com manutenção dos 

olhos fechados; associadas a complexos ponta-onda generalizados a 3-3,5 Hz, de 

alta voltagem e morfologia irregular, com duração média dos surtos de 5,4 segundos 

(Figura  1).  Havia  ativação  pela  hiperventilação.  Também  foram  observados 

paroxismos focais  muito  freqüentes de ponta-onda de alta  voltagem na projeção 

centro-parietal esquerda (C3-P3) tanto em vigília como durante o sono, e, menos 

freqüentemente na projeção homóloga contralateral (C4-P4) (Figuras 2a e 2b). Após 

a constatação das crises de ausência, o fenobarbital foi substituído por valproato de 

sódio (22 mg/kg/dia). A paciente evolui sem crises focais há 2 anos e sem crises de 

ausência há 8 meses. 

Caso 2  

Menina de 7 anos, II gemelar. Apresentou suas primeiras crises aos 3 anos 

de idade,  descritas como olhar parado, perda urinária, parada da deambulação, por 
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vezes, deixando cair objetos das mãos. Evoluiu com várias crises durante o dia, em 

vigília, chegando a apresentar até 20 crises ao dia, que duravam segundos. Não há 

relato de outros tipos de crise. 

O vídeo-EEG ictal, realizado aos 7 anos de idade, revelou complexos ponta-

onda  generalizados,  de  alta  voltagem,  a  3-4  Hz,  de  morfologia  regular  e  com 

ativação  pela  hiperventilação  (Figura  3).  Esses  paroxismos  se  associaram  com 

crises clínicas caracterizadas por perda de contato, interrupção da hiperventilação, 

comprometimento  da  memória  e  automatismos  mastigatórios.  Os  olhos  se 

mantiveram  fechados  durante  as  crises.  Também  foram  registrados  paroxismos 

focais  tipo  ponta-onda  de  alta  voltagem  na  projeção  parieto-temporal  média  e 

posterior à direita (P4-T4-T6) (Figuras 4a e 4b). Durante o sono, ocorre ativação das 

descargas focais que se apresentam bilateralmente.   

A paciente usava valproato  de sódio (23 mg/kg/dia),  porém, persistia  com 

crises. Após aumento do valproato para 55 mg/kg/dia, houve controle de suas crises, 

estando assintomática há 4 meses. 

Antecedentes pessoais e familiares 

Não houve intercorrências pré, peri e/ou pós-natais. A gravidez gemelar foi 

espontânea  e  o  parto  cesárea.  Exame  neurológico,  desenvolvimento 

neuropsicomotor  e  ressonância  magnética  cerebral  de  ambas  as  gêmeas  foram 

normais.  Primo paterno de segundo grau com crises epilépticas não-provocadas. 

Pais não consangüíneos.
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DISCUSSÃO

Nós  relatamos  dois  casos  de  gêmeas  idênticas  com crises  de  ausências 

típicas,  ambas  classificadas  sindromicamente  como  portadoras  de  epilepsia 

ausência da infância pelos critérios da ILAE (1989).1 Uma das gêmeas, além das 

crises  clínicas  de  ausência  típica  iniciadas  aos  7  anos  de  idade,  apresentava 

também  crises  parciais  motoras  simples,  iniciadas  aos  3  anos  de  idade,  com 

paroxismos  rolândicos  no  EEG  interictal.  Essa  paciente  foi  enquadrada 

sindromicamente  em  duas  síndromes  idiopáticas  distintas,  i.e.,  epilepsia  focal 

benigna  da  infância  com  paroxismos  rolândicos  e  como  epilepsia  ausência  da 

infância  (ILAE,  1989).1 A  outra  gêmea  univitelina  apresentava  crises  clínico-

eletrográficas de ausência típica e nunca apresentou crises focais, entretanto, seu 

eletroencefalograma  interictal  revelava  descargas  focais  freqüentes  na  região 

centro-temporal (rolândica). 

A alta freqüência de antecedentes familiares para epilepsia em pacientes com 

epilepsia rolândica e epilepsia ausência da infância sugere que ambas as entidades 

têm uma herança autossômica dominante com penetrância incompleta e expressão 

idade-dependente.15,16  A  ocorrência  de  espícula-onda  generalizada  a  3  Hz  em 

epilepsia rolândica tem levado a especulações sobre um continuum biológico entre 

epilepsia ausência da infância e epilepsia rolândica.7-9,13,15,17  

Persiste enigmática a explicação para a coexistência destas duas entidades 

clínicas,  entretanto,  parece  que  os  dados  podem reforçar  o  papel  do  córtex  na 

patogênese  das  epilepsias  generalizadas  idiopáticas,  e  concomitante  espícula-

onda.18 Um grupo de estudiosos considera as epilepsias generalizadas idiopáticas 

como  diferentes  formas  de  expressão  fenotípica  de  uma  só  doença,  i.e.,  um 
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continuum biológico da mesma doença.7-9,13,15,17 Por outro lado, outros pesquisadores 

consideram  as  epilepsias  generalizadas  idiopáticas  como  um  grande  grupo 

constituído por síndromes muito distintas entre si.19 

Niedermeyer , ao descrever dois casos de epilepsia ausência com espículas 

rolândicas,  enfatizou  a  relação  entre  epilepsia  generalizada  primária  e  epilepsia 

rolândica.  Ele  acredita  que  essa  relação  seja  baseada  na  disfunção 

(hiperexcitabilidade)  típica  para  ambos  os  tipos  de  epilepsias  idiopáticas:  uma 

hiperexcitabilidade  circundada  por  mecanismos  que  a  restringiriam  ao  córtex 

sensoriomotor na epilepsia rolândica e outra que por não possuir tais mecanismos 

de contensão se generalizaria muito rapidamente através das vias tálamo-corticais 

nas epilepsias generalizadas primárias.4 

Outra  hipótese  é  que  os  paroxismos  focais  refletiriam a  preexistência  de 

aberrações  corticais  focais.  Microdisgenesias  caracterizadas  pela  presença  de 

lesões  corticais  disgenéticas  no  neocórtex,  especialmente  nas  regiões  frontais, 

foram observadas em pacientes com ausências.20 Porém, esse conceito  ainda é 

controvertido.21 

Podemos concluir que a concomitância entre epilepsia ausência e epilepsia 

rolândica é extremamente rara e o fato  de encontrarmos fenótipos eletrográficos 

idênticos  em  gêmeas  univitelinas  com  diferentes  expressões  clínicas,  parece 

reforçar  a  origem  genética  da  coexistência  destas  entidades,  associada 

provavelmente, à influência dos fatores ambientais. 
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FIGURAS

Figura 1 (caso 1) - complexos ponta-onda generalizados a 3-3,5 Hz, ativados 
pela hiperventilação
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Figura 2a (caso 1) – em vigília, paroxismos focais de ponta-onda na projeção 
centro-parietal esquerda (C3-P3) e a direita (C4-P4)
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Figura 2b (caso 1) – em sono, paroxismos focais de ponta-onda na projeção 
centro-parietal esquerda (C3-P3)
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Figura 3 (Caso 2) - complexos ponta-onda generalizados a 3-4 Hz, ativados 
pela hiperventilação
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Figura 4a (caso 2) – em vigília, paroxismos focais tipo ponta-onda na projeção 
parieto-temporal à direita (P4-T4-T6).
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Figura 4b (caso 2) – em sono, paroxismos focais tipo ponta-onda projeção 
parieto-temporal à direita (P4-T4-T6)
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6. CONCLUSÕES

1. As epilepsias generalizadas que cursam com ausências típicas constituem 

entidades  heterogêneas  e  podem  ser  classificadas  em  pelo  menos  nove 

subtipos.  Na  nossa  casuística  tivemos  representantes  de  seis  desses 

subtipos.  O  fato  da  existência  de  um  possível  aglomerado  de  síndromes 

consideradas raras entre os nossos pacientes, sugere a possibilidade de viés 

na seleção dos casos. Possivelmente colegas encaminham preferencialmente 

os pacientes com pobre resposta terapêutica para realização de vídeo-EEG.

2. Baseados nos 10 pacientes com Epilepsia Ausência da Infância (EAI) que 

realizaram vídeo-EEG de admissão livres de droga antiepiléptica e evoluíram 

com bom controle  das  crises,  elaboramos novos  critérios  de  classificação 

para EAI. Esses critérios foram sugeridos com base nos já existentes que são 

os da ILAE (1989) e os de Loiseau e Panayiotopoulos (2005). Esse estudo 

também revela o perfil eletrográfico de uma população de pacientes com boa 

evolução, já que outros estudos analisam o mesmo parâmetro sem, contudo, 

discriminar  pacientes  com  mau  ou  bom  prognóstico.  Pela  primeira  vez 

descrevemos associação de crises eletrográficas de curta duração com alta 

freqüência  dos paroxismos ou vice-versa.  Para  padronizar  a  característica 

típica da freqüência das descargas ictais em uma população de pacientes 

com EAI, avaliados livres de DAE e com boa evolução, optamos como critério 

de inclusão a média dos três momentos da descarga entre 2,5 – 3,6 Hz.
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3. Com a adaptação dos critérios de Panayiotopoulos (1994) para mioclonias 

periorais com ausências conseguimos enquadrar 13 pacientes na síndrome 

(incluindo nossa paciente que inicialmente recebeu o diagnóstico de Epilepsia 

Ausência da Infância com mioclonias periorais e posteriormente mioclonias 

periorais com ausências tipo Panayiotopoulos). Com a publicação do artigo 

reacenderia a discussão sobre a síndrome. Nós acreditamos que pacientes 

com  ausências  com  mioclonias  periorais  tipo  Panayiotopoulos  são 

subdiagnosticados.  Talvez  essa forma de epilepsia  não seja  tão  incomum 

como a literatura sugere, pois encontramos três pacientes que preenchem os 

critérios  numa  população  de  63  indivíduos  com  ausências  típicas. 

Provavelmente, a realização de vídeo-EEG foi importante para o diagnóstico. 
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