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ARTIGO DE REVISAO

Distiirbios paroxisticos ndo-epilépticos

Paroxysmal non-epileptic events

Marcio A. Sotero de Menezes*

Resumo

Objetivo: este artigo tem como objetivo discutir um dos princi-
pais problemas com os quais um pediatra geral tem que lidar no
campo da neurologia infantil, que sdo os disturbios paroxisticos nao-
epilépticos. Estes episédios também sd3o uma causa freqiiente de
consultas aos neuropediatras e de internacdo em unidades de moni-
torizagd@o por video-eletrencefalograma.

Fontes dos dados: revisdo da literatura sobre o assunto na
Medline. Viarios compéndios de neurologia pedidtrica também fo-
ram usados, por conterem informacdes importantes sobre o assunto.

Sintese dos dados: muitas das entidades discutidas neste artigo
sdo freqiientes na populacdo pedidtrica, como, por exemplo, a
sincope, as crises de perda do choro, e os movimentos patolégicos
associados ao refluxo gastroesofagico. Outras entidades sdo mais
raras, como as distonias paroxisticas e a distonia com flutuagdo
diurna.

Conclusdes: o conhecimento bdsico das vdrias sindromes asso-
ciadas com distdrbios paroxisticos ndo-epilépticos é extremamente
importante para o pediatra geral, porque pode evitar exames desne-
cessarios e o diagnéstico errdneo de epilepsia, expondo as criancas
as medicacdes que nao vao melhorar o quadro clinico, e que podem
causar efeitos colaterais.
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Introducao

Entre 10 e 30% das criancas encaminhadas para clinicas
de neurologia e epilepsia recebe diagndstico incorreto!-3.
De acordo com Bye e Nunan, até 1/3 dos pacientes com
suspeita de convulsdes avaliados através de video-eletren-
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Abstract

Objective: this article aims at reviewing one of the mostimportant
problems faced by pediatricians in the field of child neurology. The
paroxystic non-epileptic events are also a frequent reason for pediatric
neurology consultations and admission for diagnostic video-
electroencephalogram monitoring.

Sources: literature review on the subject was perform on Medline,
data were also collected from the main Pediatric Neurology Textbooks,
which were found to be an important and unique source of information
on the subject.

Summary of the findings: many of the entities discussed in this
paper are very common in the pediatric population such as syncope,
breath-holding spells and the movement disorders associated with
gastroesophageal reflux. Other syndromes are less frequent such as
the paroxysmal dystonias and the Segawa Syndrome (dystonia with
diurnal variation).

Conclusion: the basic knowledge of these syndromes is very
important since it may avoid unnecessary procedures and the wrongful
diagnosis of epilepsy. Patients who are mistakenly diagnosed as
epileptics are exposed to anticonvulsant medications, which are
probably not going to be effective and may expose them to the risk
of side effects.

J Pediatr (Rio J) 2002; 78 (Supl.1): S§73-S88: epilepsy,
convulsions, seizures, paroxystic non-epileptic events, syncope,
movement disorder, tetany, hyperekplexia, vertigo.

cefalograma sofrem atualmente de disttirbios nao-epilépti-
cos. Uma grande variedade de distirbios podem parecer,
pelo menos em parte, com convulsdes epiléticas®. Esses
distirbios possuem semelhan¢a com um ou muitos aspectos
das convulsdes epilépticas, tais como perda de consciéncia,
inibi¢do comportamental, mudangas autondmicas e com-
portamento psicolégico ou motor repetitivo. Esta revisdo
tem como objetivo discutir somente alguns dos disttirbios
paroxisticos ndo-epiléticos mais comuns na pratica neuro-
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pedidtrica. Astabelas sdo organizadas em ordem alfabética,
mas nem todas as doengas incluidas nas tabelas sdo discu-
tidas. A Tabela 1 lista em ordem alfabética os tipos mais
comuns de distdrbios paroxisticos ndo-epilépticos observa-
dos na prética neuropedidtrica.

Tabela 1 - Distirbios paroxisticos ndo-epiléticos

Distiirbios de movimento paroxisticos
Ataxia paroxistica (com ou sem reagdo a acetazolamida)
Crises de tremedeira
Desvio tonico paroxistico benigno dos olhos
Distonia com varia¢do diurna (sindrome de Segawa)
Distonia-coréia cinesigénica paroxistica
Distonia-coréia ndo-cinesigénica paroxistica
Estereotipias
Hiperecplexia
Mioclonia benigna infantil precoce
Mioclonia neonatal benigna
Torcicolo paroxistico benigno
Vertigem paroxistico benigno

Outras atividades paroxisticas
Agitagdo de bebés e recém-nascidos (fisioldgico, hipoglice-
mico, hipocalcémico)
Apnéia (especialmente em bebés)
Crises psicogénicas (pseudo-crises)
Interrupgéo respiratéria
Masturbagio
SIDS - sindrome de morte stbita infantil
Sincope
Sindrome de Sandifer
Spasmus nutans
Vomito ciclico

Hipoxemia-hipoperfusao cerebral transitéria causado-
ra de sinais e sintomas paroxisticos

Entre os eventos mais comuns que imitam as convulsdes
estdo as interrupgdes da respiragdo e a sincope. Comega-
mos esta revisdo com essas duas entidades porque elas sdo
muito comuns na populagdo em geral, mas também porque
possuem uma fisiopatologia semelhante. A base desses
sintomas, tanto da sincope como da interrup¢do da respira-
¢do, ¢ uma diminui¢do na perfusdo e no envio de oxigénio
para o cérebro, levando a falha do metabolismo energético.
Fontes confidveis listam alguns valores criticos que em
individuos adultos levariam a disfun¢do do SNC: bradicar-
dia com menos de 40 batimentos por minuto, taquicardia
com mais de 150 batimentos por minuto, assistolia com
mais de quatro segundos, pressio sistélica de menos de 50
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mmHg ou pressdo venosa 02 de menos de 20 mmHg>-%. Esta
hipoxia-isquemia cortical leva auma seqiiéncia de eventos,
incluindo: perda de consciénciae de tonus postural, aumen-
to do tonus (descorticado/opistétono) seguido de poucos
batimentos de clonus. Essa seqiiéncia provavelmente é
causada pela liberacdo da inibi¢do corticorreticular. A
hipoxia cortical produz reducio na freqii€éncia da atividade
elétrica do cérebro (perda de consciéncia-hipotonia), se-
guida por completo achatamento dos tragados do eletrence-
falograma durante a fase tonica. A medida que a hipoxia é
corrigida, as ondas lentas reaparecem e, a0 mesmo tempo,
ocorrem alguns espasmos musculares dos membros antes
daretomada da atividade normal do eletrencefalograma’-8.

Sincope

A sincope € geralmente confundida com convulsdes
epilépticas. A sincope € responsavel por 1% das consultas
em emergéncias pedidtricas®-10. Um estudo revelou que a
prevaléncia da sincope entre adultos foi de 3% para os
homens e 3,5% paraas mulheres!!. Entre um ter¢o e metade
dos casos de sincope aparece quando acompanhados por 5
anos!2.

Durante uma sincope, hd uma hipoperfuséo cerebral
temporaria, seguida de uma recuperagio espontinea que
estd associada a perda de consciéncia e do tdnus postu-
ral”-13-13_ Uma interrupcio do fluxo sangiiineo cerebral
durante 8 a 10 segundos causa perda de consciéncial3.
Existem muitas causas e deflagradores da sincope (Tabe-

la 2).

Tabela 2 - Causas e deflagradores da sincope

Sincope cardioinibidora (interrup¢des de respiragdo)
Cardiovascular
Anormalidades de conducdo cardiaca (bloqueio atrioventri-
cular)
Arritmias cardiacas (sindrome dos intervalos QT prolonga-
dos)
Doenca cardiaca congénita
Doenga cardiaca reumatica
Insuficiéncia cardiaca

Sincope induzidas por drogas
Sincope relacionada a sindrome de hiperventilagdo
Neurocardiogénico

Sincope situacional — manobra de Valsalva - ativacdo parassim-
patica: tosse, defecacdo, degluticdo, mergulho, escovacio dos
cabelos, mic¢do, espirro, tocar trompete, levantar peso

Sincope de sufocamento

Sincope psicogénica
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O diagnéstico da sincope baseia-se principalmente no
campo clinico!®. Geralmente, a sincope é causada por
adog¢do de postura ereta (ortostase), permanéncia em pé por
muito tempo, calor, cansago, fome, manobra de Valsalva,
estresse fisico ou emocional, incluindo venipuntura, dor e
medo!7-18, Virias atividades que provocam a manobra de
Valsalva e/ou a ativag@o parassimpdtica podem causar
sincope, entre elas tosse, defecacao, degluti¢cdo, mergulho,
ato de lavar e escovar os cabelos, mic¢ao, espirros, tocar
trompete e levantar peso®!%-29. Qutros estimulos incluem
entrar ou sair de uma banheira82! ou alongar-se2. Sinco-
pes menos comuns podem resultar de distirbios cardiacos
primdrios (veja abaixo sincope cardiaca primadria).

Freqiientemente, a sincope € precedida por uma sensa-
¢ao de tontura, visdo turva, “coisas se afastando” (algumas
vezes descritas como “visdo em tunel”), palidez, ndusea,
desconforto epigdstrico ou diaforese!3-15. Na maioria dos
casos a perda de tonus é caracterizada por uma queda
(tombo) progressiva e lenta. Com menos freqiiéncia, a
perda de postura pode ser abrupta, com uma repentina
queda que pode estar associada a laceracdes da lingua.
Nesse caso, 0s cortes aparecem tipicamente na ponta da
lingua e mordidas da lingua, com laceragdes laterais ocor-
rem somente em casos excepcionais®23. A incontinéncia
urindria € comum, refletindo inibi¢do cortical, sem indicar
um mecanismo epiléptico.

Normalmente, a perda de consciéncia durante uma
sincope dura de uns poucos segundos até alguns minutos.
Durante o periodo de inconsciéncia, o paciente apresenta
diminui¢ao do tonus postural, que nos eventos prolongados
€ seguido por uma postura tonica e uma breve atividade
clonica. A incontinéncia urindria ocorre com menos fre-
qiiéncia. Depois da sincope, viade regra, geralmente ocorre
uma recuperacdo espontianea sem déficits neuroldgicos
persistentes, mas sintomas como ndusea, palidez, diaforese
e cansaco podem ocorrer. A recuperacdo acontece em
menos de uma horal®>. Embora a maioria dos casos de
sincope em criancgas seja benigna, as quedas autolimitadas
podem levar a lesdes fisicas.

Embora a sincope possa ser geralmente diferenciada da
epilepsia, tanto através de exame clinico quanto através do
resultado de eletrencefalograma, em alguns casos as duas
doengas podem coexistir.

Sincopes de origem cardiaca

As sincopes de origem cardiaca deveriam ser conside-
radas separadamente, j4 que exigem um foco diferente
durante os exames diagndsticos. As sincopes cardiacas sao
menos freqiientes do que as crises de reflexo vasovagal ou
cardioinibitérias®. As doengas que causam essas sincopes
estdo associadas a morte stbita, e por isso € importante
reconhecé-las. Tanto a estenose adrtica congénita quanto a
adquirida (reumdtica) podem produzir sincopes em esfor¢o
e 0 mesmo acontece com cardiomiopatias e alteracdes na
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conducdo cardiaca. Entre as anormalidades de condugdo
cardiaca associadas a sincope estdo as sindromes dos inter-
valos QT prolongados, a sindrome de Wolff-Parkinson-
White, e o bloqueio atrioventricular congénito*. Entre os
casos que apresentam um QT prolongado no eletrocardio-
grama, existem aqueles com as caracteristicas da sindrome
de Jervell-Lange-Nielsen, uma surdez neurossensorial as-
sociada e que é recessivamente herdada, e a sindrome de
Ward-Romano, que é dominantemente transmitida. As duas
sindromes podem ser semelhantes a epilepsia e em alguns
casos a epileptogénese secunddria pode ocorrer e resultar
em morte stbita em algumas criangas?-20. Os episédios
podem ocorrer durante o sono, a pratica de exercicios e
também podem ser causados por emo¢ao ou estresse, mas
jaque mecanismos semelhantes podem ser vistos na epilep-
sia, a confirmacdo através de eletrocardiograma e eletren-
cefalograma € obrigatdria em todos os casos. Uma histéria
familiar de morte sdbita ou ‘epilepsia’, ou uma histéria
pessoal de dores no peito, palpitacdes e de um defeito
cardfaco solucionado através de cirurgia requer uma avali-
acdo cardiaca completa. O exame de eletrocardiograma
deve incluir o cdlculo do intervalo QTc. O intervalo QT é
medido desde oinicio do primeiro formato de onda QRS até
o final da onda T no eletrocardiograma. O QTc correto é
calculado através da divisdo do valor do intervalo QT pela
raiz quadrada do intervalo RR. Os valores de QTc acima de
44 segundos sio elevados de maneira anormal®’. Um ele-
trocardiograma prolongado e um teste de esfor¢o podem ser
indicados quando ha um alto indice de suspeita, especial-
mente quando hd um histérico de sincope ou de morte stibita
na familia. O tratamento com a colocacao de marcapasso
pode prevenir a morte stbita. Existem, no minimo, trés
diferentes substratos genéticos para sindromes de QT pro-
longado, um deles ligado ao gene da proteina ras-l1 no
cromossomo 11p15; um outro associado a uma mutagdo do
canal de potdssio no cromossomo 1q35-q36 (LQT?2), e um
terceiro ligado a mutagdo da proteina do canal de sédio no
cromossomo 3 (LQT3)28.

Um outro tipo de sincope de origem cardiaca sdo os
ataques de hiperventilag@o e cianose vistos em cardiopatias
cianéticas congénitas, tais como a Tetralogia de Fallot.
Esses ataques, se forem graves, resultam em perda de
consciéncia. Deve-se ter cuidado, ja que as cardiopatias
cianéticas congénitas estdo associadas ao alto risco de
fendmenos tromboembdlicos, que podem levar a derrames
e focos epiléticos verdadeiros.

Os pacientes comreserva cardiacareduzida que tiverem
insuficiéncia cardiaca croénica também podem desmaiar
quando tentarem praticar exercicios forcados ou quando
seu fragil sistema cardiovascular for muito exigido como,
por exemplo, durante infeccdes graves.

Tratamento da sincope

A sincope idiopdtica é tratada de maneira mais eficiente
através do aumento do fluxo sangiiineo (retorno venoso)



S76 Jornal de Pediatria - Vol. 78, Supl.1, 2002

parao cora¢do, posicionando-se a crianga horizontalmente,
com as pernas no nivel do cora¢do ou acima dele. Os
pacientes com situacao relacionada a sincope devem evitar
o ambiente deflagrador, tal como calor excessivo. Em todos
os casos de sincope repetitiva, antes que o diagndstico de
“sincope idiopdtica” seja efetuado, deve-se realizar uma
avaliacdo cardiaca adequada com histérico completo, aus-
cultacdo cardiaca cuidadosa e eletrocardiograma interpre-
tado por alguém com experiéncia em padrdes pediatricos.
Em certos casos, a consulta com um cardiopediatra é
altamente recomendada.

Crises de “interrupg¢ao respiratéria” (sincope cardioini-
bidora ou palida e crises de interrupcao respiratéria ciand-
tica)

As crises de “interrupg¢do respiratdria” sdo freqiiente-
mente confundidas com convulsdes epilépticas. Umas das
principais razdes paraisso s3o os movimentos clonicos que,
as vezes, podem ser vistos no final dessas crises.

Sincope cardioinibidora ou palida

Uma denominacdo melhor para estes episédios seria
sincope cardioinibidora (CIS ou crises de “interrupgéo
respiratéria” palida), ja que o problema principal é a hipo-
perfusdo cerebral temporaria (sincope) induzida pela bradi-
cardia, e que leva a palidez facial. Em outros casos, uma
manobra de Valsava com ou sem bradicardia causa uma
sincope semelhante durante a qual os pacientes ficam mais
ou menos ciandticos (crises de “interrupg¢ado respiratoria”
ciandtica).

A idade de inicio da doenca varia entre 6 e 24 meses,
mas casos com o inicio no periodo neonatal e até os 42
meses foram descritos??. Considera-se que aproximada-
mente 4,9% da populagao pedidtrica apresenta estes episo-
dios?®. A seqiiéncia de eventos tende a ser ttil quando os
pais sdo observadores. Uma lesdo leve na cabeca ou qual-
quer tipo de dor ou mesmo uma perturbacdo emocional
extrema dard inicio ao episddio. A febre também pode ser
um deflagrador de eventos semelhantes3C. Depois disso, o
paciente comega a chorar e, entdo, repentinamente para de
chorar (dando a impressao de estar “segurando a respira-
¢a0”) e fica pélido (dai o nome sincope pdlida), torna-se
rapidamente hipotdmico e, na maioria das vezes, os episo-
dios terminam nesta fase com recuperagdo gradual da cor
do paciente e das atividades normais. Algumas vezes, 0s
pais tocam o peito do paciente e notam que os batimentos
cardiacos estdo lentos ou ndo sdo capazes de sentir o
coragdo batendo ou o pulso (que geralmente estd fraco) nas
artérias dos membros, entdo os pais preocupados comecam
a realizar a ressuscitacdo cardiopulmonar na crianca, se
souberem como fazé-la. Em casos mais prolongados, de-
pois da fase hipotdnica, os pacientes se tornam rigidos
(hipertonicos) e podem até mesmo mostrar algumas batidas
clonicas, principalmente nas extremidades superiores. Es-
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ses pacientes freqiientemente sao considerados como tendo
convulsdes ou como epilépticos, e sdo tratados com medi-
cacgdo anticonvulsiva. O fenobarbital, que € um dos anticon-
vulsivos mais usados nesta faixa etdria, pode diminuir
seletivamente a transmissao nos glanglios simpaticos e tem
um efeito suave sobre a taxa de batimentos cardiacos e
sobre a pressdo sangiiinea que pode ser potencialmente
prejudicial para pacientes com tendéncia a bradicardia.
Aproximadamente 18% desses pacientes t€m episodios de
sincope durante a adolescéncia3!.

O diagnostico € feito principalmente através do histori-
co tipico. No passado, a compressdo ocular era realizada
para confirmar o diagnésticozg. Contudo, esse teste ndo é
mais utilizado devido a alguns potenciais efeitos colaterais
oculares32.

O tratamento raramente é necessario, e aconselhamen-
to, assim como esclarecimentos adequados sobre como
monitorar os sinais vitais (tal como é feito em bom treina-
mento para ressuscita¢do cardiopulmonar), podem ajudar a
convencer os pais de que o paciente ndo estd morrendo
durante os eventos. Os pais também devem ser informados
de que o posicionamento do paciente na posicao vertical
pode piorar os sintomas através da diminui¢o da perfusdo
cerebral. Embora isso pareca bastante 6bvio, durante as
crises, os pais podem pegar a crianga instintivamente com
a idéia de consola-la. Os pacientes com anemia devem ser
adequadamente tratados, ja que uma taxa baixa de hemo-
globina esta associada ao aumento no nimero de crises. A
atropina 0,01mg/kg/dia (40-240 microgramas/kg/dose), as
vezes, pode ser util em criancas com episodios freqiientes.

A fisiopatologia da variante ciandtica das crises de
interrupcdo respiratéria provavelmente possui multiplos
fatores ainda nio completamente conhecidos3!. Dentre os
varios fatores envolvidos na génese dessas crises estdo a
hiperventilagdo (que causa alcalose e redugédo de pCO,),
apnéia e manobra de Valsava (que causa um aumento na
pressdo intratordcica e diminuicdo do déficit de retorno
venoso/cardiaco). Os dltimos fatores diminuem a perfusdo
cerebral e a oxigenagdo. Os ultimos fatores sdo lentos
demais para explicar o rapido estabelecimento da cianose.
Uma possivel explicagdo seria a combinacdo imperfeita da
ventilacdo e da perfusdo, que resulta em desvio (shunt)
intrapulmonar da direita para a esquerda3?.

Crises de interrupc¢do respiratdria cianéticas também
sdo provocadas por dor e mudangas emocionais sibitas, tais
como susto, raiva ou frustragdo. Apds os fatores deflagra-
dores, a crianca chora e entdo interrompe a expiragio®. A
seqiiéncia de eventos € cianose, perda de consciéncia e
moleza®. Em alguns casos raros pode ocorrer breves epis6-
dios de enrijecimento corporal antes que a respiragdo seja
retomada no final da crise®. O padrio dos registros poligra-
ficos mostrou uma seqiiéncia levemente diferente daquela
vista na variante palida, com lentiddo dos tracos do eletren-
cefalograma com bradicardia, como seria esperado na fase
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de overshoot de uma manobra de Valsalva. As crises de
interrupcdo respiratéria podem ter uma aparéncia assusta-
dora, mas raramente estdo associadas a conseqiiéncias
sérias; portanto, o tratamento medicamentoso ndo € indica-
do34.

Sincopes de reflexo auto-induzidas

Gastaut et al. (1987) descreveram um tipo de sincope
que ocorre principalmente em pacientes retardados e/ou
psicéticos?. Essas sincopes de reflexo auto-induzidas sdo
raras, mas, as vezes, podem causar problemas de dificil
diagnéstico, ja que podem ser confundidas com auséncias
ou crises de drop-attacks. As criancas param de respirar,
realizam uma manobra de Valsalva e depois de alguns
segundos, ficam pélidas, ficam com olhar parado e relaxam
o tonus postural. As vezes, a perda de ténus postural pode
restringir-se ao pesco¢o ou pode envolver os membros
inferiores, causando uma queda. Em alguns casos, aflenflu-
ramina pode ser ttil, mas atualmente, devido a sua toxidade
cardiovascular, esse medicamento nao é usado muito fre-
qiientemente®33. Este padrio é raramente observado em
criangas com inteligéncia normal®.

Mioclonia neonatal benigna

Geralmente, a mioclonia neonatal benigna é descrita
como abalos miocldnicos repetitivos que sdo vistos princi-
palmente durante o sono ndo-REM, envolvendo especial-
mente os bracos3°. Nesta sindrome, os pacientes tém mio-
clonia freqiientemente diminuida por restricdo leve, ou
mesmo um simples toque3’. A mioclonia é restrita aos
periodos de sono e para abruptamente quando o paciente
acorda3’. A mioclonia é focal, multifocal ou generalizada,
mas em quase todos os casos a atividade mioclonica focal
finalmente migrard para outros locais3’. Abalos repetidos
que duram por alguns segundos freqiientemente acontecem
a cada 3-15 minutos, mas, em alguns casos, o periodo de
clusterpode durar até 60 minutos37. Os movimentos podem
ser tdo dramaticos que até mesmo neuropediatras experien-
tes podem confudi-los com convulsdes epilépticas mioclo-
nicas neonatais (paciente 1, referéncia 37). A histéria
familiar pode ser positiva em 10%37 a 25% dos casos38. O
tratamento com medicagdes anticonvulsivas (lorazepam,
fenobarbital, fenitoina) pode ser ineficaz3’. Embora, na
maioria dos casos nenhuma mudanga autondmica seja per-
cebida, 2/10 dos casos descritos por Daoust-Roy e Seshia
(1992) mostraram 10-30% de aumento na freqii€ncia cardi-

ca3”, Estudos poligréficos de mioclonia neonatal benigna
sugerem que este padrdo de movimento € observado prin-
cipalmente durante o sono ndo-REM (tranqiiilo)30-37-39,
Contudo, até 22% dos eventos podem, na verdade, ocorrer
durante o sono REM (ativo) ou, menos freqiientemente (3%
dos casos), durante o sono transicional®”. O mesmo estudo
descobriu que o sono trangiiilo era o estado predominante
nos seus tracados e que em qualquer crianga, em particular
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com mioclonianeonatal benigna, os eventos ndo ocorreram
mais freqlientemente ou exclusivamente durante o sono
tranqiiilo. O eletrencefalograma é normal durante esses
eventos, € pode mostrar artefato de movimento. Em alguns
casos, os eventos podem ser seguidos por uma reacao
redutora’” que é um padrio normal do despertar e da
reatividade em tracos do eletrencefalograma neonatal, de-
pois de 32 semanas de idade apés a concep¢ao®?. Alguns
tragos podem mostrar transientes agudo multifocal excessi-
vo, mas uma descoberta intrigante em um estudo foi a
presencade ondas agudas positivas em alguns pacientes nas
regides temporal e central®’.

Como o nome jé indica, a mioclonia neonatal benigna é
considerada uma entidade com um bom progndstico, com
remissdo damioclonia e desenvolvimento normal em quase
todos os pacientes3’. Em alguns casos, a mioclonia do sono
pode persistir até os quatro meses de idade3’. Se o diagnés-
tico for correto (crianga com mioclonia com exame neuro-
l16gico e eletrencefalograma normais), nenhum tratamento
é recomendado, até mesmo para 0s casos nos quais a
mioclonia persiste por varios meses.

Mioclonia benigna do lactente

A miocloniabenigna do lactente é uma sindrome na qual
as criangas apresentam uma série de contragdes tonicas ou
miocl6nicas breves envolvendo os musculos axiais e mais
predominantemente o pescoco (mioclonia cefélica). Fle-
xdo, extensdo ou abdugdo dos bragos também podem ser
observados*!. A maioria desses eventos ocorre no periodo
de vigilia e, como os eletrencefalogramas sao normais e o
progndstico a longo prazo é excelente, nenhum tratamento
é recomendado®!.

Crises de tremedeira

As crises de tremedeira sdo uma desordem benigna
incomum em lactentes e em criancas pequenas*24. Este
problema ¢é caracterizado por tremores com movimentos
bilaterias, as vezes, associados ao enrijecimento das extre-
midades superiores***3. As crises ndo foram associadas
com falta de consciéncia ou anormalidades eletroencefalo-
grificas***3, Essas crises duram por varios segundos, ocor-
rem diariamente e podem ser muito freqiientes. O monito-
ramento neurofisiolégico (eletromiografia/eletroencefalo-
grafia) desses eventos mostra que a atividade tem uma
freqiiéncia quase semelhante a freqiiéncia do tremor essen-
cial®>. Uma histéria familiar de tremor essencial é bastante
comum™?, Crises de tremedeira podem representar a ex-
pressdo do mecanismo de tremor essencial em cérebros
imaturos#2. Namaioria dos pacientes, as crises de tremedei-
ra diminuem ou desaparecem com o passar do tempo™®.

Na maioria dos casos, 0s paciente sdo normais, mas

pequenas anormalidades foram descritas através de exames

de ressondncia magnética®>.
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As criangas com crises de tremedeira, principalmente
aquelas com uma histéria familiar positiva de tremor,
podem desenvolver tremor da cabeca (movimento “sim-
sim” ou “nd0-ndo0’’) que pode ser acompanhado pelo desen-
volvimento de distonia leve*©.

As crises de tremedeira geralmente sdo autolimitadas e
melhoram com o passar do tempo, tornando-se menos
freqiientes ou diminuindo durante a dltima parte da primei-
ra década de vida, mas foi encontrado desenvolvimento de
tremor essencial (veja acima). Nesses casos em que as
crises de tremedeira sdo muito perturbadoras, o tratamento
com propranolol pode ser til*’. Na maioria dos casos,
nenhum tratamento € necessdrio.

Convulsoes nao-epilépticas / pseudoconvulsdes /con-
vulsoes psicogénicas

As pseudoconvulsdes foram chamadas mais recente-
mente de convulsdes psicogénicas. Esses eventos sdo epi-
sodios involuntdrios e intermitentes que parecem convul-
soes epilépticas, mas ndo estdo associadas a descargas
epilépticas. As convulsdes psicogénicas podem ser induzi-
das psicologicamente, especialmente através da sugestao.

Esses eventos sdo freqiientemente uma manifestagdo de
distirbios psiquidtricos, tais como distirbio conversivo ou
de somatizag@o. As crises psicogénicas t€m inicio naidade
de 4-70, mais freqiientemente em adolescentes, e sdo trés
vezes mais freqiientes em mulheres do que em homens®.
Estes tipos de eventos sdo considerados uma conseqiiéncia
de um conflito “profundamente localizado”. Uma histéria
remota de abuso infantil pode ser descoberta em alguns
casos. Contudo, a origem psicoldgica da pseudoconvulsio
pode ndo ser encontrada até mesmo através de psicoterapia
adequada. As convulsdes psicogénicas sdo freqlientemente
deflagradas por um mecanismo inconsciente que pode nao
ficar 6bvio em uma entrevista inicial, mas sdo geralmente
causadas por sugestdo. As convulsdes psicogénicas devem
ser diferenciadas das convulsdes falsas, nas quais o pacien-
te finge ter convulsdes devido a um ganho secundario, tal
como compensagao médico-legal. Nas convulsdes falsas,
ha consciéncia da producdo de sintomas e da motivagdo
subjacente.

Do ponto de vista clinico, as pseudoconvulsdes sao
reconhecidas desde a época de Charcot. Esses eventos
geralmente ocorrem quando outras pessoas estdo por perto
(em casa ou na escola), e sdo freqiientemente provocados
por fatores emocionais. Com freqii€ncia, os episédios se
repetem. Durante os eventos, hd uma combinacao de alguns
dos seguintes elementos: movimentos que tendem a ser
descoordenados, agitacdo assincronica dos membros, tre-
mores, “arremesso” pélvico, movimentos laterais da cabe-
ca, postura opistotonica, gritos ou conversa, os episédios
geralmente ndo sdo estereotipados e os olhos tendem a ficar
fechados. Quando as pseudoconvulsdes parecem convul-
sOes tonicas e clonicas generalizadas, a fase tdnica rara-
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mente € vista, a fase cldnica € associada com movimentos
de contorcdo, geralmente nao hd perda da consciéncia e se
ha perda de consciéncia, a mesma pode ser acompanhada
por gritos ou declaragdes obscenas. Existem algumas ca-
racteristicas que ndo sdo uteis, jad que podem ser observadas
tanto em eventos epilépticos quanto em ndo-epilépticos, e
que incluem dilatacdo das pupilas, reflexos da cérnea
diminuidos, reacdo de Babinski, e alteracdes cardiorrespi-
ratorias. Alguns pacientes podem apresentar eventos que
sdo quase idénticos a convulsdes motoras parciais (focais)
ou crises de auséncia®. Em casos raros, incontinéncia e até
mesmo lesdes podem ocorrer durante os eventos. Em al-
guns casos, confusido pds-ictal ou comportamento clinico
anormal podem ser vistos depois de uma crise.

Durante a pseudoconvulsao, o eletrencefalograma néo
mostra nenhuma alteragdo do background e nenhuma ativi-
dade organizada da convulsdo ou lentiddo pds-ictal sdo
vistas. Durante uma convulséo epiléptica eletrografica, o
eletrencefalograma mostra uma interrup¢io da atividade
em andamento, tal como supressdo e atenuacio do ritmo
posterior do background, além de que geralmente hd a
implantacdo de uma nova ativade eletrografica ritmica.

A realizag¢do do diagnéstico por video-eletrencefalo-
grama e a inducgdo de um episédio através de sugestdo é o
método preferido para confirmar a natureza ndo-epiléptica
das convulsdes psicogénicas.

Deve-se ter cuidado para ndo confundir as pseudocon-
vulsdes com as convulsdes de inicio extratemporal (especi-
almente no 16bulo frontal). Pacientes com convulsdes do
I6bulo frontal t€m padrdes estranhos com “arremesso”
pélvico, movimentos parecidos com copulagdo ou movi-
mentos alternados das pernas6. Além disso, as convulsoes
com inicio frontal sdo, as vezes, dificeis de documentar
através do eletrencefalograma. A monitoracio por video-
eletrencefalograma mostra um padrdo estereotipado de
comportamento nas convulsdes do 16bulo frontal, enquanto
que as convulsdes consecutivas tendem a variar mais quan-
to aos eventos psicogénicos. Os pacientes com epilepsia do
16bulo frontal também tendem a ter convulsdes a noite,
enquanto que as pseudoconvulsdes sdo geralmente eventos
diurnos.

Medig¢des da prolactina sérica pés-ictal foram recomen-
dadas como uma maneira de diferenciar eventos psicogéni-
cos de epilépticos. A prolactina é elevada na maioria dos
tipos de convulsdo generalizada e tonico-clonica e parcial
complexa, mas pode ser normal em convulsdes simples e
em algumas convulsdes mesotemporais unilaterais.

Outros testes dteis incluem o exame neuropsicologico
de pacientes com convulsdes psicogénicas, que sao mais
propensos a ter altos escores em escalas de esquizofrenia,
hipocondria, e histeria do MMPI.

Embora até 50% dos pacientes com pseudoconvulsdes
também tenha crises epilépticas verdadeiras, nos adultos
esta ocorréncia nio é tdo comum quanto em criangas na
nossa experiéncia. Nesses casos, medicagdes anticonvulsi-
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vas freqiilentemente alcangam niveis téxicos porque as
convulsdes psicogénicas continuam depois que as convul-
soes epilépticas sdo controladas com doses mais baixas
dessas medicagdes.

Deve-se ter cuidado ao fazer o diagnéstico de convul-
sdes psicogénicas, ja que um acompanhamento cuidadoso
pode mostrar uma taxa relativamente alta de recorréncia,
mesmo com tratamento apropriado em um acompanhamen-
to a longo prazo (veja a referéncia 6 para uma revisao da
literatura). O tratamento das convulsdes psicogénicas in-
clui psicoterapia, modificagdo do comportamento, relaxa-
mento, gerenciamento do estresse, restabelecimento da
confianca. Os pacientes psicéticos com pseudoconvulsdes
precisam de medicag¢des antipsicéticas adequadas.

Sindrome da hiperventilaciao

Esta sindrome € definida por sintomas que sao reprodu-
zidos de maneira confidvel pela hiperventilacdo volunté-
ria*8. Esses sintomas vistos durante as crises de hiperven-
tilacao incluem ansiedade, falta de folego, tontura e pares-
tesia. As criancas com a sindrome da hiperventilacao geral-
mente tém muitos sintomas cronicos, incluindo dores de
cabeca, sindrome do intestino irritivel e depressio*’. Na
faixaetdria pedidtrica, a sindrome é mais freqiiente entre os
adolescentes, embora tenha sido registrada em pacientes a
partir de 6 anos de idade20.

Nao € incomum para as criancas com sindrome da
hiperventilacdo ter problemas psiquidtricos antes do inicio
das crises de hiperventilacdo. O prognéstico desta sindro-
me nao € muito bom, e até 40% dos pacientes ainda t€m
episédios de hiperventilagio na vida adulta®.

Fontes confidveis ressaltam que este diagndstico geral-
mente ndo € realizado, exigindo um alto indice de suspeita,
assim como reprodugdo dos sintomas durante a hiperventi-
lagdo?0. A hiperventilagio voluntaria nio reproduz sempre
esses sintomas, de forma que o tratamento empirico é
indicado quando o diagndstico estiver sendo fortemente
considerado. Para a melhora dos sintomas durante a crise,
recomenda-se segurar a respiracao, respirar lentamente ou
respirar dentro de um saco de papel. O tratamento com
restabelecimento da confianga, psicoterapia e consulta psi-
quidtrica € necessdrio na maioria dos casos.

Hiperecplexia

Esta doenca é transmitida por um traco dominante
autossdmico que é causado pela mutacdo na subunidade
alfa-1 do receptor glicina. O receptor glicina é codificado
no braco longo do cromossomo 5 no locus cromossémico
5q33-q35°01,

Casos na familia demonstram ponto de mutagdo na
subunidade alfa-1do receptor do inibidor glicina (GLRA1)32.
Os receptores glicina tém densidade mais alta no tronco
cerebral e na coluna vertebral®3. A doenca é caracterizada
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por um exagero do reflexo de sobressalto normal.
Hiperecplexia € um termo que se origina do Grego, e que
significa pulo ou espasmo exagerado.

Andermann et al. (1980) descreveram os detalhes do
reflexo de sobressalto normal que consiste na reacao de
alerta associada com piscar de olhos, caretas, flexdes da
cabeca, elevacdo dos ombros, e flexdo dos cotovelos,
tronco e joelhos>4. Os autores chamam a atengo para o fato
de que tensdo e cansagco aumentam a reagdo, enquanto que
a estimulago repetida a diminui. O reflexo de sobressalto
aparece cedo na infancia®.

Essa condig¢ao € caracterizada por episddios de sobres-
salto excessivo apds repentinos estimulos tateis, auditivos
(ruidos altos) ou visuais. Os estimulos de intensidade seme-
lhante geralmente ndo conseguem produzir uma reagao
parecida na maioria dos individuos normais®. Os ataques
sdo associados com aumento do tonus muscular e clonus
espontaneo. Em alguns casos, os pacientes podem ter perda
do tonus muscular com uma sensac¢ao subjetiva de enrijeci-
mento. Nos pacientes com hiperecplexia, areacdo exagera-
da de sobressalto pode ser seguida de queda, o que pode
ocorrer devido a perda do controle postural.

Considera-se que a fisiopatologia desta doenga esteja
relacionada a uma diminui¢do da capacidade da inibicdo
reciproca no nivel da coluna vertebral®.

A apresentacdo neonatal da hiperecplexia é o periodo
que foi chamado de sindrome do bebé enrijecido ou sindro-
me do homem rigido (“forma principal”’) no recém-nasci-
do’75%. A hiperecplexia neonatal é caracterizada pela
hipertonia que comega no primeiro dia de vida (especial-
mente ao redor dos ombros) e sobressalto excessivo que
pode ser produzido com batidas na ponta da glabela (batida
glabelar), assim como através da alimentag@o, mas pode
ocorrer de modo espontdneo®. Uma manobra clinica iitil é
a de bater na ponta do nariz ou da glabela. A batida glabelar
revela uma reacdo de sobressalto exagerada ndo habitual
em quase todos os individuos afetados®!. Essa reagdo de
sobressalto leva ndo somente a um aumento no tonus
muscular, mas pode causar apnéia em lactentes. Sufoca-
mento freqiiente e dificuldades para engolir também podem
ser observados. Com o passar do tempo, os pacientes
desenvolvem hiper-reflexia, marcha atdxica, clonus ritmico
e geralmente sdo confundidos com casos de paralisia cere-
bral espdstica®2. A morte stibita pode ocorrer em lactentes
a partir do periodo neonatal possivelmente devido a apnéia
fatal®0-63-65 Em pacientes mais velhos, a reacio de sobres-
salto pode causar quedas, as quais sdo semelhantes aos drop
attacks, com diferenca apenas no eletrencefalograma (veja
abaixo). Freqiientemente, as quedas dos pacientes sdo asso-
ciadas a perda de controle postural, causando perda de
mecanismos de protecio ou queda “en statue”®. A hiperto-
nia tende a desaparecer com o temp055’66 e estd ausente
durante o sono. Devido ao envolvimento do musculo facial,
os pacientes podem parecer assustados ou tensos. A transi-
¢do do estado de alerta para o sono permite a normalizagio
do tonus basal, e os pacientes freqiientemente t€m abalos
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mioclonicos repetitivos e violentos dos membros, especial-
mente durante o sono tranqiiilo. Em alguns casos, este
padrdo € tdo grave que a crianca € levantada para fora da
cama>>-%7_ Esse padrio dramdtico comeca geralmente quan-
do o tonus basal do despertar dos pacientes comeca a
diminuir, préximo ao primeiro ano de vida; entretanto,
casos com o inicio no periodo neonatal foram descri-
t0s®3-08, Andar inseguro e hesitante também pode estar
presente em pacientes com a forma principal da hiperecple-
Xia.

Um aumento cronico no tonus pode levar ao desloca-
mento da bacia, assim como ao aumento da pressdo intra-
abdominal e subseqiiente formacd@o de hérnias umbilicais,
inguinais e diafragméticas®-00:69,

Foi descrita uma “forma secunddria” que afeta os
lactentes. Nesses casos, a medida que os pacientes ficam
mais velhos, o estresse emocional tem um papel crucial. A
reacdo de sobressalto exagerado freqiientemente € isolada
e pode ser inconstante. Existe relato de um paciente com
inicio dos sintomas na adolescéncia e que reagiu bem ao
4cido valpréico’. Em algumas genealogias, as “formas
principal e secunddria” podem coexistir na mesma familia,
sendo que casos esporadicos também j4 foram relatados’!.

Estudos neurofisiolégicos demonstram que a hiperec-
plexia ndo é somente uma reacdo de sobressalto normal
exagerada, ja que as laténcias do EMG sdo mais curtas do
que o normal’!. O eletrencefalograma pode mostrar picos
centro-parietais seguidos de lentiddo e dessincronizagdo
durante os eventos>. Levantou-se a possibilidade de as
mudancas do eletrencefalograma serem devidas ao artefato
e/ou ndo relacionadas a atividade convulsiva. Potenciais
somatossensoriais e auditivos foram considerados altos ou
normais nessa doenga’>:7%73,

O autor concorda com as outras fontes confidveis que a
relacdo da hiperecplexia com outros distirbios de sobres-
salto ndo-epiléticos, tais como saltos (franceses saltadores
de Maine), latah (c6cegas associada a ecopraxia e coprola-
lia na Maldsia), e miriachita (agir de maneira estipida,
como relatado na Sibéria e em outras partes da Asia), ainda
sdo considerados especulacio??-35, Uma resposta exagera-
da ao sobressalto pode ser um componente da epilepsia
reflexa (epilepsia de sobressalto), que estd fora do escopo

desta revisdo>>.

Valproato e clonazepam sdo os tratamentos de escolha
para a hiperecplexia. Clonazepam é usado em doses relati-
vamente altas de 0,1 a 0,2 mg/kg/dia, mas os sintomas
podem ser controlados somente de forma parcial®. O clona-
zepam pode ajudar a prevenir problemas neonatais®. As
vezes, os episddios de aumento do tdnus podem nao reagir
as benzodiazepinas, mas a flexdo forgada das pernas, da
cabeca e do tronco podem interrompé-los®3-67. E possivel
que casos familiares respondam com maior facilidade ao
clonazepam. Em alguns casos nos quais o clonazepam
provouserineficaz, o dcido valpréico, o 5-hidroxitriptofan,
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ou o piracetam podem reduzir o sobressalto anormal’4. O
4cido valpréico foi titil em casos de inicio tardio’?. O 4cido
valpréico ¢é inicialmente administrado na dose de 15-
20 mg/kg/dia e toxicidade hematolédgica e hepatica podem
ser observadas em qualquer paciente que tomar essa medi-
cagdo, sendo especialmente comum com politerapia e abai-
xo dos dois anos de idade. Embora haja uma tendéncia em
afirmar que o clonazepam e o 4cido valpréico produzem seu
efeito através de suas acdes no receptor GABAS2, uma
outra droga GABA, o Vigabatrin, ndo foi eficiente no
controle das reagdes de sobressalto’>.

O progndstico € varidvel e a principal preocupagdo no
que se refere a hiperecplexia neonatal € a apnéia. A identi-
ficagdo e o tratamento precoces podem ajudar a melhorar o
resultado nesses casos. H4 uma tendéncia da forma neona-
tal melhorar espontaneamente durante os dois anos de vida,
embora ocorra um atraso no desenvolvimento motor mais
tarde29-°!, Em alguns casos, a hiperecplexia pode persistir
na vida adulta. Bloqueio cardiaco completo também foi
descrito em um caso de hiperecplexia nio familiar’®.

Sindrome de Sandifer

As criangas com hérnia do hiato, refluxo gastroesofagi-
co ou com dificil motilidade esofagica podem ter contor-
¢des do pescogo associadas a posturas anormais’ 7%, Ape-
sar da posi¢do e dos movimentos anormais do pescoco, o
ténus muscular do pesco¢o ndo aumenta®. Alguns movi-
mentos da cabega e do pescoco sdo parcialmente parecidos
com aqueles vistos em convulsdes adversivas. Em alguns
casos, inclinagdo da cabega e balbuciagdo podem ser obser-
vados®. Em um estudo com 126 lactentes e criangas com
refluxo gastroesofdgico, 7,6% apresentaram sindrome de
Sandifer®0. Este padrio de movimentos chamado de sindro-
me de Sandifer consiste de espasmos de extensdo e tor¢ao
repentinos do pescogo e estd geralmente associado ao giro
continuo da cabega de um lado para o outro’8, Este padrio
de movimentos pode ser confundido com distonia. Padroes
menos dramaticos freqiientemente niao sdo reconhecidos e
diagnosticados, e € comum que os pacientes recebam um
outro diagndstico, tal como distonia ou epilepsia, antes que
a sindrome de Sandifer seja diagnosticada®!-82,

A presenca da hérnia do hiato ou de refluxo em associ-
acdo com tal discinesia permite que o diagndstico correto
seja feito, e que tratamento apropriado seja oferecido. Caso
o tratamento médico ndo seja suficiente, poderd haver
necessidade de fundoaplicacao.

O reconhecimento da sindrome de Sandifer pode levar
ao tratamento médico ou cirdrgico eficaz (fundoaplicacio)
do refluxo gastroesofdgico. A sindrome de Sandifer deve
ser incluida no diagnéstico diferencial dos pacientes pedid-
tricos com suspeita de torcicolo paroxistico, distonia paro-
xistica do pesco¢co sem aumento palpdvel do tonus dos
grupos musculares correspondentes, ou convulsdes adver-
sivas sem alteracao do nivel de consciéncia.
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Distonia e distirbio do movimento hipermotor

As reagdes distonicas tipicas ndo sdo muito dificeis de
diferenciar das convulsdes epilépticas; contudo, hd uma
zona limitrofe para a sobreposicdo dos sintomas de epilep-
sia e distonia. Na distonia, hd co-contragdo dos grupos
musculares agonistas e antagonistas, freqlientemente le-
vando a tor¢ao de partes do corpo. As distonias ndo estao
associadas a diminui¢do do nivel de consciéncia, mas
podem ser precedidas por uma sensacao subjetiva na parte
do corpo afetada. Em alguns casos de epilepsia do 16bulo
frontal, hd um fendmeno motor do tipo distdnico e perda de
consciéncia, e a convulsio parcial ndo € obrigatoria nessa
sindrome epilética. Os pacientes com hemiplegia também
podem desenvolver distonia. Um dos meus pacientes teve
um grande infarto congénito no territério carétido interno
esquerdo, e a cavidade que se formou depois do derrame
resultou na remocgao de trés ou mais centimetros do cortex
funcional remanescente a partir da superficie interna do
cranio. O menino tinha um histérico de convulsdes parciais
com postura distdnica levando a generalizac@o secundaria,
mas também tinha algumas posturas distonicas simples sem
qualquer alteracdo no eletrencefalograma. A inexisténcia
de alteragdes no eletrencefalograma pode ter sido causada
pela grande distancia entre geradores corticais e os eletro-
dos de registro. Foram necessérios algum tempo e alguns
testes terapéuticos com medicagdes antiepilépticas para se
chegar a conclusao de que o paciente tinha dois problemas:
convulsdes parciais e distonia.

Do ponto de vista clinico, a distonia e os distirbios de
movimento hipermotor podem afetar somente um entre
outros poucos membros, mas o enrijecimento do tronco, a
hiperextensdo da cabeca, o opistétono e as crises oculogi-
ricas também podem ser observadas. As crises oculogiricas
estdo freqiientemente relacionadas ao uso de drogas. Entre
essas drogas estao as drogas psicotrdpicas, tais como feno-
tiazinas, butirofenonas e metoclopramidas®3-84. Muitos
outros agentes foram relatados como indutores de distirbi-
os de movimento, isto é especialmente verdadeiro no que
diz respeito as drogas com efeitos dopaminérgicos®-86,
Homens jovens sao mais propensos a reacao distonica apds
aexposi¢cdo a medicagdes psicotrdpicas, tal como o halope-
ridol. A interrup¢do gradual do tratamento com haloperidol
ououtras drogas agonistas a base de dopaminas pode causar
crises emergentes de abstinéncia, que incluem discinesia
orofacial, distonia e acatisia. A acatisia € uma sensagdo de
agitacdo acompanhada pela necessidade de movimentacao
incessante. O diagnéstico pode ser confirmado através de
exame de urina para deteccdo das drogas geralmente res-
ponsdveis. As reagdes mais graves as drogas sdao autolimi-
tadas e o tratamento com anti-histaminicos intravenosos,
tais como difenidramina (Img/kg/dose lenta intravenosa)
pode controlar sintomas distdnicos ou discinéticos e crises
oculogiricas, mas em alguns epis6dios, os pacientes podem

nio responder a altas doses8”.

Outras causas da distonia incluem lesoes intracerebrais
(tumores, malformacdes vasculares, cistos parasitarios) e,
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mais raramente, as crises podem ser causadas por um
mastocitoma®®. A distonia nio relacionada ao uso de dro-
gas pode reagir a drogas anticolinérgicas. Essas medica-
¢Oes sao bastante toxicas e somente devem ser administra-
das por um neuropediatra treinado, ja que elas estdo asso-
ciadas a um grande nimero de efeitos colaterais, tais como
boca seca, constipagdo, hipotensdo postural, sonoléncia,
etc. Recentemente, o tratamento inicial recomendado para
distonia é um teste com L-DOPA®. A razio I6gica para o
uso da L-DOPA como tratamento de primeira linha € a
eliminagcdo da sindrome incomum chamada de distonia
sensivel a DOPA (também conhecida por distonia com
flutuacdo diurna ou sindrome de Segawa)®. Os pacientes
com esta sindrome tipicamente apresentam distonia que
piora ou aparece a tarde, mas muitos casos atipicos podem
ser diagnosticados com o tratamento empirico com L-
DOPA. O inicio da distonia acontece principalmente na
idade pré—escolargo, mas casos atipicos foram descritos.
Casos ndo tratados desenvolvem parkinsonismo na adoles-
céncia®. A dose de L-DOPA depende do peso do paciente,
e geralmente € administrada em associagdo com um inibi-
dor de carboxilase DOPA periférico, tal como carbidopa,
paraevitar nduseas5?. A dose inicial para pré-escolares é de
50 mg de L-DOPA, mas a dose pode ser aumentada para
250 mg, caso alguma reacao for detectada. Na maioria dos
casos, a reacdo € obtida com uma dose baixa, mas casos
atipicos podem exigir até 750 mg/dia®.

A segunda linha de tratamento da distonia (para pacien-
tes que ndo reagem ao teste com L-DOPA) geralmente é o
tratamento com agentes anticolinérgicos, tais como trihexi-
fenidil em uma dose inicial de 1-2 mg/dia, com um aumento
de 1-2 mg/semana, até chegar a doses de 40-80 mg/dia, se
o paciente tolerar®”. Os efeitos colaterais dos anticolinérgi-
cos s@o bastante comuns, especialmente com doses mais
altas, e incluem boca seca, dificuldade de mic¢ao, taquicar-
dia, precipitacdo de glaucoma, etc. Outras alternativas para
o tratamento da distonia incluem baclofen (dose inicial de
2,5 mg, trés vezes ao dia, com um aumento de 2,5 mg/dia/
semana, até chegar a 30 mg, trés vezes ao dia), clonazepan
(doseinicial de 0,01 mg/kg/dia, com um aumento de até 0,2
mg/kg/dia), dcido valprdico (veja Hiperecplexia acima) e
carbamazepina em umadose incial de 5 mg/kg/dia, com um
aumento até 30 mg/kg/dia®.

Coréia e tiques sdo facilmente diferenciados das con-
vulsdes, excetuando-se os casos de tiques motores simples,
que podem ser confundidos com mioclonia. Nesses casos,
um eletrencefalograma facilmente diferencia a mioclonia
cortical/epiléptica dos tiques. Os distirbios de movimento
ndo precisam ser tratados em todos os pacientes. Em muitos
casos, os tiques sdo suaves e temporarios, e nao precisam de
tratamento. Quando os tiques sdo muito perturbadores
socialmente, podem ser tratados inicialmente com um re-
ceptor alfa-agonista, tal como guanfacina (0,5 mg, duas
vezes ao dia) ou clonidina em uma dose inicial de
0,05 mg/dia, aumentada para até 0,1 mg, trés vezes ao dia.
Rotineiramente, obtemos um eletrencefalograma antes de
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iniciar o tratamento com alfa-agonistas. Os pacientes que
ndo respondem a guanfacina ou clonidina precisam de
tratamento com antagonistas a base de dopamina, que sao
drogas com toxicidade mais complexa, incluindo efeitos
colaterais potencialmente irreversiveis, tais como discine-
sia tardia e acatisia. Nesse caso, essas drogas sdo melhor
prescritas em consultacom um neuropediatra experiente ou
com um psiquiatra.

Spasmus nutans

O spasmus nutans é caracterizado por oscilagdes ocula-
res assimétricas, inclinagdo (balanc¢o) da cabeca para cima
e para baixo, e posi¢cdes anormais da cabeca (inclinagdo)
com inicio entre as idades de 1-15 meses2%-21-93, O nistag-
mo assimétrico e o balango da cabegca nido podem ser
percebidos durante o exame, e muitos casos de spasmus
nutans freqiientemente ndo mostram todas as caracteristi-
cas tipicas do diagnéstico20-2193_ O nistagmo no spasmus
nutans pode ser conjugado (binocular), monocular ou dis-
sociado®. O nistagmo nessas criancas é ressaltado pela
apresentacdo de um alvo visual (brinquedos de bebé ou
livros coloridos)®!. Grande parte da fisiopatologia do spas-
mus nutans é desconhecida, mas a causa do balanco da
cabeca ¢ um reflexo oculovestibular compensatério nor-
mal®!. Esta conclusdo é secunddria ao fato de os lactentes
apresentarem spasmus nutans. Especulagdes de que o spas-
mus nutans resulta da privagdo de luz solar ndo foram
confirmadas2®. Embora se considere que a sindrome tipica
do spasmus nutans é freqiientemente uma condigdo benig-
na e autolimitada, outras entidades mais sérias podem ter
alguns dos sintomas, e precisam ser diferenciadas antes de
se fazer o diagnéstico correto?0. Entre as causas “secundé-
rias” do spasmus nutans estio casos de nistagmo congénito,
lesoes quiasméticasg4, sindrome diencefilica, cistos poren-
cefélicos, opsoclono-mioclono95 ,selavazia, ependimoma,
e distirbios da retina20-91-93,

Um estudo comparou as descobertas clinicas sobre o
spasmus nutans com doengas semelhantes (lesdes do SNC
e nistagmo congénito)?®. Esses autores descobriram que no
grupo do spasmus nutans, o inicio médio do nistagmo e do
balanco da cabeca foi aos 8 meses, e o inicio médio da
inclinacao da cabeca foi aos 15 meses. O nistagmo era
asssimétrico, intermitente, e teve um inicio mais tardio no
spasmus nutans em comparagio com as outras causas do
nistagmo infantil. O nistagmo optocinético esteve freqiien-
temente presente no spasmus nutans, € ausente na maioria
dos casos de nistagmo infantil. O balan¢o da cabeca tam-
bém era mais freqiiente, com maior amplitude, e clinica-
mente mais facil de ser detectado no spasmus nutans. A
inclinacdo da cabeca nio foi considerada como um bom
critério de diferenciacdo.

O acompanhamento a longo prazo é importante para
confirmar o diagndstico de spasmus nutans, ja que a maio-
ria dos pacientes atinge boa acuidade visual; entretanto, o
nistagmo sutil pode persistir até a idade de 12 anos”3.
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Tetania

A tetania €, na maioria dos casos, causada por hipocal-
cemia ou hipomagnesemia, ou ambas. O termo € usado para
designar aumento do tonus muscular devido a excitabilida-
de aumentada da membrana muscular causada por baixas
concentracdes de cdlcio e magnésio. As vezes, o célcio
sérico total pode ser normal, mas o nivel de cdlcio ionizado
€ baixo. Isso pode ser causado por alcalose derivada de
hiperventilacdo ou vomito recorrente, tal como na estenose
do piloro®. Em paises do terceiro mundo, os bebés que sio
alimentados com leite de vaca inadequadamente diluido
podem desenvolver hipocalcemia causada pelo excesso de
fosforo na alimentagdo. A deficiéncia de vitamina D é
atualmente uma causarara de tetania. Em paises em desen-
volvimento, o hipoparatiroidismo e o pseudo-hipoparati-
roidismo congeénito (erros inatos do metabolismo de célcio
e vitamina D) e pds-operatdrio estdo entre as causas mais

freqiientes de hipocalcemia®.

Os sintomas classicos de tetania freqlientemente nao
aparecem antes dos trés meses de idade. O espasmo carpo-
pedal aparece abruptamente e afeta principalmente os de-
dos, os quais flexionam-se na junta proximal e estendem-se
nas juntas distais, com os polegares aduzidos e opostos. Os
pés tornam-se tonicamente estendidos. Ndo se observa
nenhumaalteragdo no nivel de consciéncia, o que é um fator
crucial de diferencia¢do em criancas mais velhas. O larin-
goespasmo pode ocorrer com ou sem o espasmo carpope-
dal, e é diagnosticado quando se ouve o estridor inspiratério
devido a aduc@o das cordas vocais. A tetania latente pode
ser testada com o sinal de Chvostek, que consiste na
presenca de contragdo dos mdusculos faciais depois da
tapotagem na regido do arco zigomatico. O sinal de Chvos-
tek pode ocorrer em algumas criangas normais®. O hipopa-
ratireoidismo e o pseudo-hipoparatireoidismo também po-
dem estar associados com dores de cabega, sinais extrapi-
ramidais e a calcificacdo dos ganglios basais®?. O pseudo-
hipoparatireoidismo estd associado com metacarpos cur-
tos, faces em forma de lua, defeito do esmalte, olfato e
acuidade auditiva diminuidos, além de outros sinais nao-
especificos, tais como retardo mental, cataratas, obesidade
e altura reduzida®%%. As convulses epilépticas podem
ocorrer em qualquer idade em pacientes com hipocalcemia,
e sdo mais comumente observadas do que os espasmos
musculares cldssicos da tetania®. Em lactentes, especial-
mente em neonatos, podem ocorrer convulsdes genuinas
persistentemente focais devido a hipocalcemia. O trata-
mento da tetania consiste na administragdo parenteral de
célcio, com monitoramento cuidadoso??-190, O calcio ad-
ministrado através de cateter na veia umbilical pode causar
necrose hepdtica, se a ponta do cateter ndo for inserida na
veia cava inferior; o local de infusdo deve ser verificado
com freqiiéncia, ji que o extravasamento de célcio para
dentro dos tecidos subcutineos pode causar necrose gra-
ve?2-100 O cloreto de célcio causa reacdes mais graves
quando ocorre extravasamento, portanto o gluconato de
cilcio é a preparacio de escolha®®-190, O cdlcio ndo deve
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ser misturado com o bicarbonato de s6dio no mesmo frasco
ou linha de infusdo, j4 que poderd ocorrer a precipitacdo de
carbonato de cédlcio na solu¢@o. Experimentos com animais
sugerem que o cdlcio introduzido rapidamente na aorta
diminui a perfusdo intestinal, de forma que a infusdo lenta
também deve ser usada com cateteres da artéria umbili-
cal?®-100_ O tratamento agudo de hipocalcemia sintomatica
(tetania, convulsdes e apnéia) deve serde 1-2 ml/kgde 10%
de gluconato de cdlcio (1 ml de gluconato de célcio, 10% de
solu¢do=100mg=9mg de Caelementar) através de infusao
intravenosa durante 5 minutos sob monitoramento cardior-
respiratério® 190, A dose pode ser repetida se nio houver
qualquer reagdo clinica e se o cdlcio sérico permanecer
baixo. O célcio ionizado correlaciona-se mais confiavel-
mente com a irritabilidade da membrana neuronal, e deve
ser usado sempre que possivel para orientar o inicio e o fim
do tratamento agudo, especialmente em neonatos, uma vez
que, nessa faixa etdria, o cdlcio sérico total ndo se correla-
ciona bem com o célcio ionizado?®-190, A vitamina D e o
magnésio sdo indicados quando baixos niveis sdo docu-
mentados.

Episédios de apnéia-bradicardia, sindrome da morte
suabita do lactente/eventos com aparente risco de vida
(ALTE)

Em muitas ocasides, a apnéia pode ser confundida com
convulsdes. A apnéia como a tinica manifestagdo das con-
vulsdes érara, mas pode ocorrer em lactentes, especialmen-
te neonatos a termo!91-192_ Geralmente, os neonatos com
convulsdo relacionada a apnéia mostram outros sinais, tais
como desvio tdnico dos olhos ou atividade clonica. A
apnéia dos lactentes prematuros geralmente é causada por
imaturidade dos centros respiratdrios, e é raramente relaci-
onada a convulsdo. Uma discussdo completa de todas as
causas da apnéia vai além do escopo desta revisdo (veja a
referéncia 6 para uma revisao). Uma lista parcial de causas
comuns da apnéia em neonatos e lactentes inclui: apresen-
tacdo aguda de asfixia, convulsdes neonatais (com ou sem
asfixia), lesdo da coluna vertebral e do cérebro durante o
parto, lesdo préxima a cabeca (acidental), trauma nao-
acidental (sindrome do bebé-trémulo), sepsia aguda, desi-
dratacdo de choque, infeccdo respiratdria (por exemplo,
virus sincicial respiratorio - RSV), compressdo mecanica
do cordao umbilical (osteogénese imperfeita), pressao in-
tracraniana aumentada por qualquer causa. Entre as malfor-
macdes do SNC associadas a apnéia estao as sindromes de
Chiari tipo II, Joubert!'93, CHARGE!®3, Mohr, Dandy-
Walker e Miller-Dicker®. As doengas metabélicas associa-
das com a apnéia do latente incluem defeitos do metabolis-
mo de 4cidos graxos (deficiéncia de acil-descarboxilase de
cadeia média), hiperglicinemia ndo-cetdtica, hipoglicemia
acidural orgénica, distirbios no ciclo de uréia, distirbios
mitocondriais (sindrome de Leigh), distrofia neuroaxonal
infantil. Distirbios neuromusculares conhecidos podem
estar associados a disfung@o respiratéria stibita, mas a
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apnéia também pode indicar esses problemas, que incluem
miastenia grave congénita e adquirida, distrofia miotonica
congénita, miopatias congénitas, atrofia muscular da colu-
na vertebral, amioplasia, Sindrome de Pena-Shokeier, etc.
Muiltiplas causas de apnéia incluem hipoventilagao centro-
alveolar congénita (maldi¢cdo de Ondine), paralisia das
cordas vocais, sindrome de Moebius, seqiiéncia de Pierre
Robin, forma neonatal (principal) de hiperecplexia, dege-
neragdo talamica infantil. Em criangas de mais idade, a
obstrugdo causada por hipertrofia da amigdala e adendides,
aobesidade e a sindrome de Rett sdo as causas mais comuns
de apnéia, mas outras causas incluem distirbios neuromus-
culares, doencas do SNC, encefalomiopatia mitocondrial,
encefalopatia familiar com respiragdo periédica permanen-
te e apnéia central de causa desconhecida®. Refluxo gastro-
esofdgico e espasmo esofdgico também podem causar ap-
néiae bradicardia, também conhecida como “a sindrome de
apnéia acordada”104-107,

A sindrome da morte subita do lactente (SMSL) é uma
entidade heterogénea, que inclui um grupo de doengas, e
ndo pode ser completamente discutida. E suficiente dizer
que casos de SMSL quase fatais (near-miss) podem ser
facilmente confundidos com eventos epilépticos devido a
associacdo de apnéia com hipotonia ou enrijecimento e
cianose ou palidez. Casos graves podem produzir lesdes
hipotensivas e hipdxico-isquémicas, e podem ser seguidas
por convulsdes epilépticas!?8. A maioria das publicagdes
recentes ndo encontrou correlacao evidente entre os regis-
tros poligraficos e a ocorréncia tardia de morte stibita!%?
(vejareferéncia 6 pararevisdo). As indicagdes e a utilidade
de monitoramento eletrénico domiciliar para a apnéia per-
manecem pouco claras! 10,

Vertigem paroxistica

Uma sindrome de crises breves e recorrentes (de um a
varios minutos) de vertigem e nistagmo, que acontece
subitamente sem nenhum deflagrador conhecido, foi des-
crita em criangas. O inicio dos sintomas acontece entre as
idades de 1- 5 anos, e meninos e meninas sdo igualmente
afetados!!!. A freqiiéncia usual das crises geralmente é
baixa, de uma a trés por més, mas em alguns casos foram
relatadas varias crises por dia20-112, A maioria das criancas
para de ter crises antes da idade de 7 anos e, em muitos
casos, menos de cinco crises sdo registradas durante toda a
vida. Durante as crises, a crianga parece palida e assustada,
mas consciente, e pode cambalear e até mesmo cair. Os
pacientes freqlientemente seguram-se em algo (geralmente
méveis ou alguém) no inicio do evento ou deitam-se no
chdo, recusando-se a se mover enquanto os sintomas dura-
rem!12. Na maioria dos casos, os pacientes apresentam
exames de rotina negativos, mas anormalidades na fungdo
do ouvido interno/labirintina foram relatadas!!!.

A relagdo entre enxaqueca infantil e vertigem paroxis-
ticabenigna ainda é especulativa, mas umahistéria familiar
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positiva de enxaqueca entre parentes imediatos ndo € inco-
mum. Essa possibilidade de que a vertigem paroxistica
benigna represente um “equivalente da enxaqueca” é fun-
damentada em casos de crian¢as com a sindrome tipica sem
ou com dor de cabeca associada, que subseqiientemente
desenvolvem enxaqueca cldssica ou vertebrobasilar (refe-
réncia 20, e varios de meus casos pessoais).

Torcicolo paroxistico benigno da infancia

O torcicolo paroxistico benigno da infincia provavel-
mente estd intimamente relacionado a vertigem paroxistica,
mas pode ter etiologia diferente!13-114. Os sintomas apare-
cem durante o primeiro ano de vida e podem até mesmo
estar presentes no periodo neonatal, mais freqlientemente
entre as idades de 2-8 meses?’. A duracdo das crises
geralmente é de varias horas, mas podem ser curtas (10
minutos) e podem durar por até 14 dias2%. Do ponto de vista
clinico, a tor¢do do pescogo (torcicolo) ocorre sem posicio-
namento anormal obrigatdrio ou persistente dacabecae, via
de regra, a resolucio dessa sindrome é espontanea2’. “Es-
palhamento” da postura distonica para o tronco pode ser
visto em alguns casos!1>. Sintomas associados incluem
vOmito recorrente, desconforto e inclinagdo da cabeca para
um lado (isso pode mudar com crises sucessivas) e movi-
mentos oculares anormais. Em alguns casos, as crises
podem ser anunciadas por um periodo de irritabilidade,
angustia, ou vomito2¥, Casos mais extremos foram descri-
tos, nos quais ocorre inclinacdo do tronco para o lado,
algumas vezes com enrijecimento ipsilateral, ataxia em
diregdo ao lado para o qual a cabega estd inclinada®. Nesses
casos extremos, a possibilidade de um tumor do SNC
precisa ser eliminada, a ndo ser que exista uma histéria
evidente de episddios prévios semelhantes, o que deixauma
crianca completamente normal livre de qualquer tipo de
anomalia neurolégica. Durante a avaliagdo do primeiro
episédio, o exame de imagem da cabeca é geralmente
necessario. Agrupamentos familiares foram relatados!1©.

Outras causas de torcicolo devem ser excluidas, inclu-
indo-se causa ocular, relacionada a dor, relacionada a
contratura, distonica, e da sindrome de Sandifer. Os tumo-
res do SNC, incluindo aqueles localizados na fossa poste-
rior, no terceiro ventriculo (cisto coldide) e na coluna
vertebral também podem produzir torcicolo intermitente. A
siringomielia também pode apresentar sintomas semelhan-
tes. Um dos meus casos pessoais apresentou postura tonica
intermitente do pescogo quando estava aprendendo a andar,
o que leva a uma investigacdo de distonia e convulsdes. O
“torcicolo ocular” € resolvido através da posicao de supino
ou oclusdo do olho parético e estd presente na posi¢do
sentada. Trauma e linfadenite relacionada com infecc¢do
também podem produzir dor e postura anormal do pescocgo.

O torcicolo paroxistico pode ser diferenciado das con-
traturas, uma vez que a cabeca pode ser passivamente
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colocadanovamente na posi¢ao neutra, mas cominclina¢ao
imediata. Como no caso da vertigem paroxistica, sugeriu-se
uma relacdo entre enxaqueca e torcicolo paroxistico. A
enxaqueca tipica tem sido observada em casos de torcicolo
amedida que a crianga fica mais velha! 13, Outras etiologias
de episédios de vertigem podem ocorrer em criangas, tais
como intoxicagao por drogas ou labirintite aguda de origem
infecciosa. Essas causas precisam ser levadas em conside-
racdo ao se fazer o diagnéstico de vertigem paroxistica®. A
maioria dos casos de torcicolo paroxistico benigno da
infancia recupera-se antes dos 2 a 3 anos sem intervencao
médica?’.

Coreoatetose cinesigénica paroxistica

Neste distiirbio, o movimento subito deflagra distonia
uni- ou bilateral e/ou crises de coréia que podem se repetir
até 100 vezes®. As crises podem ser precedidas de uma aura
de rigidez ou formigamento no segmento afetado®. Nenhu-
ma perda de consciéncia € percebida durante os eventos,
que duram de um a alguns minutos?0, Os movimentos
podem ser bizarros, distonia com contratura, coréica ou até
mesmo de natureza balistica e, as vezes, podem causar
quedas!!’. Outros estimulos que foram descritos como
deflagradores de crises incluem estresse, hiperventilagdo,
excitacdo e sobressaltos 7. Casos deflagrados por metilfe-
nidato foram descritos!!8. Trés quartos dos casos desta
doenga sdo familiares e transmitidos por um trago dominan-
te*. O outro ¥ dos casos provavelmente representa muta-
¢des de novo. E necessario cuidado com este diagnéstico,
ja que os casos considerados como coreoatetose cinesigé-
nica paroxistica e que passaram por video-eletrencefalo-
gramade longa duragdo apresentaram convulsdes eletroen-
cefalogréficas originadas no cértex sensério-motor suple-
mentar e no niicleo caudal ipsilateral 11,

Em muitos casos, a discinesia cinesigénica paroxistica
reage bem a drogas anticonvulsivas, especialmente aquelas
que desativam o canal de sédio, tais como a carbamazepina
e a fenitoina, até mesmo em doses baixas!!7. Os pacientes
afetados pela coreoatetose cinesigénica paroxistica tém
longevidade normal, mas as crises em publico podem levar
ao constrangimento social.

Esta sindrome geralmente € tratada inicialmente com
carbamazepina 5 mg/kg/dia, sendo que alguns pacientes
podem responder até mesmo a doses mais baixas, mas
outros podem exigir doses levemente mais altas no Ambito
usado para criangas com convulsdes (15-25 mg/kg/dia). Em
alguns casos resistentes, a flunarizina foi bem sucedida em
controlar as crises, mas também foram relatados casos que
nao obtiveram nenhuma resposta (120). A flunarizina ge-
ralmente € iniciada em uma dose de 2,5-5 mg/dia em
criangas, e aumentada conforme a tolerdncia, até 0,5-
1 mg/kg/dia.
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Coreoatetose nao-cinesigénica (distonica) paroxistica

Foram relatadas crises semelhantes aquelas descritas
em ‘“‘coreoatetose cinesigé€nica paroxistica” (veja acima),
mas deflagradas por estresse, ingestdo de café ou élco-
ol'17:121 " A crises sdo normalmente mais longas que
aquelas observadas nas formas cinesigénicas, com duragao
em torno de algumas horas, mas, no entanto, ocorrem com
menor freqii€éncia. Essa doenga, embora menos comum,
também é familiar e transmitida por um tragco dominante. As
drogas anticonvulsivas ndo sio eficientes, com exce¢do do
clonazepam e do oxazepam!!7-122, Um paciente que tam-
bém sofria de ataxia respondeu positivamente a acetazola-
midal?3. A dose inicial de clonazepam é de 0,01 mg/kg/dia,
e aumentada para 0,1 mg/kg/dia durante véarias semanas, e
a sedacdo € um dos efeitos colaterais mais limitadores.

Outras discinesias paroxisticas idiopaticas

Lance também descreveu casos intermedidrios que nao
se enquadravam nem com o grupo de coreoatetose paroxis-
ticacinesigé€nicas, oucomode nﬁo—cinesigénicasl 17 Esses
casos estranhos sdo geralmente induzidos por exercici-
0s!17-121 ‘Wali também relatou hemidistonia induzida por
exercicios prolongados e por friol24. Uma forma rara de
coreoatetose paroxistica dominante autossémica com es-
pasmos foi descrita e recentemente mapeada para o cromos-

somo 1p préximo ao cluster dos canais de gens de potas-
(0125
sio' .

Distonia paroxistica da infancia

Angelini etal. descreveram uma distonia paroxisticaem
lactentes entre 1 e 5 meses'2%. Do ponto de vista clinico, os
epis6dios sdo caracterizados por breves, episddios freqiien-
tes e repetidos de distonia dos membros superiores (simé-
tricos ou assimétricos) e/ou opistétono. Os sintomas dimi-
nuem com o tempo e desaparecem totalmente antes do final
do segundo ano de vida!26.
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