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INTRODUCAO

Crise epiléptica ¢ definida como a ocorrén-
cia transitdria de sinais e sintomas de atividade
sincrona ou excessiva no cérebro. Sdo conside-
rados sinais ¢ sintomas: alteragoes da conscién-
cia ou fen6menos motores, sensitivos, autono-
micos ou psiquicos involuntdrios percebidos
pelo paciente ou por um observador. Ja a epi-
lepsia € vista como um disturbio cerebral carac-
terizado pela predisposi¢ao persistente e recor-
rente em gerar crises epilépticas, sendo que seu
diagndstico baseia-se na ocorréncia de duas cri-
ses nao provocadas com um intervalo maior que
24 horas, ou uma crise epiléptica ndo provocada
¢ a probabilidade de ocorréncia de outras crises
sequencialmente. Além disso, um conjunto de
tipos de crises, achados de exames complemen-
tares, acrescidos a caracteristicas especificas
como idade de inicio e remissao, fatores desen-
cadeantes de crises, horario de predilecao, co-
morbidades associadas, ¢ denominado sindro-
me epiléptica (MOREIRA & PEREIRA, 2020).

As crises epilépticas “provocadas” sdo
aquelas causadas diretamente por uma condi¢do
sintomatica aguda e, entre as mais comuns, des-
taca-se a sepse, a hipoglicemia ou hiperglice-
mia e a abstinéncia de alcool. No entanto, outras
condi¢cdes como acidente vascular cerebral
(AVC), lesdo cerebral traumatica, cirurgia in-
tracraniana e pos-encefalopatia anodxica sao
consideradas condi¢des sintomaticas agudas
apenas se a convulsdo ocorrer nos primeiros 7
dias apo6s o evento (THALER & THALER,
2023).

J& as convulsdes “ndo provocadas” ocorrem
na auséncia de uma condi¢do sintomatica aguda
e sdo de etiologia desconhecida ou relacionadas
a uma lesdo cerebral ou disturbio ocorridos re-
motamente, como um AVC antigo ou um tumor
cerebral, por exemplo, os quais podem atuar
como “focos” convulsivos, na medida em que

criam um tecido cerebral irritavel propenso a
convulsdes. No entanto, isso € raro € nio tem
explicacdo cientifica clara atualmente (MO-
REIRA & PEREIRA, 2020).

As crises sdo divididas em quatro grupos:
crises focais, crises generalizadas, crises de ini-
cio desconhecido e crises ndo classificaveis.
Ainda, as crises focais e generalizadas, podem
ser subdivididas em motoras e ndo motoras. As
crises de inicio desconhecido sdo aquelas cujo
inicio nao foi presenciado e as ndo classifica-
veis, cuja classificacdo foi impossivel de ser re-
alizada devido a informagdes incompletas ou
caracterizagcdo extremamente incomum (MO-
REIRA & PEREIRA, 2020).

O objetivo deste estudo € apresentar de for-
ma ludica as principais caracteristicas clinicas e
manifestagdes das sindromes epilépticas da in-
fancia, buscando sedimentar conhecimento fo-
cado em conhecer as principais etiologias ¢ a
classificagdo das crises epilépticas, visando es-
tabelecer diagndstico rapido e preciso, para evi-
tar alteracOes neurologicas graves e encami-
nhar o paciente para tratamento antiepiléptico
adequado que minimize o surgimento de crises
futuras.

METODO

Trata-se de uma revisdo de literatura siste-
matica realizada no periodo de margo até maio),
por meio de pesquisas nas bases de dados Pub-
Med, Medline e SciELO. Foram utilizados os
descritores: “epilepsy in children”, “epileptic
syndromes” e “epileptic seizures”. Desta busca
foram encontrados 50 artigos, posteriormente
submetidos aos critérios de selecdo. Além di-
sso, foram realizadas buscas em livros publica-
dos entre 2020 e 2025 que atendessem ao esco-
po tematico da pesquisa.

Os critérios de inclusdo foram: artigos nos
idiomas portugués e inglés; publicados no peri-
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odo de 2005 a 2025 e que abordavam as tema-
ticas propostas para esta pesquisa, estudos do
tipo revisdo, meta-analise e, disponibilizados na
integra. Os critérios de exclusdo foram: artigos
duplicados, disponibilizados na forma de resu-
mo, que ndo abordavam diretamente a proposta
estudada e que ndo atendiam aos demais crité-
rios de inclusdo.

Apbs os critérios de selecdo restaram 30 ar-
tigos que foram submetidos a leitura minuciosa
para a coleta de dados. Os resultados foram
apresentados de forma descritiva, divididos em
categorias tematicas abordando: Epidemiologia
e fatores associados, crises focais, crises gene-
ralizadas, sindromes com epilepsia e modalida-
des de tratamento.

RESULTADOS E DISCUSSAO

A epilepsia ¢ a doenga neuroldgica mais
frequente na infancia e frequentemente se ma-
nifesta no inicio do desenvolvimento. Seu diag-
nodstico ¢ clinico, baseado na historia do paci-
ente, seu exame fisico e exames complementa-
res como eletroencefalograma (EEG) e neuroi-
magem, em especial a ressonancia magnética
de encéfalo. Para a compreensao total da pato-
logia, ¢ necessario ter em mente suas principais
caracteristicas clinicas (MOREIRA & PEREI-
RA, 2020)

Epidemiologia e Fatores Associados
Uma analise sistematica do estudo Global

Burden of Disease (GBD), evidenciou que a
epilepsia afeta cerca de 50 milhdes de pessoas
mundialmente, sendo uma das condi¢des neu-
rologicas mais comuns. Em relagdo a epidemi-
ologia da epilepsia infantil, hd variagdo con-
forme a regionalidade, faixa etaria, género e ti-
po da crise (GBD EPILEPSY COLLABORA-
TORS, 2021).

Houve uma variacdo regional significativa,
com maior prevaléncia em paises de baixa e

média renda. A alta incidéncia em paises de me-
nor renda pode refletir a maior carga de fatores
de risco modificaveis, o que pode estar relacio-
nado a maior exposicao a infec¢des do sistema
nervoso central e acesso limitado ao tratamento.
A incidéncia de epilepsia em criangas varia de
41-187/100.000 em paises subdesenvolvidos,
principalmente em areas rurais (CAMFIELD &
CAMFIELD, 2015; GBD EPILEPSY COLLA-
BORATORS, 2021)

A incidéncia € consistentemente relatada
como sendo mais alta no primeiro ano de vida e
declina para niveis adultos ao final da primeira
década. Isso se deve, possivelmente, a infec-
¢oes ou lesdes perinatais, imaturidade do siste-
ma nervoso central (SNC) e causas estruturais e
genéticas (GBD EPILEPSY COLLABORA-
TORS, 2021).

As taxas de prevaléncia e incidéncia foram
ligeiramente mais elevadas em meninos. Essa
constatagdo se deve aos fatores bioldgicos e
hormonais que, apesar de ainda serem pouco
compreendidos, podem influenciar na susceti-
bilidade ou na evolucado da epilepsia (GBD EPI-
LEPSY COLLABORATORS, 2021).

H4 uma predominancia de crises focais em
comparacgdo com crises generalizadas. Apenas
cerca de 5 das criangas com epilepsia pode ser
atribuida a uma sindrome de epilepsia especi-
fica (GBD EPILEPSY COLLABORATORS,
2021).

Crises Epilépticas Focais
As crises epilépticas focais sdo definidas

como uma atividade elétrica neuronal anormal
e sustentada tendo origem inicial em redes neu-
rais limitadas a apenas um hemisfério cerebral,
sendo discretamente localizadas ou tendo uma
distribuicao mais ampla. Ademais, essas crises
focais podem estar ou nao associadas a um
comprometimento da consciéncia (€ a incapaci-
dade de resposta padrao a estimulos exdgenos
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em virtude de uma alteragdo da consciéncia
e/ou da responsividade) durante o ataque. Dessa
forma, as crises focais podem ser subdivididas
com base em sinais clinicos € nos sintomas,
principalmente em (FISHER et al., 2017):

* Crises motoras: manifestam-se como ativi-
dade motora focal, que pode ser vista como uma
dispersdo anatdmica ou marcha jacksoniana,
movimento versivo, fona¢do ou interrupgao vo-
cal (FISHER et al., 2017);

* Crises nao motoras (sensoriais): pode ter si-
nais de parestesia, sensag¢ao de distor¢ao de pe-
riferia, vertigem, mudanga na gustacao, olfato e
audi¢do, além de fendmenos visuais com luzes
cintilantes (FISHER, et al., 2017);

» Convulsdes tonico-clonicas focais a bilate-
rais: comeca em uma area limitada em um lado
do cérebro (focal) e, posteriormente, se espalha
para ambos os lados (bilateral), ocasionando
quadro de perda de consciéncia e presenca de
caracteristicas tonico-clonicas, como rigidez e
tremores (FISHER et al., 2017);

* Crises focais com comprometimento da
consciéncia: apresentagdo de movimentos re-
petitivos variados e semi-intencionais, chama-
dos automatismos motores, podendo incluir
movimentos oro bucais, fendmenos motores
complexos, por exemplo movimentos de bici-
cletas e chutes, agitar os bragos, correr, pular e
girar. Essas crises compreendem os dois hemis-
férios (FISHER, et al., 2017);

* Crises focais sem comprometimento da
consciéncia (auras): integram sintomas psi-
quicos corticais superiores, como disfagia, sen-
sacdo de familiaridade, alteracdes afetivas, co-
mo o medo, alucinagoes, ilusdes e distor¢ao de
tempo (FISHER, et al., 2017);

Existem também as epilepsias focais autoli-
mitadas da infancia, as quais podem ter sua cau-
sa desconhecida, de suspeita genética ou com-
provada, que ocorre em criangas com desen-

volvimento neurolégico normais. (SPECCHIO,
et al., 2022) Essas incluem:

* Epilepsia autolimitada com picos centro-
temporais (SeLECTS): acomete criangas em
idade escolar precoce (variando de 3 a 13 anos
com pico de incidéncia entre 7 ¢ 9 anos) e com
desenvolvimento normal. Ademais, pode pas-
sar despercebido por ocorrer, principalmente,
durante o sono e o seu tipo mais comum € carac-
terizado por uma crise focal com apresentacao
de sinais motores envolvendo a face e sem com-
prometer a consciéncia (SPECCHIO, et al.,
2022);

* Epilepsia autolimitada com crises autono-
micas (SeLEAS): ocorre na primeira infincia,
se apresentando em uma idade média de 5 anos
no intervalo de 1 a 14 anos e se mostra por ser
um tipo unico de convulsdo que possui caracte-
risticas autondmicas proeminentes. O sinal ictal
mais frequente e que € caracteristico nessa epi-
lepsia € o vomito, ha também a possibilidade da
presenga de sindromes visuais, como aura con-
vulsiva, olhar fixo e desvio ocular e da cabeca;
vale ressaltar que geralmente sao noturnas e du-
ram, na maioria das vezes, mais de cinco minu-
tos. Além disso, outros sinais presentes sao con-
vulsdes semelhantes a sincope, ou seja, com
perda subita do tonus muscular e falta de res-
posta com ou sem sinais autondmicos associa-
dos (CARABALLO, et al.,2007; KOUTROU-
MANDIS et al. 2012).

* Epilepsia visual occipital infantil (COVE):
tem uma média de apresentagdo de 8 a 9 anos
(intervalo de 3 a 16 anos). Como manifestagdes
clinicas, juntamente com as convulsdes, fre-
quentemente estdo presentes sintomas visuais
como cegueira e alucinagdes visuais elementa-
res. Além disso, ha automatismos, cefaleia tipo
enxaqueca, atividades hemiclonicas, € mo-vi-
mentos versos. Vale ressaltar que duram me-
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nos de cinco minutos € ocorrem, em sua maio-
ria, durante o dia (MICHAEL et al., 2009; CA-
RABALLO et al., 2009).

A causa da epilepsia focal ndo ¢ identifi-
cada em aproximadamente 25% dos pacientes,
assim, caso haja historico familiar negativo ou
auséncia de anormalidades neurologicas, essa
epilepsia ¢ considerada desconhecida.

Crises Epilépticas Generalizadas
As sindromes epilépticas generalizadas

com inicio na infancia costumam ter uma etio-
logia genética com um padrdo de heranga com-
plexa, envolvendo uma base poligénica com in-
fluéncia ou ndo dos fatores ambientais (HIR-
SCH, et al. 2022).

Entre elas, a mais comum ¢ a sindrome de
epilepsia generalizada idiopatica, a qual inclui
a epilepsia de auséncia. A epilepsia com ausén-
cia mioclonica e epilepsia com mioclonia das
palpebras também fazem parte das sindromes
genéticas, embora apresentem um prognostico
mais varidvel e maior propor¢do de casos resis-
tentes a medicamentos e com comorbidades
cognitivas mais frequentes. A epilepsia com
crises mioclonicas-atonicas € generalizada, mas
¢ classificada dentro das encefalopatias epilép-
ticas devido regressao ou estagnacao do desen-
volvimento (HIRSCH, et al. 2022; GURBA et
al. 2012).

A epilepsia com mioclonia das palpebras,
conhecida como sindrome de Jeavons, é carac-
terizada por uma triade clinica composta por
mioclonia frequente das palpebras, com ou sem
auséncias; indugdo das crises pelo fechamento
dos olhos e pela estimulagdo fotossensivel; e
maior intensidade das crises ao despertar. Ante-
riormente, essa condi¢do era chamada de sin-
drome do girassol, devido a tendéncia dos paci-
entes de virarem o rosto para a luz no inicio das
crises (SADLEIR et al., 2012).

Trata-se de uma sindrome rara, com preva-
léncia entre 1,2-2,7% dos casos de epilepsia.

Em cerca de 20% dos casos, ha historico fami-
liar de epilepsia generalizada idiopatica. Em in-
dividuos que apresentam essa sindrome no con-
texto de encefalopatia epiléptica, foram identi-
ficados genes associados a doengas monogéni-
cas, como CHD2, SYNGAP1 ¢ NEXMIF. A
genética da epilepsia com mioclonia das palpe-
bras sugere uma heranca complexa, envolvendo
determinantes genéticos compartilhados (SAD-
LEIR, et al. 2012).

A idade de inicio ¢ geralmente entre 6-8
anos, com variagdo entre 2-14 anos, havendo
uma predominancia em meninas na propor¢ao
de 2:1. Na maioria dos casos, o desenvolvimen-
to neuropsicomotor ¢ considerado normal. No
entanto, pode haver funcionamento intelectual
limitrofe em até metade dos pacientes, além de
dificuldades de atencdo. O exame neuroldgico
costuma ser normal (SADLEIR, ef al. 2012).

As crises tonico-clonicas generalizadas ten-
dem a ser controladas com o uso de antiepilép-
ticos. Entretanto, a mioclonia das palpebras
pode permanecer parcialmente ndo controlada e
isolada, sem alteragdes eletroencefalograficas
(ECQG), sendo entdo considerada um distarbio
de movimento. Como se trata de uma condigao
vitalicia, o tratamento deve ser continuo. Em
pacientes com fotossensibilidade proeminente,
medidas comportamentais sdo recomendadas
para evitar o uso excessivo de medicamentos,
como o uso de chapéus, 6culos de sol e lentes
azuis especificas (Z1), que ajudam a atenuar a
resposta fotossensivel (SADLEIR et al., 2012).

As crises sdo caracterizadas por tremores
mioclonicos breves, repetitivos e frequente-
mente ritmicos (3-6 Hz), acompanhados de des-
vio simultaneo dos olhos para cima e extensao
da cabeca - esses sinais sdo obrigatorios para o
diagnostico. As crises sdo breves, durando ge-
ralmente entre 1 a 3 segundos, nunca ultrapas-
sando 6 segundos, € podem ocorrer varias vezes
ao dia ou até varias vezes por hora. A conscién-
cia pode estar preservada ou discretamente
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comprometida, sendo essa alteragao sutil obser-
vada em até 20% dos pacientes. Crises de au-
séncia podem estar associadas ou ocorrer isola-
damente. Eventos tonico-clonicos generaliza-
dos, embora presentes na maioria dos casos, sao
infrequentes ¢ podem ser desencadeados por
fatores como privagao de sono, consumo de al-
cool ou estimulagdo fotossensivel (SADLEIR
etal. 2012).

Essas crises geralmente sdo induzidas pelo
fechamento lento dos olhos ou pela exposicao a
estimulos fotossensiveis intensos. A presenga
de mioclonia frequente nos membros deve le-
vantar a suspeita de diagnosticos alternativos, e
a ocorréncia de crises focais ¢ considerada ex-
cludente para essa sindrome (SADLEIR et al.,
2012).

O eletroencefalograma (EEG) mostra um
ritmo de fundo normal - sendo que um retardo
significativo sugere outro diagnostico - associ-
ado a explosdes breves de complexos poliespi-
culas e ondas generalizadas irregulares, com
frequéncia rapida (3-6 Hz). Durante o sono, as
descargas espicula-onda tendem a ser mais cur-
tas e fragmentadas, sem se localizarem em uma
Unica area. A mioclonia das palpebras, com ou
sem auséncia, ¢ interrompida com a eliminagao
completa da luz (SADLEIR et al., 2012).

A realizacdo de ressonancia magnética ndo
€ necessaria quando a apresentagao clinica € ti-
pica. Os diagnosticos diferenciais incluem cri-
ses de auséncia, epilepsia do lobo occipital fo-
tossensivel, epilepsias monogénicas raras como
a lipofuscinose cerdide neuronal, tiques faciais
e piscar compulsivo (HIRSCH et al., 2022).

A epilepsia com auséncia mioclonica ¢
uma sindrome muito rara, caracterizada pela
ocorréncia didria de crises de auséncia mioclo-
nica, sendo esse o tipo de crise predominante
nessessario para o diagnostico. Crises focais,
atdnicas, mioclonicas-atonicas ou tonicas sao
consideradas critérios de exclusdo para essa
condi¢do (HIRSCH et al., 2022).

Embora a incidéncia exata seja desconhe-
cida, estima-se que essa epilepsia represente
cerca de 0,5-1% das crises epilépticas. Geral-
mente, manifesta-se por volta dos 7 anos de
idade, dentro de um intervalo que vaide 1 a 12
anos, sendo os meninos mais frequentemente
afetados, com uma média de 7:1. Um historico
familiar pode estar presente em aproximada-
mente 20% dos casos, embora raramente haja
historico de crises febris. A maioria dos pacien-
tes provavelmente apresenta uma herancga poli-
génica, com etiologias genéticas compartilha-
das com as epilepsias generalizadas idiopéaticas
(HIRSCH et al., 2022; BUREAU & TASSI-
NARI, 2005).

Cerca de metade dos pacientes apresenta
desenvolvimento comprometido e, em 70% dos
casos, observa-se deficiéncia intelectual, que
tende a se tornar mais evidente com o passar do
tempo. Apesar disso, o exame neuroldgico ge-
ralmente € normal. A evolugdo clinica ¢ varia-
vel: 40% dos pacientes apresentam remissao
das crises, enquanto nos demais casos a epilep-
sia persiste e pode evoluir para outros tipos de
crises generalizadas. O prognostico ¢ mais fa-
voravel quando as crises de auséncia mioclo-
nica sdo o unico tipo de manifesta¢do epilép-
tica, sendo geralmente controlaveis com medi-
cacdo (HIRSCH et al., 2022).

As crises de auséncia miocldonica sdo obri-
gatorias para o diagnostico. Elas se caracteri-
zam por movimentos ritmicos de 3 Hz nos
membros superiores, sobrepostos a uma abdu-
¢do tonica dos bracos, conferindo uma aparén-
cia de movimento intermitente. Essas crises tém
inicio e término abruptos. Quando ocorrem com
o paciente em pé, ¢ comum que ele se incline
para a frente durante o episddio. Os movimen-
tos sdo, em geral, bilaterais e simétricos, mas
também podem se apresentar de forma unilate-
ral e assimétrica. Além disso, podem ocorrer
mioclonias perianais, movimentos ritmicos da
cabeca e das pernas. A duragdo das crises varia
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de 10 a 60 segundos, e elas podem se repetir
varias vezes ao longo do dia. A consciéncia
pode estar preservada ou ndo, e manifestagoes
autondmicas ocorrem ocasionalmente. Em
cerca de um ter¢o dos pacientes, esse ¢ 0 Unico
tipo de crise observado. O status epiléptico de
auséncia mioclonica € raro. A presenc¢a de mul-
tiplos tipos de crises indica um prognostico
desfavoravel, e a ocorréncia de episddios focais
exclui o diagnostico (BUREAU & TASSI-
NARI, 2005).

O eletroencefalograma (EEG) geralmente
mostra atividade de fundo normal, e a presenca
de delta ritmica intermitente occipital ndo ¢é co-
mum. Em um ter¢o dos casos, sdo observados
complexos espicula-onda generalizados de 3
Hz, além de poli-espicula-onda. A ressonancia
magnética deve ser considerada para excluir ou-
tras causas. Quando realizada, costuma apre-
sentar resultado normal ou, em alguns casos, re-
velar atrofia leve e difusa (HIRSCH et al.,
2022).

Entre os diagnosticos diferenciais dessa
condicao, incluem-se a epilepsia de auséncia in-
fantil, a sindrome de Lennox-Gastaut e outras
encefalopatias do neurodesenvolvimento (HIR-
SCH et al., 2022).

Por fim, a epilepsia de auséncia na infan-
cia ¢ uma sindrome que faz parte das epilépticas
generalizadas, acometendo criangas em idade
escolar (idade média de inicio € 6 anos) e pre-
viamente higidas, definindo-se como crises nao
convulsivas associadas a inatividade ¢ alteragao
do nivel de consciéncia transitorio, com dura-
¢do média de 15 segundos, podendo ocorrer
mais de 200 vezes por dia. Nesse sentido, a sua
origem ¢ poligénica, abrangendo mutacdes no
nimero de copias e microdelecdes em regides
8g e 15 q como as principais causas de epilepsia
de auséncia, além de genes codificadores de re-
ceptores de canais de calcio e cloreto, acido
gama-aminobutirico (GABA A e B), que sdo os
principais canais envolvidos na fisiopatologia

das crises epilépticas e convulsivas (DEPAU-
LIS & CHARPIER, 2018; HIRSCH et al.,
2022).

A fisiopatologia baseia-se nas areas do cor-
tex frontal que geram ondas lentas, atingindo as
regides talamocorticais em que se originam as
crises, inibindo de forma importante o receptor
GABA-A em neurdnios, devido a disfungao em
canais de transportadores ou receptores (DE-
PAULIS & CHARPIER, 2018).

A clinica baseia-se em crises de periodo
curto, frequentes durante o dia, sem perda do
tonus corporal mas afetando o nivel de consci-
éncia, uma vez que a crianga tem uma auséncia
consciente e esquece o periodo da crise. Elas
podem ser percebidas pela cessdo de alguma
atividade que estd sendo feita pela crianga,
acompanhada de movimentos anormais das pal-
pebras, olhar fixo ou perda de expressao, € auto-
matismos orais (movimentos de repeti¢do, esta-
lar 1abios, balancar a cabega). Uma das princi-
pais queixas de alarme para a identificacdo de
uma epilepsia de auséncia ¢ o declinio e pro-
blemas na aprendizagem, relatada pela escola.
Um dos fatores desencadeantes ¢ a hiper-venti-
lagdo. Assim, o diagnostico clinico se da pela
inducdo da hiperventilagdo no consultorio, soli-
citando que a crianga assopre um objeto por al-
guns minutos, o que vai induzir a perda de cons-
ciéncia. O exame fisico neuroldgico dos paci-
entes que apenas tém crises de auséncia € nor-
mal®. Um exame de imagem complementar € o
eletroencefalograma, que resulta com picos de
atividade generalizada e ondas de 3 Hz
(HIRSCH et al., 2022).

Posto isso, as comorbidades associadas en-
volvem transtornos psiquiatricos, como o trans-
torno de déficit de ateng¢do e hiperatividade
(TDAH), uma vez que as crises de auséncia fa-
¢am com que a desaten¢do aumente nos in-di-
viduos acometidos por ela, e os transtornos de
humor. Somado a isso, em pacientes com crises
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de auséncia, ha reducdo de volume da substan-
cia cinzenta taldmica e subcortical, assim como
aumento da substancia branca no lobo temporal
direito e frontal, o que pode acarretar transtor-
nos de aprendizagem na vida adolescente (HIR-
SCH et al., 2022).

O tratamento ¢ a etossuximida, sendo a de
primeira linha, que atua reduzindo o limiar das
correntes dos canais de calcio tipo T, que sao os
principais afetados nas crises de auséncia. Em
criangas menores de 6 anos, a dose ¢ de
10 mg/kg por dia, dividida em duas vezes no
dia, e para criangas com mais de 6 anos, 250 mg
duas vezes ao dia. podendo também serem usa-
dos acido valproico e lamotrigina (KESSLER
& MCGININIS, 2019).

O progndstico da epilepsia de auséncia na
infancia ¢ bom a longo prazo, respondendo de
forma satisfatoria aos farmacos anticonvulsi-
vantes supracitados. A remissdo conforme o
crescimento e entrada na adolescéncia acontece
em cerca de % dos pacientes, esse nimero sem-
do crescente em pacientes medicados. Todavia,
a sindrome pode evoluir para a epilepsia refra-
taria prolongada, por ser resistente aos farma-
cos por um grande periodo de tempo, € as co-
morbidades associadas como o TDAH persis-
tem por toda a vida da crianga, interferindo no
seu desenvolvimento cognitivo (KESSLER &
MCGININIS, 2019; HIRSCH, et al. 2022).

Sindromes com Crises Epilépticas Asso-
ciadas

As crises epilépticas sdo precipitadas por
muitas alteragdes que causam desequilibrio no
sistema nervoso central. Nao raramente, con-
juntos de sindromes sdo causadoras de crises
epilépticas ou exacerbadoras de quadros de epi-
lepsias pré-existentes (COSTA et al., 2020).

A sindrome de Landau-Kleftner apresenta
causa idiopatica, ¢ caracterizada por encefalo-
patia epiléptica rara da infancia (entre 3 e 9

anos). O inicio, abrupto ou gradual, é caracteri-
zado por regressao da linguagem em conse-
quéncia da disfungao auditiva e verbal - este ini-
cia por uma agnosia verbal auditiva chegando
até a mudez - geralmente acompanhada de cri-
ses epilépticas, alteragdes de eletroencefalo-
grama, além de tracos de autismo e hiperativi-
dade. O tratamento ¢ feito principalmente com
anticonvulsivantes e glicocorticoides, no en-
tanto déficits de linguagem seguem presentes.
Com a ascensdo da técnica cirargica de transec-
¢ao subpial multipla houve remissdo significa-
tiva da epilepsia e recuperagdo da linguagem.
Sendo assim, o prognostico ¢ reservado, alguns
casos apresentam recuperacdo completa em,
enquanto outros permanecem com afasias, difi-
culdades comportamentais e de aprendizagem
(COSTA et al., 2020; MOTTA et al., 2022).

A Sindrome de West trata-se de uma ence-
falopatia epiléptica composta por espasmos
musculares, atrasado no desenvolvimento neu-
ropsicomotor e hipsarritmia, sendo comumente
observada em criangas do sexo masculino de 5
a 8 meses de idade. Esta patologia pode ser clas-
sificada de duas formas: criptogenética - paci-
ente ndo apresenta lesdes de sistema nervoso
central prévia ou comorbidades - e sintomatica,
nesta, lesdes neurologicas estdo associadas. O
diagnostico ¢ feito pela clinica que apresenta
triade cléssica, eletroencefalograma € solicitado
para todos os casos de suspeita, além de tomo-
grafia e ultrassonografia transfontane-lar.
Quanto ao tratamento, ainda ¢ inconclusivo, no
entanto medicamentos como Vigabatrina tém
sido apontados como droga de escolha, ademais
acompanhamento fisioterapico e équoterapia se
mostraram bastante benéficos. O prognostico,
apesar de ser restrito, tende a ndo apresetar
melhoras significativas e estd intimamente
ligado com o diagndstico e tratamento precoce
(PIGNATARI et al., 2024).
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A Sindrome de Dravet estd associada a cri-
ses epilépticas associadas ao surgimento da fe-
bre, mais comumente observada durante o pri-
meiro ano de vida. E uma doenga genética rela-
cionada a uma mutagdo no gene SCNIA, res-
ponsavel por codificar a subunidade alfa 1 do
canal de sédio tipo 1 dependente de voltagem
(Navl.1), a qual esté localizada por todo o cor-
tex cerebral, principalmente nos interneuronios
inibitdrios do neocortéx, hipocampo e células
de Purkinje. A redugdo da inibi¢do dessas areas,
por auséncia ou disfuncdo da Navl.1, conduz a
um desequilibrio entre excitagdo e inibicao,
gerando uma superexcitagdo e quadros de crise
convulsiva. Os sintomas variam de individuo
para individuo, porém os mais comuns sao ata-
xia, fotossensibilidade cutanea, crises focais
clonicas, crises mioclonicas generalizadas,
anormalidade do EEG, atraso no desenvolvi-
mento neurologico e retardo psicomotor. Essa
doenga afeta a qualidade de vida do paciente e
de seus familiares, e frequentemente, leva a
morte antes da idade adulta (BARIANI, 2019).

A sindrome de Lennox-Gastaut (SLG) ¢
uma encefalopatia epiléptica severa, tem inicio
entre 1 e 8 anos de idade com um picode 1 a3
anos e ¢ mais comumente observada em meni-
nos. E caracterizada por deficiéncia intelectual
progressiva, multiplas crises convulsivas de di-
versos tipos e de dificil controle e anormalida-
des no eletroencefalograma. Os pacientes apre-
sentam atrofia cortical proeminente na regiao
frontal e temporal bilateralmente, atrofia gene-
ralizada da substancia branca e também da
ponte, particularmente da formacao reticular, e
as vezes de atrofia de regides pericentrais e pré-
motoras podem estar presentes. A etiopatogenia
ainda ¢ desconhecida, sugere-se uma reagao
inespecifica de lesdes cerebrais, em alguns ca-
sos € possivel observar problemas neurologicos
perinatais e pos natais, incluindo a sindrome de
West, ademais, o tratamento com valproato e

benzodiazepinicos se mostrou ineficaz na sin-
drome de Lennox-Gastaut. O progndstico se
mostra desfavordvel, uma vez que o controle
das crises ocorre na minoria dos pacientes aco-
metidos, culminando na evolugdo para crises
parciais e encefalopatia epiléptica (COM-CEI-
CAO et al., 2017).

Sindrome de Ohtahara ¢ uma forma grave e
rara de epilepsia infantil que se manifesta no
primeiro més de vida, caracterizada por dificil
controle, desenvolvimento neuropsicomotor
comprometido além de crises epilépticas que se
apresentam com espasmos, flexdes de tronco e
movimentos oculares anormais. Ademais, a
gravidade das crises e sua refratariedade a me-
dicamentos antiepilépticos convencionais com-
pdem as principais caracteristicas. A etiologia é
diversa, podendo ser relacionada a mutacdes
genéticas - mutagdes de genes relacionados ao
metabolismo do acido glutamico - e adquiridas
como lesoes cerebrais traumaticas, infecgoes do
sistema nervoso central e anormalidades meta-
bolicas. O tratamento envolve uma combinagao
de medicamentos, como antiepilépticos, tera-
pias fisicas, ocupacionais e de fala, além de cui-
dado multidisciplinar. O prognostico € reser-
vado, mas geralmente evolui para gravidade, e
até mesmo morte na infancia (PINHEIRO et al.,
2023).

Tratamento de Epilepsia e Crises Epi-
lépticas

Em situacdes de emergéncia, a intervengao
imediata ¢ crucial, iniciando pelo asseguracdo
de via aérea e posicionamento do paciente em
dectubito lateral. Posteriormente, o manejo tem
como intervencgdo inicial a administracdo de
benzodiazepinicos, como o lorazepam intrave-
noso, para cessar a atividade convulsiva. Se as
convulsdes persistirem, anticonvulsivantes de
segunda linha, como a fosfenitoina ou o leveti-
racetam, sdo introduzidos. Ademais, ¢ essen-
cial, especialmente diante de uma primeira crise
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convulsiva, rastrear e tratar possiveis causas
subjacentes, como distirbios metabdlicos ou
infecgdes, que possam estar precipitando as cri-
ses (WILFONG, 2025).

De acordo com as normativas atuais, ndo se
recomenda de rotina a prescri¢ao de terapia an-
ticonvulsiva de manutencao apds uma primeira
crise convulsiva. Entretanto, tal decisdo deve
ser individualizada, considerando fatores indi-
viduais de risco de recorréncia, lesoes estrutu-
rais do sistema nervoso central (SNC) e possi-
veis efeitos colaterais da terapia farmacologica.
O risco de recorréncia em 1 ano em uma crianga
previamente higida ¢ de aproximadamente
25%, corroborando com a premissa de que a
ndo prescri¢ao de terapia de manutencao nesses
casos seja mais indicada. Paradoxalmente, na
presenca de fatores de risco, como insulto pré-
vio a0 SNC, crises focais, EEG anormal e his-
toria familiar de epilepsia, hd maior viés para
inicio de terapia farmacolédgica continua (WIL-
FONG, 2024).

Apos a segunda crise convulsiva ou primei-
ra com fatores de recorréncia, rotineiramente
Inicia-se o tratamento de manuten¢ao com o ob-
jetivo de prevenir futuras crises. A escolha do
anticonvulsivante deve considerar o tipo de epi-
lepsia, a idade da crianca, comorbidades e o
perfil de efeitos adversos dos medicamentos.
Os farmacos de primeira linha para crises epi-
lépticas focais incluem oxcarbazepina, carba-
mazepina, lamotrigina e levetiracetam. Essas
medicagdes sao escolhidas com base em sua
eficacia comprovada na reducdo das crises fo-
cais e no perfil de tolerabilidade, especialmente
em criancgas. A oxcarbazepina, por exemplo, ¢
frequentemente preferida em criancas pequenas
devido ao melhor perfil de efeitos adversos em
comparagdo com a carbamazepina. Para as
crises tonico-clonicas generalizadas, os farma-
cos de primeira linha sdo valproato, levetirace-
tam e lamotrigina. O valproato ¢ particular-

mente eficaz para crises generalizadas pri-
marias, porém seu uso em meninas em idade
fértil deve ser criterioso, considerando o risco
de teratogenicidade e efeitos adversos cogniti-
vos. A escolha do fairmaco deve sempre ser in-
dividualizada, considerando fatores como
idade, comorbidades e perfil de efeitos colate-
rais. Os farmacos indicados para cada tipo de
epilepsia estdo resumidos no quadro X (SCHE-
FFER, 2017).

A eficacia do tratamento ¢ monitorada atra-
vés da observagao clinica da frequéncia e inten-
sidade das crises, além de exames complemen-
tares, como o eletroencefalograma (EEG). Em
alguns casos, a monitoriza¢ao dos niveis séricos
do anticonvulsivante ¢ necessaria para garantir
concentragdes terapéuticas € minimizar efeitos
adversos. A avaliagdo periddica permite ajustes
na terapia, visando o controle ideal das crises
com o menor impacto p-ssivel na qualidade de
vida da crianga (GLAUSER, 2015).

Se a monoterapia nao proporciona controle
adequado das crises ou causa efeitos adversos
significativos, considera-se a substituicdo por
outro anticonvulsivante. Caso a resposta ainda
seja insatisfatoria, a introdugdo de um segundo
farmaco pode ser necessaria, adotando-se a po-
literapia. A escolha dos medicamentos deve le-
var em conta a sinergia entre eles e o perfil de
interagdes medicamentosas. E importante notar
que, ap6s falhas em dois regimes terapéuticos
adequados, a epilepsia ¢ considerada farma-
corresistente, e outras abordagens, como a dieta
cetogénica, estimulacao do nervo vago ou abor-
dagens cirargicas, podem ser exploradas (KOS-
SOFF, 2018).

Estudos mais recentes enfatizam avangos
no tratamento, utilizando antiepilépticos de se-
gunda e terceira geracdo. A vantagem desses
sobre os de primeira geracdo € que eles apresen-
taram muito menos efeitos adversos, questdo
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pela qual muitos pacientes ndo aderiram com-
pletamente ao tratamento. Tais reagdes nao de-
sejadas podem vir a agravar condigdes ja pre-
sentes na crianga ¢ abalar o seu desenvolvi-
mento neuropsicomotor. Embora possam dimi-
nuir essas consequéncias medicamentosas, 0s
antiepilépticos de segunda e terceira geracdo
também revelaram ter contribuido no desenro-
lar de novas comorbidades infantis, e, nesses
casos, deve-se reavaliar a conduta inicial e se
necessario, trocar o medicamento (MACEDO
etal.,2024)

CONCLUSAO

A compreensdo das sindromes epilépticas
de inicio na infancia ¢ fundamental para a pra-
tica clinica e para o avanco do conhecimento ci-
entifico na area da neurologia pediatrica. Este
capitulo buscou reunir e sintetizar informacgdes
essenciais sobre os diversos tipos de sindromes,
suas manifestagdes clinicas, diagnosticos dife-
renciais e abordagens terapéuticas. Discutir es-
sas tematicas ¢ crucial, ndo apenas para promo-
ver o diagnostico precoce e o tratamento ade-
quado, mas também para minimizar os impac-
tos cognitivos, comportamentais e sociais asso-
ciados a essas condic¢des.

O manejo das sindromes epilépticas infantis
requer uma abordagem individualizada e fre-
quentemente multidisciplinar. O uso racional
de farmacos antiepilépticos, como etossuxi-

mida, &cido valproico, levetiracetam e lamotri-
gina, deve considerar o tipo de crise, a idade da
crianga, os efeitos adversos e as comorbidades
associadas. Em casos refratarios, outras alterna-
tivas como dieta cetogénica, estimulacdo do
nervo vago e, eventualmente, cirurgia, devem
ser consideradas. Ainda assim, em muitos ca-
s0s, 0 prognostico permanece reservado, espe-
cialmente quando o inicio € precoce, o controle
das crises ¢ dificil e ha atraso no desenvolvi-
mento neuropsicomotor.

Além do tratamento médico, € fundamental
um acompanhamento que envolva fisioterapia,
fonoaudiologia, terapia ocupacional e suporte
psicologico, tanto para o paciente quanto para
sua familia. O estigma social ainda representa
uma barreira importante na vida desses indivi-
duos, refor¢ando a necessidade de educacao em
saude, acolhimento e politicas publicas inclusi-
vas.

Dessa forma, este capitulo refor¢a a impor-
tancia do reconhecimento precoce das sindro-
mes epilépticas na infancia como estratégia es-
sencial para a preven¢ao de danos neurologicos
irreversiveis e promoc¢ao de uma melhor quali-
dade de vida. O conhecimento atualizado e em-
basado em evidéncias € o primeiro passo para
uma atuacao clinica mais eficaz e humanizada,
que considere a crianca em sua totalidade —
ndo apenas como paciente, mas como sujeito
em desenvolvimento, com direito ao cuidado
integral e ao futuro promissor.
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