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EDITORIAL

A descricao de crises epiléticas desde a antiguidade, descritas sobre varias denominacées, tendo, contudo,
sido Gastaut a propor uma primeira classificacdo, publicada na revista Epilepsia em 1969.
A Liga Internacional contra a Epilepsia (ILAE) aprovou em 1981 uma primeira proposta de classificacao
das crises epilépticas e, em 1985, uma outra proposta de classificacdo das epilepsias e sindromos
epilépticos, publicadas na mesma revista.

A Liga Portuguesa contra a Epilepsia (LPCE) viria a editar as traducdes textuais quer da primeira quer
da segunda proposta.

Depois de ampla discussao vieram as duas classificacoes a ser aprovadas na Assembleia Geral da ILAE
que decorreu durante o 18° Congresso Internacional de Epilepsia em Nova Deli na India, em 1989.
Assim, em 1993, a LPCE editou um novo folheto que incluia as duas classificacdes e foi amplamente
distribuido entre os epileptologistas portugueses.

Existiram sempre criticas a algumas das opcoes e ampla discussao em torno das duas classificacoes
mas mantiveram-se até 2010, ano em que foi publicada na Epilepsia uma proposta de revisdo, feita pela
Comissao de Classificacao e Terminologia, liderada por Anne Berg.

Essa proposta serviu para lancar na comunidade epileptologica um amplo debate, quer em artigos de
opinido quer em féruns de discussao e nos varios congressos realizados desde ent3o.
No final de 2016 a Comissao de Classificacao e Terminologia da ILAE elaborou dois documentos - A
Organizacao das Epilepsias e Classificacao Operacional das Crises da ILAE que incluem os resultados
de toda essa discussao e sao agora documentos oficiais da ILAE.

Pela sua importancia a LPCE decidiu de novo fazer a respectiva traducao para portugués e publica-la,
de forma a ficar disponivel a todos os que trabalham na drea da epilepsia. Serd também disponibilizada
no site da LPCE em www.epilepsia.pt. Na ultima reunido da American Epilepsy Association, em Houston,
foram debatidos os dois documentos, tendo sido salientado que, em algumas linguas, como o Portugués,
os termos ingleses "awareness"” e "consciouseness” se traduzem pela mesma palavra. Nessa altura em
reuniao informal entre membros das Ligas Portuguesa e Brasileira, depois continuada por mail, foi
considerado que a melhor maneira de traduzir a subdivisao das crises focais que em inglés é "aware",
“impaired awareness” e "unknoun awareness” por “sem perturbagdo de consciéncia”, “com perturbagdo de
consciéncia" e "consciéncia desconhecida”.

Por dltimo um agradecimento especial ao Dr. Rosalvo Almeida, que desde as primeiras edicoes tem sido
o responsavel pela traducao para portugués e mais uma vez se disponibilizou para o fazer de forma
rapida e muito eficaz.
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Introducao

A Liga Internacional Contra a Epilepsia
(ILAE), através da Comissao de Classificacdo
e Terminologia, elaborou uma classificacao
operacional de crises e epilepsias. Na
sequéncia da reorganizacdo proposta em
2010 (Berg et al 2010), debateram-se mais
clarificacoes e acolheram-se as respostas
da comunidade. Uma drea que exigia
esclarecimentos adicionais era o esquema
dos tipos de crises. O Grupo de Trabalho
para a Classificacdo de Crises reuniu-se
em Londres em 16 e 17 de fevereiro de 2015
e em Istambul em 4 de setembro de 2015
para preparar as recomendacdes para a
classificacao de crises, reunidas neste
documento.

Ha descricdes de crises desde, pelo menos,
o tempo de Hipécrates. Gastaut 21 propos
um esquema de classificacdo moderno em
1969. Podem ser considerados varios
enquadramentos béasicos para a
classificacao de crises. H& manifestacoes
de certas crises que sao especificas da idade
e dependem da maturacao do cérebro. As
classificacdes anteriores basearam-se na

anatomia, com crises temporais, frontais,
parietais, occipitais, diencefalicas ou do
tronco cerebral. A investigacao moderna
mudou a nossa visao dos mecanismos
fisiopatolégicos envolvidos e mostrou que
a epilepsia é uma doenca da rede neuronal
e ndo apenas um sintoma de anomalias
cerebrais locais12. Do ponto de vista das
redes, as crises podem surgir de redes
neocorticais, talamo-corticais, limbicas e
cerebrais. Embora o nosso conhecimento
das redes evolua rapidamente 15, ainda nao
é suficiente para servir de base para uma
classificacdo de crises. Em 1981, uma
comissao da ILAE, liderada por Dreifuss e
Penry 1, avaliou centenas de gravacoes
video-EEG (eletroencefalogramal de crises
para produzir recomendacdes que dividiam
as crises em crises parciais e generalizadas,
crises parciais simples e complexas e varios
tipos especificos de crises generalizadas.
Este esquema permanece em uso
generalizado hoje, apesar das revisdes na
terminologia e na classificacao das crises
e das epilepsias pela [LAE 4681618247 dag
conclusoes sugeridas e das modificacdes e

criticas de outros® 2% 25 26; 28:30; 34-36,
A'intencdo dos relatérios de 2001 16 e 2006
17 sobre reclassificacao foi identificar
entidades diagndsticas Unicas com
implicacoes etioldgicas, terapéuticas e
prognosticas, de modo a que, quando um
diagndstico sindrémico ndo pudesse ser
feito, entdo a terapéutica e o progndstico
seriam baseados no tipo de crises. Essa
classificacao permitiria o agrupamento de
tipos razoavelmente puros de doentes para
se descobrirem etiologias, incluindo fatores
genéticos, para investigar mecanismos
fundamentais e até mesmo realizar ensaios
clinicos. O Grupo de Trabalho para a
Classificacao de Crises da ILAE (doravante
denominado "Grupo de Trabalho") optou por
usar a frase “classificacao operacional” para
enfatizar a necessidade de atualizar a
classificacdo segundo novas perspetivas em
curso geradas pela ciéncia da epilepsia. Na
falta de uma classificacdo cientifica
completa, o Grupo de Trabalho escolheu
usar o esquema basico iniciado em 1981 e
modificado em 2010 5 como ponto de partida
para a revisao da classificacao operacional.



Métodos

0 que é uma crise?

O Grupo de Trabalho define um tipo
operacional de crise como 0 agrupamento
Util de carateristicas para fins de
comunicacao em cuidados clinicos, ensino
e investigacao. A mencao de um tipo de
crise deve trazer a mente uma entidade
especifica,
subcategorias e variacoes de algum aspeto.

embora as vezes com

Os intervenientes interessados devem fazer
escolhas para destacar agrupamentos de
carateristicas de crises que sejam Uteis
para fins especificos. Tais intervenientes
sdo doentes, familias, profissionais de
salde, cientistas, epidemiologistas,
educadores médicos, investigadores de
ensaios clinicos, seguradoras, entidades
reguladoras, grupos de defesa e jornalistas
de saude. Os agrupamentos operacionais
(praticos) podem ser fixados por quem tem
interesses especificos. Um farmacologista,
por exemplo, pode optar por agrupar crises
que respondem a medicamentos. Um
cirurgiao pode agrupar por anatomia e por
possibilidades de uma terapéutica cirdrgica
bem-sucedida. Um médico a trabalhar

Resultados

Classificacao dos tipos de crises

numa Unidade de Cuidados Intensivos com
doentes predominantemente inconscientes
pode agrupar as crises por critérios de
EEG. A classificacdo neste artigo destina-
se a
comunicacao para usos clinicos. As crises
sdo importantes para a pratica clinica em
seres humanos; no entanto reconhece-se

fornecer uma moldura de

que as crises de outras espécies,
experimentais e naturais, podem nao se
fazer refletir nesta proposta de
classificacao. Um dos objetivos era tornar
a classificacdo compreensivel por doentes
e familias e amplamente aplicavel a todas
as idades, incluindo recém-nascidos. A
Comissao de Classificacao e Terminologia
reconhece que as crises e as epilepsias no
recém-nascido podem ter manifestacoes
motoras ou, por outro lado, poucas ou
nenhumas manifestacoes
comportamentais. Um outro Grupo de
Trabalho para as Crises Neonatais esta a
trabalhar para coordenar a classificacao
de crises neonatais com as classificacdes
deste Grupo de Trabalho. O principio
orientador do Grupo de Trabalho das Crises
foi uma citacao de Albert Einstein: "Tornar
as coisas tao simples quanto possivel, mas
nao mais simples.”

Motivos para a mudanca
Adaptarmo-nos a alteracdes de
terminologia pode exigir esforco e é preciso
estarmos motivados para a mudanca. Eis
os motivos para rever a Classificacao de
Crises de 1981:

1. Algumas crises, por exemplo crises
atdnicas ou os espasmos epiléticos, tanto
podem ter inicio focal como generalizado.
2. A falta de conhecimento sobre o seu
inicio tornava a crise inclassificavel no
sistema de 1981.

3. A necessidade de nos afastarmos da
conservacao ou perturbacao do
autorreconhecimento [awareness], da
reatividade [responsiveness] ou da
consciéncia [consciousness] como Unicos
descritores de uma crise focal, embora
continuem a ser classificadores
importantes.

4. Alguns termos usados atualmente nao
tém grande aceitacdo na comunidade nem
compreensdo publica, como é o caso de
"psiquico, "parcial”, " simples” "parcial
complexa” e "discognitiva”.

[N&o ha ponto 5 no originall

6. Algumas crises importantes nao
estavam previstas.

Figura 1a: A Cla55|f|cacao Operacional das Crises da ILAE,2016 - esquema basico
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Classificacao dos tipos de crises

Figura 1b: A Classmcacao Operacional das Crises da ILAE, 2016 - esquema alargado
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Evoluindo para tonico-clonicas bilaterais

A classificacao tenta, desde logo,
determinar se as manifestacdes iniciais
da crise sao focais ou generalizadas. O seu
inicio pode escapar-nos ou ser pouco claro,
e nesse caso a crise é de inicio
desconhecido. Os subtipos sao descritos
no glossario de termos abaixo. A
classificacao de uma crise individual pode
parar em qualquer nivel. Uma crise pode
designar-se “focal” (ou “generalizada”),
sem outras consideracdes, ou designar-
se como “crise focal sensorial”, "crise focal
motora”, "crise focal ténica” ou qualquer
outra combinacao da lista. Sao incentivados
os classificadores adicionais, mas como
opcionais, e 0 seu uso pode depender da
experiéncia e dos objetivos da pessoa que
classifica a crise.

As crises focais subdividem-se nas que
tém sinais e sintomas motores e ndo-
motores. Se ha sinais motores e nao-
motores no inicio da crise, os sinais

motores geralmente predominam, a menos

desconhecida

Generalizadas

Motoras
tonico-clonicas
tonicas
atonicas
mioclonicas
mioclonico-atonicas
clonicas
clonico-tonico-clonicas
espasmos epiléticos

Auséncias
tipicas
atipicas
miocldonicas
mioclonias palpebrais

que os sintomas e sinais ndo-motores (por
exemplo, sensoriais] sejam muito
proeminentes. As crises focais podem estar
associadas a uma variedade de sintomas,
sinais e comportamentos, um dos quais é
o comprometimento do
autorreconhecimento, da reatividade ou da
consciéncia. A perturbacao da consciéncia
é usada como abreviatura da presenca de
qualquer uma dessas carateristicas. Uma
“crise focal sem perturbacao da
consciéncia "corresponde a designacdo
“crise parcial simples” de 1981 e implica
que o autorreconhecimento, a capacidade
de resposta e a consciéncia estejam
intactos. Qualquer comprometimento
significativo desses estados clinicos faz
com que uma crise focal seja classificada
como tendo perturbacdo da consciéncia.
Pode ser conveniente referirmo-nos a esse
tipo de crise como “focal com inconsciéncia
', mas ao fazé-lo é importante saber que
a consciéncia pode estar perturbada, mas

nao ausente. A "crise focal com

Inicio desconhecido

Motoras
tonico-clonicas
tonicas
atonicas
espasmos epiléticos

Nao-motoras

Consciéncia
desconhecida

Com perturbacao
da consciéncia

Sem perturbacao
da consciéncia

Nao classificadas

perturbacao da consciéncia” corresponde
a designacao de “crise parcial complexa
"de 1981.
desconhecido, entdo a crise focal é

Se o0 estado de consciéncia é

classificada como sendo “"com consciéncia
desconhecida”. Quando uma crise focal se
apresenta com mais de um dos seus
classificadores, entdo a presuncao é que
terd primazia a que se apresenta em
primeiro lugar e com destaque, uma vez
que reflete quais as mais importantes
regioes ou redes neuronais cerebrais
envolvidas. Se mais de uma carateristica
sequencial é proeminente, entdo o melhor
é considerar um critério de propagacao
numa Unica crise ou entre varias crises
evoluindo sequencialmente. A excecao é a
caraterizacdo da consciéncia, que pode ser
acrescentada a qualquer crise focal. E
aceitdvel omitir o termo implicito "ndo-
motora” para crises focais sensoriais,
cognitivas, emocionais ou autonémicas. O
“consciente”

termo também pode ser

omitido para crises como as sensoriais



para os quais o autorreconhecimento esta
implicito. A ordem dos termos nao é crucial,
de tal forma que a "crise focal tdnica
consciente” significa o mesmo que a "crise
toénica focal com consciéncia conservada”.
Quando palavra pode ser
inequivocamente presumida, pode ser
omitida como, por exemplo, “crise tonica
generalizada” em vez de "crise motora ténica

uma

generalizada”.

As crises "focais evoluindo para tdnico-
clénicas bilaterais” sdo um tipo especial de
crises, correspondentes a antiga frase “inicio
parcial com generalizacdo secundaria”.
Focal evoluindo para ténico-clénica bilateral
reflete um padrao de propagacao da crise
e nao um tipo de crise unitaria, mas é uma
apresentacao tao comum e importante que
a sua categorizacdo separada se manteve.

Qutros tipos de crises focais, como as tdnicas
ou mioclénicas podem progredir (propagar-
se) para crises ténico-clénicas bilaterais.
As crises generalizadas dividem-se em
crises motoras e auséncias. As outras
divisdes sdo semelhantes as da classificacao
de 1981, acrescentando-se-lhe as crises
mioclénico-atdnicas, habituais na epilepsia
miocldnico-aténica (sindromo de Doose),
crises clénico-ténico-clénicas habituais na
epilepsia miocloénica juvenil e as auséncias
miocldnicas e as auséncias com mioclonias
palpebrais vistas no sindromo descrito por
Jeavons e por outros.

As crises de "inicio desconhecido” ndo séo
um tipo de crises isolado, estdo antes numa
sala de espera para crises cujo inicio é
desconhecido. Uma esposa pode acordar
com a primeira crise ténico-clénica do seu

marido, pelo que esta sera classificada como
crise ténico-cldnica de inicio desconhecido.
Se vier a observar--se uma crise
subsequente com um claro inicio focal, entdo
sera reclassificada como "crise focal
evoluindo para tonico-cldnica bilateral”.
Uma “crise nao classificada” indica ser uma
crise sem especificacdo quanto a natureza
do seuinicio ou a presenca de carateristicas
motoras ou nao-motoras ou sem
pormenores sobre o grau de consciéncia.
Se algum destes aspetos for conhecido,
entdo esses aspetos devem ser usados para
classificar parcialmente a crise. Nem todas
as crises encaixam nesta classificacao, por
isso a probabilidade de haver "outras” pode
subentender-se em qualquer categoria.



Aterminologia para as crises foi desenhada
para ser util na comunicacdo das
carateristicas-chave das crises e também
para ser um importante componente de
uma classificacdo mais vasta dos
sindromos epiléticos, a qual estd a ser
elaborada por um outro Grupo de Trabalho
da ILAE. A moldura basica da classificacao
das crises usada desde 1981 manteve-se.

Em 1981, a Comissao desistiu de designar
como “focal"uma crise que pudesse
envolver todo um hemisfério e por isso
adotou o termo “parcial”. Mas a palavra
"parcial"ndo contém um sentido de
localizacdo. Este Grupo de Trabalho
considera que o termo crise “focal”é mais
compreensivel.

Em 2010 5a ILAE definiu como focal "a
crise que tem origem em redes neuronais
limitadas a um Unico hemisfério. Pode ser
muito localizada ou ter uma distribuicao
mais alargada. As crises focais podem ter
origem em estruturas subcorticais”. As
crises generalizadas desde o inicio eram
definidas como “"tendo origem em algum
ponto interior, mas que rapidamente
envolvem redes neuronais bilateralmente”.
Classificar uma crise como generalizada
nao afasta um inicio focal ocultado por
limitacdes dos métodos clinicos atuais,
mas isso é mais uma questao de
diagndstico do que classificacdo. A
distincao entre inicio focal ou generalizado
é de indole pratica e pode mudar com a
maior capacidade em caraterizar o inicio
das crises.

H& muito que os clinicos sabem que as
chamadas crises generalizadas, como por
exemplo as auséncias com ponta-onda
generalizada no EEG, ndo se manifestam
igualmente em todas as partes do cérebro.
0 Grupo de Trabalho enfatizou o conceito
de bilateral, em vez de envolvimento
generalizado de certas crises, visto que as
crises podem ser bilaterais sem envolver
igualmente todas as redes neuronais. O
termo "focal evoluindo para ténico-cldnicas
bilaterais “substituiu o "secundariamente
generalizada. "O termo “"generalizada
“manteve-se para as crises generalizadas
desde o inicio.

Os clinicos ouvem frequentemente referir
crises ténico-clonicas cujo inicio nao foi
observado, seja porque o doente estava a
dormir ou estava sozinho, seja porque 0s
circunstantes estavam demasiado
perturbados pelas manifestacdes para
notarem a presenca de carateristicas
focais. Isto possibilita que se classifique
essa crise mesmo na falta de dados sobre
a sua origem. O Grupo de Trabalho,
consequentemente, permitiu a
classificacao de qualquer crise com o
modificador "inicio desconhecido”. Pode
ser totalmente impossivel classificar uma
crise, quer devido a informacao incompleta,
quer devido a natureza invulgar da crise.
Um exemplo de informacao incompleta
podera ser "0 doente teve um episddio de
olhar parado durante vérios segundos”. Se
o tipo de epilepsia é conhecido, entao o
inicio pode ser presumido mesmo que nao
seja testemunhado, por exemplo, nas crises
de auséncias generalizadas de uma crianca
com epilepsia de auséncias juvenil ja
conhecida.

A classificacao de 1981 e a revisao 2010
Ssugerem uma distincao fundamental entre
crises com perda ou perturbacao da
consciéncia e as que nado tém perturbacao
da consciéncia. Basear uma classificacao
na consciéncia (ou numa das funcdes que
lhe estdo associadas) reflete uma escolha
pratica em que as crises com perturbacao
da consciéncia devem muitas vezes ser
abordadas de modo diferente das que tém
conservacao da consciéncia, por exemplo,
no que respeita a permitir a conducao de
veiculos por adultos ou ao ensino especial
em criancas. A ILAE escolheu manter como
conceito-chave, no grupo das crises focais,
a perturbacao da consciéncia. A
consciéncia é um fenémeno complexo, com
elementos objetivos e subjetivos 2.Ja foram
descritos pelo menos cinco tipos diferentes
de consciéncia para crises27.0s
marcadores alternativos 11; 13; 14da
consciéncia incluem habitualmente
dimensdes de autorreconhecimento
[awareness], reatividade [responsiveness]
e memoria. A classificacdao de 1981

mencionava em especial o
autorreconhecimento e a reatividade, mas
ndo o fator memoria. A Comissao da ILAE
escolheu o autorreconhecimento ou
consciéncia como um classificador para
crises 24; 32. 0 Grupo de Trabalho em 2015
reduziu a dimensao alternativa ao termo
consciéncialem portugués]para classificar
crises. "Consciéncia conservada”é
considerada uma abreviatura de “crises
sem perturbacdo da consciéncia ou da
memdria durante o episddio”. Em varios
idiomas, "sem atencao”[unaware]traduz-
se por "inconsciente”, situacao em que
mudar de parcial complexa para
perturbacdo da consciéncia vem reforcar
a importancia da consciéncia, pondo-a
diretamente no nome da crise. Em inglés,
“focal consciente"é mais curto do que "focal
sem perturbacao da consciéncia’e
possivelmente melhor compreendido pelos
doentes. O provisério “consciéncia
desconhecida”esta a disposicdo quando o
tipo de consciéncia ndo pode ser garantido.
A reatividade [responsiveness] pode estar
ou nao perturbada durante uma crise focal.
A reatividade nado é igual a consciéncia,
pois algumas pessoas podem estar
imobilizadas e consequentemente nao
reativas durante a crise, mas ainda assim
serem capazes de observar e recordar o
que as cerca. Além disso, a reatividade nao
é frequentemente testada durante as
crises. Por essas razoes, a reatividade nao
foi escolhida como carateristica primaria
para a classificacao das crises, embora
havendo verificacao da reatividade isso
possa ser Util para a classificacao. O termo
“discognitivo” nao foi levado para a atual
classificacdo como sinénimo de “parcial
complexa” devido a falta de clareza e as
respostas negativas por parte do publico
e dos profissionais.

Nao sugerimos a consciéncia como
classificador de crises generalizadas,
porque a maioria das crises generalizadas
apresenta-se com perturbacao da
consciéncia. Contudo, a consciéncia e a
reatividade podem, pelo menos, estar
presentes durante algumas crises
generalizadas como, por exemplo, nas
crises de auséncias breves 31, inclusive
nas crises de auséncias com mioclonias
generalizadas ou nas crises mioclénicas.



Etiologias

A classificacao das crises pode aplicar-se
a crises de diferentes etiologias. Por
exemplo, uma crise pés-traumatica ou uma
crise reflexa pode ser focal com ou sem
perturbacao da consciéncia. O conhecimento
da etiologia pode ajudar na classificacao das
crises. Qualquer crise pode prolongar-se
levando a um status epilepticus de qualquer
tipo.

Informacdo de apoio

Como parte do processo de diagnostico, um
clinico usara habitualmente comprovativos
de apoio que ajudem a classificar uma crise,
mesmo que ndo facam parte da prépria
estrutura classificativa. Tais elementos de
apoio incluem padrdes de EEG, lesdes
detetadas por neuroimagem, resultados
laboratoriais como a detecao de anticorpos
anti-neuronais, mutacdes genéticas ou a
presenca de um sindromo epilético
associado a crises focais ou generalizadas.
As crises podem frequentemente ser
classificadas apenas com base no
comportamento, desde que haja uma boa
descricao subjacente e objetiva. No entanto,
aqueles elementos de apoio devem ser
usados, quando estiverem disponiveis, para

garantir uma classificacdo mais precisa.
Classificacoes Internacionais da Doencas -
ICD 9,10, 11,12

A Classificacao Internacional das Doencas
(ICD) da Organizacdo Mundial da Saude usa-
se para o diagndstico de doentes internados
e ambulatérios, para efeitos contabilisticos
e para muitos outros objetivos9; 23. E
desejavel a concordancia entre o diagndstico
das epilepsias da ICD e o das crises da ILAE
por razdes de clareza e consisténcia. Isto
apenas é possivel de modo limitado com os
termos existentes na ICD, ja que as ICD 9,
10 e 11 j& estdo redigidas, e mesmo a ICD10
acaba de ser introduzida nos sistemas dos
EUA. As propostas da ILAE sempre se
guiaram pelos critérios da ICD. As ICD 9 e
10 usam terminologia antiga, inclusive
termos como petit mal e grand mal. AICD11
nao contempla tipos de crises, concentra-
se antes nas etiologias e sindromos
epiléticos como as classificacdes de
epilepsias da ILAE 5. Por essa razdo, ndo ha
conflitos entre a nossa proposta de
classificacao de crises e a ICD11. Estao a
ser feitos esforcos para incorporar a nova
classificacdo de crises e de sindromos na
elaboracdo da ICD12.

Descritores partilhados

As crises focais provocam uma variedade
de possiveis sensacoes e comportamentos
demasiado diversificada para ser
incorporada numa classificacao. Para
facilitar uma linguagem comum sobre crises,
o Grupo de Trabalho elencou alguns
descritores partilhados de comportamentos
durante as crises focais (Quadro 1), mas que
nao pertencem ao esquema classificativo.
Por outras palavras, os descritores
partilhados podem ser acrescentados a
classificacdo das crises para clarificar as
manifestacoes de crises individuais, mas os
descritores ndo definem tipos Unicos de
crises. Note-se que alguns comportamentos
durante crises focais, por exemplo, tonicas
ou clénicas, podem também acontecer em
crises generalizadas; nao had uma
correspondéncia unitdria entre
comportamentos e crises. O Grupo de
Trabalho reconhece a importancia para o
diagndstico e para gestdo clinica de uma
descricao detalhada em texto livre da crise,
além da classificacao.
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Resumo

A classificacao das epilepsias € uma ferramenta clinica que tem impacto em cada doente que
vemos. Como tal, é essencial que reflita o que se sabe hoje sobre este complexo grupo de doencas.
Em 2010, a primeira grande revisao da classificacao em 21 anos, foram propostos e apresentados
conceitos novos e bem aceites, estabelecidos de acordo com grandes avancos cientificos na area.
Significativamente, apresentava-se mais como uma Organizacao do que uma Classificacao para
indicar que o conhecimento era ainda insuficiente para se ter um enquadramento fundamental
sobre o qual basear uma classificacao cientifica. Neste trabalho, aperfeicoamos a Organizacao
em resposta aos comentarios recebidos e sugerimos dois dominios complementares nao
hierarquicos, que se sobrepéem, mas que fornecem informacoes diferenciadas. O primeiro inclui
os sindromos eletroclinicos que continuam essencialmente inalterados, salvo na atualizacio da
nomenclatura. O segundo dominio diz respeito a etiologia e foi expandido para incluir seis
categorias nao-independentes que influenciam as estratégias terapéuticas: genéticas, estruturais,
metabdlicas, imunoldgicas, infeciosas e desconhecidas. Uma etiologia pode caber em duas ou
mais dessas categorias. Para a maioria dos doentes, a avaliacao da epilepsia deve referir ambos
os dominios, mas um pode ser mais importante na escolha da gestao clinica de cada doente
especifico. Ainda ha um grupo significativo de doentes que fica como nao classificado, cuja epilepsia
ndo pode ser diagnosticada como um sindromo e a etiologia é desconhecida. E neste grupo que
serao reconhecidas novas entidades, fruto de investigacdes mais aprofundadas. O conceito
subjacente a Organizacao é a flexibilidade: podemos organizar como quisermos, seja de acordo
com o tipo de crise, o critério de EEG ou de imagem. A Organizacao das Epilepsias atual sera
modificada a medida que o conhecimento se aprofunda, porém, a investigacdo em curso, a
cooperacao e gestao clinicas dependem de os clinicos e investigadores falarem uma linguagem
comum. Para todos os doentes devemos procurar utilizar uma moldura diagnéstica que inclua
a identificacao dos tipos de crise, de sindromo e de etiologia. E desejavel que esta Organizacao
sirva para cuidar melhor os nossos doentes e melhorar o nosso entendimento sobre as epilepsias
nos proximos anos.



A classificacao das epilepsias é um processo
em andamento cujo objetivo final é o de
estabelecer uma classificacao clinicamente
relevante e cientificamente fundamentada.
A Organizacdo das Epilepsias, publicada em
2010, foi a primeira grande reconfiguracao
da classificacdo das epilepsias na sequéncia
da introducao do conceito seminal de
sindromos epiléticos em 1985 [Comiss3o
1985; Comissao 1989; Berg et al, 2010). A
Organizacao concentrou-se na atualizacdo
da terminologia em linha com os
conhecimentos atuais. O termo
“Organizacao” foi utilizado em vez de
"Classificacao”, para reconhecer que as
epilepsias se podem organizar de acordo
com um elemento de interesse enquanto
ndo se é capaz de construir uma moldura
verdadeiramente cientifica. Embora muitos
facam listas de epilepsias com base naidade
de inicio das crises, a Organizacao permite
ordenar as epilepsias por um parametro a
escolha como um tipo de crises, uma
caracteristica do EEG ou da imagiologia.
Inversamente, os sindromos eletroclinicos
sao entidades bem estabelecidas que sao
diagnosticados diariamente no ambulatério
e permanecem inalteradas na nova
organizacao salvo na terminologia atualizada
(Berg et al, 2010). Estas alteracées na
Organizacao sao a resposta a necessidade
de modificar a terminologia e a classificacao
utilizadas em epilepsia refletindo avancos

cientificos significativos que tém melhorado
a nossa compreensao das crises e das
epilepsias.

Como afirmaram de forma tao eloquente
em 1964 Henri Gastaut e colegas, com a
primeira proposta da ILAE de uma
classificacao de crises, "todas as tentativas
de classificacdo de crises epiléticas sao
dificultadas pelo nosso Llimitado
conhecimento dos processos patoldgicos
subjacentes dentro do cérebro e qualquer
classificacdo tem de, necessariamente, ser
uma tentativa e estar sujeita a alteracdes
conformes a cada avan¢o na compreensao
cientifica da epilepsia” (Gastaut et al 1964).
Avancamos e, quase cinquenta anos mais
tarde, as mesmas adverténcias mantém-
se. A classificacao das Epilepsias serd
sempre uma obra por concluir, mas,
enquanto comunidade virada para o
progresso, precisamos de garantir que
empregamos conceitos atuais e consensuais
no modo como aplicamos a classificacao
aos doentes que estdo a nosso cargo.
A argumentacdo subjacente a aplicacdo dos
novos termos agora recomendados (tais
como autolimitado e farmacossensivel para
substituirem benigno) e a fim do uso da
terminologia antiga (como catastréfico,
maligno, idiopatico, sintomatico e
criptogénico) estéd delineada plenamente
em Berg et al (2010]). Agora, temos de
desenvolver mais a Organizacao para ter
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em conta o valioso e extenso retorno que
recebemos da comunidade global de
epilepsia, tanto em debates como na
literatura. A Organizacao foi concebida
essencialmente para a pratica clinica e,
portanto, ndo pode servir idealmente todos
os fins.

E importante considerar o diagnéstico de
epilepsia nos seus diferentes niveis
categéricos para distinguir manifestacoes
de causas subjacentes. As crises sao uma
categoria separada das epilepsias e as
epilepsias sao uma categoria separada das
etiologias. Em alguns casos, estarao
estreitamente relacionadas, enquanto,
noutros casos, um tipo de crise sera apenas
um dos muitos tipos de crise que ocorre
num sindromo epilético, o qual, por sua vez,
pode ter varias etiologias.

Em 2010 foram introduzidas novas definicoes
de crises generalizadas e focais para refletir
recentes interpretacdes das redes
envolvidas:

As convulsées generalizadas "originam-se em
algum ponto e rapidamente espalham-se
para redes bilaterais. Tais redes bilaterais
podem incluir estruturas corticais e
subcorticais, mas nao necessariamente
incluir todo o cértex. Embora os inicios



individuais das crises possam parecer
localizados, a localizacao e lateralizacao
nao sao consistentes de uma crise para
outra. As crises generalizadas podem ser
assimétricas.” (Berg et al, 2010]
As crises focais "originadas em redes
limitadas a um hemisfério, as quais podem
estar localizadas pontualmente ou
distribuidas amplamente. As crises focais
podem ter origem em estruturas
subcorticais. Para cada tipo de crise, o
inicio ictal é constante de uma crise para
outra, com padroes de propagacao
preferencial, podendo envolver o hemisfério
contralateral. Em alguns casos, no entanto,
existe mais do que uma rede epileptogénica
e mais do que um tipo de crise, mas cada
tipo de crise tem um local constante onde
se inicia. As crises focais nao cabem em
nenhum conjunto conhecido de classes
assente em qualquer interpretacao atual
dos mecanismos envolvidos.(Berg et al,
2010)

O numero de tipos de crises generalizadas
foi reduzido face a classificacdes anteriores
como se pode ver no Quadro 1 (Quadro 1
de Berg et al, 2010). A nomenclatura
indicativa de crises focais também passou
a usar palavras que tém um significado
claro e transparente. Por exemplo, o termo
“crise parcial complexa” foi substituido por
“crise focal com perturbacao da
consciéncia [consciousness] ou do
autorreconhecimento [awareness] ou da
reatividade[responsiveness]”. Embora uma
alteracao cognitiva nem sempre englobe
uma perda de autorreconhecimento, tem
sido sugerido o termo "discognitivo” como
uma ‘abreviatura’ alternativa a uma
"perturbacao da consciéncia ou de
reatividade ou de autorreconhecimento”.
Isto significa que o termo “crise discognitiva
focal” pode substituir a "crise parcial
complexa”. Quando os médicos preferirem,
podem usar a locucdao mais longa
"perturbacao da consciéncia ou da
reatividade ou do autorreconhecimento”.
Uma “crise parcial simples” é agora uma
“crise focal com conservacao da
consciéncia ou do autorreconhecimento”
e o termo "aura” pode ser usado para
sensacoes subjetivas. Outros novos
descritores estao documentados na Quadro
2 (Quadro 2 de Berg et al, 2010].

Para fazer um diagnéstico de epilepsia,
além de uma avaliacdo clinica cuidadosa,
é necessario ter acesso a exames de EEG
e RM, quando apropriado. Embora os
termos “epilepsia generalizada” e

“epilepsia focal® continuem a ser
descritores Uteis em muitos casos, ha, no
entanto, cenarios clinicos em que uma
abordagem dicotémica se nao apoia em
dados eletroclinicos. Por conseguinte, uma
tal abordagem nao pode constituir a base
de uma classificacdo bioldgica.
Os sindromos eletroclinicos dentro do
grupo de epilepsias generalizadas
genéticas, como a Epilepsia de auséncias
da infancia, a Epilepsia de auséncias juvenil,
a Epilepsia mioclonica juvenil e as Crises
tédnico-cldnicas generalizadas isoladas,
referem-se a epilepsias com crises
generalizadas (Quadro 1) associadas a
padroes de EEG epileptiformes
generalizados como as atividades de ponta
onda generalizada (embora possa ocorrer
fragmentacao focal dos padrdes de ponta
onda). Em contraste, as epilepsias focais
referem-se a epilepsias com crises focais
(Quadro 2] com EEG focal (lentificacéo,
descargas epileptiformes focais que podem
ser unifocais ou multifocais). Numa parte
significativa dos casos encontram-se
anomalias estruturais focais.

Distinguir estas duas principais categorias
tem importantes implicactes terapéuticas
tanto quanto ao tipo de drogas antiepiléticas
a prescrever como para o caso de o doente
poder ser candidato a uma cirurgia de
epilepsia. E necessario cautela na adocéo
de uma abordagem dicotémica pois muitos
doentes podem nao se enquadrar num
grupo e, portanto, é preciso ter em conta
uma boa compreensao do processo
subjacente e da etiologia. Por exemplo um
doente com o complexo esclerose tuberosa
pode apresentar-se com um padrao de
EEG epileptiforme generalizado com
descargas de ponta onda lenta apesar de
poder ter uma lesao focal com indicacao
cirdrgica. Em tais situacoes, é essencial
considerar o processo subjacente e a
etiologia e ndo a categorizacao eletroclinica
focal ou generalizada como o determinante
final da abordagem terapéutica.
Ha também doentes que ndo podem ser
classificados num grupo, habitualmente
devido a sobreposicdo de caracteristicas
como crises generalizadas e focais ou
anomalias epileptiformes generalizadas e
focais do EEG. Em tais casos, nado ¢
apropriado classificar os doentes como
tendo epilepsia generalizada ou focal mas
reconhecer que tém um fendtipo mais
complexo. E o caso de muitas das
encefalopatias epiléticas como os
sindromos de Dravet, de West e de Lennox-
Gastaut e de muitos dos doentes
previamente considerados como tendo
Epilepsias generalizadas sintomaticas (ver
abaixo).

Perante uma pessoa com epilepsia, existem
duas estratégias de diagndstico que
merecem consideracao e fornecem
informacoes diferentes, as quais nao sao
hierarquicas e servem para propésitos
diferentes. Os dominios sao os sindromos
eletroclinicos e as etiologias; esses
dominios sobrepdem-se, mas dao
informacdes complementares. Oferecem
diferentes tipos de especificidade no
diagndstico e diferem no que é mais
importante para um determinado doente.
Para cada doente, devemos procurar o
diagndstico dol(s) tipo(s) de crise, do
sindromo eletroclinico e da etiologia,
sempre que possivel.

Estes dominios permitem conclusoes
diversificadas. O sindromo eletroclinico
descreve uma apresentacao especifica que,
muitas vezes, tem etiologias heterogéneas.
Pode evoluir ao longo do tempo de um
sindromo relacionada com a idade para
outro como, por exemplo, a Epilepsia de
auséncias da infancia pode evoluir para
Epilepsia miocldnica juvenil. Por outro lado,
uma etiologia especifica pode apresentar-
se com heterogeneidade fenotipica ainda
que responda a uma terapia dirigida.
Idealmente precisamos de perseguir
ambos os niveis de conhecimento em cada
doente.

(A) Sindromos eletroclinicos

Um sindromo eletroclinico é definido pela
idade de inicio, tipos de crise, critérios de
EEG, elementos de imagiologia e
comorbilidades como perturbacoes
intelectuais (Comissao 1985; Comissao
1989; Berg et al 2010). Os sindromos
eletroclinicos sao entidades clinicas
distintas e tém implicacdes terapéuticas
e prognodsticas. Nao foram alterados em
relacao as anteriores classificacdes de
epilepsias (salvo pequenos ajustamentos
na sua nomenclatura em conformidade
com a Organizacao).

Existem muitos sindromos bem
estabelecidos que sao importantes na
pratica didria e que permanecem
inalterados. Os exemplos incluem Epilepsia
de auséncias da crianca, Epilepsia com
pontas centro-temporais e Epilepsia
miocldnica juvenil. O diagndstico de um
sindromo epilético determina muitas vezes
a escolha das terapias antiepiléticas e o
prognostico. Estdo elencados no Quadro 3
exemplos de sindromos eletroclinicos bem
aceites, mas importa sublinhar que esta
ndo é uma lista oficial de todas os
sindromos sugeridos pela literatura
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(Quadro 3 de Berg et al, 2010). Observe-se
que o termo “"autolimitado” tem sido
utilizado, sempre que possivel, para
substituir o termo “"benigno”, de modo a
refletir o nosso entendimento de que mesmo
as formas mais ligeiras de sindromos
epiléticos podem estar associadas a
comorbilidades psicossociais e cognitivas.
Os sindromos eletroclinicos incluem uma
gama de encefalopatias epiléticas como o
sindromo de Lennox-Gastaut e o sindromo
de Landau-Kleffner. O termo encefalopatia
epilética abarca a nocao de que a atividade
epileptiforme frequente ou quase continua
causa perturbacdes cognitivas e
comportamentais que excedem as que sao
atribuidas apenas a etiologia subjacente.
Uma encefalopatia epilética pode ocorrer
em qualquer idade, mas muitas comecam
na infancia.

Os sindromos eletroclinicos podem estar
associados a etiologias heterogéneas. Um
exemplo é o sindromo de West que pode
ocorrer num quadro de uma encefalopatia
hipéxico-isquémica, uma malformacao do
desenvolvimento cortical, no complexo
esclerose tuberosa, uma mutacdo genética
numa gama de genes como o ARX ou
STXBP1, ou mesmo ser de etiologia
desconhecida.

(B) Diagndsticos de base etioldgica
A Organizacao de 2010 dividia as categorias
etioldégicas em trés - genéticas,
estruturais/metabélicas e desconhecidas.
Isto foi em parte concebido para ajudar a
transicdo da antiga terminologia de
idiopatico, sintomatico e criptogénico nas
Classificacoes de 1985 e 1989.

Com a utilizacao das novas categorias
tornou-se claro que faria sentido expandir
estas para seis grupos. E importante notar
que essas categorias nao sao independentes
e que a etiologia de um doente se adequa

muitas vezes a duas ou mais categorias. As
categorias foram denominadas com base
no facto de levarem a grandes decisoes
relativas a investigacao, tratamentos
especificos ou aconselhamento genético. E
reconhecido que esta é uma area em rapida
mudanca do ponto de vista cientifico.

Sugerimos as seguintes categorias
etioldgicas:

(1) Genética

(2) Estrutural

(3) Metabdlica

(4) Imunolégica

(5) Infeciosa

(6) Desconhecida

Serao introduzidas outras categorias com
os avancos do conhecimento conforme o
surgimento de novas etiologias. Uma
categoria especifica nao exclui a influéncia
de outros fatores. Por exemplo, fatores
ambientais sao muito mais propensos a
contribuir para a expressao de crises em
pessoas com epilepsia genética.

(1) Genética

A etiologia é considerada genética sempre
que ha fatores genéticos que desempenham
um papel importante na etiologia de uma
dada epilepsia. O conceito de genética surge
quando a epilepsia é, tanto quanto sabemos,
o resultado direto de um defeito genético
conhecido ou presumido e quando as crises
s3o os principais sintomas do transtorno.
Na maioria dos casos, 0s genes subjacentes
nao sao ainda conhecidos.

As epilepsias consideram-se genéticas com
base em estudos genéticos clinicos como
sao os estudos de gémeos ou de agregacao
familiar. Um bom exemplo é o grupo de
epilepsias generalizadas idiopaticas onde
existen numerosos estudos de familias e
de gémeos que confirmam a etiologia
genética. O nome epilepsias generalizadas
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idiopaticas foi assim atualizado para refletir
o conhecimento de que os estudos de
genética clinica demonstram uma base
genética e sdo agora designadas como
Epilepsias generalizadas genéticas (EGG).
Ter uma etiologia genética nao exclui,
evidentemente, uma contribuicdo ambiental.
As Epilepsias generalizadas genéticas
representam um terco de todas as epilepsias
e muitas vezes tém uma hereditariedade
complexa, em que hd uma base poligénica
com fatores ambientais a, possivelmente,
desempenharem um papel. As variantes
genéticas identificadas em epilepsias com
hereditariedade complexa sdo muitas vezes
consideradas como variantes de
suscetibilidade. Podem ser herdadas, mas,
s por si, nao sao suficientes para causar
a epilepsia (Helbig etal 2009; Dibbens etal
2009]). Neste quadro, muitas vezes, ndo
existe histdria familiar de crises assim como
ha outros membros da familia que ndo tém
variantes genéticas suficientes para serem
afetados.

Inversamente, outros sindromos epiléticos
tém uma etiologia monogénica em que ha
uma Unica mutacao causal. O exemplo mais
conhecido é o sindromo de Dravet no qual
cerca de 80% dos doentes tém uma
anomalia do SCN1TA. Recentemente foram
identificados varios genes que causam
encefalopatias epiléticas devido a mutacdes
de novo (Carvilletal 2013; EPI4K 2013). Com
a identificacao de cada nova encefalopatia
epilética genética, temos um espetro
fenotipico que serve de base para estratégias
de diagnéstico e terapéutica dirigida. E
importante ressaltar que "genético” nao é
o mesmo que "herdado” j& que tém sido
cada vez mais identificadas mutacoes de
novo, especialmente em epilepsias graves.
Como exemplos temos os cada vez maiores
subgrupos de encefalopatias epiléticas de
base genética, o sindromo de Dravet e, mais



recentemente, as epilepsias moderadas,
autolimitadas e farmacossensiveis (Claes
etal 2001; Weckhuysen etal 2012; Depienne
etal 2009; Arsov etal 2012; Scheffer etal
2012; Carvill etal 2013).

E importante destacar que uma etiologia
monogénica pode causar uma gama de
epilepsias de moderadas a graves, tais
como as mutacoes do SCN1TA que estao
associados ao sindromo de Dravet e a
Epilepsia genética com crises febris plus
(EGCF+), o que também pode ter
implicacées para o tratamento (Brunklaus
etal 2013). Compreender o espetro
fenotipico associado as mutacées de um
gene especifico ¢ uma informacao
fundamental pois conhecer uma mutacao
num gene especifico ndo permite, sé por
si, uma previsao do resultado. A
interpretacao do seu significado tem de
ser considerada no contexto da
apresentacdo eletroclinica. Assim, até a
data, a maioria dos genes mostram
heterogeneidade fenotipica e a maioria dos
sindromos revelam heterogeneidade
genética.

(2) Estrutural

Uma etiologia estrutural é uma anomalia
visivel na neuroimagem estrutural em que
a avaliacdo eletroclinica, juntamente com
os achados de imagiologia, leva a inferir
com razoabilidade que a anomalia da
imagem é a provavel causa das crises do
doente. De um ponto de vista conceptual,
uma etiologia estrutural significa que ha
uma nitida lesado estrutural que esté
associada a uma probabilidade
substancialmente elevada de ser a causa
da epilepsia. Sdo frequentes causas
estruturais de epilepsia as malformacdes
do desenvolvimento cortical, como a
displasia cortical focal, os traumatismos
e os danos hipodxico-isquémicos. A
identificacao de uma lesao estrutural subtil
requer estudos de RM adequados,
recorrendo a protocolos especificos
(Gaillard etal 2009).

Existem associacoes bem reconhecidas no
grupo das epilepsias com uma etiologia
estrutural. Estas incluem as relativamente
frequentes crises do lobo temporal mesial
com esclerose do hipocampo. Outras
associacoes chave incluem as crises
gelasticas com o hamartoma hipotaldmico,
o sindromo de Rasmussen, e a epilepsia
hemiplegia-hemiconvulsdao. O
reconhecimento dessas associacoes é
importante para garantir que os exames
de imagem do doente sao cuidadosamente
examinados para uma determinada
anomalia estrutural. Esta, por sua vez,
realca a necessidade de se considerar a
cirurgia de epilepsia quando falha a

terapéutica médica.

O substrato de uma anomalia estrutural
pode ser de origem genética ou adquirida
ou ambos. Por exemplo, a polimicrogiria
pode ser secundaria a mutacdes de genes
como o GPRb56, ou adquirida, secundaria
ainfecdo intrauterina por citomegalovirus.
Sao causas estruturais adquiridas a
encefalopatia hipoxico-isquémica, os
traumatismos, as infecdes e os AVC.
Sempre que a etiologia estrutural tem uma
base genética bem definida, como o
complexo esclerose tuberosa que é
causado por mutacdes em genes da
proteina tuberina ou hamartina, podem
usar-se ambos os termos, estrutural e
genética.

(3) Metabélica

Ha uma série de distirbios metabdlicos
associados a epilepsia. E uma area que se
estd a expandir com um maior
conhecimento do espetro fenotipico. As
causas metabdlicas referem-se a um
defeito metabdlico bem definido com
manifestacdes clinicas ou alteracdes
bioquimicas por todo o corpo como séo a
porfiria, a uremia, as aminoacidopatias ou
as crises piridoxinodependentes. Em
muitos casos, os distUrbios metabdlicos
terdo um defeito genético pelo que se pode
usar a expressao “etiologia metabdlica-
genética”. E provavel que a grande maioria
das epilepsias metabdlicas tenha uma base
genética, mas algumas podem ser
adquiridas, como no caso do défice de
folato cerebral. A identificacdo de causas
metabdlicas especificas para a epilepsia é
extremamente importante devido as
implicacdes terapéuticas e a potencial
prevencao da deficiéncia intelectual.

(4) Imunolégica

Foi recentemente reconhecida uma série
de epilepsias imunolégicas com
apresentacdes caracteristicas tanto em
adultos como em criancas. Pode
considerar-se uma etiologia imunolégica
quando existem provas de inflamacao
autoimune do sistema nervoso central. O
diagnéstico destas encefalites autoimunes
é cada vez mais frequente, particularmente
por haver um maior acesso a testes de
anticorpos. Os exemplos incluem a
encefalite antirrecetor do NMDA e a
encefalite anti-LGI1 (Lancaster e Dalmau
2012). Com o surgimento dessas entidades,
este subgrupo etiolégico merece uma
categoria especifica, particularmente
devido as implicacdes no tratamento com
imunoterapias direcionadas.

(5) Infeciosa
A etiologia mais comum em todo 0 mundo

é a infeciosa. Uma etiologia infeciosa
refere-se mais a um doente com epilepsia
do que as crises que ocorrem no contexto
de uma infecao aguda como meningite ou
encefalite. As infecbes que podem causar
epilepsia sdo a tuberculose, VIH, malaria
cerebral, neurocisticercose, pan-encefalite
esclerosante subaguda e toxoplasmose
cerebral. Estas infecoes, por vezes, tém
uma correlacao estrutural. Uma etiologia
infeciosa tem implicacdes terapéuticas
especificas.

(6) Desconhecida

Ha ainda muitos doentes com epilepsia
para quem a causa nao é conhecida. Nesta
categoria ndo é possivel fazer um
diagndstico especifico para além da
semiologia eletroclinica basica, como por
exemplo uma epilepsia do lobo frontal.
Podermos encontrar uma causa depende,
em grande medida, da dimensao da
avaliacdo possivel em cada doente. Isso
difere em diferentes cenarios de salde e
em diferentes paises e esperemos que
melhore ao longo do tempo em paises
pobres em recursos.

Atribuicdo de multiplas etiologias a um
doente

Cada etiologia ndo pretende ser vista
isoladamente e qualquer causa pode ser
vista como contribuindo para outras
etiologias. Da mesma forma, uma etiologia
pode nao determinar uma apresentacao.
Por exemplo, a deficiéncia de transportador
1 da glicose (GLUT1) é uma etiologia
metabdlica-genética que tem um largo
espetro de apresentacdes clinicas incluindo
a epilepsia com crises mioclénico-aténicas,
epilepsias de auséncia que comeca na
infancia até a que comeca em jovens
adultos, epilepsias focais e epilepsias
generalizadas genéticas. Conhecer a
etiologia neste contexto é importante e
pode condicionar o tratamento [(por
exemplo, a dieta cetogénica para a
deficiéncia de GLUT1), mas nao permite
que o clinico preveja o modo como o doente
se apresentard em termos de semiologia
eletroclinica. Ao longo do tempo, os doentes
mudam, sem duvida, de categoria etioldgica
a medida que os conhecimentos
aumentam.

Para um terco das epilepsias, o diagnostico
especifico em termos de sindromo ou
etiologia permanece desconhecido. Pode
haver caracteristicas eletroclinicas que
permitam a localizacdo, como as crises do
lobo temporal, mas o doente ndo tem um
sindromo eletroclinico reconhecido nem é
conhecida sua etiologia.

E. assim, que caracterizar mais




V

especificamente o fendtipo ou ter mais
tempo para observar a evolucao da
epilepsia do doente pode levar ao
surgimento de subgrupos para os quais
pode ser encontrado um diagndstico
etioldégico. Por exemplo, tém sido
identificados genes que causam epilepsia
do lobo temporal ndo lesional em casos
esporadicos pertencentes a um
subconjunto de epilepsia focal comum de
etiologia ainda desconhecida (Dibbens etal,
2013]. As estratégias de investigacdo que
incidem sobre determinantes moleculares
ou adquiridos prometem elucidar novas
etiologias.

A classificacao de um grupo tao complexo
de doencas como as epilepsias continuara
a ser um desafio. Apesar de ser pouco
provavel que venha a ser perfeito, o seu
refinamento continuo é essencial, pois
constitui a nossa principal ferramenta
clinica na avaliacdo de doentes com
epilepsia. Em cada caso, o clinico deve
considerar o(s) tipo(s) de crises, o sindromo
epilético e a etiologia. O foco da nova
organizacdo esta principalmente sobre a
pratica clinica, mas também nao deixa de
ser importante, pratica e Util para a
investigacdo clinica e translacional para

Quadro 1. Classificacao de crises (#)

que possamos avancar na compreensao
da epilepsia nos proximos anos. 0 nosso
objetivo deve ser melhorar a situacao das
pessoas com epilepsia em todo o mundo.
Agradecimentos- A Comissao agradece ao
Grupo de Trabalho para Classificacao,
composto por Kate Riney, Lynette G Sadleir,
Christian Korff, Elaine Wirrell, Yoshimi
Sogawa, Stephan Schuele, Andrew Lux e
Jeffrey Buchhalter, pelo seu contributo
para este documento e pelo seu trabalho
com os membros da Comissdo para a
elaboracdao do Manual de Diagndstico
online

ver url:https://www.epilepsydiagnosis.org/).

Tonico-clonicas (em qualquer combinacao)

L. Tipicas
Ausencias - Aysancias Atipicas o
Crises Auséncias com factos especiais Ausencias mioclonicas
generalizadas Mioclonias palpebrais
Mioclonicas M!oclgn!cas -
Mioclonico-atonicas
Mioclonico-tonicas
Clonicas
Tonicas
Atonicas

(#)As crises que ndao podem ser claramente diagnosticadas numa das
precedentes categorias devem ser consideradas nao-classificadas até que
informacoes suplementares permitam o seu diagndstico preciso. Contudo, isso
nao é considerado como uma categoria classificativa.

Crises focais

Espasmos epiléticos

Quadro 2. Descritores de crises focais segundo o grau de perturbacao durante a crise (*)

Sem perturbacao da consciéncia ou do autorreconhecimento
Com componentes motores ou autonomicos observaveis - pode usar-se “focal motor“e "autondémico™
Inclui fendmenos sensitivos ou psiquicos subjetivos - pode usar-se também o termo "aura”
Substitui o termo “crise parcial simples”

Com perturbacao da consciéncia ou do autorreconhecimento
Também pode usar-se o termo "discognitivo”. Considera-se que discognitivo nem sempre pode significar perturbacao
do autorreconhecimento mas é usado aqui para indicar perturbacao da consciéncia ou do autorreconhecimento, as quais
podem ser testadas
Substitui o termo “crise parcial complexa”

Evoluindo para crise convulsiva bilateral (*)
Pode incluir componentes tonicos, clonicos ou tonicos e clonicos em qualquer ordem
Substitui o termo “crise secundariamente generalizada”

(*) Para mais definicdes de descritores ver Blume etal 2001
(*) Embora o termo “convulsiva” fosse considerado leigo no Glossario (Blume etal 2001), o seu uso é aprovado aqui, ja que tem sido usado em medicina por
todo o lado, bem como em traducoes para muitos idiomas.



Quadro 3. Exemplos de sindromos eletroclinicos e outras epilepsias ordenadas segundo a idade (@)
(adaptado de Berg etal 2010)(*)

Recém-nascido

(#)Crises neonatais autolimitadas

(#) Epilepsia neonatal familiar autolimitada
Encefalopatia mioclénica precoce (EMP)
Sindromo de Ohtahara

Lactente (inicio antes dos 2 anos)
Crises febris
Crises febris plus
Epilepsia infantil com crises focais migratorias
Sindromo de West
Epilepsia mioclénica da infancia (EMI)
(#) Epilepsia infantil autolimitada
(#) Epilepsia infantil familiar autolimitada
Sindromo de Dravet
Encefalopatia miocldnica em distirbios nao-progressivos

Crianca

Crises febris

Crises febrisplus (CF+)

Epilepsia occipital da crianca de inicio precoce (tipo Panayiotopoulos)

Epilepsia com crises mioclénico-aténicas (previamente astaticas)
(#) Epilepsia autolimitada com pontas centro-temporais (EPCT)
Epilepsia autossémica dominante noturna do lobo frontal (EADNLF)
Epilepsia occipital da crianca de inicio tardio (tipo Gastaut)

Epilepsia de auséncias da crianca (EAC)

Epilepsia com auséncias miocldnicas

Sindromo de Lennox-Gastaut

Encefalopatia epilética com ponta onda continua durante o sono (POCS)
Sindromo de Landau-Kleffner (SLK)

Adolescente - Adulto
Epilepsia de auséncias juvenil (EAJ)
Epilepsia mioclénica juvenil (EMJ)
Epilepsia com crises ténico-clénicas generalizada isoladas (CTCGI)
Epilepsia autossémica dominante com elementos auditivos (EADEA)
Outras epilepsias do lobo temporal familiares

Sindromos epiléticos familiares

Epilepsia focal familiar com focos variaveis (EFFFV)

Epilepsia genética com crises febris plus (EGCF+)

(@) A ordenacao de sindromos eletroclinicos nao reflete a etiologia. A idade de inicio é uma das muitas formas de organizar os sindromos.
(*) Estes sao exemplos de sindromos epiléticos e ndo uma lista completa de sindromos. A sua inclusdo nao indica a aprovacao da ILAE de sindromos

especificos.
(#) O termo “autolimitada” substitui o termo “benigna”.
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Aproximadamente 65% dos doentes com
epilepsia ficam livres de crises com
terapéutica anti-epiléptica. Os restantes
35% desenvolvem epilepsias resistentes a
terapéutica farmacolégica. Apesar dos
recentes desenvolvimentos de novos
farmacos anti-epilépticos, o niumero de
doentes com epilepsia refractaria nao tem
decrescido, pelo que novas estratégias
terapéuticas sdo necessarias. A dieta
cetogénica é uma das estratégias possiveis.
A dieta cetogénica consiste numa dieta
com alto teor lipidico e baixo teor em
hidratos de carbono (ratio 4:1). O seu uso
foi proposto no seguimento de relatos de
casos de reducao de crises em doentes
com epilepsia apds jejum prolongado, no
inicio do século XX. Na sequéncia destas
observacdes, foi sugerido que uma dieta
rica em gordura e com baixa quantidade
de hidratos de carbono poderia induzir
cetonémia, mimetizando o efeito do jejum
e foi criado o primeiro protocolo por Dr.
Wilder, na MayoClinic em 1921. O protocolo
inicial utilizava principalmente triglicéridos
de cadeia longa. Em 1971, Huttenlocher
propds uma nova dieta, mais flexivel, rica
em &cidos gordos de cadeia média, mais
cetogénicos.

Apesar de terem sido reportados resultados
favoraveis no controlo de crises, em varias
séries de doentes subsequentes, ensaios
clinicos randomizados viriam a ser
realizados apenas a partir de 2005. A
maioria dos ensaios clinicos foram
desenvolvidos em criangas com epilepsia
refractaria, nos quais até 55% dos doentes
ficou livre de crises aos 3 meses e até 85%
teve uma reducao de pelo menos 50% da
frequéncia de crises. Nos adultos, nao
existe evidéncia robusta de beneficio,

contudo, as meta-analises disponiveis
sugerem reducao de pelo menos 50% da
frequéncia de crises em 32% dos doentes
com epilepsia intratavel, pelo que podera
ser uma opcao viavel. O efeito terapéutico
parece ser independente do nivel de
cetonas e ocorre nos primeiros dias a
semanas de dieta.

A dieta cetogénica e o jejum, reduzem os
niveis de glicose, a principal fonte de
energia neuronal. Na auséncia de glicose,
o cérebro utiliza a oxidacao de cetonas
como alternativa. Os mecanismos
propostos para justificar a accao anti-
epiléptica da dieta cetogénica incluem:
actividade antiepiléptica directa dos corpos
cetdnicos; aumento da sintese de GABA
corrigindo o balanco mecanismos
excitatorios/inibitérios em doentes com
epilepsias refractarias; aumento da
producao de ATP, creatina e melhoria do
metabolismo mitocondrial com
cansequente estabilizacao de gradientes
idnicos neuronais e maior resisténcia a
despolarizacao de membrana; aumento
da producao de Adenosina que actua como
mediador inibitério; bloqueio da entrada
de glutamato em vesiculas sindpticas com
subsequente reducao da libertacdo deste
neurotransmissor na fenda sinaptica.
O perfil de efeitos adversos observado é
relativamente benigno. Incluem efeitos
gastrointestinais (obstipacao, diarreia,
nduseas e vomitos), renais (nefrolitiase),
acidose metabdlica, hipocalcémia,
hipomagnesémia, perda ponderal e
osteopénia. Contudo, a principal limitacao
a utilizacdo da dieta cetogénica é a
reluténcia a adopc¢ao da dieta bem como
o frequente abandono da dieta por
restricoes dietéticas e sociais.
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