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Na evolucao de uma sindrome convulsiva é extremamente raro o apa-
recimento de um quadro clinico reversivel, caracterizado por astenia mus-
cular com hipotonia global associada a modificacbes da atividade intelec-
tual. Por éste motivo julgamos de interésse relatar a observacio seguinte.

OBSERVACAO

A.B., Reg. 28.696, com um ano de idade, sexo masculino, branco, atendido, pela
primeira vez, em julho de 1963. Nascido de parto normal, o paciente apresentou
sua primeira convulsdo aos 2 meses de idade. As manifestacdées convulsivas sempre
tiveram as mesmas caracteristicas; eram observadas durante o sono e precedidas
por um grito seguido por contracdes toénico-clonicas generalizadas. A familia refere
que, freqiientemente, a crianca desviada os globos oculares para a esquerda duran-
te ésses epis6dios. As crises nunca tiveram relacio evidente com periodos de hiper-
termia. As convulsfées tornaram-se extremamente freqiientes, a tal ponto que ra-
ramente a crianca passava uma hoite sem uma ou varias crises. O estado do doente
nao se modificou até os 8 meses de idade, quando passou a receber 30 mg de feno-
barbital por dia. O pediatra, consultado na €época, notou desenvolvimentos neuro-
motor e mental compativeis com a idade do paciente. Os resultados imediatos do
tratamento foram animadores. As crises se reduziram a duas por més, em média.
Nessas condicbes o paciente passou a ser seguido no ambulatério de Neurologia, onde
foram acrescentados 20 mg diarios de difenil-hidantoina (Epelin). O exame neu-
rolégico mantinha-se normal. A persisténcia de algumas crises isoladas, quando
revisto dois meses depois, levou o neuropediatra a aumentar a dose de Epelin para
50 mg por dia. De setembro de 1963 a maio de 1964 apenas 4 crises foram obser-
vadas. Com a idade de um ano e meio, a crianca comecou a andar e a balbuciar
as primeiras palavras.

Em fins de julho de 1964, os familiares notaram que a crianca demonstrava
fadigabilidade cada vez mais acentuada durante a marcha. Com 2 anos passou a
apresentar quedas freqlientes. O agravamento rapido dessa sintomatologia motivou
a substituicio do Epelin pela primidona (Mysoline), & razdo de 125 mg por dia.
Apesar desta medida, essas perturbacdes se agravaram e, em outubro, o exame
revelou hipotonia generalizada. O doente nido se mantinha sentado e ndo susten-
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tava a cabeca. N&o mais sorria, nem chorava e deixou de reconhecer seus fami-
liares. Nessa ocasido foi internado. O exame de entrada revelou hipotonia global,
consideravel, sem perturbacio evidente da motilidade ativa dos segmentos. A co-
ordenacdo e os reflexos profundos apresentavam-se normais. Nao havia reflexos
patologicos. O Mysoline foi progressivamente substituido pela trimetadiona (Tri-
dione, 600 mg/dia), acrescentando-se, a seguir, a etilmetilsuccinimida (Zarontin, 250
mg/dia). Desde entdo, houve melhora progressiva, recebendo alta em inicio de
novembro.

Exames complementares — Liquido cefalorraqueano normal. Radiografia do cré-
nio normal. Hemograma: 3.800.000 eritrécitos por mm?; 5.600 leucé6citos por mm?
(59% de neutréfilos, 29, de eosinéfilos, 1% de baséfilos, 34% de linfécitos, 4%
de monécitos). Hemossedimenta¢do: 16 mm na primeira hora. No sangue: uréia
15 mg%; glicose 76 mg9%. Teste de fenilcetoniria: negativo.

A melhora se acentuou nas semanas seguintes. Em janeiro de 1965, o pacien-
te ja se mantinha sentado, com boa sustentacdo da cabeca. Um més apés, manti-
nha-se em pé, sem apoio. Aos poucos reiniciou a marcha e voltou a falar. Obe-
decia as ordens simples, manipulava os objetos e reconhecia seus familiares. Ativo,
brincava e respondia quando chamado. Ao exame constatou-se desaparecimento
completo da hipotonia.

O exame psicoléogico (Dra. T. Braga), avaliado pela escala de desenvolvimento
de Gesell, revelou entdo que a conduta motora, a adaptacdo para com os objetos,
a linguagem e a sociabilidade correspondiam 2a idade psicolégica de 15 meses. Dois
meses depois, os diferentes dominios explorados atingiram o nivel de 18 meses.
Este ultimo exame foi realizado no decorrer de ligeiro agravamento da sintoma-
tologia.

E preciso salientar que ndo houve convulsfes no decorrer da evolucdo do qua-
dro hipoténico.

Estudo eletrencefalogrdfico — O primeiro exame data de 29 de setembro de
1964, quando a crianca tinha 26 meses de idade. O tracado, realizado durante o
sono barbitirico (Seconal, 100 mg), mostrou substituicio dos ritmos normais por
uma atividade paroxistica permanente, constituida por ondas rapidas, difasicas, de
grande potencial, seguidas por ondas lentas. £sses complexos espicula-onda, de 1
a 2 ciclos por segundo, apresentavam topografia difusa, predominando, entretanto,
ao nivel das regides frontais (fig. 1).

Um névo registro, em 7 de outubro, mostrou-se idéntico. A estimulacdo lumi-
nosa intermitente (SLI), a estimulacdo acustica e a estimulacdo nociceptiva nao
modificaram o tracado.

Um terceiro tracado, em estado de vigilia, realizado em 24 de outubro, nao re-
velou mais aquela atividade paroxistica e sim profundas modifica¢cdes do ritmo
de base que passou a ser constituido por ondas de 3 ciclos por segundo, continuas,
ao nivel das projecdes frontais e rolandicas. Por vézes, foram observados esbocos de
espicula-onda e, algumas vézes, ondas “sharp” sébre a regido fronto-rolandica di-
reita. Os ritmos em regiées posteriores eram constituidos por ondas de 6 ciclos por
segundo, com ondas rapidas de baixo potencial, sobrepostas. A SLI ndo modificou
o tracado (figs. 2 e 3).

A partir de novembro observou-se methora progressiva do quadro eletrence-
falografico. Assim, a atividade lenta de repouso foi substituida por ondas de 14-16
ciclos por segundo, alternando com periodos de atividade de 4 a § ciclos por segun-
do. No decorrer do sono havia ainda espiculas-ondas, de projecdo difusa e sin-
crona, porém separadas por periodos de atividade irregular. As espiculas-ondas
apresentavam, por vézes, distribuicio assimétrica.

Em marco de 1965, ndévo exame realizado durante sono barbiturico, revelou
ritmo sigma e espiculas do vértex bem evidentes. Os estimulos sensoriais provo-
cavam o aparecimento do complexo K. Ondas “sharp” foram registradas, de modo
independente, ao nivel dos dois hemisférios cerebrais. Por vézes, foram observados
surtos de desorganizacdo difusa e Dbilateral por ondas lentas e irregulares (fig. 4).
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Fig. 1 — Caso A.B. Eletrencefalograma: atividade parozistica permanente
durante o sono, constituida por espicula-ondas lentas de 1-2 c/seg.
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Fig. 2 — Cuso A.B. Tracado realizado cm wvigilia. Nas regibes anteriores
observa-se ritmo de 3 c/seg. Nota-se igualmente a presenca de esboco de
espicula de 3 c/seg.
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Fig. 4 — Caso A.B. Tracado realizado durante o sono. Nio se registra

mais atividade paroxistica permanente. Do ponto de vista clinico a hipo-
tonia muscular desapareceu.
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De marco de 1965 a janeiro de 1966 o doente nédo voltou ao Servico. Em fins
de janeiro de 1966 uma infeccio respiratdéria justificou internacdo no Servico de
Pediatria, onde foi constatada broncopneumonia. As informacdes obtidas dos pais
indicavam que ndo ocorrera recidiva do quadro hipotdénico nem das crises convulsi-
vas, desde marco de 1965. O tratamento pelo Tridione, Zarontin e Fenobarbital
ndo foi interrompido. O achado fortuito de eosinofilia levou o médico residente a
suspender o Tridione. Curada do episédio infeccioso, a crianca voltou a seu do-
micilio em 12 de fevereiro.

Paulatinamente, reapareceram o quadro hipoténico e a diminuicdo acentuada
da atividade mental. A crianca foi reinternada em maio de 1966 com quadro se-
melhante Aquele observado em setembro de 1964. Os eletrencefalogramas realiza-
dos no decorrer desta nova internacio revelaram alteracdes idénticas aquelas ob-
servadas em setembro e outubro de 1964.

Uma tentativa terapéutica foi realizada com diazepam (Valium), na dose de
8 mg por dia. Em poucos dias notou-se melhora considerdvel, mesmo ap6s sus-
pensdo do Zarontin. Em seu domicilio, seus pais notaram melhora da atividade:
brincava e procurava a companhia de criancas de sua idade, e falava mais fa-
cilmente.

Os tracados eletrencefalograficos, realizados em junho, ndo mais revelavam
atividade paroxistica permanente. Entretanto, algumas espiculas foram registradas
ao nivel da projecdo fronto-rolandica esquerda sObre um ritmo de base pouco or-
ganizado.

Desde entao o estado-do doente se manteve satisfatério. Entretanto surgiram
crises tonico-clonicas ao nivel do membro inferior esquerdo, acompanhadas de versao
ocular ipsilateral. Essas crises foram parcialmente controladas, apés aumento do
barbiturico.

COMENTARIOS

Fau e Garrel* observaram o desenvolvimento de quadro reversivel de
astenia e hipotonia muscular em doente com sindrome convulsiva. Este
doente apresentava crises tipo pequeno mal (PM), desde os 4 anos de idade.
Aos 21 anos, coincidindo com intensificacdo das crises, que assumiram ca-
rater acinético, apareceu quadro hipotonico associado a rebaixamento da
atividade intelectual. O desaparecimento das crises acinéticas foi contem-
poraneo ao desaparecimento do quadro muscular e do quadro mental.

Além da idade, as circunstdncias de aparecimento do episédio muscular
em nosso paciente foram bastante diversas. As manifestagées convulsivas,
em nosso doente, nunca assumiram carater de PM. Por outro lado, na época
do estabelecimento do quadro muscular, as crises convulsivas estavam con-
troladas.

O quadro eletrencefalografico, reversivel tanto no doente de Fau e Gar-
rel, quanto no nosso, mostrava, em comum, lentiddo acentuada da atividade
elétrica cerebral de repouso. Em nosso paciente ndo encontramos descargas
paroxisticas difusas no tragcado de repouso, mesmo quando submetido & SLI,
ao contrario do caso de Fau e Garrel. Infelizmente ésses autores nao fi-
zeram referéncia a tracados realizados durante o sono. Insistiremos parti-
cularmente sébre, as importantes modificacbes eletrencefalograficas obser-
vadas durante o sono em nosso paciente, ou seja, o aparecimento de ativi-
dade paroxistica permanente, difusa, grosseiramente simétrica e constituida



COMPLICACAO RARA E REVERSIVEL DE SINDROME CONVULSIVA 35

por espiculas-ondas de 1 a 2 ciclos/segundo. Tracado semelhante foi re-
produzido por Gibbs e Gibbs 6, Tratava-se de paciente débil mental de 16
anos, com crises GM e PM.

As disritmias observadas em nosso doente sio também muito préoximas
aquelas encontradas nos periodos intercriticos da epilepsia miocinética grave
da primeira infancia, descrita por Sorel 3. De acordo com éste autor, a
expressdo eletrencefalografica do tipo PM variante seria provocada por uma
agressiao sObre o sistema nervoso em determinado estado de maturacio, ou
num estado fisiolégico definido do cérebro e de sua eletrogénese (2 a 10
anos). A hipsarritmia com espasmos em flexao seria, por sua vez, o resul-
tado de uma agressdo cerebral em estadios mais precoces, ou seja, de 0O
a 1 ano.

O aparecimento de quadro hipoténico e mental reversivel em crianca
préviamente portadora de crises convulsivas que, embora muito freqiientes,
niao haviam comprometido de modo evidente o estado intelectual e o desen-
volvimento neuromotor, sugere a existéncia de processo mdrbido agindo em
funcdo de um estado de maturacdo cerebral. O exame psicolégico de nosso
doente, realizado apos o periodo de estado da doencga, revelou retardo evi-
dente e sensivelmente proporcional em cada dominio explorado; em outros
térmos, o desenvolvimento de nosso paciente nao evidenciou as irregulari-
dades, lacunas e dissociacbes tdo frequentemente provocadas por lesdes ce-
rebrais organicas adquiridas. Nessas condigbes, deve ser considerada a pos-
sibilidade de uma agressdao cerebral “funcional” ou “metabdlica”, segundo
o ponto de vista de Sorel.

Entretanto, nosso caso dificilmente pode ser explicado pela interpreta-
cao déste autor, se considerarmos a presenca constante das crises convul-
sivas que caracterizam ¢ periodo de estado dos doentes de Sorel.

Por outro lado, complexos espicula-onda lenta de menos de 3 ciclos/se-
gundo nao se limitam a infancia, e o caso de Gibbs e Gibbs é exemplo
déste fato. Foram igualmente descritos na encefalopatia vascular subaguda
(Jones e Nevin?Y), em certas encefalites e encefalopatias portocavas (Le
Beau e Gaches %) e no curso da evolucao de um tumor taldamico (Blanc
e col.2).

Nao é, portanto, preciso insistir sdbre a falta de especificidade déste
tipo de tragado, que ndao pode ser considerado como proprio de uma afeccao
particular, em funcdao do estado de maturacgao fisiologica do encéfalo.

No que diz respeito a teoria reticular das crises generalizadas, deve-se
admitir que “as mioclonias dependem exclusivamente da formacdo reticular
caudal que age sObre os neurdnios motores da medula por meio das dife-
rentes vias de projecdo reticular e vestibulo-espinal” (Gastaut e col.4).

No decorrer de uma ativacao reticular global, os centros inibidores se-
riam menos eficazes que os centros ativadores. Passada uma fase de ati-
vacdo intensa dos mecanismos reticulares ativadores em nosso doente, o tra-
tamento instituido poderia ter provocado um efeito de sentido oposto, pre-
dominando a atividade inibidora,
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E sabido que o fenobarbital e os hidantoinatos podem precipitar o apa-
recimento de crises PM, assim como as dionas e as benzodiazepinas podem
provocar crises generalizadas (Livingston !2, Gibbs e Anderson 3).

O paralelismo entre a evolugdo eletrencefalografica e a evolucdo clinica
também é de dificil interpretacdo. O tracado de repouso do doente de Fau
e Garrel® e o de nosso paciente mostravam lentiddo consideravel da ativi-
dade elétrica cerebral no decorrer do periodo hipoténico. As ondas de 3
ciclos/segundo registradas ao nivel das projecGes anteriores, em nosso pa-
ciente, poderiam ser a expressdo elétrica dos fendmenos inibidores de origem
talamo-caudada. As poucas espiculas associadas a estas ondas lentas que,
como ja dissemos, jamais atingiram um grau de desenvolvimento suficiente
para caracterizar um complexo espicula-onda tipico, representariam o res-
quicio da atividade do sistema reticular ativador de projecdo talamo-cortical.

E interessante notar a grande semelhanca entre o aspecto eletrencefa-
lografico de nosso caso durante a vigilia e o tracado obtido no decorrer da
ativacdo pelo Metrazol, durante a fase das alteracGes paroxisticas “inespe-
cificas” pré-ictais. Ajmone-Marsan e Ralston! consideram aquelas altera-
¢Oes, especificas dos casos de epilepsia devidas a uma manifestacdo centren-
cefalica ou a uma lesdc da regido parassagital.

Do ponto de vista eletrencefalogréafico, nosso paciente estaria submetido
a uma “ativacdo positiva” constante, de significado analogo a ativacdo far-
macologica experimental.

A substituicdo de uma atividade lenta por uma atividade de tipo es-
picula-onda durante o sono, sugere maior participa¢do do sistema ativador
que &, como se sabe, responsavel pelo aparecimento ritmico das espiculas.
E Gtil lembrar, a propésito, que, antes do tratamento, as crises tdnico-clb-
nicas de nosso doente foram sempre noturnas, o que prova a influéncia
do sono sObre os fatores ativadores. A remissdo clinica do quadro hipo-
ténico pelo tratamento com Tridione, Zarontin e, ulteriormente, Valium,
depdoe em favor da influéncia dos desequilibrios entre fatéres inibidores e
ativadores da substéancia reticular na patogenia do quadro clinico e eletren-
cefalografico de nosso caso.

O problema da origem da atividade paroxistica permanente de nosso
doente requer alguns comentarios. Sabe-se que as manifestacdes eletrocli-
nicas generalizadas, particularmente do tipo PM variante, podem ter origem
focal. Assim, focos situados na regiao do polo frontal e, sobretudo, ao nivel
da area motora suplementar, podem provocar crises de tipo “centrencefa-
licas” (Tiikel e Jasper !4, Ajmone-Marsan e Ralston?). Gordon’ relata,
num epiléptico, descargas PM simultaneamente com descargas focais de pro-
jecdo temporal anterior. A propagacido rapida dessas descargas em direcao
ao centrencéfalo se realiza por intermédio de certas estruturas do sistema
limbico, particularmente do giro cingulado anterior (Ajmone-Marsan e Rals-
ton!). O sistema responsavel pelas crises PM seria constituido pelos nu-
cleos taldmicos anteriores e medianos, o giro cingulado anterior e o cere-
belo; a formacdo do hipocampo e as areas entorrinais aferentes a éste
sistema devem igualmente ser incluidas (Lennox e Robinson !1),
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O exame de nossos tracados, em vigilia e no sono, mostra, ao longo
das montagens coronarias, uma reversido de fase simples ao nivel do vértex
(fig. 5).
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Fig. 5§ — Caso A.B. No decorrer da sonoléncia observa-se a presenca de

espicula-onda lenta predominando ao nfvel das projecées roldndicas., Ao

longo da wmontagem corondria nota-se uma reversido de fase simples ao
nivel do vértex.

De acordo com Tiikel e Jasper '4, éste aspecto eletrencefalografico cor-
responde a uma sincronizacdo bilateral secundaria a um foco cortical uni-
lateral. Além disso, a freqiiéncia de 1 a 2 ciclos/segundo, a irregularidade
das descargas e a assimetria ocasional de voltagem entre os dois hemisfé-
rios, depbem em favor de uma sincronizacdo secundaria bilateral. A pre-
senca de ondas de potencial mais elevado ao nivel da regido fronto-rolan-
dica direita sugere a existéncia de um foco parassagital. Essa possibilidade
se apoia, ainda, em alguns achados clinicos: as crises versivas oculares e
as clonias localizadas ao nivel do membro inferior esquerdo. Nessa pers-
pectiva a acgdo favoravel do diazepam estaria relacionada com a depressao
de certas estruturas do sistema limbico produzido por esta droga (Himwich
e col.8).

Concluindo, o estudo e€letroclinico de nosso doente sugere a participagao
predominante de uma atividade reticular inibidora. Esta atividade continua
teria sido precipitada pelo esgotamento de uma atividade reticular de sen-
tido oposto. Esse desequilibrio transitério entre atividades reticulares teria
sido favorecido pela acao de uma terapéutica agindo principalmente soébre



38 ARQ. NEURO-PSIQUIAT. (840 PAULO) VOL. 25, No 1, MAR(CO, 1967

os fatdres ativadores, provavelmente em fungdo de um estado de maturacio
cerebral favoravel ao desenvolvimento da atividade inibidora. A ativacao
reticular seria produzida através de um foco a distancia, parassagital.

Dentre as manifestagées convulsivas “minor” devemos isolar um tipo
particular, nao paroxistico, e sim continuo, sem perturbagdes verdadeiras de
consciéncia, caracterizado por um quadro hipotonico associado a rebaixa-
mento consideravel da atividade intelectual, e, do ponto de vista eletrence-
falografico, representado em vigilia por uma atividade de projecdo anterior
de 3 ciclos/segundo. O componente ativador representado pela espicula esta
ausente ou apenas esboc¢ado.

RESUMO

Os autores relatam uma sindrome hipoténica transitéria com perturba-
coes da atividade intelectual, que surgiu no decorrer da evolucdo de um
caso de epilepsia, em crianca de um ano de idade. Uma tentativa de in-
terpretacdo fisiopatogénica das manifestagbes clinicas e eletrencefalograficas

é realizada a luz dos conhecimentos atuais sobre certas disfuncdes reticula-
res e suas respectivas expressoes bioelétricas.

SUMMARY

A rare and reversible complication of a convulsive syndrome: generalized
hypotonia and disturbances of intelectual capacity

A case of transitory hypotonic syndrome with disturbances of the in-
telectual capacity is reported. The syndrome developed during the course
of epileptic seizures in a child one year old. The physiopathogenic inter-
pretation of clinical and electroencephalographic signs is attempted on the
light of the present knowledge of some reticular formation disfunctions
and their bioelectric significance.

RESUME

Une rare complication réversible d’un syndrome convulsif: hypotonie géné-
ralisée et altérations de UVactivité intellectuelle

Les auteurs rapportent un syndrome hypotonique transitoire avec per-
turbations de l'activité intellectuelle apparu au cours de l'évolution d'un
cas d’épilepsie chez un enfant 4gé d’'un an. Une tentative d’interprétation
physiopathogénique des manifestations cliniques et électroencéphalographi-
ques est réalisée a la lumiére des connaissances actuelles sur certaines dis-
fonctions réticulaires et leurs respectives expressions bio-électriques.
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