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A influéncia dos estimulos sensitivos e sensoriais no desencadeamento
de manifestacdes convulsivas é conhecida ha muito tempo. Segundo Fors-
ter 19, o térmo “epilepsia reflexa” foi primeiramente usado por Hall em
1833, para designar estas manifestacbes. Tem sido usual classificar as epi-
lepsias reflexas, segundo as caracteristicas especificas dos estimulos que as
provocam 19, em crises fotogénicas, crises de precipitacdo sOmato-sensorial e

crises acusticomotoras.

Encontramos uma Gnica publicacdo nacional sdbre éste tema, a de Vam-
pré e Tolosa, em 193818, Os autores relatam o caso de um paciente cujas
crises consistiam em quedas sUbitas provocadas por percussdo no vértex do
cranio.

A importancia do efeito surprésa no desencadeamento de manifestacées
motoras foi salientada por Alajouanine e Scherrer, em 19521, Propuseram
éles a denominacdo de ‘“sincinesia sobressalto” para enfeixar um grupo de
pacientes com hemiplegia cerebral infantil, com ou sem debilidade mental
associada, que apresentava espasmos musculares em flexdo ou em extensdo
do lado hemiplégico quando surpreendidos por estimulos auditivos ou tateis
inopinados. Alajouanine e Gastaut 2,3 propuseram o térmo “epilepsia so-
bressalto” para designar a situagdo em que os espasmos eram seguidos de
convulsdo ou pos-descargas paroxisticas no EEG, ou ocorriam em pacientes
com manifestacbes paroxisticas espontaneas. Salientaram éles que, “além
dos estimulos auditivos e tateis, os visuais e nociceptivos também podem
provocar os espasmos, desde que comportem um fator surprésa, importante
e susceptivel de provocar um sobresalto” 3.

Em 1964, Boudouresques e col.6 relataram o caso de um paciente que
apresentava crises caracterizadas por contracdo global das quatro extremi-
dades, desencadeadas por estimulos em que o efeito surprésa era essencial.

Trabalho do Instituto de Neurocirurgia de Pdrto Alegre (Prof. Elyseu Paglioli),
apresentado na 3* reunido da Academia Brasileira de Neurologia (Guanabara, julho
de 1966): * Assistentes,
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Por se tratar de paciente de inteligéncia normal, com exame neurolégico
normal e sem manifestacoes comiciais espontaneas, acreditaram que nao po-
deria ser incluido em nenhum dos quadros precedentes, epilepsia sobressalto
e sincinesia sobressalto. Em face disto, admitiram a existéncia de uma
doenga do sobressalto autdbnoma, em que o sobressalto patologico é a tUnica
manifestacao clinica.

A singularidade das manifestacbes clinicas do presente caso e a raridade
de comunicag¢bes nacionais sébre o tema justificam a publicacdo déste tra-
balho.

S.M.S.,, sexo masculino, cér branca, com 6 anos de idade (Reg. n¢ 802-64), in-
ternado em 20-10-964. Desde poucos dias apos o nascimento o paciente apresen-
tava contracdes, “parecendo assustar-se com qualquer barulho”. Logo que comecou
a permanecer sentado os ruidos subitos provocavam inclinacido do tronco e cabeca
para a frente. Quando iniciou a deambulacdo, aos 2 anos de idade, 0s mesmos es-
timulos faziam-no cair, batendo freqiientemente com a fronte contra o solo. Na-
quela ocasido foi verificado que estimulos tdteis e nociceptivos também provocavam
as quedas. Estas sOmente ocorriam quando os estimulos, acusticos ou sensitivos,
eram subitos e inesperados. A freqiliéncia das quedas — varias ao dia — levou o
menino a andar com inseguranca, sempre em busca de apoio. O tempo nao modi-
ficou o quadro clinico. As quedas prosseguiram, com as mesmas caracteristicas e
freqiiéncia, até a data da internacdo. Nunca apresentou convulsdo ou contracdo
involuntaria espontanea. Antecedentes pessoais — Parto normal e a térmo. Ini-
ciou a fala e a deambulag¢io na época normal. No passado moérbido, apenas doen-
cas proprias da infancia. Antecedentes familiares — Nao h& histéria de doencas
heredo-familiares. Exame clinico-neurolégico — Leve desproporcao cranio-facial, com
bossa frontal; perimetro cefdlico 54,5 cm. Desenvolvimento estaturoponderal nor-
mal. Psiquismo e coeficiente de inteligéncia normais. Marcha com discreto au-
mento da base de sustentacdo. Demais dados do exame normais. O liquido cefa-
lorragqueano se mostrou normal. Normais as dosagens sanguineas (uréia, glicose,
fésforo, célcio) e o hemograma. Reacdes soroldgicas para sifilis negativas. Estudo
radiologico do cranio: hiperostose frontal externa. Carotidoangiografia e pneumen-
cefalograma normais.

Descri¢cdo das crises — Os estimulos auditivos, visuais e tateis, subitos e ines-
perados, desencadeiam as crises. Quando o paciente estd em posicdo ortostatica
apresenta bruseca inclinacdo do tronco e da cabeca para a frente e flexdo dos mem-
bros inferiores, resultando queda ao solo com traumatismos freqlientes da regiédo
frontal. Nao ha perda de consciéncia, havendo recuperacdo imediata com restabe-
lecimento da posicdo inicial. Quando em decubito dorsal, as manifestacdes consis-
tem em crises tonicas de até 2 segundos de duracéo, caracterizadas por flexdo e
aducdo das coxas, extensdo das pernas e flexdo plantar dos pés; os membros su-
periores se elevam em semiflexdo, havendo também flexdo do pescoco.

Os estimulos capazes de provocar as crises dependem da surprésa. Os acusti-
cos sdo os mais eficazes, independentemente da intensidade, altura e timbre. Es-
timulos minimos como o estalar de dedos e o ruido de um isqueiro séo capazes de
desencadear as crises. Estimulos sensitivos, como compressdo brusca das panturri-
lhas, fincada de agulha e percussdo sObre um segmento do corpo, também desen-
cadeiam as crises. Com os olhos abertos, os disparos de “flash” fotografico provo-
caram crises.

Observamos habituacdo das respostas & repeticdo ritmica dos estimulos, que
ocorria a partir do 4° estimulo, com intervalos de 10 segundos, ao passo que, com
intervalos de 3 segundos, jA o 3¢ estimulo era praticamente ineficaz. As respostas
diminuiam progressivamente de intensidade. N&ao observamos a extincdo da efica-
cia dos estimulos pela estimulacdao monoaural, tal como foi relatado por outros au-
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tores’. A ansiedade e a contrariedade aumentavam a intensidade das crises, em-
bora nao tenham sido feitos estudos da habituacdo nessas circunstadncias. Durante
0 sono observamos o desaparecimento dos sobressaltos.

Estudo eletrencefalogrdfico -—— Em vigilia e repouso sensorial observa-se ritmo
alfa occipital mal organizado e escasso, de 9 c/s, e atividade teta parieto-temporal
de 4 a 6 c¢/s, dominante, muito ampla e simétrica, presente em tddas as regides
(fig. 1).

Os estimulos auditivos breves provocam o aparecimento de potenciais evocados
de grande amplitude que predominam no vértex, tendo ai as caracteristicas de um
complexo trifasico iniciado por uma onda aguda * positiva, com laténcia de 40 a
50 ms e &pice entre 100 e 130 ms do estimulo, seguida de uma onda aguda nega-
tiva de maior amplitude, com &pice a 180 a 200 ms do estimulo, e seguida esta de
outra onda positiva com apice a cérca de 250 ms (fig. 2). Observa-se sempre in-
versdo de fase no vértex, tanto nas derivacdes antero-posteriores como nas trans-
versas. Quando os estimulos s@o revestidos das caracteristicas de surprésa neces-
sarias para provocar o sobressalto, a resposta evocada é mascarada pelos artefatos
musculares frontais de sobressalto. Observa-se, apd6s éstes, uma dessincronizacio
difusa que dura de 500 a 1000 ms. Nenhuma vez %0i observada a pés-descarga de
pontas-onda no vértex, referida por Gastaut e Alajouanine no grupo por éles cha-
mado de epilepsia sobressaltos,

Ao contrario dos artefatos musculares de sobressalto que seguem as caracteris-
ticas de habituacao ja referidas, as respostas evocadas no vértex nado mostram ha-
bituacado (fig. 3), continuando a ocorrer com a freqiiéncia de estimulos de 5 por
segundo. Nessas circunstancias, observa-se inducdo (driving) da atividade cerebral
(fig. 4).

Durante o registro de sono espontineo observa-se alternincia mondtona de
fragmentos de tracado lento, fase D (Loomis '), com surtos espontaneos de ponta
seguida de onda lenta, no vértex, que se repetem com intervalos de um segundo
(fig. 5), acompanhadas de ritmo sigma * (spindles) muito escasso. Os estimulos au-
ditivos provocam o0 aparecimento de surtos com as mesmas caracteristicas.

A estimulacdo luminosa intermitente ndo provoca mioclonias, mas apenas indu-
¢ao do ritmo alfa entre as freqiiéncias de 7 e 13 c/s.

No tracado de sono induzido por 10 mg de benzodiazepinona, administrados por
via endovenosa, observamos praticamente o desaparecimento dos surtos espontaneos
de pontas no vértex. Os estimulos auditivos provocam, entdo, respostas breves, iso-
ladas, com caracteristicas de complexos K.

Terapéutica — Foram ensaiados, durante o tempo de internamento, diversos me-
dicamentos anticonvulsivantes, isolados e associados, em periodos suficientemente
longos para observacao dos resultados. Também foi administrada uma série de
ACTH na dose de 40 U.I. ao dia, durante 20 dias. N&o observamos resuitados po-
sitivos dignos de nota. A terapéutica com benzodiazepinona por via oral, na dose
de 30 mg ao dia, produziu aumento muito acentuado da habituacdo aos estimulos,
com grande reducdo do numero de crises. A mesma substancia foi administrada
por via endovenosa, na dose de 10 mg. Observamos o desaparecimento das crises,
efeito que durou cérca de 1 hora, confirmando os resultados relatados por Boudou-
resque e col.b.

COMENTARIOS

A onda aguda no vértex é uma resposta cortical inespecifica descrita,
pela primeira vez, por P. Davis? em 1939, com o nome de “on effect” e
estudada ulteriormente por diversos autores. Sua relacdo intima com a res-

Terminologia proposta pelo Comité Internacional da Federacdao Internacional
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Fig. 1 — Caso SMS. EEG de wigilia, repouso sensorial.
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Fig. 2 — Caso SMS. Respostas evocadas por estimulos auditivos
breves: potenciais trifdsicos de grande amplitude com inversio de
fase mo wvértex.
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Fig. 8 — Caso SMS. Estimulos acusticos repetidos: observa-se a ha-
bituacdo das respostas musculares e a persisténcia dos potenciais
evocados no vértex.
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Fig. 4 — Caso SMS. Inducdo dos ritmos cerebrais mo vértex pela repeticdio de

estimulos acusticos ma freqiiéncia de 5 por segundo.
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Fig. 5 — Caso SMS. EEG de sono espontdneo: surtos de ponta de grande
amplitude seguidos de onda lenta, com freqiéncia de 1 c/s, intercalados com
tracado de somo, que se repetem durante longos perfodos.
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posta motora de sobressalto induziu alguns pesquisadores !5 a considera-
rem-na como artefato muscular produzido pela mesma. Tal identificacao,
ja rejeitada por P. Davis®, foi objeto de estudos ulteriores de Y. Gastaut 13,
Bancaud, Bloch e Paillard 4, e, principalmente, de Larsson 2, que demons-
traram a individualidade dos dois fendmenos. Entretanto, é entendido que
sobressalto motor e onda aguda no vértex constituem expressdes, motora e
eletrencefalografica, de um mecanismo de ativacdo cortical no qual o siste-
ma reticular ativador do tronco cerebral tem papel proeminente13. A res-
posta no vértex, resposta cortical inespecifica (Larsson3) ou resposta evo-
cada secundaria (Ciganek 7, Contamin e Cathala®8), constitui “a expressio
de um mecanismo de ativacdo” (arousal)!3 ou “o correlato fisiologico de um
processo perceptivo indiferenciado” 6. Durante o sono esta resposta sofre
transformacdo, apresentando maior amplitude e duracio, constituindo o com-
ponente inicial do complexo K4 7,8, 11,

Embora definida inicialmente como uma ponta negativa no vértex11, a
resposta inespecifica é, realmente, um potencial trifasico 8 18, “constituido
de uma primeira resposta positiva situada a 45-70 ms do estimulo, seguida
de ampla deflexdo negativa, a 70-160 ms e, por fim, de onda positiva a
160-270 ms” 8, Correspondendo a um fendmeno fisiologico, esta resposta é
encontrada em vigilia em 209 ¢ a 50% ¢ das pessoas normais, com ampli-
tudes de 10 a 100 e até mais de 100 uv4; “entretanto, essa onda pode se
tornar inusualmente grande em amplitude e ser associada a uma resposta
de sobressalto exagerada” 19. Gastaut e Alajouanine? referem, nos casos
de sincinesia sobressalto, ponta evocada de grande amplitude no vértex, se-
guida de breve periodo de dessincronizagdo. Da mesma forma, Bancaud,
Bloch e Pailard ¢ consideram que em certos epilépticos se pode observar
todos os intermediarios entre a simples exageracdo de amplitude do poten-
cial do vértex e a descarga de complexos ponta-onda.

As crises apresentadas pelo paciente s@o crises tonicas em flexdo, acom-
panhadas de extensdo em certos grupos musculares, provocadas por estimu-
los auditivos, sensitivos e visuais, de qualquer intensidade, caracterizados
pelo efeito de surprésa. As manifestacoes eletrencefalograficas consistem
apenas na exageracdo dos potenciais evocados ao nivel do vértex, acompa-

nhados de dessincronizacio breve e generalizada quando o estimulo é reves-
tido das caracteristicas necessarias para desencadear uma crise.

A auséncia de lesdes motoras do tipo hemiplegia cerebral infantil e de
deficiéncia mental, por um lado; a inexisténcia de manifestacbes epilépticas
espontineas ou de pos-descargas epilépticas seguindo-se aos potenciais evo-
cados, por outro, dificultam o enquadramento de nosso paciente em qualquer
um dos dois grupos estabelecidos por Gastaut e Alajouanine. Ao mesmo
tempo, observamos a grande semelhanca desta situagdo com aquela descrita
por Boudouresques e colé, Acreditamos que, da mesma maneira como no
caso por éles descrito, estamos em presenca de uma sindrome em que o so-
bressalto patolégico é a Unica manifestacdo clinica, doenca do sobressalto
autonoma. Em face do longo periodo de evolucdo do nosso caso sem mo-
dificagbes do quadro clinico, acreditamos que estas manifesta¢cGes ndo cor-
respondem a uma fase de evolucdo de uma doenca neurolégica provavel-
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mente degenerativa. Nao desejamos estabelecer hipéteses fisiopatogénicas.
Queremos apenas referir que, em vista dos achados relatados por Gastaut
e Alajouanine 3 na regido inter-hemisférica de alguns pacientes, realizamos
angiografia e pneumencefalografia em nosso paciente, e estas foram normais.

Quanto a eficacia dos estimulos visuais, juntamente com os auditivos
e tateis, para o desencadeamento das crises, lembramos que ja foi citada 3,
embora seja muito rara. Julgamos éste achado coerente e importante, uma
vez que ndo se trata de resposta especifica relacionada com um determinado
tipo de estimulo, mas sim de resposta inespecifica relacionada com o cara-

RESUMO

Os autores relatam o caso de um paciente apresentando crises de so-
bressalto provocadas por estimulos auditivos, sensitivos e visuais, sem crises
epilépticas espontdneas nem retardo psicomotor. Estudam os aspectos cli-
nicos e eletrencefalograficos e revisam a situacdo da entidade entre as assim
chamadas epilepsias reflexas.

SUMMARY
Startle seizures: clinical and electroencephalographic studies

The case of a patient presenting startle seizures provoked by acoustic,
sensitive and visual stimuli who did not present spontaneous epileptic sei-
zures and had no psychomotor retard is reported. The clinical and electro-
encephalographic aspects with special mention to the finding of exaggerated
evoked potentials in the vertex are discussed. The situation of the disease
among reflex epilepsies is revised.
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