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O registro deste caso se justifica pela raridade da afecção e pelas alte
rações clínicas e eletrencefalográficas encontradas. Trata-se do 4" caso de 
epilepsia mioclônica registrado na Clínica Neurológica do Hospital das Clí
nicas nestes últimos 15 anos, e o primeiro estudado detalhadamente sob o 
aspecto eletrencefalográfico. 

Do ponto de vista clínico chamavam a atenção os sinais de uma síndrome 
cerebelosa com predomínio da série neocerebelosa, e mioclonias muito acen
tuadas, que apareciam em forma de salvas desencadeadas pela luz e pelo 
fechamento e/ou abertura das pálpebras, além de crises convulsivas genera
lizadas pregressas, tipo grande mal. Do ponto de vista eletrencefalográfico 
o interesse maior reside no fato de que o presente caso constitui um dos 
exemplos mais típicos de fotoepilepsia que conhecemos. A extraordinária 
sensibilidade da enferma aos estímulos luminosos, mesmo de fraca intensi
dade, pôde ser comprovada e registrada de maneira precisa pelo eletrencefa-
lograma. 

O B S E R V A Ç Ã O 

Ν . Α . , com 23 anos de idade, sexo feminino, branca, brasileira, solteira, interna
da e m 11-12-1956 no Hospi ta l das Clínicas ( R e g . Gera l 465.345). Os pr imeiros sinto
mas da molést ia atual da tam de 6 anos, e fo ram representados por " repuxamentos" 
nos membros inferiores, o esquerdo mais que o dire i to e, por vezes , quedas súbitas. 
A paciente não sabe precisar bem sobre a freqüência e caracter ís t icas das quedas, 
porém, refere que as mesmas e ram diárias e que v i n h a m se repet indo cada v e z mais. 
Às vezes a enferma caia com tal v io lênc ia que se feria, e a té chegava a perder os 
sentidos em v i r tude de bater com a cabeça no chão ou em a l g u m m ó v e l . Segundo 
informações colhidas de uma i rmã da paciente, esta ter ia apresentado, a fora as 
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crises ac ima referidas, outras com caracter ís t icas de grande mal , nestes úl t imos 6 

anos. Antecedentes pessoais — Pac ien te nascida a t e rmo e de par to normal . A n 

dou aos 2 e fa lou aos 4 anos. N ã o conseguiu fazer nem o 1 ' ano pr imár io . T e v e 

as molést ias próprias da infância. Sempre fora obesa a té o início da molést ia atual . 

N e g a convulsões na infância. Antecedentes familiares — Pais e 5 i rmãos v i v o s e 

sadios. Dent re os consangüíneos próx imos apenas uma tia paterna, já falecida, teria 

sofrido ataques convuls ivos . Exame clínico — B o m estado gera l . Mucosas bem co-

radas. Pressão ar ter ia l 115-80 m m H g . Pulso 68 bat imentos por minuto . T e m p e 

ratura 36,5'C ( a x i l a r ) . Os diferentes ó rgãos e aparelhos estão normais c l in icamente . 

Exame psíquico — Enfe rma consciente. Desor ientação tempora l por deficiência men

ta l : não sabe dizer quantos anos tem, e m que ano nasceu, nem o dia do mês ou 

do ano corrente ; t a m b é m não sabe dizer os meses do ano, nem sat isfator iamente os 

dias da semana. Def ine os objetos somente pe lo uso, merecendo regis t rar o exemplo 

da def inição de m ã e : "é para l a v a r roupa". Sabe dist inguir a manhã da tarde. Mos

tra duas imprecisões na p rova da "comparação estét ica". Or ien tação direi ta e es

querda sat isfatória. Des igna bem as cores. N ã o foi capaz de contar de 1 a 20. 

Satisfaz as p rovas de "f iguras incompletas" . D á duas respostas não comple tamente 

satisfatórias nas "três perguntas fáceis" . Compromet imen to ev iden te nas provas grá

ficas, mesmo na simples reprodução de quadrado e de t r iângulo . A s respostas ao 

teste das pa lavras são do t ipo descr i t ivo . Iden t i f i cação satisfatória dos desenhos es-

quemáticos . A r m a sem dif iculdade o "boneco de Pintner" . E m conclusão, deficiên

cia menta l ( idade menta l ap rox imada de 7 a 8 a n o s ) . 

Exame neurológico — Ass imetr ia facial , sendo a hemiface esquerda maior que 
a direi ta . A paciente consegue manter-se de pé em equi l íbr io mesmo com os olhos 
fechados, porém habi tua lmente mostra discreto a l a rgamen to da base de sustentação. 
A s modif icações de posição da cabeça, com os olhos abertos ou fechados, não a l te
r a m as condições de equi l íbr io . A o fechar os olhos a paciente apresenta mioclonias 
genera l izadas ; com o repet i r da prova, ao fechar as pálpebras, reaparecem as m i o 
clonias, mais intensas, com queda v io len ta para trás. A marcha é cautelosa; às v e 
zes a paciente a l a r g a a base de sustentação e oscila o corpo, porém não há queda. 
O fechamento das pálpebras não acarre ta modif icações na marcha a não ser quando 
surgem os m o v i m e n t o s mioclônicos, ocasião em que pode haver queda para trás. 
Ent re tanto , não se no t am os desvios característ icos da marcha de t ipo cerebelar . 
A s p rovas def ic i tár ias de Bar re e de Mingazz in i nos membros inferiores mos t ram 
oscilações bi la terais de t ipo a táx ico , que não se modi f i cam após o fechamento dos 
olhos. H á hipotonia muscular genera l izada , moderada, mais acentuada nos membros 
inferiores. A s p rovas index-nar iz e ca lcanhar- joe lho mos t ram a tax ia de t ipo cere
belar e se acompanham, no f inal do m o v i m e n t o , de t remor intencional . Discreta 
disdiadococinesia no m e m b r o superior d i re i to . O fechamento dos olhos não a g r a v a 
a a tax ia . Das p rovas para ev idenc ia r assinergia, são posi t ivas as das posições de 
pé e dei tada de Babinski . Mioc lonias genera l izadas , poupando o véu do paladar, de 
intensidade v a r i á v e l conforme o m o m e n t o do exame, de aparec imento súbito e de 
curta duração. A freqüência dos surtos mioclônicos t ambém é v a r i á v e l . A s mioc lo 
nias aparecem espontaneamente, mas na grande maior ia das vezes elas são desenca
deadas pelo fechamento e aber tura das pálpebras, ou pela es t imulação luminosa di
reta. É de notar-se que houve coincidência, pelo menos no início, entre as melho
ras ver i f icadas e o uso do Gardenal . Entre tanto , u l t imamente , não se observou qual
quer influência do barbitúrico, mesmo e m doses altas, sobre as mioclonias . O ref le 
xo pate lar apresenta resposta do t ipo pendular dos dois lados; demais ref lexos pro
fundos, normais . R e f l e x o s cutãneo-abdominais , de Geige l e cutâneo-plantar , não ob
tidos. N ã o há re f lexos patológicos . Sensibilidade, t rof ic idade e esfincteres normais. 
É de notar-se que não fo ram observados n is tagmo nem mioclonia do véu do paladar. 

Exames complementar es — Exame do liqüido cefalorraquidiano: Punção suboc
cipital em decúbi to la te ra l ; pressão inicial 23 cm de água ( m a n ô m e t r o de C l a u d e ) ; 
pressão final 11; Qr 4,7 e Qrd 1,2; l iquor l ímpido e incolor; proteínas totais 17 m g 
por 100 ml ( V . D . R . L . ) ; 0 células; reações de Pandy e Nonne nega t ivas ; reação do 



benjoim 00000.00000.00000.0; reação de T a k a t a - A r a nega t iva ; cloretos e gl icose nor
mais; reações de f ixação de complemento e de f loculação nega t ivas . Exame neuro-

cular: normal , exce to campo visual que não pôde ser de terminado com r igor por 
fal ta de cooperação da paciente. Exame hematológico: de impor tância hav ia apenas 
eosinofi l ia ( 9 % ) e l infoci tose ( 3 8 % ) . Reações de Wassermann, Kahn e Kline no 

sangue, nega t ivas . Pneumencefalografia no ima l , inclusive a fracionada. 

Estudo eletrencefalográfico — Durante sua internação a paciente foi submetida 
a 9 exames e le t rencefa lográf icos , real izados com aparelho Grass de 8 canais, mode
lo Ι ΙΓ . Sete dos exames fo ram real izados durante v ig í l i a , dois durante v ig í l i a e du
rante o sono ( S e c o n a l ) . Em 8 dos exames a paciente foi submetida à es t imulação 
luminosa intermitente , uma das vezes após curar ização. Conservando-se a paciente 
de olhos abertos, o t raçado mostrou-se consti tuído pr inc ipalmente por ondas de fre
qüências compreendidas entre 6 e 10 c/s, de vo l t agens osci lando ge ra lmente entre 
50 e 100 mic rovo l t s nas áreas occipitais, com surtos disr í tmicos intercalados, raros, 
constituídos por ondas hipersíncronas (150-200 m i c r o v o l t s ) , de freqüências compreen
didas ge ra lmen te entre 4 e 8 c/s, com cspículas intercaladas de maneira i r regular , 
isoladas ou e m grupos; os paroxismos se apresen tavam com duração de 1 a 4 se
gundos gera lmente , difusos e simétricos, sem predomínio nítido em quaisquer áreas. 
Quando a paciente fechava os olhos e i a observada, quase sempre, a eclosão de um 
surto pro longado (4 a 10 segundos) de complexos i r regulares "espícu!a-onda" e "pol i 
espículas-onda" bi laterais síncronos, muitas vezes predominando nas áreas posterio
res, isto é, com v o l t a g e m mais e levada e duração maior ( f i g . 1 ) . N a maior ia das 



Uma v e z terminados os surtos provocados pelo fechamento das pálpebras, o tra

çado não difer ia p ra t icamente do obt ido com os olhos abertos; os paroxismos se tor

n a v a m espaçados e de pequena duração. O simples fa to de, no escuro, acender-se 

a lâmpada da sala e, pr incipalmente , o fa to de apagá- la novamen te a lgum tempo 

após, p r o v o c a v a a eclosão de surtos de poliespículas e de complexos "poliespículas-

onda", de pequena duração ( f i g . 2 ) ; a eclosão de paroxismos semelhantes podia ser 

t ambém provocada, i luminando-se a face da paciente com a luz de uma lanterna 

de pilha. 

A es t imulação luminosa in termi tente executada com o foto-es t imulador Grass 

com diferentes intensidades luminosas provocou, inva r i ave lmen te , em todas as fre

qüências ensaiadas, o aparec imento de surtos disri tmicos acompanhados de abalos 

mioelônicos genera l izados ( f i g . 3 ) . Com o intuito de afastar a interferência de po

tenciais musculares, a fo to-es t imulação foi t ambém executada após curar ização da 

paciente com 100 m g de c lor idra to de suecinileolina, observando-se então o apare

c imento de espiculas difusas, de e l evada v o l t a g e m , com freqüência igual à do esti

mulo luminoso ( f i g . 4 ) . 

Durante a fase inicial do sono barbitúrico, foram observados numerosos surtos 

de ondas 4-7 c/s, hipersíncronas, e espiculas raras, em comparação com as registra

das nos t raçados de v i g í l i a . Ul te r io rmente , durante o sono mais profundo, os paro

xismos se to rna ram raros. 



Comparando os vár ios exames entre si, observa-se que os paroxismos espontâ
neos se apresentam mais espaçados em uns, mais numerosos e prolongados em ou
tros; do mesmo modo, a sensibilidade à v a r i a ç ã o brusca da obscuridade do ambiente 
para a luminosidade pouco intensa, assim como a va r i ação em sentido inverso, não 
se mostrou a mesma em diferentes dias. N ã o encontramos relação, contudo, entre 
a diminuição das anormal idades e le t rencefa lográf icas e o uso da medicação anti-
convuls iva . 

C O M E N T Á R I O S 

As epilepsias mioclônicas com manifestações cerebelares constituem afec¬ 
ções muito raras. Na Clínica Neurológica do Hospital das Clinicas, nestes 
últimos 15 anos, foram registrados apenas 4 casos, sendo os 3 primeiros de 
Melaragno Filho 1 . Êste autor, em magnífica revisão, teceu considerações em 
torno de 3 casos da forma dissinérgica cerebelar mioclônica, dos quais 2 em 
irmãos, incluindo a afecção, de acordo com Ramsay-Hunt 2 e Pernambucano3, 
no grupo das atrofias cerebelares, e concluiu pelo parentesco entre estas en
fermidades e as heredodegenerações espinocerebelares. 

Rodrigues de Mel lo 4 assinalou, em um caso clínico, a superposição da 
heredodegeneração espinocerebelar com a dissinergia cerebelar mioclônica. 
Christophe e Gruner 5, com base no estudo anátomo-clínico de um caso, con¬ 



cluíram não ser possível a distinção anátomo-patológica entre a epilepsia 
mioelônica e a heredodegeneração espinocerebelar, pois, em ambas as enfer
midades foram encontradas lesões no núcleo denteado, no braço conjuntivo, 
nos cordões posteriores o nos tractos espinocerebelares. Alajouanine e col.6 

apresentaram um caso de dissinergia cerebelar mioclônica associada com a 
doença de Friedreich, reforçando o conceito unicista dêste grupo complexo 
de enfermidades amiotróficas, em que o cerebelo tem, a nosso ver, a partici
pação mais importante. 

Outro aspecto do nosso caso que merece comentários, é o referente à 
coexistência de crises convulsivas generalizadas com as manifestações mio¬ 
clônicas e cerebelares. Nos antecedentes de nossa enfêrma havia referência 
a ataques epilépticos tipo grande mal. Costa Rodrigues, citado por Mela¬ 
ragno Filho 1 , observou a associação da doença de Friedreich com a dissiner
gia cerebelar mioclônica em paciente que sofria de crises convulsivas gene
ralizadas. Meurice 7 e van Bogaert e Colle 8 também mostraram o apareci
mento de síndrome cerebelar progressiva em fases tardias da epilepsia es
sencial. 

A coexistência de mioclonias e convulsões epilépticas em casos de síndro
me cerebelar progressiva, associada ou não às afecções do grupo das heredo¬ 



degenerações espinocerebelares, corrobora o conceito de identidade entre 
aqueles fenômenos motores. 

Do ponto de vista eletrencefalográfico, o caso apresenta várias particula
ridades interessantes. Assim, constitui um dos exemplos mais típicos de 
fotoepilepsia, pois a sensibilidade aos estímulos luminosos se revelou nítida
mente mesmo quando foram empregados estímulos isolados e de pequena in
tensidade. Interessante é, também, o fato de os paroxismos elétricos sur
girem invariavelmente quando a paciente fechava os olhos. É conhecido o 
fato de que a abertura e o fechamento dos olhos podem provocar a eclosão 
de um paroxismo elétrico, em certos epilépticos9; entretanto, essa verificação 
é rara, sendo excepcional que se manifeste com a intensidade e com a regu
laridade observada neste caso. 

R E S U M O 

Os autores relatam um caso de síndrome cerebelar progressiva, com mio-
clonias generalizadas e por surtos, raramente espontâneas, sendo, na maioria 
das vêzes, provocadas pelo fechamento dos olhos, menos vêzes pela abertura 
das pálpebras e, constantemente, pela estimulação luminosa direta. As mio-
clonias não se manifestavam no véu do paladar, e não eram influenciadas 
de modo evidente pelos barbitúricos (Gardenal) mesmo em doses altas. A 
síndrome cerebelar era global, com predomínio das desordens neocerebelares 
sobre as paleocerebelosas e de evolução progressiva, embora entremeada por 
fases de remissão parcial. 

Dos exames subsidiários tem particular interêsse a eletrencefalografiar 

que mostrou, no traçado de repouso, numerosos surtos de complexos irregu
lares "espícula-onda", de complexos "poliespículas-onda", de grande amplitu
de, bilaterais sincronos. Nos intervalos entre os surtos a atividade elétrica 
era constituída principalmente por ondas de freqüências compreendidas entre 
6 a 9 c/s, com maior voltagem nas áreas posteriores. Os paroxismos se evi
denciavam tanto com os olhos abertos como com os olhos fechados; eclodiam 
invariavelmente quando a paciente fechava os olhos, sendo geralmente acom
panhados por abalos mioclônicos generalizados. Estímulos luminosos isola
dos, mesmo de intensidade relativamente pequena, provocavam sistematica
mente a eclosão de paroxismos elétricos acompanhados de abalos mioclônicos 
generalizados, predominando nos membros inferiores. A estimulação lumino
sa intermitente, com freqüências de 1, 2, 3, 5, 10 e 15 por segundo, provo
cava o aparecimento de espículas rítmicas, com a mesma freqüência da es
timulação, seguidas de ondas lentas às freqüências mais baixas. 

S U M M A R Y 

Myoclonic epilepsy. Clinical and electrophoencephalographic study. 

Case report of a progressive cerebellar syndrome with generalized myo
clonic movements, which generally appear with the closing and sometimes 



with the opening of the eyes, but constantly with luminous stimulation. The 
myoclonic movements were not observed on the palate and were not affected 
by barbiturates. The cerebellar syndrome was global, with the neocerebellar 
symptoms predominating over the paleocerebellar ones; the disease had a 
progressive evolution with periods of partial remission. 

Of particular interest were the EEG results which showed several spike-
wave and multispike-wave complexes of large amplitude, bilateral and syn
chronic. In the intervals between the attacks the electric activity seemed 
to be constituted mainly by waves between 6 and 9 c/s, with a higher volt
age on the posterior areas. Paroxysms appeared with open as well as with 
closed eyes; they appeared always when the patient closed her eyes, being 
generally accompanied by generalized myoclonic attacks. Isolated luminous 
stimulations, even of a relatively small intensity, did always lead to electric 
paroxysms with generalized myoclonic attacks, mainly of the lower limb. 
Intermittent luminous stimulation at frequencies of 1, 2, 3, 5, 10 and 15 per 
second, produced rhythmic spicules of the same frequency as the stimulation, 
followed by slow waves at low frequencies. 
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