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As  mais agudas, as mais graves e as mais mortais das doenças são as mais difíceis  de se compreender, devido à falta de conhecimento e à inexperiência dos médicos: aquelas que atingem o cérebro humano.

Hipocrates, médico grego, nascido na ilha de Cós, 460 a.C.
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INTRODUÇÃO

Neurologia

As doenças nervosas, estudadas desde os tempos de Hipócrates, só foram descritas com rigor nas últimas décadas do século XIX. Duas escolas se destacaram nos primórdios da especialidade. Uma delas é a escola francesa, de Jean-Martin Charcot, titular da primeira cátedra de doenças nervosas criada na Universidade de Sorbone, em Paris, em 1882. Alinhou-se com os conceitos dessa escola Jules Déjerine, estudioso de diversas  síndromes neurológicas, e os irmãos Pierre-Marie e Joseph Babinki,  que deram importantes contribuições ao estudo das doenças do cérebro e da medula espinhal. A outra grande escola neurológica cuja influência perduraria por décadas foi a escola   britânica. Se a escola francesa caracterizou-se pelo caráter  revolucionário de sua orientação, a britânica teve, como traço principal, a extrema minúcia de seus estudos. Alguns dos ilustres neurologistas que dela fizeram parte foram Sherrington,Charles Bell, John Hughlings Jackson e Henry Head.
Mais tarde, a neurologia diferenciou-se em  outras  disciplinas subordinadas, a partir do trabalho de pesquisadores como Golgi, Ramón y Cajal, Walter Edward Dandy e Antonio Egas Moniz.
Do progresso da pesquisa científica no domínio da neurologia, resultou sua divisão em quatro subespecialidades; 
1) a neuropediatria -  à qual ― dadas as características especiais do desenvolvimento nervoso infantil ― corresponde uma parte muito delicada da medicina, a do estudo da formação e das primeiras fases do desenvolvimento neuronal; 
2 ) a neurologia clinica propriamente dita -  que se ocupa da  anatomia,  da fisiologia e da patologia do sistema  nervoso; 
3) a neurocirurgia - conjunto de técnicas cirúrgicas destinado à reparação de lesões do sistema nervoso, e que, em determinados aspectos, quando útil para o tratamento de alterações mentais, vincula-se à neuropsiquiatria; 
4) a neurologia forense - constituída por equipe de peritos médicos neurologistas, como os do Instituto Medico Legal Afrânio Peixoto (IMLAP), do Rio de Janeiro, que realiza exame subsidiário neurológico e/ou subsidia pareceres técnicos na especialidade, objetivando a confecção dos seguintes documentos médico-legais, sempre mediante solicitação de perito legista do Instituto Médico Legal, ou de autoridade policial ou judiciária :

a) Auto de exame de corpo de delito (AECD)
b) Laudo indireto (LI)
c) Parecer médico-legal

Os peritos neurologistas louvam-se no auto de exame de corpo de delito, ou  no laudo indireto original, para a realização do exame subsidiário neurológico e a confecção dos seus laudos. Portanto, têm de ter acesso ao AECD ou LI, confeccionados pelo perito solicitante ( mesmo não finalizado). Isto obriga  aos  peritos de outros postos do IMLAP o envio de cópias carbonadas, fotocópias ou duplicatas dos mesmos.O exame subsidiário neurológico é suscitado apenas para esclarecer e complementar as dúvidas  na especialidade dos peritos legistas solicitantes e/ou da autoridade (delegado, juiz,promotor), requisitante. Não existe como documento médico-legal primitivo. O exame neurológico forense é uma contribuição subsidiária para auxiliar,  na confecção do AECD, mais especificamente, na resposta ao 6º quesito – se a lesão resultou debilidade permanente ou perda, ou inutilização de membro, sentido e função, e o 7º quesito – se a lesão resultou incapacidade permanente  para o trabalho, ou enfermidade incurável, ou deformidade permanente, que qualificam  a lesão  funcional, e da  gravidade da lesão. O exame neurológico forense é técnico – pericial, restringindo-se aos aspectos objetivos da semiologia neurológica: observando sempre a máxima do visum et  repertum 
. 

As alterações da mentação ( aspectos mentais)  e do comportamento não pertencem à esfera de atinência da neurologia forense, e devem ser avaliadas pelo Setor de Psiquiatria Forense do IMLAP. As alterações osteoarticulares puras não são, em si, subsidiáveis pelo exame neurológico. As queixas sensitivas do periciado (táteis, térmicas, dolorosas, visuais, auditivas, olfativas, gustativas, etc), dado o seu caráter subjetivo, não são subsidiáveis pelo exame neurológico. Sobre as alterações auditivas e visuais, melhor dirão respectivamente os exames  subsidiários otorrinolaringológicos e oftalmológicos realizados neste IMLAP. As queixas dismnésicas isoladas do periciado (dificuldade ou déficit de memória) não são subsidiáveis pelo exame neurológico. Caso o periciado apresente-se ao exame com imobilização (ortopédica, por exemplo) de segmento corporal que necessite ser examinado diretamente, o exame subsidiário neurológico será ultimado apenas após a retirada da imobilização. Os exames solicitados pelos IMLAP fora da SEDE, quaisquer que sejam, deverão ser digitados e protocolados no documento próprio de entrega de exames subsidiários do setor.

Embora seja a neurologia o ramo da medicina que estuda as doenças e tratamentos das afecções do sistema nervoso central, periférico e autônomo, não existem, contudo, limites nítidos entre a neurologia e algumas outras especialidades, pois o organismo funciona como um todo integrado, e alterações de um determinado sistema podem afetar outro. Assim, ao lado de afecções puramente neurológicas, existem outras em que o comprometimento do sistema nervoso é secundário ao de estruturas não neurológicas.

A neurologia tem por objeto a patologia da vida de relação instrumental, isto é, das vias  e dos centros psicomotores que constituem  subsistemas funcionais. É a ela que competem problemas estruturais neurológicos ou neuropatológicos.

CAPÍTULO I

O exame neurológico clínico
Semiologia é a parte da medicina que estuda os sinais e sintomas das doenças
O propósito desta parte de nosso estudo é ampliar nossos conhecimentos sobre a semiologia do sistema nervoso, visando possibilitar um diagnóstico correto, a partir dos conhecimentos de anatomia e das patologias já estudadas. Podemos, assim, dizer que a semiologia possui uma parte teórica (conhecimento das diversas síndromes neurológicas) e uma parte prática, de pesquisa com o paciente. Ressaltamos a importância do exame neurológico bem feito com as técnicas corretas de pesquisa, de modo que os exames complementares sejam, como o próprio nome diz, subsídios ao nosso diagnóstico, e não condição primeira.


Trataremos aqui basicamente do exame neurológico do paciente adulto, sendo a semiologia da criança um capítulo à parte no enfoque atual do estudo na neurologia.

Dividiremos nossos estudos em três partes: anamnese, exame físico e exame neurológico, dando maior atenção ao que julgamos importante ressaltar.

Anamnese e o exame físico
Anamnese

· Idade, cor, sexo, naturalidade, profissão;

· Queixa principal: usar as palavras do paciente;

· História da doença atual: início e modo de instalação. Dirigir a história quanto à evolução (lenta em doenças musculares progressivas, progressiva em tumores e doenças degenerativas, surtos em esclerose múltipla, paroxística em epilepsia, enxaqueca e histeria); sono, perdas de consciência, etc.;

· História física : gestação, parto e desenvolvimento psicomotor; 

· História da patologia pregressa: perguntar sobre acidentes e traumatismos, cirurgias, parasitoses, alergias, doenças venéreas, etc.;

· História pessoal: habitação e alimentação (avitaminoses, neuropatias carenciais), vícios, trabalho e condições emocionais (histeria e simulação).

· Antecedentes familiares: lembrar patologias hereditárias, como esclerose tuberosa, degeneração muscular progressiva, hundington, doença de wilson, corino de andrade, etc.

Exame físico

Um exame físico cuidadoso faz parte da semiologia neurológica, visto não ser o sistema nervoso uma entidade isolada, fazendo parte de um todo. Além disto, várias patologias do corpo humano são causadas por alterações de outros órgãos.

Citaremos aqui alguns exemplos ilustrativos, principalmente em relação ao aparelho cardiovascular, enfatizando a necessidade de um exame atento e da palpação dos pulsos periféricos. 

· Avc isquêmico: baixa pressão arterial — baixo fluxo sanguíneo cerebral. 

· Choque: insuficiência ventricular; uso de drogas contra a hipertensão e diuréticos. 

· Embolia: fibrilação auricular; lesões orovalvulares, doença de chagas. 

· Trombose: arteriosclerose, lues. 

· Hemorragias: arteriosclerose, infecções tóxicas; neoplasias: metástases da mama, próstata, melanonas; meningites e abscessos; otites, tromboflebites, sinusites.

Exame neurológico 

cada item do exame neurológico é importante na elaboração do diagnóstico do paciente. Relacionamos abaixo, de forma didática, as diversas etapas deste exame e, a seguir, alguns detalhes que julgamos importantes com relação a cada item.  

O exame de  inspeção
Atitude (de pé, sentado, ou no leito
· Posições que favoreçam a diminuição da dor.

· Doença de parkinson: hemiplegias piramidais; paraplegias (d. Little).

· Lesão de nervo periférico: mão caída ou em gota – nervo radial, mão simiesca – nervo mediano, pé equino – nervo fibular.

· Síndromes hipercinéticas.

· Posição de gatilho – meningite.

· Trisma e opostótono – tétano.

· Histeria e simulação.

Expressão facial

 

· Inexpressiva, congelada, seborreica – parkinson.

· Parada, porém com riso e choro imotivado – p. Pseudobulbar.

· Hipertelorismo, micro e macrognatias.

· Leonina – hanseniase, cushingóide, exoftalmo – hipertiroidismo.

Pele e músculos
 

· Manchas – neurofibromatose, esclerose tuberosa.

· Tumores – neurofibromatose

· Hemangiomas – sturge weber

· Lesões bolhosas – herpes, sífilis.

· Ictiose – s’jrogen – larson

· Cicatrizes traumáticas e cirúrgicas

· Amiotrofias, hipertrofias, miofasciculações.

· Alterações tróficas, perda de pelo, mudanças de cor e temperatura.

Movimentos involuntários
Acentuam-se com movimento e atenção, diminuem com o repouso e desaparecem como sono – tremor, coreia, balismo e atetose.

· Tremor: movimento involuntário, oscilatório em torno de um eixo fixo (mono, hemi ou generalizado).

· Tremor do parkinsonismo: de repouso, lento e regular, que desaparece com o movimento e volta após um período de latência.

· Tremor intencional: cerebelar, de movimento e/ou atitude, inicia ao desencadear um movimento ou pensar em fazê-lo. Geralmente acomete todo um membro e não somente os dedos ou a mão.

· Tremor essencial: senil, familiar.

· Asteríxis: lesão hepática

· Pesquisa: manter determinada posição, colocar um papel sobre uma das mãos, acender cigarro, enfiar agulha, etc.

· Coreicos: lesão dos núcleos estriado e caudado. Movimento abrupto, sem finalidade e ritmo, de média e grande amplitude (mono, hemi ou generalizada).

· Balismo: lesão do núcleo subtalâmico de luys, sendo o hemibalismo a forma mais comum. É uma coreia de grande amplitude, provocando o desequilíbrio do paciente e, às vezes, até queda.

· Atetose: movimento de extremidades distais, onde cada dedo ocupa uma posição no espaço a cada momento.

· Mioclonia: contração brusca e involuntária de um ou mais músculos, sem deslocamento do segmento, dependendo do músculo e segmento envolvido. São movimentos clônicos, arrítmicos e paroxísticos. A mioclonia é atribuída à lesão do núcleo denteado do cerebelo, núcleo rubro e oliva bulbar.

O exame de crânio e coluna    
Crânio

 

Forma: além das variações morfológicas sem significado clínico, como a dolicocefalia e outras, temos as causadas por craniostenose. Dependendo da sutura acometida neste processo de fechamento precoce, podemos ter: turricefalia (frontoparietal e parietoccipital), escafocefalia (sagital), etc.

 

Tamanho: no adulto, acima de 62 cm, macrocefalia; abaixo de 51 cm, microcefalia.

Simetria: proporção craniofacial

Pesquisa: 

· Palpação; saliências ou depressões fontanelas;

· Percussão; sinal do pote rachado em crianças;

· Ausculta; sopro em fístulas arteriovenosas e hemangiomas.

Coluna

Cifose, lordose, escoliose. Memingocele e mielomeningocele. Spina bifida — presença de hipertricose ou depressão localizada, geralmente em região lombar. Contraturas localizadas. Dor à apalpação ou percussão.

Pesquisa:

· Palpação;

· Percussão.

O exame de estática 

O mecanismo responsável por nos mantermos de pé funciona através do sistema proprioceptivo (cordão posterior) – visão – sistema vestibular e cerebelar, além da integridade do sistema osteoarticular e muscular.
Modo de pesquisar: ficar de pé, os pés juntos e as mãos coladas à coxa, olhos abertos e depois fechados.

Significado – lesão em:

· Cordão posterior – sinal de romberg. Ao fechar os olhos o paciente oscila e cai sem direção;

· Cerebelo – o paciente balança e cai para o lado da lesão. Lesão de vermis: instabilidade de tronco;

· Vestibular – queda para o lado da lesão após período de latência, relativa lentidão e constância da direção do desvio, se não houver alteração na posição da cabeça.

Outras respostas:

· Histeria – atitudes bizarras

· Queda para trás – pacientes idosos com lesão vertebrobasilar.

Manobras de sensibilização:                

· Um pé um na frente do outro; ficar em um só pé;

· Sentado, braços estendidos - desvio dos membros superiores paralelos e para o mesmo lado indica lesão vestibular. Desvio de só um braço, lesão cerebelar.

Obs.: astasia – impossibilidade de manter-se em pé;

         abasia – impossibilidade de andar.

O exame de amplitude de movimentos
Pesquisa passiva e ativa. Serve para verificar deficiências do sistema osteoarticular e/ou dor à movimentação.

O exame de marcha

Modo de pesquisar: marcha comum.

Manobras de sensibilização: pé ante pé, primeiramente em marcha normal, depois nas pontas dos pés, e enfim, nos calcanhares; andar rapidamente, voltar rapidamente, ir para frente e para trás. 

Obs.: esta última manobra deve ser usada em suspeita de lesão vestibular, havendo formação da “estrela de babinski”.

Disbasias importantes:

· Helicópode - ceifante ou hemiplégica;

· Pequenos passos – idosos, arterioesclerose;

· Petit-pas – parkinsoniana

· Paraparética (se espástica, em tesoura); doença de little;

· Escarvante uni e bilateral; neuropatia periférica;

· Atáxica – ebriosa (cerebelar) – talonante (cordão posterior);

· Anserina - ou miopática;

· Mistas – ataxoespasmódica; sensitivo-cerebelar

O exame de força muscular

Observar atrofias, hipertrofias e miofasciculações.

Modo de pesquisar: estudo comparativo.

· Membros superiores: preensão, flexão e extensão das mãos, flexão e extensão dos antebraços, abdução dos membros superiores;

· Membros inferiores: flexão das coxas sobre a bacia, extensão e flexão das pernas, flexão e extensão dos pés;

· Respostas: força muscular conservada; paresia ou plegia (paralisia). Pode ser conceituada em 100%; 75% se resiste moderadamente ao examinador; 50% se vence a gravidade mas não resiste ao examinador; 25% se não vence a gravidade, e paralisia completa se não há a mínima contração muscular;

Manobras deficitárias:

· Mingazzini, membros superiores; braços estendidos e separados, dedos abertos, olhos fechados — observar a queda das mãos e dos braços, bem como oscilações;

· Mingazzini, membros inferiores; paciente em decúbito dorsal, flexão das coxas. Respostas: 1 – oscilação e queda progressiva da perna; insuficiência da quadríceps (extensor da perna); 2 – queda isolada da coxa; insuficiência do psoas (flexor da coxa); 3 – queda simultânea da perna e da coxa;

· Barré: decúbito ventral, pernas fletidas sobre as coxas. Oscilação e queda indicam insuficiência dos flexores da perna; 

· Pedalar de pitres: abaixar e levantar o pé, repetida e rapidamente. Avaliar flexão do pé (ciático popliteo externo).

O exame de tônus muscular
Tônus é o estado de semicontração do músculo. A regulação periférica é feita por meio dos fusos musculares e órgãos neurotendinosos; a central, através do cerebelo (paleocerebelo) e sistema extrapiramidal (corpo estriado).

Avaliamos a consistência, extensibilidade e passividade, por meio da apalpação, rolamento, balanço e movimentação passiva.

Usamos a apalpação para avaliar a consistência muscular, que pode estar aumentada (contratura, rigidez e fibrose) ou diminuída (neuropatias periféricas, tabes, etc)

Extensibilidade é o grau de alongamento mecânico em um músculo ao se afastar ao máximo de seus pontos de inserção. Passividade é o grau de resistência ao seu alongamento.

Principais alterações do tônus muscular
Hipotonia: pode ser congênita ou constitucional, ou desenvolver-se por meio de exercícios (bailarinos e acrobatas).

· Patológica: neuropatias periféricas; lesão cordonal posterior; mielopatias transversas (fase inicial); lesões cereberales; coréia (síndrome neostriada); degeneração muscular progressiva; fase flácida dos avcs, etc.

Importante lembrar que na lesão de cordão posterior a hipotonia é global: flacidez, hiperpassividade e hiperextensibilidade. Na cerebelar, predomina a hiperpassividade e na piramidal (fase inicial) a hiperextensibilidade.

Hipertonia: pode manifestar-se em várias afecções — rigidez de descerebração, arteriosclerose e estados lacunares, tétano, hidrofobia, intoxicações, meningites, etc — mas os dois principais tipos são: piramidal e extra-piramidal.

A piramidal (espasticidade) tem como características principais:

· Eletiva: é maior em certos grupamentos musculares (flexores em membros superiores extensores e adutores em membros inferiores);

· Elástica: o membro volta à posição inicial; ele cede à força do examinador (sinal do canivete);

· Acompanha-se de hiper-reflexia profunda;

A extrapiramidal (rigidez), indica lesão do sistema nigro-palidal e tem as seguintes características:

· Global generalizada ou universal;

· Plástica: o membro se mantém na posição deixada: cede aos poucos à força do examinador (sinal da roda denteada ); ma 23 tira o negro

· Exagero do tônus postural (atitude de estátua).

Englobamos, neste item, algumas outras pesquisas, como sinais de irritação meníngea.

· Rigidez da nuca – indica comprometimento meningorradicular. Resistência à flexão passiva da cabeça e até retração por hipertonia dos músculos cervicais posteriores;

· Sinal de kerning – paciente em decúbito dorsal, flexão da coxa sobre a bacia, em ângulo reto, e extensão da perna sobre a coxa. Observar resistência, limitação  e dor à manobra; 

· Sinal da nuca de brudzinzki – flexão da nuca determina flexão involuntária das pernas e coxas;

· Sinal contralateral da perna de brudzinzki – a flexão passiva—  e no grau máximo da coxa sobre a bacia e a perna sobre a coxa —  leva a movimento similar de flexão do lado oposto (resposta “idêntica”) ou movimento em extensão (resposta “recíproca”);

· Sinal de lasègue – decúbito dorsal, perna em completa extensão, faz-se a flexão da coxa sobre a bacia. A partir de um certo grau, dor no trajeto do ciático. Pode-se fazer também a dorsiflexão do pé e do hálux, com a mesma resposta. A presença do sinal indica processos radiculares lombossacros, hérnia discal l5 e s1, neuralgia ciática, bem como pode aparecer nas leptomeningites, significando comprometimento meníngeo;

· Sinal de lermitte: a flexão brusca do pescoço determina dor em “descarga elétrica” ao longo da coluna, chegando até as extremidades inferiores. Aparece em lesões em nível cervical — hérnias, tumores, aderências meníngeas — bem como em afecções desmielinizanates (esclerose múltipla); 

· Sinal de patrick: indicado para diagnóstico diferencial com processos articulares de bacia. Faz a flexão da coxa do lado afetado e coloca-se o calcanhar sobre o joelho oposto, pressionando-se para baixo e para fora. No caso de artrite coxo-femural, há limitação e dor à manobra. 

O exame de coordenação 

O sistema responsável pela coordenação motora é constituído pela sensibilidade profunda (sensibilidade postural), pelo cerebelo, que preside a sinergia dos grupos musculares, e pelo sistema vestibular, que tem a função de equilíbrio.

Pesquisa: começa com a observação do paciente ao sentar-se, acender cigarro, despir-se, etc.

Membros superiores: dedo-nariz e dedo-orelha (olhos abertos e fechados), dedo-dedo, dedo-nariz-dedo do examinador, enfiar agulha, abotoar-se, realizar movimentos de pinça, etc.

Membros inferiores: calcanhar-joelho (simples e sensibilizado), hálux-dedo ou objeto.

Respostas e seu significado:

· Incoordenação sensitiva: movimentos mal dirigidos desde o início, bruscos e desordenados, que aparecem ou pioram com o fechar dos olhos. Notar presença do sinal de romberg e alterações da sensibilidade profunda;

· Cerebelo: predomínio do erro na medida do movimento (dismetria), decomposição do movimento e tremor intencional, sem acentuação significativa com o fechar dos olhos.

Pesquisar: assinergia de tronco – paciente em decúbito dorsal e braços cruzados tenta sentar-se e não consegue, fazendo elevação dos pés e flexão das coxas. Paciente de pé, inclinar a cabeça e tronco fortemente para trás: não realiza flexão dos joelhos e tende a cair. Diadococinesia – realizar rapidamente movimentos antagônicos e/ou sucessivos: pronação-supinação das mãos; bater palmas, oposição do polegar. A incapacidade de realizar corretamente chama-se disdiadococinesia ou adiadococinesia.

Prova do rechaço: retardo ou ausência de contração dos músculos antagonistas. 

Prova da indicação de barany: dedo indicador no dedo indicador do examinador. Se houver desvio nos dois membros superiores: disfunção vestibular; se em só um membro, cerebelar. 

Sistema vestibular: diferencia-se do cerebelar por não apresentar ataxia dos membros, por agravar-se com o fechar dos olhos, e pela presença de outras manifestações vestibulares, como crises rotatórias. 

Mistas: p. Ex. Friedreich.

O  exame dos reflexos
Constitui uma parte importante do exame neurológico, visto ser de técnica fácil e praticamente não depender da colaboração do paciente.

Podemos dividi-los em três grupos:

· Exteroceptivos – mucosos e cutâneos;

· Próprioceptivos –miotáticos (fásicos e tônicos) e labiríntico;

· Visceroceptivos – serão estudados no decorrer do estudo das síndromes vegetativas.

Reflexos exteroceptivos (superficiais)

· Mucosos: corneano; velopalatino e faríngeo. Serão estudados junto com os nervos cranianos.

· Cutâneos: pesquisa através de estilete, atritando a pele em certa extensão. São reflexos de integração segmentar, polissinápticos.

            — cutâneo-abdominal: superiores – t6   - t9

                                                   médios      -  t9   - t11

                                                   inferiores   - t11  - t12

            estão abolidos na síndrome piramidal, porém podem estar abolidos sem significado patológico em pacientes obesos, com ascite, na velhice, na gravidez, em presença de cicatriz cirúrgica, etc. 

 
— cremastérico:       nível medular   - l1 – l2

            paciente em decúbito dorsal, membros em extensão e abdução; estimular terço superior e medial da coxa. Resposta: contração do cremaster levando à elevação do testículo (ou do grande lábio, no caso das mulheres). Quando exaltado, pode haver elevação dos dois testículos.

            — cutâneo-plantar: nível medular   - l5   - s2

 
pesquisa: excitação da região plantar do pé no sentido póstero-anterior. 

Resposta normal: flexão dos artelhos. A resposta em extensão — extensão lenta do hálux, podendo estar acompanhada da abdução e abertura dos outros dedos em leque — constitui o clássico sinal de babinski, que aparece como indicador de lesão piramidal.

 relacionamos abaixo os sucedâneos do sinal de babinski, cuja resposta e significado são os mesmos do próprio sinal de babinski:

· Chaddock -  atrito na região inframaleolar 

                                externa;

· Schaefer - compressão do tendão de aquiles;

· Gordon – compressão da panturrilha;

· Austregésilo- esposel – compressão da face 

                               anterior da coxa;

· Oppenheim: atrito sobre a crista da tíbia.

Obs.: a resposta em extensão pode ocorrer sem significado patológico em crianças de até 12 meses de idade. Pode ocorrer, ainda, em comas, intoxicações agudas, durante crises convulsivas, etc.

· Palmo-mentoniano – constitui uma exceção, por não ser um reflexo segmentar.

Pesquisa: excitação cutânea da região palmar, levando à contração dos músculos do queixo — enrugamento da pele e elevação do lábio ipsolateral. Esta resposta pode ocorrer sem significado em pacientes idosos. Porém, quando este reflexo está exaltado, pensamos em lesões piramidais e/ou processos encefálicos difusos, suprapontinos.

Reflexos proprioceptivos miotáticos 
(profundos)

São reflexos monossinápticos. Sua pesquisa é feita com o martelo percutindo o tendão muscular; deve ser feita de forma metódica e comparativa, com o periciado relaxado; necessita conhecimento das posições adequadas à pesquisa, de modo a obter a tensão muscular ideal para o estiramento das fibras, bem como das áreas de pesquisa.
Algumas manobras de facilitação podem ser utilizadas com o fim de relaxar o periciado: conversar durante o exame, mandar o paciente olhar para o teto, realizar cálculos, etc. Outras manobras serão dadas em relação a algumas pesquisas em particular.
Citemos os principais reflexos a serem pesquisados. 
Reflexos axiais da face
Orbicular das pálpebras (glabela ou nasopalpebral). Centro reflexo:  ponte; via aferente, v; via eferente, vii.

Percussão da glabela leva à contração bilateral do orbicular: oclusão da rima palpebral.

Orbicular dos lábios. Ponte; v – vii.

Percussão do lábio superior leva à projeção dos lábios para a frente.

Mandibular (massetérico). Ponte; v – v. 

Percussão do mento ou da arcada dentária inferior (usar espátula) leva à contração do masseter com elevação da mandíbula.

Respostas: tais reflexos podem ser discretos ou estar abolidos em condições normais. Estarão vivos ou exaltados em processos cerebrais difusos supranucleares (arteriosclerose, parkinson, sífilis, síndrome pseudobulbar, etc).

Obs.: os reflexos relativos aos membros serão apenas citados, visto serem por demais conhecidos.

Membros superiores
· Bicipital: nervo músculo-cutâneo, centro reflexo c5 – c6.

· Tricipital: nervo radial, c6 – c8.

· Estilo-radial (branquiorradial): nervo radial. C6-c6 (brânquio-radial), c7 – c8 – t1 (flexores dos dedos). Lembrar a importância da “dissociação” deste reflexo – ausência da flexão do braço e presença da flexão dos dedos – que indica lesão segmentar em nível c5 – c6.

· Pronadores da mão: nervo mediano, ulnar e radial, c6 – c7.

· Flexores de dedos: nervo mediano e ulnar, c7 – c8 – t1. Técnica de wartenberg – o examinador coloca dois dedos sobre os dedos semiflexionados do paciente e percute. Técnica ou sinal de hoffman – pinçamento da falange distal do dedo médio, exercendo pressão sobre a unha. Normalmente a resposta é fraca ou ausente; sua exaltação pode indicar lesão piramidal.

Membros inferiores
· Adutores da coxa: nervo obturatório, l2 – l4.

· Patelar (quadríceps): nervo femural, l2 – l4.

Manobras de sensibilização: jendrassik – entrelaçar os dedos da mão e tracioná-los; hoffman – ocasionar uma ligeira contração ativa através de uma pequena extensão da perna contra a mão do examinador.

· Aquileu (tríceps sural): nervo tibial, l5 – s2.

Manobra de sensibilização:  exercer sobre o pé do paciente uma ligeira flexão; colocá-lo ajoelhado sobre uma cadeira ou na mesa de exame; deitado, colocar o pé sobre a outra perna e exercer uma flexão do pé, etc.

Significado das alterações dos reflexos profundos 
Hiperreflexia
Reflexos vivos ou exaltados, com diminuição do período de latência e aumento de amplitude, constituindo junto com a presença da hipertonia, do clônus, do automatismo medular, das sincinesias e sinreflexivas a síndrome de liberação piramidal. A hiperreflexia pode aparecer também no tétano e na hidrofobia, nas intoxicações por estrionina e atropina, em distúrbios metabólicos, como hepático e uremia e até em distúrbios psicogênicos:

· Clônus: provocar passivamente a distensão brusca de um tendão, desencadeando uma série de contrações clônicas e rítmicas, involuntárias, de duração subordinada ao tempo que se mantém a distensão (clônus inesgotável). Pesquisa: pé, rótula, mão e mandíbula.

Hiporreflexia
Observada em neurites; polirradiculoneurites, afecções do cordão posterior, poliomiosites e degeneração muscular progressiva, crises de paralisia periódica e miastenia, traumatismo raquimedular  (fase de choque espinhal), hipertensão intracraniana grave, coma, etc.

Reflexos tônicos
Reflexo tônico cervical de magnus-kleijn (reflexo do espadachim): observado em lesão do tronco cerebral superior, processos encefálicos difusos, paralisia cerebral.

Reflexo de fixação: apresentam-se exagerados em afecções do sistema extrapiramidal, e abolidos em lesões da via piramidal, na tabes e afecções cerebelares.

Obs.: contração ou reflexo ideomuscular – percussão direta sobre o músculo; contração resulta das funções especificamente musculares (contratilidade e excitabilidade). Abolidos nas miopatias, está presente ou exaltado em determinados tipos de neuropatias e nas tabes, onde os reflexos profundos estão abolidos.

Na miotonia, a percussão do deltóide, eminência tenar e hipotenar e língua, determina uma contração muscular do tipo tônico, acompanhada de uma descontração lenta, que persiste por vários segundos.

O exame de sensibilidade superficial e 
profunda

Uma das etapas mais difíceis do exame neurológico, por depender de informações do periciado, requer habilidade e paciência, muitas vezes necessitando de repetições do exame. A investigação deve ser metódica e comparativa, iniciando-se no lado não lesado e usando-se o “gráfico da sensibilidade”.

Sensibilidade superficial  (exteroceptiva)

· Tátil: pesquisa com algodão ou pincel. 

· Dolorosa: pesquisa com agulha.

· Térmica: pesquisa com tubos de água quente (40º c) e água gelada.

Sensibilidade profunda (proprioceptiva)

· Noção de posição segmentar (cinético postural): pesquisa-se colocando passivamente o membro (mão, pé ou dedos) em determinada posição e mandando que o paciente diga a posição do membro ou que coloque outro membro na mesma posição. Esta manobra, logicamente, só deve ser realizada com os olhos fechados.

· Sensação vibratória ou palestésica: pesquisa com o diapasão (128 ou 256 ciclos por segundo), colocado nas saliências ósseas. A diminuição da sensibilidade vibratória chama-se hipopalestesia, e aparece em formas incipientes de lesão do cordão posterior, assim como é a única alteração em polirradiculoneurites e lesões do lobo parietal. Pode aparecer em diabéticos e em idosos. 

· Compressão muscular (barestésica): pesquisa pela compressão de massa muscular;  observar se o paciente sente a pressão e comparar um lado com o outro. Está diminuída ou abolida em processos radiculares e tabes. 

· Tato epicrítico: pesquisa pela capacidade de localizar um estímulo cutâneo (topognosia) e pela discriminação de dois pontos; pela capacidade de reconhecer números ou letras “escritas” na pele com objetos rombudos [grafestesia]. 

Obs.: em alguns casos de lesão do lobo parietal, faz-se o teste da estimulação simultânea. Um estímulo aplicado isoladamente é sentido e localizado, porém se forem aplicados dois estímulos ao mesmo tempo, em partes simétricas, o paciente só acusa o lado normal. Chama-se a isso fenômeno da extinção ou eclipse sensitiva.

· Sensibilidade estereognóstica: capacidade de reconhecer objetos pela palpação. Denomina-se astereoagnosia a perda desta capacidade, a qual indica lesão no lobo parietal. É importante lembrar que este sinal só tem valor quando há integridade das sensibilidades tátil, térmica e dolorosa. Se não houver, denomina-se estereoanestesia.

Alterações da sensibilidade   
Subjetivas: dores, disestesias — sensações anormais não dolorosas, como formigamento, ferroada, sensação de eletricidade, umidade ou calor, encontradas nas neuropatias periféricas e alterações da sensibilidade visceral — crises gastrointestinais nas tabes e paramiloidose.

Objetivas: anestesia, hipoestesia e hiperestesia.

· Anestesia: perda de uma ou mais modalidade da sensibilidade. O termo anestesia é mais usado para a sensibilidade tátil, sendo o termo analgesia usado para a sensibilidade dolorosa.

· Hipoestesia: diminuição da sensibilidade.

· Hiperestesia: aumento da sensibilidade, encontrado em neuropatias e afecções radiculares.

Obs.: as alterações da sensibilidade devem ser estudadas quanto à extensão, distribuição anatômica e forma de sensibilidade comprometida.

Importante lembrar algumas síndromes importantes em relação à sensibilidade:

· Síndrome tábida: perda da sensibilidade profunda — noção de posição segmentar, tato epicrítico, sensibilidade vibratória e estereognosia.

· Siringomielia: formação de uma cavidade no canal central da medula, interrompendo as fibras que formam os tractos espino-talâmicos laterais quando cruzam o canal central da medula. Ocorre, assim,  perda da sensibilidade térmica e dolorosa de ambos os lados na área correspondente aos dermatomos da lesão, com preservação da sensibilidade profunda e, principalmente, da sensibilidade tátil (“dissociação”).

· Síndrome talâmica: crises de dor espontânea e, geralmente, pouco localizada, podendo se irradiar por toda a metade do corpo. Este tipo de dor — hiperpatia — ocorre devido ao aumento do limiar da excitabilidade aos estímulos táteis e térmicos, levando o paciente a “proteger” o membro com as roupas ou panos. Há casos em que até estímulos auditivos se tornam desagradáveis.

· Síndrome de brown-séquard: com a hemissecção da medula, temos uma série de manifestações referentes à interrupção dos tractos que se cruzam a nível medular e, consequentemente, as seguintes manifestações: 

- do mesmo lado da lesão (tractos não cruzados), paralisia espástica com sinal de babinski — tracto córtico-espinal lateral; perda da propriocepção consciente e do tato epicrítico – fascículos grácil e cuneiforme;

- do lado oposto à lesão (tractos cruzados), paralisia da sensibilidade térmica e dolorosa um a dois dermátomos abaixo do nível da lesão tracto espino-talâmico lateral; diminuição do tato protopático e pressão — tracto espino-talâmico anterior. 

O exame dos nervos cranianos
Nervo olfatório [ I ] 

O i nervo olfatório é formado por cerca de vinte filetes nervosos que atravessam a lâmina crivosa do etmóide. Esses filetes são os axônios das células olfatórias localizadas na mucosa olfatória — parte mais alta das fossas nasais — e terminam no bulbo olfatório. Fazem sinapse com as células mitrais e seguem para o rinencéfalo, que faz parte do sistema límbico. É um nervo essencialmente sensitivo.

Geralmente a queixa do paciente diz respeito a sensações gustativas, mas se bem interrogado, nota-se que o paciente sente gosto — salgado, ácido, amargo — sendo que sua sensação diz respeito às apreciações mais finas, ligadas à olfação.

Pesquisa: testar a capacidade olfativa do paciente, uma narina de cada vez, usando substâncias bem conhecidas como café, fumo, perfumes. Não usar produtos irritantes como amoníaco, que estimulariam o trigêmeo, gerando um reflexo nasolacrimal.

Alterações da olfação

· Anosmia: perda da sensibilidade olfatória.

· Hiposmia: diminuição da sensibilidade olfatória.

· Perturbações qualitativas: parosmia e cascomia (lobo temporal).

· Alucinações olfativas: aparecem nas crises uncinadas (epilepsia-temporal).

· Anosmia histérica: o paciente não se queixa de alterações na gustação.

As causas mais comuns dessas alterações são: resfriados (hiposmia), tumores nas fossas nasais, fraturas de crânio, tumores cerebrais — meningiomas, craniofaringiomas, diabetes, tabes, etc.

Nervo óptico [II]

O II nervo óptico se origina na retina, a partir das células sensitivas; emerge próximo ao polo posterior do bulbo ocular, sendo este ponto denominado papila. Nele faltam todas as camadas retinianas, com exceção das internas, não sendo o mesmo, portanto, sensível à luz, e correspondendo ao “ponto cego” do campo visual.

Penetra no crânio através do canal óptico, unindo-se ao nervo óptico do outro lado, formando assim o quiasma óptico em cima da sela túrcica. Aí ocorre o cruzamento de parte de suas fibras — as que se originam na metade nasal da retina;  as de metade temporal continuam até o tracto óptico, sem se cruzarem com as do lado oposto.

Os tractos ópticos se dirigem ao corpo geniculado lateral. Os axônios dos neurônios do corpo geniculado lateral constituem a radiação óptica — tracto geniculocalcarino, e terminam na área visual, área 17, no sulco calcarino do lobo occipital, relacionando-se ainda com as áreas 18 e 19.

Importante lembrar que as fibras ventrais da radiação óptica formam uma alça — alça temporal ou de meyer — em relação ao lobo temporal. Tumores no lobo temporal, situados adiante do nível em que se localizam os corpos geniculados laterais, podem comprimir e lesar a radiação óptica.

Campo visual é o limite da visão periférica. O campo temporal se projeta sobre a retina nasal e o campo nasal sobre a retina temporal.

Pesquisa do nervo óptico:

· Acuidade visual – uso de cartazes padrão.

· Alterações da acuidade visual:

Ambliopia - diminuição da acuidade visual — erros de refração, catarata, etc;

Amaurose – perda total da visão por lesão do nervo óptico;

Cegueira – perda total da visão por lesão em qualquer parte do aparelho visual, desde a córnea até o córtex cerebral;

Cegueira cortical – anosognosia visual.

· Campo visual – este exame permite uma localização bastante precisa da lesão na via óptica. O exame mais fiel é a campinetria, porém podemos, com a colaboração do paciente, obter um bom grau de exatidão. A pesquisa deve ser feita em um olho de cada vez, face a face com o examinador, devendo este tapar seu olho esquerdo ao examinar o olho direito do paciente, a fim de ter um parâmetro de normalidade. Aproxima-se aos poucos um objeto —  ou mão, ou dedo — da periferia para o centro,  e anota-se as alterações. Repetir a operação no setor superior, inferior, externo e interno.

 

Alterações do campo visual

· Escotomas: são manchas  escuras e cegas que se projetam em negro sobre os objetos fixados. Podem ser paraxísticos (enxaquecas, auras epilépticas) e permanentes. Aparecem no edema de papila.

· Hemianopsia: é a perda de visão suprimindo a metade do campo visual de cada olho. Podem ser homônimas e heterônimas;

a. Hemianopsias heterônimas – causadas por lesões no quiasma óptico, com interrupção das fibras cruzadas provenientes da metade nasal da retina, provocando o aparecimento de uma hemianopsia bitemporal ou das fibras diretas (metade temporal da retina), causando hemianopsia binasal, muito rara.

b. Hemianopsias homônimas – causadas por lesão nas vias ópticas retroquiasmáticas, interrompendo fibras na metade temporal da retina ipsolateral e metade nasal da retina contralateral, levando à cegueira no campo nasal de um olho e temporal do outro. Lembrar que são

- congruentes – lesão em qualquer ponto das vias retroquiasmáticas – quiasma até cissura calcarina;

- incongruentes – lesão no tracto óptico – quiasma até o corpo geniculado lateral, tendo, portanto, valor de localização. É importante por apresentar-se assimétrica, sendo o defeito mais extenso do lado lesado.

Obs.: nas lesões do corpo geniculado lateral, ou acima dele, há conservação do reflexo fotomotor.

· Quadrantanopsias: supressão de um quadrante do campo visual;

a. Homônima do quadrante superior – lesões do lobo temporal envolvendo as radiações ópticas perto do ventrículo temporal;

b. Homônima do quadrante inferior – lesões das radiações ópticas superiores ou da área calcarina.

Fundo de olho: pesquisa feita com o oftalmoscópio. Visualizar a papila, onde saem fibras do nervo óptico e entram os vasos. As veias apresentam calibre maior do que as artérias e trajeto mais sinuoso. Visualizar os bordos da papila, que devem ser nítidos, sendo o temporal normalmente mais pálido que o nasal. Observar na retina: vaso, pigmentação, presença ou não de hemorragias e exsudatos. 

Principais alterações do fundo do olho:

· Atrofia ótica primária: papila branca com bordos nítidos. Por exemplo, na esclerose múltipla e sífilis;

· Atrofia ótica secundária: pós-edema, papila com contorno irregular, vasos aumentados de calibre;

· Neurite retrobulbar: “nem o paciente nem o médico enxergam”. O paciente apresenta perda de visão, porém não se visualizam alterações no fundo do olho;

· Síndrome de foster-kennedy: atrofia óptica primária de um lado e papiledema do outro. Por exemplo, tumores, meningiomias da fossa anterior.

Nervo oculomotor [III]

Nervo troclear [IV]
 

Nervo abducente [VI]
Didaticamente são estudados juntos, por serem responsáveis pela motilidade intrínseca e extrínseca do globo ocular.

O oculomotor inerva os músculos elevador da pálpebra, reto superior, reto inferior, reto medial e oblíquo inferior, além do músculo ciliar e esfíncter da pupila.

O troclear inerva o músculo oblíquo superior.

O abducente inerva o músculo reto lateral.

Motidilidade ocular intrínseca

A pupila tem inervação parassimpática-constritora, a partir do iii nervo (núcleo de edinger-westphall), e simpática-dilatadora.

Pesquisa da motilidade ocular intrínseca 
Observar a forma da pupila, presença de discorias. O tamanho da pupila —  se diminuído, miose; se aumentado, midríase — bem como  anisocoria-assimetria entre os diâmetros pupilares. Importante lembrar que a miose ocorre por lesão ou bloqueio simpático, e a midríase , por lesão do nervo oculomotor.

Contração pupilar: pesquisa feita através de incidência de um feixe brilhante de luz em posição ligeiramente lateral a um olho — a incidência frontal da luz pode produzir reação de convergência. Como resposta, teremos a contração pupilar rápida. Repetir a manobra no outro olho e comparar as reações. Esta é a pesquisa do reflexo fotomotor direto. Para obter-se o reflexo consensual, projeta-se o feixe luminoso em um dos olhos e verifica-se se também houver reação no olho contrateral.

Lembrar que a via aferente do fotomotor e consensual é o nervo óptico.

O reflexo de acomodação e convergência é obtido quando o paciente fixa o olhar em um objeto próximo, apresentando contração pupilar, convergência dos olhos e acomodação.

Principais alterações 
da motilidade intrínseca:

· Paralisia pupilar amaurótica, com preservação do reflexo consensual;

· Ausência do reflexo consensual, que ocorre em lesões do nervo óculo motor;

· Sinal de argyll-robertson; miose, abolição do reflexo fotomotor com a presença de acomodação e convergência, sendo o fenômeno bilateral. É tido como patognomônico da neurolues, porém verifica-se tsmbém em outras enfermidades como diabetes, pinealomas, etc;

· Síndrome de claude bernard-horner; miose, com reflexos pupilares normais, ptose parcial da pálpebra superior e enoftalmia. Causado por lesão nas fibras simpáticas, pode surgir em lesões c8-t3 e lesões centrais.
Motilidade ocular extrínseca
Observar rima palpebral, enoftalmia e exoftalmia, bem como a presença de ptose palpebral. Facies de huntington: o paciente faz elevação do supercílio homolateral à ptose palpebral.

Os movimentos oculares são conjugados; todo movimento de um olho se acompanha de movimento coordenado ou complementar do outro. Isso é necessário, visto termos uma visão binocular, necessitando que a mesma imagem se forme em cada retina, de modo a possibilitar a integração das duas imagens em nível cortical.

Um sinal funcional de alteração da motilidade ocular extrínseca é a diplopia, ou visão dupla de um único objeto, devido à ruptura da coordenação ocular. Pode-se observar, neste caso, que o paciente fecha o olho comprometido para evitar o aparecimento de diplopia ou, ainda, faz uma inclinação compensadora da cabeça no sentido do músculo ou movimento paralisador. Este é um sinal precoce de paralisia ocular.

A presença de abalos nistagmóides indica que o músculo é insuficiente para manter determinada posição.

Pesquisa da motilidade ocular extrínseca 
Pedir ao paciente que fixe o olhar em um ponto luminoso fino ou ponta de lápis; a seguir, deslocar este ponto para a direita e esquerda, para cima e para baixo e em todas as direções, demorando aproximadamente cinco segundos em cada posição. Observar a simetria dos movimentos oculares e o aparecimento de diplopia ou nistagmo.

 

 Alterações dos movimentos oculares extrínsecos    

Lesão do nervo oculomotor:

· Paralisia completa; ptose palpebral, estrabismo externo, impossibilidade de mover o olho para o alto, para baixo e para dentro. Presença de diplopia horizontal. Acompanha-se de pupila midriática, arreflexia à luz, acomodação e convergência;

· Paralisia incompleta; lesão no núcleo ou intra-orbitrária. Reto medial: estrabismo divergente, diplopia horizontal. Reto superior: limitação à elevação do olho, diplopia vertical. Reto inferior: olho desviado para baixo, diplopia vertical. Oblíquo inferior: globo ocular desviado para baixo e para dentro, diplopia vertical.

Lesão do nervo troclear: dificuldades de mover o olho para baixo quando em adução, diplopia vertical. O paciente mantém a cabeça virada para o outro lado e um pouco abaixada, como atitude compensatória para evitar a diplopia.

Lesão do nervo abducente: estrabismo convergente. O paciente desvia a cabeça para o lado paralisado.

Oftalmoplegia internuclear: estrabismo divergente bilateral, acompanhado de nistagmo à mirada em abdução. É devido a interrupção das vias que unem o núcleo do abucente (centro da lateralidade) ao núcleo do oculomotor contralateral. A causa mais comum desta lesão é a esclerose múltipla.

Paralisia de função:

· Síndrome de parinaud; compressão da lâmina quadrigêmea e oclusão do aqueduto de sylvius, causando hidrocefalia, edema de papila, paralisia do olhar para cima, paralisia de convergência e arreflexia pupilar. Paralisia da verticalidade;

· Síndrome de foville; causada por lesão da porção causal da protuberância, constitui a paralisia da lateralidade. Caracteriza-se por hemiparesia contralateral e paralisia conjugada do olhar para o lado da lesão, ou seja, os olhos se desviam para o lado oposto à lesão, “olham para a hemiparesia”.

Nervo trigêmeo [V]  

É um nervo sensitivo-motor.

A raiz sensitiva é um prolongamento dos neurônios situados no gânglio trigeminal ou de gasser, subdividindo-se em três ramos: oftálmico, maxilar e mandibular.

Pesquisa-se sua integridade através da sensibilidade superficial da face, mucosa oral e nasal, sensibilidade geral dos 2/3 anteriores da língua e do reflexo córneo-palpebral cuja via aferente é o nervo facial.

Obs.: o ângulo da mandíbula tem sua sensibilidade superficial mediada pelos segmentos cervicais superiores. 

A raiz motora é constituída de fibras que acompanham o nervo mandibular, inervando os músculos responsáveis pela mastigação: masseter, temporal, pterigóideo interno e externo.

Deve-se observar a simetria das fossas temporais e dos ângulos da mandíbula e palpar os músculos, ao mesmo tempo em que o paciente comprime os maxilares. Compara-se, então, as contrações musculares. Em seguida, coloca-se a mão em baixo da mandíbula e pede-se ao paciente para abrir a boca. Os músculos pterigóideos são responsáveis pela didução da mandíbula. Em caso de lesão, há desvio do queixo para o lado paralisado, em razão da ação do pterigóideo externo contralateral — “boca oblíqua ovalada”.

Nervo facial [VII]

o nervo facial é um nervo sensitivo-motor, emergindo do sulco bulbopontino,  por meio de uma raiz motora. O nervo facial propriamente dito é uma raiz sensitiva e visceral, e o nervo intermédio, ou de wrisberg. Mantém relações íntimas com o nervo vestíbulo-coclear e com estruturas do ouvido médio e interno, podendo sua lesão ocasionar até alterações do equilíbrio e da audição. 


o nervo intermédio leva estímulos secretores às glândulas lacrimais, via nervo grande petroso superficial, e às glândulas salivares, submandibular e sublingual. Lembrar que apesar do nervo facial passar pela parótida, esta é inervada pelo nervo glossofaríngeo. A parte sensitiva é responsável pela gustação sabor doce, salgado, azedo e amargo dos 2/3 anteriores da língua.

A parte motora é responsável pela inervação dos músculos da face-mímica, plastima e estapédio.
Pesquisa do nervo facial

Observar presença de assimetria facial: as rugas da testa e as pregas nasolabiais; ato de piscar, movimento da boca ao falar, sorrir, presença de lagoftalmo, etc. Observar, ainda, alterações na gustação.
Pedir para o paciente mostrar os dentes, abrir a boca, fechar os olhos com força, assobiar. Para observar o platisma, solicitar ao paciente que abra a boca e mostre os dentes ao mesmo tempo.

Alterações da função motora
do nervo facial

Basicamente, é a paralisia facial, que pode ser de dois tipos, de acordo com o nível da lesão:             

· Paralisia facial periférica; lesão do nervo motor inferior ou do próprio nervo facial, tendo como principais características ser homolateral à lesão e acometer toda a metade da face, podendo estar associada à lesão do nervo vestíbulo-coclear. Nela, observamos a presença de lagoftalmo — déficit do músculo orbicular do olho, ocasionando seu fechamento incompleto, sendo a córnea recoberta pela pálpebra superior e ficando parte da esclerótica visível; sinal de bell, que consiste na rotação do olho para cima e para fora, acompanhado das manifestações anteriores.

Causas a mais comuns: frigore, idiopática; diabetes, infecções, poliomielite (na criança), tumores do ângulo pontocerebelar, fraturas do rochedo, etc. 

· Paralisia facial central: causada por lesões supranucleares. É contralateral à lesão, acomete o andar inferior da face, poupando o superior, já que as fibras córtico-nucleares -  que vão para os neurônios motores - e o núcleo do facial, que inervam os músculos da metade superior da face, são hetero e homolaterais.

Causas: avc, neoplasias, doenças desmielinizantes.

 

Nervo vestíbulo-coclear [VIII]

É um nervo sensitivo, tendo dois componentes: o coclear, responsável pela audição, e o vestibular, responsável pelo equilíbrio, que se originam em receptores periféricos diferentes e com conexões centrais separadas.

Visto possuírem funções diferentes, serão estudados de maneira separada.

O vestíbulo-coclear tem origem no labirinto. A porção coclear recebe os impulsos através das células ciliadas do órgão de corti. As vibrações sonoras são transmitidas através da membrana timpânica (condução aérea) e dos ossículos do ouvido, ou diretamente através dos ossos do crânio (condução óssea), colocando em movimento a endolinfa da cóclea e estimulando as células ciliadas do gânglio de corti.

A porção vestibular tem origem nas células do gânglio de scarpa, no assoalho do meato acústico interno. Ele transmite sensações dos canais semicirculares, utrículo e sáculo.

Depois de suas origens nos gânglios de corti e scarpa, os axônios se unem, formando o tronco nervoso vestíbulo-coclear, que mantém relação com o nervo facial e intermédio, no seu trajeto intra e extrapetroso. A partir do meato acústico interno, ele atravessa o ângulo ponto-cerebelar, mantendo relações a este nível com o nervo trigêmeo e nervo abducentes, e nervos cranianos. Na parte lateral do bulbo, eles se separam.

 

Nervo coclear

A fração coclear transmite os impulsos sonoros aos núcleos cocleares na ponte, com transmissão bilateral dos lemniscos laterais aos corpos geniculados laterais e giro superior (giro transverso de heschl) de cada lobo temporal. O fato de haver entrecruzamento parcial de suas fibras previne a ocorrência de surdez causada por lesão cerebral unilateral.
A lesão deste nervo leva a queixas como: presença de tinidos ou zumbidos, diminuição ou perda de audição e, em caso de lesão central, pode haver presença de alucinações auditivas.

A semiologia deste nervo é feita, estimativamente, através de:

· Exame otoscópico do ouvido externo e membrana timpânica;

· Exame da capacidade auditiva, através da voz e com uso do diapasão.

A voz normal pode ser ouvida a cerca de 6 m; com uma surdez discreta a 4m, e com surdez moderada a 1m. Avaliação mais fiel é feita através da audiometria.

O uso do diapasão dá informes mais específicos, permitindo a comparação entre a condução óssea — vibrar o diapasão e colocar na mastóide ou no vértice do crânio — e a condução aérea — vibrar o diapasão e colocar próximo ao conduto auditivo externo.

· Prova de schwabach: comparação entre o tempo de percepção óssea do paciente e o de uma pessoa normal.

· Prova de rinne: comparação entre o tempo de percepção de condução óssea e aérea do paciente, sendo a última normalmente maior do que a primeira.

· Prova de weber: lateralização das vibrações do diapasão colocado no vértice do crânio.

Estas provas permitem esclarecer se a surdez ou hipoacusia é de condução  — lesão do ouvido externo ou médio — ou de percepção — lesão de cóclea ou do nervo. Lesões corticais que atingem áreas puramente perceptivas são raras e têm de ser bilaterais.

· Surdez de condução: diminuição ou perda da audição por via aérea, com conservação ou exaltação da óssea. Prova de rinne negativa; prova de weber com lateralização para o lado lesado.

· Surdez de percepção: diminuição ou perda da audição por via aérea e óssea. Prova de rinne positiva; prova de weber com lateralização para o lado não afetado.

Obs.: lembrar que na otosclerose há presença de tinido sem vertigem, podendo haver paracusia — o paciente ouve melhor na presença de barulhos altos. Na surdez por lesão nervosa, o paciente não consegue ouvir na presença de outros ruídos.

Outras respostas reflexas podem ser usadas em crianças, pacientes semicomatosos ou em casos de histeria, sendo a mais usada a pesquisa do reflexo cócleo-palpebral.

As causas mais importantes de hipoacusia, excluindo-se a otosclerose e as traumáticas, são a doença de meniére e o neurinoma do acústico.

Nervo vestibular

A fração vestibular do viii nervo craniano tem importantes conexões com a medula espinhal, diversas regiões do córtex cerebelar, núcleos dos nervos óculo-motores, do vago, glossofaríngeo e espinhal. O sistema vestibular é responsável pela manutenção do equilíbrio estático e dinâmico, recebendo no labirinto as excitações determinadas pela movimentação da cabeça, especialmente rotação, transmitindo-as ao cerebelo e substância reticular do tronco cerebral.

A lesão desta porção vestibular ocasiona vertigens, ataxia e nistagmo. 

A vertigem é a sensação subjetiva de rotação do corpo em torno de si mesmo ou de deslocamento de objetos circunvizinhos. Pode ser avaliada objetivamente, pois acompanha-se de palidez, podendo ocorrer náuseas e vômitos.

As lesões podem ser do tipo destrutivo, ocasionando desvios corpóreos ipsolaterais e presença de nistagmo com vertigens para o lado oposto. Já nas lesões irritativas, há aumento de excitabilidade do lado lesado, podendo ocorrer preponderância deste sobre o lado são.

A semiologia deste nervo engloba provas otológicas - realizadas por otorrinolaringologistas -  e algumas outras pesquisas:

· Pesquisa do sinal de romberg, marcha em estrela, prova dos braços estendidos e da indicação de barány, já citadas em outros itens;

· Pesquisa de nistagmo espontâneo e de posição;

O nistagmo espontâneo é pesquisado com a cabeça em posição normal, mandando-se o paciente olhar nas diversas posições. O de posição só ocorre em determinadas posições da cabeça; deve-se mudar lenta e pacientemente a posição espacial da cabeça do paciente. 

Fundamental lembrar que o olhar em posições extremas pode desencadear nistagmo fisiológico. Lembrar, ainda, que nas lesões periféricas o nistagmo é esgotável, e nas centrais, inesgotável. Geralmente o aparecimento do nistagmo é acompanhado de sensação vertiginosa.

Nervo glossofaríngeo [IX] e nervo vago [X]

O IX nervo, o glossofaríngeo, é um nervo misto, com funções motoras, sensitivas e vegetativas. Ele emerge do sulco lateral posterior do bulbo, sob a forma de filamentos radiculares, sendo as fibras motoras originárias do núcleo ambíguo. Estes filamentos se unem para formar o nervo glossofaríngeo, que sai do crânio pelo forame jugular. Apresenta dois gânglios sensitivos -  o jugular ou superior, e o petroso ou inferior. A partir daí, tem trajeto descendente, ramificando-se na raiz da língua e faringe, dando, ainda, os ramos carotídeos.

As fibras motoras se destinam aos músculos faríngeos; as sensitivas à degustação do 1/3 posterior da língua e sensibilidade do 1/3 posterior da língua, faringe, úvula, tuba auditiva, seio e corpo carotídeo; e os autonômicos inervam a glândula parótida.

O comprometimento das fibras motoras será avaliado junto com o x nervo, craniano. Outras alterações causam diminuição da gustação ou hipersecreções salivares.

O X nervo craniano, o vago, emerge do sulco lateral posterior do bulbo, sob a forma de filamentos. É um nervo misto e o maior dos nervos cranianos. Saindo do crânio pelo forame jugular, percorre o pescoço e o tórax, terminando no abdome. Neste longo trajeto, dá origem a ramos que inervam a laringe e a faringe, e entra na formação dos plexos viscerais que inervam as vísceras torácicas e abdominais.

A semiologia do nervo vago é relacionada à sua função motora e feita conjuntamente com avaliação do glossofaríngeo. A queixa do paciente diz respeito à disfasia, em que líquidos refluem  pelo nariz e alterações de voz — voz rouquenha ou anasalada.

· Observar o palato e a úvula em repouso; depois mandar o paciente dizer ah e eh, anotando movimentação e desvios. Na paralisia lateral do ix nervo, há o repuxamento global para sinal da cortina de vernet.

· Pesquisar o reflexo faríngeo/excitação da mucosa da faringe, com espátula ou estilete. Resulta em repuxamento para o lado estimulado.

· Reflexo palatino ou uveal — excitação da parte lateral e inferior da úvula com espátula ou estilete, resultando na elevação do palato mole e retração da úvula.

Lesões supranucleares do ix e x nervos só têm expressão clínica sendo bilaterais, já que o núcleo ambíguo recebe inervação cortical contralateral e também, em menor grau, ipsolateral.

Lesões nucleares são comuns e podem ser decorrentes de tumores, alterações vasculares (artéria vertebral), degenerativas e infecciosas.

 

Nervo acessório [XI]

É um nervo puramente motor, composto pela fusão de dois nervos de origem diversa: o nervo acessório bulbar, que se origina no núcleo ambíguo, e o nervo acessório espinhal, originado nos cinco primeiros segmentos da medula cervical. O acessório espinhal penetra no crânio pelo forame megno e se dirige ao forame jugular, onde se funde ao acessório bulbar, saindo do crânio na mesma bainha do vago, mas separado deste por uma projeção da aracnóide. Passado o forame jugular, volta a separar-se em ramo externo — que inerva os músculos esternoclidomastóide e trapézio — e ramo interno — responsável pela inervação da laringe.

Cumpre lembrar que o músculo esternoclidomastóide é inervado também pelo segundo nervo cervical, e o trapézio pelos ramos do terceiro e quarto nervos cervicais.

Lesões do nervo acessório bulbar causam alterações na voz e dificuldade na respiração. Sua pesquisa direta é feita por otorrinolaringologistas.

Pesquisa do ramo espinal

 

· Mandar o paciente rodar a cabeça para um lado e outro, contra a resistência do examinador, palpando o músculo esternoclidomastóide, após a inspeção e palpação em repouso.

· Para avaliar o músculo trapézio, observar se os ombros estão no mesmo nível. Pedir ao paciente que estenda a cabeça contra a ação do examinador e observar a contração de ambos os trapézios.  A contração unilateral do músculo eleva o ombro deste lado e inclina a cabeça para o mesmo lado.

· Mandar o paciente elevar os dois ombros ao mesmo tempo e anotar alterações de excursão do ombro, hipotonia ou diminuição da contração muscular.

· Manobra de wartemberg: pedir ao paciente para estender os braços para a frente e um pouco para baixo. Se houver comprometimento do trapézio, os dedos deste lado ultrapassam os dedos do lado são.

Em lesões supranucleares, como na hemiplegia, há diminuição de força-paresia desses músculos. As causas mais comuns de lesões unilaterais são as anomalias crâniovertebrais, traumatismos severos da cabeça ou pescoço, tumores junto ao forame jugular, e siringomielia. A paralisia bilateral destes músculos pode ser vista na poliomielite, distrofia muscular progressiva e, caracteristicamente, na distrofia miotônica.

Nervo hipoglosso [XII]

Nervo motor que se origina em núcleo do mesmo nome no bulbo.

Os núcleos de ambos os nervos hipoglosso, quase justapostos na linha média, são unidos por numerosas fibras comissurais. O centro cortical é na porção inferior do giro pré-central, no interior da cissura de sylvius.

A semiologia deste nervo se resume à pesquisa de alterações tróficas e motoras da língua, visto o mesmo inervar a musculatura intrínseca deste órgão. É o nervo responsável pelo tamanho, movimentos de encurtamento e alongamento, destinada às funções de fala, mastigação e deglutição —  e a musculatura extrínseca, responsável pela movimentação da protusão da língua, movimento para um lado e outro, etc.

· Observar a língua em repouso, dentro da boca, à procura de atrofias e/ou miofasciculações. O paciente pode ter dificuldades para engolir a saliva.

· Mandar o paciente pôr a língua para fora e observar os desvios. Lembrar que desvios em repouso apontam para o lado são, por ação não compensadora dos músculos comprometidos. Ao pôr-se a língua para fora, o desvio é para o lado da lesão, por ação do genioglosso, que projeta a língua para a frente e desvia para o lado oposto.

Pela mesma razão, o paciente consegue fazer saliência na bochecha do lado lesado e não consegue fazê-lo do lado são.

Estas alterações são encontradas nas lesões periféricas do nervo. Lesões centrais são geralmente bilaterais.

Palavra e linguagem
Algumas alterações são a dislalia, a disartria, as afasias e a “palavra escandida” (típica de lesão cerebelar).

Esfíncteres – sistema nervoso autônomo

Devem ser avaliadas a continência ou incontinência dos esfíncteres anal e vesical, bem como a potência sexual. 
CAPÍTULO II
 Algumas  síndromes neurológicas

Síndrome de Down - Trissomia do par 21

Em 1958, o geneticista Jérôme Lejeune conseguiu identificar o cromossomo excedente, e percebeu que este se ligava ao par 21, dai o termo Trissomia do 21 . Até então, os portadores da Trissomia do 21 , eram conhecidos por mongolian idiots , pra nós, mongolóide. Essa denominação começou a ser usada a partir de 1866, quando o médico John Longdon  Down, descreveu as características do portador da Trissomia do 21 . Naqueles tempos acreditava-se em diferença entre raças no sentido evolutivo, e segundo o dr. John, os mongóis eram considerados seres inferiores. Como forma de homenagear o dr. John, o dr. Jérôme batizou a anomalia com o nome de síndrome de Down. 

A trissomia do número 21 resulta da não disjunção primária que ocorre na divisão reducional da meiose à formação do gameta materno. Os cromossomos pareados não se separam normalmente para os polos, no final da anáfase e, como resultado, um óvulo recebe dois cromossomos 21, e o outro corpúsculo polar não recebe nenhum nenhum cromossomo 21. A síndrome Down ocorre em 1 cerca de 700 nascimentos na população europeia.

Cerca de 40% das vítimas da síndrome de Down nascem de mulheres com mais de 40 anos de idade.

Alguns pacientes com a síndrome têm um total de apenas 46 cromossomos, em vez de 47, mas, nesses casos, o cromossomo 21 uniu-se a outro cromossomo do mesmo complemento, por uma translocação.
- Nomenclatura = 47 + 21 = 45 A + XY

- Fórmula cromossômica = 2n + 1

- Frequência = uma em cada setecentas crianças nascidas no mundo.

- Características: mãos largas e pequenas, com linhas palmares simiescas, pequena estatura, hiperflexibilidade das juntas, retardo mental, cabeça larga, face redonda,  boca aberta com a língua grande e olhos oblíquos





Síndrome de Williams

É uma microdeleção que ocorre no cromossomo nº 7, em aproximadamente um a cada 20.000 nascimentos em todo o mundo, causando basicamente a falta da proteína elastina nos indivíduos portadores.

Características:

- baixo peso ano nascer / baixo ganho de peso;
 
- dificuldade em sugar e em alimentar-se nos primeiros meses de vida:
 
- hipotonia (podendo ocasionar atraso no engatinhar, no andar etc);
 
- problemas cardiovasculares, especialmente estenose aórtica supravalvular e/ou estenose de artéria pulmonar;
 
- cólicas severas nos primeiros seis meses de vida (irritabilidade);

- problemas na estrutura / função renal;

- atrasos no desenvolvimento mental / problemas de aprendizagem (desde retardos severos a moderados);
 
- hipercalcemia (alto teor de cálcio no sangue);
 
- hiperacusia (audição sensível);
 
- dentes pequenos ou ausentes (maloclusão);
 
- personalidade excessivamente sociável / demasiadamente amistosos;
 
- tamanho pequeno para a idade;
 
- timbre de voz baixo.
Traços faciais distintos: nariz pequeno e arrebitado, inchaços sob os olhos, bochechas flácidas, lábio superior comprido, boca grande, lábios carnudos, queixo pequeno. Pode ocorrer irís "estrelada", em indivíduos de olhos claros. 
As características faciais tornam-se mais aparentes com a idade. 





Patau - Trissomia do 13

A trissomia do 13 é clinicamente grave e letal em quase todos os casos que sobrevivem até 6 meses de idade. O cromossomo extra provém de não disjunção da meiose I materna e cerca de 20% dos casos resultam de uma translocação não balanceada. 

O fenótipo inclui malformações graves do sistema nervoso central, como arrinencefalia, por exemplo. Um retardamento mental acentuado está presente. Em geral há defeitos cardíacos congênitos e defeitos urigenitais. Com frequência, encontram-se fendas labial e palatina, anormalidades oculares, polidactilia, punhos cerrados e as plantas dos pés arqueadas.

Sua frequência é de um para cada 5.000 nascimentos em todo o mundo.




A síndrome de Turner - Monossomia do par sexual

A Síndrome de Turner é uma anomalia sexual cromossômica, cujo cariótipo é 45, X, sendo portanto, encontrada em meninas. Ao contrário de outras aneuploidias dos cromossomos sexuais, é identificada ao nascimento, ou antes da puberdade, por suas características fenotípicas distintivas.

A incidência do fenótipo da Síndrome é de cerca de uma em cada 5.000 meninas nativivas do planeta.

A constituição cromossômica mais constante é 45 X, sem um segundo cromossomo sexual, X ou Y. Contudo, 50% dos casos possuem outros cariótipos. Um quarto dos casos envolve cariótipos em mosaico, nos quais apenas uma parte das células é 45, X. 

Fenótipo 

- baixa estatura;

- disgenesia gonadal;

- pescoço alado (Hipertrofia do músculo esternocleido mastodeu);

- fácies incomum típica;

- linha posterior de implantação dos cabelos baixa;

- tórax largo com mamilos amplamente espaçados;

- frequência elevada de anomalias renais e cardiovasculares. 
Na idade adulta, muitas pacientes com síndrome de Turner se afligem por sua infertilidade e baixa estatura. Embora a terapia com estrogênios possa levar ao desenvolvimento dos órgãos genitais internos e externos, caracteres sexuais secundários e menstruações, não corrige a infertilidade, que é uma característica quase constante, resultado da atresia das células germinativas iniciais. 

Atualmente, na terapia da baixa estatura da síndrome de Turner, estuda-se o possível valor de baixas doses de estrogênio, androgênio e hormônio do crescimento. Até agora, poucos estudos envolvendo grandes números de pacientes forneceram dados sobre o impacto desses agentes na estatura adulta final, mas está claro algumas drogas podem afetar a taxa de crescimento a curto prazo. 

A síndrome de Turner é uma anomalia cromossômica que afeta aproximadamente um a cada 2.000 nascimentos com fenótipo feminino.




Síndrome do Pânico 

A síndrome do pânico ― ou distúrbio do pânico, ou ainda transtorno do pânico, e suas manifestações —  é também chamada “SP”, uma abreviatura.


Que é a síndrome do pânico? Trata-se de um transtorno de ansiedade com características muito peculiares. Os ataques de pânico começam inesperadamente e trazem consigo os seguintes sintomas: palpitações ou ritmo cardíaco acelerado, sudorese, tremores ou abalos, sensações de falta de ar ou sufocamento, sensações de asfixia, dor ou desconforto torácico, náusea ou desconforto abdominal, sensação de tontura, instabilidade, vertigem ou desmaio, desrealização ou despersonalização, medo de perder o controle ou enlouquecer, medo de morrer, formigamentos, calafrios ou ondas de calor. Tais sintomas desenvolvem-se abruptamente e alcançam um pico em 10 minutos. 

Muitas vezes, essa síndrome é acompanhada pela agorafobia. A agorafobia é, basicamente o medo patológico de estar em ou atravessar grandes espaços abertos ou lugares públicos. No contexto da questão de que tratamos aqui, trata-se da ansiedade ou esquiva a locais ou situações das quais poderia ser difícil ou embaraçoso escapar, ou nas quais o auxílio podería não estar disponível, no caso de ter um ataque de pânico ou alguns dos sintomas.

O fato de o indivíduo manifestar alguns desses sintomas, não quer por si só dizer que ele tem síndrome do Pânico, ouSP. Para saber se realmente se trata desse distúrbio é preciso que um psiquiatra seja consultado. Tem-se um certo critério para esse diagnóstico. Além disso, as pesquisas sobre essa síndrome estão apenas no começo, o que quer dizer que as causas ainda são desconhecidas. Algumas das informações que se tem na literatura atual são:
1. A SP é relativamente mais comum em mulheres do que em homens (cerca de três vezes mais do que os homens.);
2. Ataques de pânico são comuns em adolescentes, embora a SP seja menos frequente;

3. a idade média para o aparecimento da SP é a média adolescência, especificamente depois dos 14 anos de idade;

4. jovens com SP desenvolvem significativamente mais diagnóstico de depressão do que jovens sem SP e distúrbios de ansiedade. 

Importante lembrar de que esses dados são apenas estatísticos e são tão somente algumas dicas, que ainda não foram totalmente comprovadas, já que o DSM ( Manual Diagnóstico e Estatístico de Transtornos Mentais ) não os especifica. Mostro essas informações com o intuito de demonstrar que estudos estão sendo feitos para se tentar descobrir o que é e como se tratar a SP. 
Mas como saber que se tem a síndrome do pânico? 

Segundo as normas do DSM ( Manual Diagnóstico e Estatístico de Transtornos Mentais ) só se tem síndrome do pânico quando se tem mais de uma vez o ataque do pânico num intervalo de um mês, ou seja, ter mais de uma vez os ataques no decorrer de um mês. 

Esses ataques de pânico são seguidos das seguintes características: 
1. Excessiva preocupação com a possibilidade de se ter ataques adicionais;

2. preocupação com as implicações do ataque ou suas consequências (por exemplo: perder o controle, ter ataque cardíaco, ficar louco);

3. uma alteração significativa no comportamento relacionada aos ataques (por exemplo: não querer ir a um determinado lugar, pois se tem medo). 
O que causa a síndrome do pânico?

Sabemos hoje que a síndrome do pânico está associada a uma disfunção dos neurotransmissores . Diz-se que nosso sistema de "alerta" tende a ser desencadeado desnecessariamente durante uma crise do pânico, sem haver perigo iminente ou real. 

Essas disfunções estimulam certas regiões do cérebro a produzirem maiores quantidades de hormônios, entre os quais adrenalina, noradrenalina e serotonina. 
É como se a mente fizesse uma leitura errada da realidade, interpretando como perigosa uma situação segura. Alguns especialistas afirmam existir também componente psíquicos na origem do pânico. 

Qual o tratamento para a síndrome do pânico?
A psicoterapia aliada a medicamentos é uma boa forma de se tratar o problema. Enquanto a psicoterapia auxilia na compreensão dos motivos do pânico e estimula a mudança de atitudes necessárias para eliminá-los, o medicamento garante à pessoa o equilíbrio para se beneficiar da psicoterapia. 

Em casos onde as crises não eram tão severas, alguns pacientes conseguiram bons resultados com tratamento à base de terapia comportamental, inclusive sem uso de medicamentos.  Os medicamentos são à base de antidepressivos, pois a droga atua nos neurotransmissores, regulando-os. Alguns pacientes necessitam associar drogas ansiolíticas ao tratamento, pois além do pânico estar relacionado à ansiedade, todo paciente de SP se torna um ansioso em potencial. 

Os resultados dependem também da adesão do paciente ao tratamento, que pode demorar até 40 dias para começar a fazer efeito. 





A síndrome do X-Frágil

É a causa mais frequente de comprometimento mental com caráter hereditário, afetando o desenvolvimento intelectual e o comportamento de homens e mulheres. 
A expressão "x-frágil" deve-se a uma anomalia causada por um gene defeituoso localizado no cromossomo X , que, por sua vez, passa a apresentar uma falha numa de suas partes. O X está presente no par de cromossomos que determinam o sexo ( X Y nos homens e X X nas mulheres). Essa falha ou "fragilidade do X" causa um conjunto de sinais e sintomas clínicos (ou uma síndrome). Daí o nome de síndrome do x-frágil (SXF).
 
A principal manifestação dos problemas da SXF revela-se no comprometimento da área intelectiva ou cognitiva: desde dificuldades de aprendizagem até graus leve, moderado, severo ou profundo de retardo mental. É a segunda causa mais frequente de retardo mental, sendo suplantada somente pela síndrome de Down. Diferentemente desta, porém, apresenta um caráter de herança, e pode atingir vários membros de uma mesma família, sem revelar características físicas marcantes. 

Por serem semelhantes a outros casos de atrasos e distúrbios gerais de desenvolvimento, os sinais e sintomas da SXF  necessitam de confirmação através de exame genético com técnicas especiais. A precisão dessa prova pode orientar ou redirecionar tratamentos, visando torná-los mais específicos. Possibilita, igualmente, aconselhar as famílias afetadas sobre os riscos de recorrência e as possíveis opções reprodutivas. 

Quem pode ser afetado pela SXF ? 

Famílias de todas raças e grupos étnicos podem ser atingidas pela síndrome, que afeta mais intensa e freqüentemente os homens do que as mulheres. 

A SXF é rara ou frequente ? 

De acordo com dados de pesquisas e estudos epidemiológicos realizados em países desenvolvidos, estima-se que, na população em geral, uma em cada 2.000 pessoas seriam afetadas pela SXF, manifestando seus problemas. Uma em cada 259 mulheres seria portadora ou carregaria o gene com o defeito que causa a síndrome. Com comprometimento intelectual significativo, isto é, com algum grau de retardo mental, ela atinge aproximadamente um em cada 1.250 homens e uma em cada 2.500 mulheres. Pesquisas realizadas na Espanha indicam que 80 a 90% das famílias portadoras ainda não foram diagnosticadas.

No Brasil não há estatísticas formais. Constata-se, porém, um frequente desconhecimento dessa causa de comprometimento mental, tanto por parte de profissionais da área da saúde, como da educação e, consequentemente, por parte da população em geral. Portanto, a síndrome não é rara, é pouco conhecida e diagnosticada, já que sua investigação, comprovação e descrição científicas são recentes. 

Características físicas: 

Recém-nascidos não apresentam indícios de aparência física que antecipem uma suspeita precoce da SXF. De forma semelhante a outros quadros clínicos, os portadores apresentam macrocefalia (perímetro da cabeça maior que o normal) e hipotonia (baixo tônus muscular), podendo esta revelar-se, por exemplo, na falta de força para sugar na mamada. 

Crianças maiores evidenciam:
· atrasos no desenvolvimento psicomotor, com aquisição tardia de posturas (sentar-se, por-se em pé, andar); dificuldades na coordenação de movimentos amplos e finos, inclusive nos requeridas pela motricidade oral para articular a fala;

· otites médias frequentes e recorrentes, podendo produzir alterações que dificultam a percepção dos sons na aquisição da fala; 

· palato ogival ("céu da boca muito alto"); 

· má oclusão dentária;


· transtornos oculares (estrabismo, miopia);

· alterações em estruturas e funções cerebrais;

· convulsões e epilepsia;

· outros sintomas: alterações no aparelho osteoarticular (hiperextensibilidade dos dedos, especialmente das mãos; escolioses; pés planos ou "chatos"; peito escavado); alterações no aparelho cardiovascular (prolapso da válvula mitral; leve dilatação da aorta ascendente); pele fina e suave nas mãos. 


Jovens e adultos podem apresentar: 
· rosto alongado e estreito, com leve projeção da mandíbula para a frente;

· orelhas proeminentes ou de tamanho maior que o normal, com implantação mais baixa; 

· macroorquidismo (aumento do tamanho dos testículos por transtornos endocrinológicos) após a puberdade 





O mal de Parkinson

A sociedade ainda sabe muito pouco sobre a doença de Parkinson. O que não é de causar espanto, pois até entre os parkinsonianos existem aqueles que não sabem que são portadores da doença.

A doença de Parkinson é uma enfermidade que foi descrita pela primeira vez em 1817, pelo médico inglês James Parkinson. É uma doença neurológica, que afeta os movimentos da pessoa. Causa tremores, lentidão de movimentos, rigidez muscular, desequilíbrio, e alterações na fala e na escrita. Não é uma doença fatal, nem contagiosa, não afeta a memória ou a capacidade intelectual do parkinsoniano.
Também não há evidências de que seja hereditária. Apesar dos avanços científicos, ainda continua incurável, é progressiva (variável em cada paciente) e a sua causa ainda continuadesconhecida até hoje.

A doença de Parkinson é devida à degeneração das células situadas numa região do cérebro chamada substância negra. Essas células produzem uma substância chamada dopamina, que conduz as correntes nervosas (neurotransmissores) ao longo do corpo. A falta ou diminuição da dopamina afeta os movimentos do paciente, provocando os sintomas acima indicados.

Quem é que contrai a doença ? 

A doença pode afetar qualquer pessoa, independentemente de sexo, raça, cor ou classe social, mas tende a afetar pessoas mais idosas. A grande maioria das pessoas tem os primeiros sintomas geralmente a partir dos 50 anos de idade. Mas pode também acontecer nas idades mais jovens, embora esses casos sejam mais raros.
Um por cento das pessoas com mais de 65 anos têm a doença de Parkinson. 

Como é que se sabe se tem a Doença de Parkinson ? 
Existe algum exame para diagnosticá-la ? 

O diagnóstico da doença de Parkinson é feito por exclusão. Às vezes os médicos recomendam exames como eletroencefalograma, tomografia computadorizada, ressonância magnética, análise do líquido espinhal, etc., para terem a certeza de que o paciente não possui nenhuma outra doença no cérebro. O diagnóstico é feito baseado na história clínica do doente e no exame neurológico. Não há nenhum teste específico para fazer o diagnóstico da doença de Parkinson, nem prevenção para o mal.

A história usual de quem é acometido pela doença de Parkinson consiste num aumento gradual dos tremores, maior lentidão de movimentos, caminhar arrastando os pés, postura inclinada para a frente. 

O tremor típico afeta os dedos ou as mãos, mas pode também afetar o queixo, a cabeça ou os pés. Pode ocorrer num lado do corpo ou nos dois, e pode ser mais intenso num lado do que no outro. O tremor ocorre quando nenhum movimento está sendo executado, e por isso é chamado de tremor de repouso. Por razões que ainda são desconhecidas, o tremor pode variar durante o dia. Torna-se mais intenso quando a pessoa fica nervosa, mas pode desaparecer quando está completamente descontraída. O tremor é mais notado quando a pessoa segura com as mãos um objeto leve,  como um jornal, por exemplo. Os tremores desaparecem durante o sono.

A lentidão de movimentos é, talvez, o maior problema para o parkinsoniano, embora esse sintoma não seja notado por outras pessoas. Uma das primeiras coisas que os membros da família notam é que o doente demora mais tempo para fazer as coisas que antes fazia com mais desenvoltura. Banhar-se, vestir-se, cozinhar, preencher cheques. Tudo isso leva cada vez mais tempo para o parkinsoniano. Quando a pessoa fica mais idosa, é comum que se coloque a culpa na sua velhice. "Claro que o avô é mais vagaroso, pois ele está ficando velho", costuma-se dizer. Mas a lentidão de movimentos torna-se mais acentuada, e evolui mais rapidamente do que o envelhecer normal do indivíduo. 

A diferença é que o parkinsoniano perde uma certa automação dos movimentos, se comparado com as pessoas normais. Para uma pessoa normal abotoar a camisa é muito simples: abotoa-a, e pronto ! O parkinsoniano tem de guiar os dedos para o conseguir, como se fosse um robô a guiar uma máquina. "Quando eu uso a minha mão boa, ela faz tudo por si. Quando uso a outra mão, tenho que conscientemente controlá-la e dizer-lhe o que deve fazer". Essa perda automática ou não consciente do controle dos movimentos explica porque é que os parkinsonianos piscam muito menos que as pessoas normais, e por isso dão a impressão de que sempre estão a nos olhar fixamente.

Quando se sentam, mantêm-se na mesma posição,  diferentemente das outras pessoas, que cruzam as pernas, coçam a face ou realizam outros pequenos movimentos. A rigidez muscular é outra característica da doença. O afetado pode ou não senti-la, mas o médico pode verificar no consultório se ela existe nos braços, nas pernas e até no pescoço. A face torna-se rígida e parece que está congelada. Não se sabe se é a rigidez que causa a postura anormal do parkinsoniano. Têm também a tendência de inclinar a cabeça e encolher os ombros, quando se sentam.
O caminhar do parkinsoniano se parece com o de uma pessoa idosa. Os ombros são encolhidos e inclinados para a frente, os braços caem paralelos ao corpo e quase não balançam. Os calcanhares arrastam-se no chão, causando um caminhar bastante típico. 
O médico neurologista é o profissional indicado para diagnosticar e tratar da doença de Parkinson.

Qual a rapidez com que a doença progride? 

A progressão é muito variável e desigual entre os pacientes. Para alguns pode mesmo parecer que a doença está estabilizada, porque a evolução é muito lenta. Na maior parte dos casos, a lentidão causada pela enfermidade altera a qualidade de vida do paciente. É impossível predizer o desenvolvimento da  doença de Parkinson, e ela não piora rapidamente. Em contraste com outras enfermidades, possui um curso vagaroso, regular e sem rápidas ou dramáticas mudanças. 

Que tratamentos existem para a Doença de Parkinson ? 

É importante lembrar e compreender que atualmente não existe cura para a doença. Porém, ela pode e deve ser tratada, não apenas combatendo-se os sintomas, como também retardando o seu progresso.  Mas a grande barreira para se curar o mal de Parkinson está na própria genética humana. No cérebro, ao contrário do restante do organismo, as células não se renovam. Por isso, nada há a fazer diante da morte das células produtoras da dopamina na substância negra. A grande arma da medicina para combater o Parkinson são os remédios e procedimentos cirúrgicos, como estimulação cerebral profunda (ECP), além da fisioterapia e a terapia ocupacional. Todas elas combatem apenas os sintomas. A fonoaudiologia também é muito importante para os que têm problemas com a fala e a voz. Nos últimos anos, os tratamentos cirúrgicos para minimizar os sintomas da doença de Parkinson (DP) vêm ganhando cada vez mais destaques na medicina. São cirurgias indicadas para aliviar os principais sintomas de DP, como tremor, rigidez e bradicinesia — perda ou lentidão dos movimentos — que ganham cada vez mais destaques na medicina. 
A estimulação cerebral profunda (ECP) é um método considerado seguro. Por ser relativamente recente a sua descoberta (surgiu na metade do século XX), passou a ser uma alternativa terapêutica para o tratamento da DP, com menos riscos de sequelas.
A ECP possui a vantagem de poder ser regulada ou suspensa, caso o paciente assim o desejar. A cirurgia é realizada com o implante de eletrodos em algumas regiões do cérebro, sendo indicada para diminuir o tremor e a bradicinesia. É indicada para pacientes em fase de evolução da doença que apresentam quadro estável com a medicação. Os riscos mais comuns do procedimento são hemorragia cerebral e infecção, comuns a todos os procedimentos cirúrgicos. Alguns pacientes que apresentam muito tremor recorrem à talamotomia, que é, hoje em dia, pouco executada. O procedimento cirúrgico lesiona ou remove o tálamo, sendo indicado somente para pacientes que não respondam à medicação. 
Desde a descoberta da ECP, outra técnica também está sendo praticada.  Com o advento da levodopa, os procedimentos da estimulação haviam colocados em segundo plano. No entanto, devido à falta de outras substâncias farmacológicas capazes de controlar a DP, e em virtude das complicações decorrentes do uso prolongado da levodopa, a partir da década de 1980 a palidotomia (cirurgia estereotáxica) voltou a despertar o interesse nos neurologistas. Nela uma pequena parte do globo pálido, no cérebro, é destruída, para aliviar os sintomas de rigidez, tremor e os movimentos lentos.
A novidade agora são as pesquisas de células-tronco, realizadas em animais. Pesquisadores acreditam que elas podem reparar ou regenerar órgãos danificados ou tecidos, o que seria um grande e promissor avanço para as doenças degenerativas cerebrais como a doença de  Parkinson e o mal de Alzheimer. 




Síndrome de Pallister-Killian - PKS

Em 1981, Teschler Nicola e Killian descreveram uma paciente com 3 anos de idade com esse distúrbio. Um segundo caso foi relatado por Schroer e Stevenson, em 1983. Subsequentemente foi reconhecido que dois adultos com um fenótipo similar e mosaicismo para um cromossomo marcados descrito por Pallister et al., em 1976, apresentavam a mesma condição. Recentemente, a tetrassomia 12p, seja em mosaico ou total, foi documentada em fibroblastos da pele de indivíduos afetados, mas não no sangue periférico. 


Anormalidades
· Crescimento

Estatura, peso e circunferência cefálica normais ou aumentados ao nascimento, com desaceleração do crescimento pós-natal da estatura e da circunferência cefálica, Frequentemente há o desenvolvimento de obesidade.

Deficiência mental profunda, com desenvolvimento mínimo da linguagem. Convulsões. Hipotononia com desenvolvimento de contraturas ,com o avançar da idade. Surdez. 

· Craniofaciais

Cabelos esparsos na região anterior, sobretudo nas áreas temporais, na infância, com sombrancelhas e cílios ralos. Fronte proeminente. A face se torna mais grosseira no decorrer do tempo. Fissuras palpebrais direcionadas para cima. Hipertelorismo ocular. Ptose palpebral. Estrabismo. Epicanto. Base nasal larga e achatada e nariz curto com narinas antevertidas. Bochechas rechonchudas. Filtro longo com lábio superior fino e formato de "arco de cupido". Lábio inferior protruso. Erupção dentária retardada. Orelhas largas com lóbulos espessos protrusos. Pescoço curto. 

· Outras 

Faixas de hiper ou hipopigmentação. Mãos largas com dedos curtos. Encurtamento desproporcional de braços e pernas. 

Anormalidades Ocasionais
Microcefalia. Catarata. Estenose do conduto auditivo externo. Macroglossia. Cristas palatinas laterais proeminentes. Fenda palatina. Úvula bífida. Micrognatia. Hérnia umbilical e inguinal. Hipermobilidade articular. Cifoescoliose. Clinodactilia do quinto quirodáctilo. Hipoplasia digital distal. Polidactilia pós-axial das mãos e pés. Luxação congênita do quadril. Prega simiesca (marca da palma da mão). Anormalidades da transpiração. Linfedema. Defeito cardíaco. Agenesia pericárdica. Hérnia diafragmática. Persistência do seio urogenital/cloaca. Má rotação do intestino. Ânus imperfurado. Hipospadia. Apêncice sacral. Defeito renal. Onfalocele. 

História Natural 

Um número significativo de pacientes afetados são natimortos ou morrem no período neonatal. As convulsões comumente se apresentam na infância. Os sobreviventes normalmente são limitados ao leito. A maioria nunca fala. As características físicas alteram com a idade. Os cabelos, inicialmente esparsos na região, crescem dos 2 aos 5 anos, a língua, de tamanho normal, passa a se tornar volumos; a micrognatia inicial progride para o prognatismo e as contraturas se desenvolvem entre os 5 e 10 anos de idade, após a hipotonia inicial. A face dos adolescentes e adultos é grosseira com lábios espessos, lábio inferior evertido, base nasal larga e fronte alta. O paciente mais velho já descrito possuía 45 anos com profundo retardo mental e múltiplas contraturas. 

Chamada ainda de Sindrome do Mosaico  de Pallister- Kilian ou de Tetrassomia 12 p, foi descrita inicialmente em 1981.

Características:
· Estatura, peso e circunferência cefálica normais ou aumentados ao nascimento com desaceleração do crescimento pós-natal da estatura e da circunferência cefálica. É freqüente o desenvolvimento de obesidade.

· Deficiência mental profunda com desenvolvimento mínimo da linguagem. Convulsões. Hipotononia com desenvolvimento de contraturas com o avançar da idade. Surdez.

· Cabelos esparsos na região anterior, sobretudo nas regiões temporais na infância, com sombrancelhas e cílios ralos.

· Fronte proeminente. A face se torna mais grosseira no decorrer do tempo. Fissuras palpebrais direcionadas para cima.

· Hipertelorismo ocular. Ptose palpebral. Estrabismo. Epicanto.

· Base nasal larga e achatada e nariz curto com narinas antevertidas. bochechas rechonchudas. Filtro longo com lábio superior fino e formato de "arco de cupido".

· Lábio inferior protruso. Erupção dentária retardada.

· Orelhas largas com lóbulos espessos protrusos.

· Pescoço curto.

· Faixas de hiper ou hipopigmentação.

· Mãos largas com dedos curtos. Encurtamento desproporcional de braços e pernas.

Diagnóstico: dado pela identificação de tetrassomia 12p total ou mosaico em fibroblastos da pele. Não há detecção desta anormalidade em células do sangue periférico.

Prognóstico: muitos afetados são natimortos, os sobreviventes são limitados ao leito, não desenvolvem a fala.





Paralisia Cerebral 

A expressão “paralisia cerebral” descreve uma condição de ser, um estado de saúde com implicações que decorrem de danos ao sistema nervoso. Paralisias cerebrais não são doenças, mas sim uma condição especial que, uma vez estabelecida, não progride, podendo apresentar regressão com melhora do quadro clínico geral.
Suas causas são quase sempre decorrentes da falta de oxigenação cerebral e podem acontecer durante a gravidez, no momento do parto ou durante o período do desenvolvimento neuro motor.

A frequência de paralisias cerebrais em países desenvolvidos é de cerca de dois para 1.000 nascidos vivos, segundo Paneth & Killy. No Brasil, de acordo com Diament & Cypel, os números aumentam para sete a cada1.000 nascidos vivos. O fato decorre da precariedade do atendimento e acompanhamento pré-natal na maioria dos países em desenvolvimento, assim como as condições socioeconômicas da maioria da população destas localidades.
 
Há autores que divergem sobre o "tempo de maturação estrutural e funcional do sistema nervoso". Alguns consideram até 3 anos de idade, outros até a primeira infância. Sabe-se, entretanto, que algumas estruturas só completam sua maturação aos 18 anos de i dade ou mais. (DIAMENT & CYPEL, 1996). 





Síndrome de Apert

Características principais e secundárias

Descrita por Apert em 1906, esta síndrome de rara incidência apresenta acrocefalosindactilia de caráter autossômico dominante. As alterações no esqueleto e crânio incluem disostose craniofacial, fusão dos dedos das mãos e pés (sindactilismo) com "mãos em colher", proptose bilateral, nariz em sela, orelhas de implantação baixa, palato alto e arcado, ancilose das juntas, hipertelorismo, braquicefalia, frontal proeminente e achatado com crânio "tipo torre" e perda auditiva. (Northern&Downs, 1989) 

Maiores características da síndrome de Apert:
 
· fusão prematura das estruturas cranianas;
 

· recuo do terço médio da face; 


· fusão de dedos das mãos e dos pés.
A síndrome de Apert é um defeito genético e faz parte das quase 6.000 síndromes genéticas conhecidas. Pode ser herdada de um dos pais ou pode ser uma mutação nova. Ocorre em aproximadamente um para 160.000 a 200.000 nascidos vivos. Sua causa se encontra em uma mutação durante o período de gestação, nos fatores de crescimento dos fibroblastos (FGFR2), que ocorre durante o processo de formação dos gametas. As causas que produzem esta mutação são desconhecidas.
A síndrome de Apert é caracterizada por má formação específica do crânio, terço médio da face, mãos e pés, além de diversas alterações funcionais que variam muito de um indivíduo a outro. O crânio tem fusão prematura e é incapaz de desenvolver-se normalmente; o terço médio da face ( área da face que vai da órbita do olho até o maxilar superior ) parece retraída ou afundada; os dedos das mãos e dos pés têm fusão em variados graus. A síndrome de Apert recebe sua denominação do físico francês que primeiro a descreveu — E. Apert, em 1906 — e se classifica como uma anomalia craniofacial, denominada acrocefalosindactilia tipo I. 

Em uma criança sem alterações, o crânio é feito de diversas placas, as quais ficam soltas, ligadas umas às outras, desenvolvendo-se juntas, gradualmente para formar o crânio adulto. O crânio da criança com síndrome de Apert, ao contrário, tem uma fusão prematura dessas placas, restringindo o crescimento do cérebro e causando aumento de pressão no cérebro. Isto é conhecido como craniocinostose. Uma cirurgia, realizada antes de um ano de vida, atenua a pressão, permitindo às placas estarem destacadas umas das outras. Durante esta cirurgia podem ser feitas algumas remodelagens cranianas para dar à criança uma aparência menos característica. 

A fusão dos dedos das mãos e dos pés, simultaneamente com os problemas craniofaciais, são o que realmente caracterizam a síndrome de Apert e a distingue de outras síndromes similares. Esta condição de fusão é chamada sindactilia. Ela sempre envolve fusão de tecidos moles do primeiro, médio e dedo anular e, freqüentemente, existe fusão de seus ossos. O polegar pode estar em fusão dentro da mão ou pode estar livre. 

Existem 3 tipos de configurações de mãos associadas com a síndrome de Apert: 

Classe I - envolve fusão dos dedos 2, 3 e 4 estando os dedos 1 e 5 separados;
 
Classe II - envolve fusão dos dedos 2, 3, 4 e 5, com o dedo 1 separado; 

Classe III - envolve completa fusão de todos os dedos. 

A cirurgia é usada para separar os dedos e obter o mais alto grau de funcionalidade, e pode ou não resultar em 5 dedos em cada mão. Isto varia de acordo com o grau de má formação. Os dedos dos pés são afetados de modo igual, mas a cirurgia só é recomendada em casos em que a habilidade de andar esteja prejudicada.
 
O ideal é que o tratamento se inicie logo após o nascimento, por meio de de um diagnóstico correto, identificando as necessidades individuais da criança. Uma aproximação multidisciplinar é adequada envolvendo geneticista, cirurgia buco-maxilo-facial, neurologia, fonoaudiologia, ortodontia, psicólogo, fisioterapia. A equipe é usada pelos médicos para determinar o melhor plano de correção das deficiências da criança.





Síndrome de Sjögren

A síndrome de Sjögren ( SS )é uma doença autoimune crônica, em que o sistema imunológico do próprio corpo do paciente erroneamente ataca as glândulas produtoras de lágrimas e saliva. Linfócitos, um tipo de célula branca do sangue , infiltram-se por estas glândulas, provocando diminuição da produção de saliva e lágrimas. Assim, as características principais da síndrome de Sjögren são secura nos olhos e na boca . 

A síndrome de Sjögren pode também causar secura de pele, nariz e vagina, e pode afetar outros orgãos do corpo, inclusive os rins, vasos sanguíneos, pulmões, fígado, pâncreas e cérebro. Fadiga e dor nas articulações que podem comprometer de forma significativa a qualidade de vida do paciente. 

Estima-se que quatro milhões de americanos tenham a síndrome de Sjögren, muitos deles sem diagnóstico. Nove entre dez pessoas com Sjögren são mulheres. Embora a maioria das mulheres diagnosticadas costumem estar na menopausa ou sejam ainda mais velhas, Sjögren pode ocorrer também em crianças, adolescentes e adultos jovens. Mulheres jovens com Sjögren podem apresentar complicações na gravidez. No Brasil, não se dispõe de uma base de dados confiável para se saber o número exato de portadores da síndrome Sjögren.
A causa ou causas específicas da síndrome de Sjögren não são conhecidas, mas múltiplos fatores provavelmente estão envolvidos, dentre os quais os genéticos, viróticos, hormonais, ou suas interações. 

Sindrome de Sjögren primária ou secundária

Quando a síndrome de Sjögren ocorre de forma isolada, sem a presença de outra doença de tecido conjuntivo, é chamada de Sjögren primária. Quando os sintomas de Sjögren são acompanhados de uma doença do tecido conjuntivo, como artrite reumatóide, lupus ou esclerodermia, caracterizam Sjögren secundária.

Alguns estudos mostram que indivíduos com a síndrome de Sjögren primária têm problemas mais sérios de secura nos olhos e boca . O aumento dos gânglios ao redor da face, mandíbulas e pescoço também podem ser mais frequentes. 

Conquanto estas duas formas se caracterizem por diferentes sinais e sintomas, os componentes são basicamente similares nas duas formas da síndrome. Além disto, embora alguém com Sjögren primário possa vir a desenvolver, no futuro, uma doença do tecido conjuntivo, é mais comum o inverso, isto é, alguém acometido com uma das doenças crônicas do tecido conjuntivo, como a artrite reumatoide ou lupus, pode vir a desenvolver a síndrome de Sjögren.

O envelhecimento normal também pode resultar na atrofia das glândulas lacrimais e diminuição na produção de lágrimas. Entretanto, pesquisas recentes indicam que o envelhecimento não causa uma diminuição na produção de saliva em glândulas salivares normais. 

Quais são os sintomas ? 

Os sintomas da síndrome de Sjögren são muito variados. Nunca duas pessoas com essa síndrome terão exatamente os mesmos grupos de sintomas ou história médica. Os sintomas podem se estabilizar, piorar ou mesmo regredir. Para alguns, os sintomas relativos a olhos secos e boca seca são manifestações proeminentes, enquanto outros passam por ciclos de bem estar completo, seguidos doença grave.

Se muitas das respostas ao questionário abaixo forem positivas, você deveria ser avaliado para a síndrome de Sjögren :

1. Você tem os olhos demasiadamente secos, ou com a sensação de corpo estranho, areia ou queimação ? Seus olhos são sensíveis á luz ? 

2. Você tem dificuldade de engolir alimentos ? Você bebe água frequentemente quando está falando? A sua voz é rouca ? 

3. Sua língua é dolorida ou rachada ? Você tem úlcera na boca ou costuma ter infecções na cavidade oral ? Suas glândulas abaixo e ao redor de suas mandíbulas e ouvido costumam estar inchadas ? 
4. Você nota um aumento súbito de cáries dentárias e / ou perda de dentes ? 
Você percebe que seu nariz está produzindo um muco espesso, pegajoso e mal cheiroso?

5. Você nota que houve mudança no seu paladar ou olfato ? 

6. Você se sente cansado todo tempo ? Esta fadiga afeta a sua vida ? 

7. Você tem alguma doença de tecido conjuntivo como artrite reumatóide, lupus ou esclerodermia ? 

Diagnóstico

O diagnóstico frequentemente não é uma tarefa fácil, uma vez que os sintomas da síndrome de Sjögren podem se assemelhar aos de outras doenças como o lupus, a artrite reumatóide, a síndrome da fadiga crônica, a fibromialgia, a esclerose múltipla e a doença de Alzheimer. Devido à variedade de sintomas, o paciente pode ser encaminhado a diversos especialistas ( reumatologista, dentista ou oftalmologista ),e o diagnóstico muitas vezes não é definido. 

Entretanto, nem todo ressecamento pode resultar de síndrome de Sjögren. Muitos medicamentos, inclusive os usados para o tratamento da hipertensão arterial, depressão, resfriados, alergias e problemas gastrointestinais podem causar secura nos olhos e na boca. Quando apresentar a sua história ao médico, não deixe de mencionar todos os medicamentos que você está tomando, inclusive os que não necessitam de receita para serem adquiridos. 

Alguns exames podem ser úteis para o diagnóstico de síndrome de Sjögren(SS), dentre os quais :

· teste de Schirmer, para medir a produção de lágrima e teste do corante Rosa Bengala, com observação por meio de lâmpada especial para avaliar o filme de lágrima do olho ( estes exames são feitos por um oftalmologista ); 

· a medida da produção de saliva, exame das glândulas salivares e/ou biópsia das glândulas salivares secundárias localizadas nos lábios, com o objetivo de determinar a presença de linfócitos (exame realizado por cirurgião dentista); 

· exame de sangue para marcadores específicos ou autoanticorpos indicativos da síndrome de Sjögren ( SS-A ou SS-B ). Estes testes não são definitivos, porque nem todas as pessoas com Sjögren apresentam resultados positivos para estes autoanticorpos (este exame é solicitado por um reumatologista).
Tratamento 

Enquanto não se chega à cura para a síndrome de Sjögren, o diagnóstico e a intervenção precoce podem afetar o curso da doença. O tratamento depende dos sintomas e do seu grau de severidade. A síndrome de Sjögren pode não representar risco iminente de vida, mas certamente provoca profundas alterações na existência do paciente. Com uma conduta terapêutica apropriada, a qualidade de vida pode ser melhorada consideravelmente.


Lágrimas artificiais e substitutos de saliva podem amenizar os sintomas de ressecamento. Um número incontável de produtos está disponível nas farmácias e drogarias. Medicamentos para o tratamento da secura de boca associada à Síndrome de Sjögren também estão disponíveis nas farmácias.

Drogas anti-inflamatórias não esteróides (DAINS), drogas esteróides, e os imunossupressores são frequentemente usadas no tratamento da síndrome de Sjögren. Para indivíduos com quadros mais graves, torna-se necessário um tratamento mais agressivo.






Síndrome cri du chat

Cri du chat, literalmente, significa “grito do gato”, em francês, mas equivale, na verdade, ao nosso miado, como som característico do gato. Também chamada CDC, é uma desordem genética causa pela perda de material genético do braço curto do cromossoma 5 . Foi estudada primeiramente pelo Prof. Lejeune , em Paris, no ano de 1963 . Este cientista foi o mesmo que também identificou a síndrome de Down . Ele descreveu a síndrome a partir do choro característico que muitos bebês ou crianças têm, que é muito parecido com o miado de um gatinho . É uma síndrome que atinge uma em 50.000 crianças no mundo e se origina no momento da concepção devido a quebra do braço pequeno do cromossomo 5.
Nomes da síndrome:

· Miado do gato , pois o choro característico dos bebês portadores da síndrome é muito parecido com o miado de um gatinho;

· cri du chat – literalmente, “grito do gato”, em francês, significa miado;  a expressão em francês é o nome mais utilizado pelos profissionais e familiares relacionados com os portadores de CDC . 

Genética
Na maioria das vezes, esta síndrome não é herdada dos pais , somente em 20% dos casos . Esses casos são causados por translocação equilibrada nos cromossomos de um dos pais ( material genético de um cromossoma que se uniu a outro) . As pessoas com translocações equilibradas são perfeitamente normais porque nenhum material genético foi perdido , assim sendo , provavelmente não saberão que são portadores até que tenham uma criança afetada com CDC na família . 





Síndrome de Edwards - Trissomia no par 18

Esta síndrome caracteríza-se pela presença de um cromossomo a mais no par de número 18 ( 47, + 18). Tem uma proporção de incidência em um a cada 18.000 nascimentos.

O portador dessa síndrome apresenta os seguintes sintomas:

· múltiplas formações congênitas, apresentando órgãos extras; por exemplo, três mamilos, dois baços, etc;

· orelhas malformadas e situadas abaixo da posição normal;

· mandíbula retraída, queixo pequeno e nariz semelhante de formato comprido, excessivamente longo, como das figuras folclóricas dos duendes;

· deficiência mental;


· rins em forma de ferradura ou rins desigualmente distribuídos; por exemplo, dois de um lado e nenhum do outro, ou dois de cada lado, etc;


· osso esterno pequeno;


· morrem nos primeiros meses.




Síndrome de Klinefelter 

Esta síndrome caracteríza-se pela trissomia no par cromossomial sexual masculino.

Os portadores dessa síndrome apresentam:

· macho sub-fértil com pequenos testículos;


· seios desenvolvidos;


· voz feminilizada;

· deficiência mental;

· membros longos;


· protuberância nos joelhos e andar cambaleante;


· morte frequentemente precoce;


· incidência de um para cada 500 nascimentos.
Síndrome de Prader-Willi e Síndrome de Dandy-Walker
Estas síndromes serão tratadas a seguir, em dois anexos especialmente preparados, que analisam casos clínicos e contêm detalhes sobre ambas as síndromes, que merecem ser destacados para melhor ilustração ao leitor.

ANEXO AO CAPÍTULO II

A síndrome de Prader-Willi
 

 
Apesar de ter sempre existido, a  síndrome de Prader Willi só foi descrita em 1956, por Prader Labart e Willi, e tem como características fundamentais: retardo mental, baixa estrutura, obesidade, hipogonadismo, hipotonia muscular. E uma doença de origem genética com origem no cromossomo 15, e ocorre no momento da concepção, afetando tanto meninos, quanto meninas.

Quando ainda bebês,  os afetados por essa síntrome apresentam baixo apegar, dificuldades de sucção, choro fraco, e são pouco ativos, dormindo a maior parte do tempo. Raramente conseguem ser amamentados. A incidência da síndrome de Prader-Willi é de uma a cada 15.000 crianças no mundo. 
Sintomas

 
Os sintomas de síndrome Prader-Willi variam em intensidade de indivíduos para indivíduo, e estão associados ao ambiente em que vivem e ao acompanhamento terapêutico educacional que recebem. os principais sintomas são:

· Hiperfagia -  obsessão por comida, que surge entre dois e cinco anos de idade;

· hipotonia -  fraqueza da tonicidade muscular, levando a dificuldades a movimentação;

· dificuldade no aprendizado e fala;
· instabilidade emocional e dificuldades sociais;

· alteração hormonal

 

Causas conhecidas da síndrome de Prader-Willi 

 

a) A mais antiga: acidente genético;
b) causas genéricas - pareação com anomalias no cromossomo 15. 
 

1) Na pareação pode ocorrer ausência do cromosso paterno.

2) Posteriormente descobriu-se a existência do duplo cromossomo materno. Esta pareação possui efeitos específicos e faz surgir a síndrome de Angeliman.

3) Na pareação pode ocorrer a duplicação do cromossomo paterno.

4) Pode ocorrer a translocação de parte do cromossomo 15 com parte do cromossomo 14.

 

 
c) Ovário cístico: os casos de crianças portadores da síndrome de Prader-Willi são mais incidentes em mães que apresentaram problemas de ovário com cisto e/ou mioma. A maior incidência, no entanto, é sobre o ovário cístico.

 

 

Causas pesquisadas

 
a) Levantamentos estatísticos de outras doenças genéticas na família;

b) consequência da radiação nuclear;

c) conseqüência da poluição ambiental;

d) cadeia do DNA;

e) mutação da espécie.

  
 

Características gerais

 

1) Durante a gestação: não ocorre a absorção e/ou troca com líquido amniótico. Isto faz com que a barriga da mãe fique excessivamente grande, gerando partos prematuros.

 

2) Durante o parto: o bebê apresenta hipotonia generalizada e, em consequência, não tem mobilidade para o nascimento natural. Via de regra é necessária intervenção cirúrgica.

 

3)Após o parto: o bebê apresenta hipotonia com ausência de reflexos e ou reações naturais. Por exemplo, não chora, não se move, não move os olhos, não reage a sons, não mama.

 

OBS: Esta hipotonia pode levar a diagnósticos errados, tais como:

 
· Retardamento mental profundo.
· Autismo, visto que o bebê não reage aos estímulos do mundo exterior.
· Consequências à ausência de um diagnóstico correto pode levara a criança ao retardamento profundo.

· Exame a ser realizado em suspeita: cariótipo. Onde Fazer: Em São Paulo: USP, na Faculdade Paulista de Medicina, UNICAMP,  e  em outros  capitais
do Brasil como Rio de Janeiro, Curitiba, Porto Alegre e etc.
 
 

 

Confirmado o diagnóstico, o que fazer?

Após um ano de vida
 

1) Trabalhos essenciais: o do neurologista, o do fisioterapeuta e a atenção familiar. Mesmo não resultando em resposta, é essencial conversar com bebês durante o banho e na troca de fraldas; na mesma proporção em que necessita de estimulação, necessita de repouso, pois estas atividades promovem o estresse no bebê.

 

2) Desenvolvimento: todas apresentam-se retardadas, quando associadas a “crianças normais”. Demoram mais para sorrir voluntariamente, demoram para se movimentar: sentar, ficar sobre as próprias pernas, andar, comer, mastigar, etc;
 

3) Preocupações: manter acriança ativa é uma preocupação constante, pois se a hipotonia se mantiver, a criança tende a demorar muito mais para apresentar a evolução natural. Em média, os dois anos que essas crianças para apresentar em termos de comportamento, representam apenas um ano para as as “crianças normais”.

 

4) Cuidados especiais: as crianças portadoras da síndrome de Prader-Willi nascem com disfunção neurológica no tálamo e hipotálamo, e em decorrência disto, apresentam:

 

a) Saciedade: apenas em relação à água. Não tomam água.
b) Apetite voraz: é como se o centro controlador da fome não existisse.
c) Pressão arterial elevada: a pressão arterial eleva-se com facilidade, principalmente quando estressado.
d) Deficiência no regulador de temperatura: apresenta febre sem causa e a mantém por tempo indeterminado, não reagindo a antitérmicos.
e) Deficiência no sistema endócrino: ocorre maior probabilidade de baixa produção de insulina, acarretando o aparecimento dos diabetes mellitus.
f) Desenvolvimento irregular de base hormonal, ocasionando mal desenvolvimento das gônadas.
g) Deficiência do nervo ótico: podendo apresentar problemas visuais, movimentos irregulares dos olhos e/ou globo ocular.

 

 

N.B: O acompanhamento neurológico é essencial para o desenvolvimento da criança.
OBS: Até os dois anos de idade os sintomas da síndrome permanecem latentes, visto que neste período a criança depende essencialmente da mãe e/ou pai, ou grupo familiar. É após os dois anos que os sintomas começam a sair da latência e passam a evidenciar-se; nesta fase, a criança começa a liberta-se e a descobrir-se como pessoa autônoma, e é neste momento que a síndrome se acentua.

 
Após os dois anos
 
· Indicadores: os fatores que chamam a tenção de pais e médicos são:
1) Peso: o peso da criança começa a se tornar excessivo e aumenta significativamente. A estrutura se mantém ou é inferior à média em geral.
2) Dentição:  além de comprometida, como toda dentição de doenças genéricas, apresenta na dentina pontos brancos que posteriormente escurecem o dente até a sua perda. Hoje já existem capas protetoras que ajudam a evitar a perda antecipada da dentição.
3) Pneumonias: as pneumonias são constantes, o quadro respiratório pode se alterar em questões de horas e as crianças têm de ser socorridas imediatamente, pois este agravamento é causa de morte, em grande parte das crianças e adolescente portadores de síndrome.

· Indicadores da Crise Pulmonar:
 

1) Manchas arroxeadas generalizam-se pelo corpo todo.
2) Hipoxia: diminuição da troca gasosa nos pulmões.
3) Cianose: coloração azulada da pele, com arroxeamento dos olhos, nariz, lábios e unhas.

OBS: Como a criança apresenta alteração de pressão arterial (PA), qualquer crise pulmonar pode se tornar uma crise cardíaca e o socorro imediato é essencial.
 

 

Tratamento ortopédico
 
· Escoliose: em alguns casos é tão acentuada, que é necessário o uso de coletes e, em extremos, a intervenção cirúrgica.
· Membros Inferiores: pernas em X, pés chatos, menor tensão nos ligamentos.

OBS: Estes são sintomas que costumam acompanhar a Síndrome, todavia o mais comum é perna em X.

 

 

Tratamento psicológico

a) Estresse: enfraquecimento do “EU”, fragmentação do “EU”, fala alterada - Devido aos sintomas psicológicos apresentados, a criança tem necessidade um acompanhamento especializado e sem trégua; os pais acabam se esquecendo que a criança é uma criança, e passam a cuidar da mesma apenas como se cuida de um doente. Isto agrava psicologicamente o estado da criança, levando-a a ter crises de humor, ou melhor, mudanças repentinas de humor.
Até há pouco tempo, essas crianças eram tratadas como retardadas mentais, ocorrendo nisto um grave erro de avaliação, pois o fato de um indíviduo ser neurologicamente retardado impediria que o mesmo apresentasse resultados demonstrando normalidade, ou até mesmo superioridade de QI, caso recebessem estimulação adequada, como acontece com essas crianças. 

Ocorrem alguns fatores que favorecem a diagnose da síndrome em geral. Os doentes, por preconceito, vivem afastados do conviver das crianças comuns, sendo assim obrigadas a conviver com adultos e a decodificar bem mais cedo as reações mais complexas. Mas os adultos já desenvolveram o chamado“verniz social”, e isto expressa-se pela dupla linguagem. Em outras palavras, os adultos falam uma coisa e sentem outra. Quando a criança recebe esta dupla linguagem isto a confunde. Dificulta a sua decodificação do mundo adulto e ela aprende muito cedo a diferença entre as relações reais e aparentes, fato este que amplia o seu estresse, obrigando-a a um contínuo acompanhamento médico/ psicológico, chegando, em alguns casos, a um ponto no qual a idéia de “MEU” esté profundamente enfraquecida e até fragmentada. Isto implica na necessidade de um auxilio psiquiátrico e fonoaudiólogico, pois a verbalização é comprometida mais por questões emocionais do que fisiológicas.

b) O riso matinal - Ao acordar, a criança levanta-se, mas ao sorrir para quem cumprimenta começa a rir, perde o seu equilíbrio e vai caindo lentamente como se estivesse desmontado.

 
c) O sexo primário e secundário - A deficiência da base hormonal pode gerar uma puberdade prematura. Estas variações ocorrem em função de um maior ou menor desenvolvimento hormonal.

Em caso de sexo secundário nos meninos, que torna os testículos embrutecidos, pode-se ministrar um tratamento hormonal, mas o risco é muito grande, daí a cirurgia ser o procedimento mais utilizado. 

Nas meninas pode ocorrer a anomalia  do aparelho genital. Por exemplo, pode haver agenesia de ovários, de trompas de falópio, do útero,  do canal vaginal e da  vagina.  Nos órgãos duplos (ovários, trompas), não haverá problemas,  caso  um  óvulo,  proveniente de  um ovário íntegro, conduzido-se  por uma trompa permeável, chegar ao útero e se nidar.  Caso não haja fecundação, originar-se-á a mentruação. Porém, em ocorrências mais graves, que são avaliadas caso a caso, torna-se necessária uma intervenção cirúrgica especializada.

Nessas meninas portadoras de SPW pode ocorrer uma menstruação prematura,  ciclos menstruais irregulares,  cólicas acentuadas,  hipermenorreia (sangramentos abundantes), e torna-se necessário o acompanhamento pela clínica ginecológica.
 


d) Baixo interesse sexual -  A literatura americana e canadense referem-se ao baixo interesse por sexo, mas no Brasil este interesse parece ser maior, o que nos leva a crer que pode haver diferentes comportamentos, ligados às características culturais de cada povo. De todo modo, a capacidade sexual é menor em alguns casos e chega a ser quase nula.

 
e) Afetuosidade - Em geral as crianças são muito afetuosas e gostam de acariciar. O contato físico real é o maior ou o melhor remédio para ampliar a sociabilidade.

 
f) Expectativa de vida - Apesar de não termos dados estatísticos, sabemos  que sofrem um envelhecimento precoce, vindo a falecer, em média, aos trinta anos de idade. Todavia, existem Prader Willi com mais de quarenta anos.

 

OBS: O envelhecimento é degenerativo, mas os indivíduos possuem pequena estatura e a aparência é de serem mais jovens do que realmente são.

g) Estresse - O excesso de terapias, a ligação afetuosa com o terapeuta, as constantes mudanças de médicos e o pouco tempo livre para funções da vida normal alteram a sensibilidade da criança, levando-a com facilidade ao estresse que, por sua vez, dispara a PA e reinicia o ciclo vicioso.

 
h) Mãos e pés pequenos - Quando comparados à estrutura corporal,  as mãos e os pés apresentam-se pequenos, inclusive em relação à criança da mesma idade não portadora da síndrome.

 

 

 Como cuidar da criança portadora da síndrome

 
1) Alimentação -  As crianças devem ter dieta que não ultrapasse 1000 calorias/dia. O cardápio deve ser balanceado para atender as necessidades proteicas e calóricas ao desenvolvimento da criança.Os açucares e carboidratos devem ser bem controlados.De Preferência usar produto de baixa caloria ou diet.

 
2) Atividade física - Andar com a criança pelo menos trinta minutos por dia, em média, pois é necessário reduzir o excesso de calorias e fortalecer músculos e ligamentos. A natação é essencial, tanto no verão, como no inverno. Esse tipo de exercício tem dupla função: ampliar a capacidade muscular (fisioterapia completa) — melhorando a tonicidade — e ampliar a capacidade respiratória.

 
3) Terapias - O acompanhamento de uma equipe multidisciplinar é de capital importância para o desenvolvimento harmônico e complementar.

 

3.1) Terapia ocupacional: nesta terapia a criança aprende as rotinas pessoais de seu dia a dia em sua casa.

 

OBS: Ocupar a criança é fundamental para diminuir a sua voracidade alimentar.

 

3.2) Psicólogo e ou psiquiatra: o acompanhamento psicológico a criança, assim como o seu grupo familiar, é essencial para o bom rendimento da criança nas demais terapias, na escola e na vida comum.

 

OBS: É essencial que haja empatia.

 

3.3) Fisioterapia: para ampliar a tonicidade muscular e o fortalecimento dos ligamentos.

 

3.4) Fonoaudiologia:  para a correção dos distúrbios da fala.

OBS: O som anasalado e a construção de frases na ordem inversa são comuns entre os Prader-Willi. Exemplo: a mim isto é = isto é meu.

 

3.5) Psicomotricidade: para a apreensão de noções de orientação básicas para a vida comum: direita e esquerda, em cima e em baixo, dentro e fora, antes e depois, macio e duro, etc.

 

 
Acompanhamento médico técnico e escolar
 
Médicos

· Clínico Geral: Avaliação do indivíduo como um todo integrado.
· Pediatra: especialista de crianças; em geral de zero a sete anos.
· Geneticista: especialista acompanhamento dos cariótipos.
· Neurologista: acompanhamento do sistema nervoso e cérebro.
· Psiquiatra : acompanha as alterações do comportamento e das emoções.
· Endocrinologista: acompanhamento dos hormônios.
· Pneumologista: acompanhamento do sistema respiratório.
· Ortopedista: acompanhamento do desenvolvimento ósseo.
· Cardiologista: acompanhamento do sistema circulatório.
· Dermatologista: acompanhamento da pele e tecidos.
· Oftalmologista: acompanhamento da visão e distúrbios a ela relativos.
· Dentista: acompanhamento do desenvolvimento dentário.
· Fisiatra: acompanhamento da intensidade e quantidade de exercícios.

 

 
Técnicos
· Nutricionista: elaboração de cardápios balanceados.
· Técnico laboratorial: realização de exames pedidos pelos profissionais acima citados.
· Técnico em radiologia: o acompanhamento é realizado com sucessivas chapas em raio X.

 

 
Escolar
É necessário acompanhamento o especializado e, em alguns casos, é também preciso escola especializada.

 

 
Vantagens da criança assistida adequadamente

O desenvolvimento psicomotor e psicossocial apresenta recuperação, permitindo à criança ter uma vida social razoável, frequentando escola e convivendo normalmente com outras crianças. A autonomia que adquire em relação a sua própria vida pode ser a sua grande conquista.
Desvantagens da criança assistida inadequadamente
 
1) Alimentação: a não educação alimentar da criança faz com que o centro regulador da fome passe a exigir alimentos exageradamente; na ausência deste volume de alimento, poderá a vir se alimentar de terra, tijolos, grama, madeira e até da própria roupa, já tendo ocorrido óbito por perfurações de estomago e intestino.

2) Sobrepeso: com o excesso de peso, decorrente da alimentação inadequada, a pele pode não resistir e sua elasticidade pode ser rompida, dando lugar ao aparecimento de feridas.

3) Sensibilidade cutânea: devido à sensibilidade da pele, qualquer batida, por mais simples que possa ser, produz hematomas. Da mesma forma, a pele não aguenta ser tocada de maneira brusca, o que resulta em dor.

4) Cultura e intelecto: o desenvolvimento cultural / intelectual pode estagnar em uma determinada idade. Quando isso acontece, a criança tende a ingerir mais alimentos, ficar mais gorda e aumentar a deficiência intelectual.

5) Complicações cardiorrespiratórias:  são frequentes desde o nascimento, e sua incidência tem alta correlação com o excesso de peso. Quanto mais peso, maior é a complicação respiratória.

6) Retenção de líquidos: os Prader – Willi não ingerem água no estado natural, apenas a utilizam de modo indireto; a retenção de líquidos também é um indicador de crise pulmonar e ou cardiorrespiratória.

7) Comportamentos bizarros: as crianças não assistidas adequadamente podem apresentar comportamentos violentos, agressivos, assim como a ausência de controle da urina e fezes.
8) Equilíbrio emocional - as crianças apresentam dificuldades de controlar emoções
8.1) No ambiente Familiar: pode-se chegar ao esgotamento e até à dissociação da própria família.

8.2) Hábitos alimentares:
a) Muitas vezes as crianças chegam a apanhar por gula.
b) Pode acontecer de a vizinhança não gostar de sua presença porque ela come tudo o que vê, sem se saciar.
c) Dificuldade de entrosamento escolar.
d) Pode chegar a “furtar”, devido à voracidade alimentar.

 

9) Morte prematura: as crianças estão em permanente estado de risco de vida, mas aquelas que não têm um acompanhamento médico familiar têm esta possibilidade ampliada em muitas vezes.

9.1) As causas de mortes são:
· Excesso de Peso;

· hipoxia;

· cianose;
· febre ( hipotalância);
· complicações cardíacas;
· complicações cardiorrespiratórias.
 
Como cuidar da família

O impacto de qualquer anomalia, verificada por ocasião do nascimento, em qualquer criança, abala o grupo familiar. Nos casos específicos dos portadores da síndrome de Prades-Willi, os pais deverão ser orientados sobre o que fazer e como se adaptarem para o tratamento, pois poucas famílias têm condições psicológicas e/ou financeiras para sustentar esse desafio do novo membro familiar.

A família tem de ser preparada para receber a criança Prader-Willi; quando nos referimos à família queremos dizer: pai, mãe, irmãos, avós, tios, vizinhos, amigos etc.

O casal vai necessitar de muito apoio, assim como de sucessivos e contínuos esclarecimentos, para não permitir que valores religiosos, como a idéia de que estejam sendo castigados ou punidos, mude suas vidas radicalmente.

Os problemas mais sérios surgem quando a criança começa a comer. Ela quer fazer isto insistentemente , faz birra, se contrariada. Em certas famílias, existe uma crença, bastante questionável, de que se deve sempre fazer a vontade da criança. Os pais acabam sofrendo uma pressão muito grande, tanto da criança como do grupo familiar, e finalmente acabam cedendo. Este comportamento não resolve. Pelo contrário, agrava cada vez mais o quadro e cada vez mais o ambiente vai se tornando insuportável.

Neste ambiente de “panela de pressão”, a criança provavelmente acabará sendo o bode expiatório para todos os problemas. No Canadá, por exemplo, há um alto índice de separação de casais que têm filhos com síndrome de Prader-Willi.

A atenção extremada misturada a um sentimento de pesar faz com que a criança não se sinta amada. Este vazio psicológico é preenchido com alimentos e tortura familiar, tornando-se um circulo vicioso. Como conter o ciclo?

Educando, conscientizando a família de que aquela criança tem uma síndrome genética, e que deve ser tratada adequadamente, em nível médico. Além disto, deve-se deixar claro que ela é uma criança e deve ser tratada como todas as crianças da família, sem exceção.

Para isto, o primeiro passo é controlar a alimentação e ocupar o máximo possível o tempo da criança. Todos os membros da família devem estar cientes de que não deverão se deixar chantagear pela criança. Ninguém lhe oferecerá ou comerá na sua frente doces, balas, chocolates, frutas,  etc, sem aviso prévio,  para que se possa manter o cardápio de calorias diárias que foi dado ou que se pretende dar à criança. Esta atitude deverá ser mantida até a criança perceber e respeitar o centro da fome de saciedade que há dentro de si.                                                                                                               

Para viver harmonicamente, a família deverá adotar uma nova dieta rica em proteínas, fibras e baixas calorias, assim como descansar e ter os seus momentos de privacidade. A reeducação familiar representa 50% do sucesso da amenização das crianças portadoras da síndrome de Prader-Willi.

 
Apresentação de um caso de Prader-Willi

 

Paciente IGL, brasileira, solteira, nascida na cidade do Rio de Janeiro, em 30/10/1976, filha única de um casal não consanguíneo: na época da concepção o pai tinha 65 anos de idade e a mãe 42. Gestação sem intercorrências. Primeiros movimentos fetais aos quatro meses de gestação. Parto cesário eletivo, apresentação pélvica. Nasceu com 3.100 Kg e 51 cm. Hipotonia muscular notada ao nascer. Reflexos de sucção presentes. Só engatinhou com um ano de idade. Apresentou atraso do desenvolvimento motor com melhora após início da fisioterapia, aos dois anos de idade. Andou aos dois anos e meio. Dentição normal.  Na mesma idade notou-se ganho progressivo de peso que se mantém até a presente data. Até os sete meses de vida, aprendizado normal, falando papai e mamãe, etc. Fez biopsia muscular no Instituto de Neurologia, com o Prof. Hélcio Alvarenga, tendo sido diagnosticada atrofia muscular primária. Dos três aos cinco anos, no Colégio Bennet, foram detectados problemas de acompanhamento da turma do CA, tendo sido a criança encaminhada a tratamento psicológico e  fonoaudiológico. Alfabetização aos sete anos, em escola especializada, pois apresentava dificuldade no aprendizado . Início da puberdade aos 11 anos. evoluindo com hipogonadismo  hipogonadotrófico. Em Brasília, estudou em colégios particulares, chegando apenas até a terceira série primária. De volta ao Rio de Janeiro, estudou no Colégio Eduardo Guimarães dos 12 aos 20 anos. A partir daí, não fez mais progressos nos estudos. Teve a primeira  crise histérica quando percebeu o fato, e pediu para abandonar o colégio, passando então a se dedicar à pintura, ao artesanato e a atividades físicas como a natação. Passou a se isolar das pessoas, pois percebia que as mesmas riam e faziam comentários sobre sua obesidade. Passou a levar uma vida vazia, pobre de ações e interesses, tendo somente uma amiga. Órfã de pai aos seis anos, apresenta grande carência familiar em relação irmãos do lado paterno, buscando compensar isto com muito amor, admiração e uma quase adoração pela mãe pelos parentes do lado materno. 


Aos 12 anos realizou-se o exame para o estudo do cariótipo, que mostrou presença de número normal de cromossomos, com uma variação morfológica em um dos cromossomos do par 15.
· Ao exame clínico : durante a consulta, orientada no tempo e no espaço, estava aparentemente calma, dócil, com trajes em boas condições de uso e de higiene, deambulando sem ajuda, pesando 125 Kg,  Altura de 149 cm, obesidade mórbida, diabetes mellitus controlada com  três comprimidos de rosiglitazona/metformina 2/500 mg, olanzapina, duas vezes ao dia, sertralina ,  duas vezes ao dia. Ao deitar, midazolan 15mg. Sudorese acentuada, face arredondada, pele e cabelos claros, mãos e pés pequenos (acromicria), queixo diminuto (micrognatia), boca diminuta, tipo “boca de peixe”, estrabismo convergente tratado. Pressão arterial 120x 80 mmHg. Asculta cardiovascular acusando ritmo cardíaco regular 2T, bulhas normofonéticas. Asculta pulmonar, normal. Sob palpação, abdômen normal. Membros superiores e inferiores normais.
· Ao exame neurológico: ausência de atrofias e/ou fasciculação muscular; tonicidades musculares moderadamente diminuídos; força muscular preservada e simétrica; reflexos osteotendinosos diminuídos moderadamente; reflexo cutâneo plantar em flexão bilateralmente; ausência de clonus de extremidades; ausência bilateral do sinal de Hofmmam; sinais axiais da face normais; equilíbrio estático preservado; coordenação motora preservada nos membros superiores e nos inferiores, pares cranianos acessíveis normais, apresentando discreta paresia do III par; demais pares cranianos normais.
· Ao exame psiquiátrico: apresenta déficit cognitivo, com rudeza mental, situada entre a zona subnormal e retardo mental. Tem a capacidade associativa, porém, ao não ser compreendida, agride; quando não consegue direcionar-se ao objeto externo, introjeta na forma de automutilação. Apresenta distúrbio do humor, tornando-se agressiva quando não tem os seus desejos atendidos. Não consegue dividir nada, tudo é sua propriedade: objetos animados ou inanimados, alimentos, brinquedos, etc. Apresenta um apetite voraz, insaciável, chegando à briga por alimentos. Ação de realidade de ganhos e perda muito intensos: uma situação vivida há muitos anos é percebida  como se tivesse ocorrido ontem. Não anda sozinha, não atravessa a rua, não se veste e não toma banho só, não consegue administrar seus bens, não tem capacidade de escrever, apenas desenha nomes. Não pode prover os seus próprios bens e os meios de subsistência. Não pode trabalhar, em virtude de sua incapacidade motora e mental.
Pela história clínica de hipotonia pós-natal, obesidade de início, quando da melhora da hipotonia muscular, do atraso psicomotor e das características do exame efetuado, ocorreu a suspeita clínica de síndrome de Prader-Labhart-Willi. O diagnóstico diferencial foi feito com síndrome de Laurence Moon Bield, clinicamente e pelo fundo de olho normal, e com a síndrome de Cohen, clinicamente. E foram afastadas também condições que associam hipotonia muscular, obesidade e surdez congênita: a paciente apresenta audiometria normal.

Desde 1976 vem sendo descrita em alguns destes pacientes, anomalias estruturais do cromossomo 15, que resultam na perda do segmento 15 q11-q13; foi programado estudo citogenético em células em prometafase. O estudo citogenético evidenciou variação morfológica em um dos cromossomos 15, inversão pericêntrica do 15, sem perda do segmento descrito.

O diagnóstico da síndrome de Prader-Willi é fundamentalmente clínico, pois os grupos de anormalidades são característicos. Compreensão, carinho, afeto e dedicação são muito importantes nestes casos, considerando que não existe ainda tratamento específico.

ANEXO AO CAPÍTULO II - B

Síndrome de Dandy-Walker – Estudo de um caso

Optei por também destacar em um anexo as considerações deste livro para a síndrome de Dandy-Walker, pelo fato do tema contar, aqui, com um estudo acurado, claro e particularmente detalhado de um caso específico desta síndrome, o qual pode muito bem fechar o capítulo sobre as síndromes neurológicas, como um complemento elucidativo.


Para prosseguirmos, no entanto, e entrarmos no estudo propriamente dito, é fundamental tecer algumas considerações gerais sobre o que é a síndrome de Dandy-Walker 

A síndrome de Dandy-Walker é uma malformação congênita que afeta o cerebelo e os fluidos que o rodeiam. As características principais desta síndrome são o alargamento do quarto ventrículo, a ausência parcial ou completa da área entre os dois hemisférios cerebelares e a formação de cistos na base interna do crânio.
O sistema nervoso central é banhado em toda a extensão pelo líquido cefalorraquidiano (LCR), cuja circulação deve ser livre em todo percurso desde o encéfalo (cabeça) até a medula (coluna vertebral). No encéfalo existe uma estrutura, o quarto ventrículo, com orifícios chamados de Luschka e Magendi, que são malformados na síndrome de Dandy-Walker e obstruem a passagem do LCR. Em consequência, o LCR se acumula nos ventrículos cerebrais, prejudicando o desenvolvimento do cérebro e dando oriegem à hidrocefalia (acúmulo de LCR no cérebro), de grau variável, às vezes moderado e detectado pelos exames até excessivo, provocando a hidrocefalia mais acentuada com aumento da cabeça (macrocefalia) e sinais graves, como alteração visual, aumento da pressão do LCR, sofrimento cerebral, alterações das glândulas endócrinas, dificuldades motoras.

Em situações de menor gravidade, as crianças podem ter vida normal, são simpáticas, podem apresentar hiperatividade, dificuldade escolar, instabilidade emocional, espasticidade muscular, e retardo motor, identificado com exame neurológico.

Um dos sinais a serem observados é a falta de fechamento das suturas do crânio (moleiras), em virtude excesso de LCR, além da dificuldade de levantar o globo ocular (sinal do sol poente). Pode ser necessário correção cirúrgica, com o desvio do LCR do cérebro para o peritônio, procedimento denominado derivação ventrículo abdominal, sendo que na ponta do cateter colocado dentro do ventrículo existe uma válvula de uma só via, direcionando o liquor somente para um único sentido, ou seja do ventrículo cerebral  para a cavidade abdominal, ou para o átrio auricular ( área do coração), quando o procedimento passa a ser denominado derivação ventrículo atrial, feito com objetivo de se  reduzir a pressão do LCR e os efeitos nocivos que essa pressão têm sobre o cérebro. 

O tratamento clínico é direcionado para as alterações detectadas em exame neurológico e confirmadas por exame de imagem (tomografia cerebral computadorizada, ressonância magnética de crânio). Podem surgir comprometimentos de origem epilética, que originam crises convulsivas generalizadas ou focais, e crises tônicas crônicas neurovegetativas, entre  outras, que serão identificadas  pela clínica e/ou com a realização de um eletroencefalograma quantitativo com mapeamento cerebral, sendo indicado então o uso de antiepiléticos. Quadros de déficit de atenção (TDA) são comumente observados pelos professores e parentes, e pedem acompanhamento multidisciplinar, com apoio médico neurológico, psiquiátrico, psicológico e terapia ocupacional, entre outros suportes. Um exame psiquiátrico seria indicado, em virtude do aparecimento de transtornos mentais que podem ser evidenciados quando os indivíduos se aproximam da puberdade, devido, provavelmente, aos conflitos emocionais e metabólicos originados pela eclosão dos hormônios sexuais, comuns nesta fase tão conturbada da vida dessas crianças, tais como: alterações do humor e do comportamento, agressividade e insônia, que são as queixas mais evidenciadas. Para diminuir o excesso de LCR podem ser utilizados diuréticos, como sintomáticos. Não há alimentação especial; como as crianças são pequenas, devem ser observadas as normas alimentares apropriadas à suas faixas etárias e as dificuldades de ingestão que possam ser apresentadas pelas mesmas. 
Histórico do caso
A paciente em questão é T. M. M., menor impúbere, e atendida na Associação de Pais e Amigos dos Excepcionais, a APAE — onde sou médico, atendendo na especialidade de neurologia e psiquiatria — com a história de crises convulsivas desde os oito meses de vida. Aos cinco meses de idade da menina,  os pais notaram   que a criança não se mexia direto e tampouco conseguia se sentar. Aos oito meses passou a apresentar crises convulsivas tônico/clônicas, sendo solicitada tomografia computadorizada de crânio, cujos laudos seguem abaixo.

· 20/09/95: aumento global dos ventrículos, aumento das cisternas, diminuição do volume do cerebelo.
· 07/03/1996: hidrocefalia severa. 
· 07/06/97: malformação de Dandy-Walker. Agenesia de corpo caloso e septo pelúcido.  

Atendimento neurológico e psiquiátrico
· 20/04/2005 : história de crises convulsivas . 

                       Gardenal, 70  gotas  à noite

                       Tegretol 200 mg  ½ +  ½

                      Solicitados eletroencefalograma com mapa cerebral

                       e dosagem sanguinea de fenobarbital e de carbamazepina.    

· 27/05/2005: trouxe o EEG  de  2002,  que evidencia alterações com ondas agudas de 6/7 hertz, amplitude de 80  a 120 microvolts com distribuição difusa.

               Tegretol 200  ½ + ½ + ½

               Gardenal  80 gotas,  1  x ao dia. 

· 22/09/05:  trouxe  a dosagem sanguinea de Fenobarbital : 16,5  e de Carbamazepina  2,2.
              

              Mantida  a Conduta  

· 02/01/2006: quadro clínico com  episódios de cefaleia. 

                 Tegretol 200 mg   ½  + ½ +  1 

                 Gardenal, 90  gotas 1 x ao dia 

· 25/11/2006: paciente apresentando agressividade e cefaleia.

                  Trileptal 300 mg   1 x

                  Gardenal, 50  gotas  1x

· 24/05/2007: paciente apresenta agressividade e alteração de comportamento, e cefaleia.

                 Risperidona 1,0 mg    ½  1   x ao dia
                Trileptal 300 mg     1 +  1  

                Gardenal,   50 gotas   1 x

29/05/2008: paciente com agressividade  e alteração do comportamento.
                   Dogmatil 50 mg   1 x ao dia
                   Risperidona  1,0  mg   ½     1  x ao dia
                   Trileptal  300 mg    1 x ao dia
                   Gardenal  50  mg   1  x

· 28/08/2008: paciente com agressividade e alteração do comportamento.

                 Risperidona  1,0 mg    1  comp  1 x

                 Trileptal 300 mg   1  x

                 Gardenal,  50  gotas   à  noite

· 10/07/2008: paciente inicia o acompanhamento psicológico utilizando rotinas estabelecidas através de símbolos, denominada TEACCH , com boa aceitação e bons  resultados. Paciente com histórico de perdas na família: o pai, recentemente, e uma tia, havia cinco meses.   .

              Risperidona  1,0 mg    1  comp  1 x ao dia
              Trileptal 300 mg   1  x ao dia
              Gardenal  100  mg  um comprimodo à  noite, ao deitar
· 27/03/2009: paciente passando a apresentar melhoras do quadro de agressividade e de alterações do comportamento, o que nos faz pensar  que finalmente está fazendo uso da risperidona prescrita. Foi solicitado um atestado médico, colocado no processo, à página 112.

· 27/07/2009: quadro mantido, conduta inalterada.
Exame neurológico atual


Paciente com hidrocefalia, malformação de Dandy-Walker e agenesia de

corpo caloso e do septo pelúcido.
Ao exame: vigil; equilíbrio estático com discreto alargamento das bases; marcha neurológica discreta; marcha estrelar; ausência de atrofias e/ou fasciculações musculares; tonicidade e força muscular preservada e simétricas; reflexos osteotendinosos preservados; com discreta disdiadococinesia, bilateralmente; ausência de clonus de extremidades; reflexo cutâneo plantar em flexão, bilateralmente; ausência do sinal de Hoffmann, bilateralmente; reflexos axiais da face normais; coordenação motora  com  discreta disdiadococinesia  nos membros superiores, estando preservados nos membros  inferiores; pares cranianos  acessíveis normais.
Exame neurológico evidencia alterações compatíveis com diagnóstico no CID X  G  13, G 40.1, G91.1,  G 94.2  

Exame psiquiátrico atual

· Atenção: pouco atenta às solicitações ao ambiente ao redor.
· Atitude geral: responde às perguntas com dificuldades, sem gestos e posturas e outras expressões motoras; mostrava-se tensa, no inicio da entrevista, mas no decorrer da mesma foi se descontraindo, não evidenciando movimentos e atitudes que fizessem suspeitar de atividade delirante ou alucinatória.

·  Sono: normal.  

· Alimentação normal. 
· Hábitos de higiene; normais.
· Paciente algo orientada no tempo e no espaço, postura calma e aparentemente tranquila, sem maneirismos ou gestos patológicos.
· Atividade/expressão em palavras: fala pouco, apenas respondendo vagarosamente às solicitações, coerente, sem tom de discurso, sem interrupções, sem silêncios súbitos, sem mudanças de tema, palavras estranhas ao vernáculo, ou prounciadas erradamente, ritmo e pensamento lentificado.
· Humor: medrosa, ansiosa, não apresenta atividade delirante, mantendo-se desconfiada em relação às pessoas que a cercam. Não se  sente  perseguida, influenciada por meios naturais, sobrenaturais ou científicos, nem que riem dela ou que a admirem ou queiram seu mal, com ideias de agredi-la ou matá-la.   
· Não apresenta alucinações e outras desordens dos sentidos e da percepção, sejam auditivas, visuais, olfativas, gustativas, táteis ou  viscerais. 
· Não apresenta fenômenos compulsivos: pensamentos, impulsos e  atos sem alterações.

· Orientação no tempo e no espaço: comprometida.
· Atenção e concentração: dispersa e não tenaz.
· Conhecimentos gerais: comprometidos.

· Inteligência: comprometida.  

Súmula psicopatológica

· Atenção: periciada atenta às solicitações. 
· Aparência: apresenta atitude normal.

·  Orientação: algo orientada no tempo e no espaço. 
· Atenção e concentração: comprometida.

· Sensopercepção: (ilusão, alucinação) dentro da normalidade.

· Memória: comprometida. 
· Pensamento: (forma, conteúdo, curso) lentificado. 
· Ideias delirantes: não apresenta. 
· Afetividade: normal . 
· Vontade e ação: comprometidas. 
· Psicomotilidade: dentro da normalidade

Exames médicos complementares

Foram apresentado laudos de tomografia computadorizada de crânio, de 20/09/1995, 25/06/1997 e 07/03/1996. 

Foram apresentados laudos dos eletroencefalogramas quantitativos com mapa cerebral de  13/11/2002  e  de 01/10/2008.
O exame psiquiátrico evidencia alterações compatíveis com diagnóstico com diagnóstico no CID X F 29 F  71.
No momento em que preparo este livro, a paciente está fazendo acompanhamento pela psicopedagoga, método de Tratamento e Educação para Autista e Crianças com Limitações (TEACCH), por meio de símbolos pictográficos, e apresenta melhoras. Está também sob tratamento medicamentoso instituído,   a  saber:

   Risperidona 1,0  mg    1 comp  1  x ao  dia

   Trileptal  300 mg         1  comp   1  x  ao  dia.

   Gardenal  100 mg    1  comp à  noite

      .

  Exames realizados

· Tomografia computorizada cerebral em 20/09/1995.

- técnica: foram realizados cortes de de 2, 5 e 10 mm de espessura,  paralelos à linha orbitomeatal de 2, 5 e 10 mm de espessura; sem  injeção de contraste;

- descrição: ossos do crânio de densidade e espessura normais para idade; substância branca e córtex cerebral de densidade habituais; aumento global dos ventrículos; aumento das cisternas;  diminuição do volume cerebelar; ausência de calcificações patológicas;

- impressão diagnóstica: exame tomográfico cerebral compatível com:
- aumento global dos ventrículos;
- aumento das cisternas;  

- diminuição do volume cerebelar.


· Tomografia computadorizada cerebral, em 25/06/1997.

- técnica: foram realizados cortes de de 5 e  10 mm de espessura, paralelos à linha orbitomeatal;
- descrição: ossos do crânio de densidade e espessura normais para a idade; apresenta agenesia de vermis cerebelar, corpo caloso e septo pelúcido; ventrículos cerebrais de volume aumentado; fissuras, cisternas basais e sulcos corticais de aspecto normal; ausência de calcificação patológica;
- impressão diagnóstica: exame tomográfico compatível com malformação de dandy-walker; agenesia de corpo caloso e septo pelúcido.
· Tomografia computorizada de encéfalo, em 7/03/1996.

- técnica: foram realizados cortes de 5  a 10  mm de espessura, paralelos à linha orbitomeatal, antes  e sem a injeção de contraste venoso iodado;
- descrição: ossos do crânio de densidade e espessura normais para a idade; substância branca e córtex cerebral de densidade habituais; dilatação global dos ventrículos; aumento das cisternas; fossa posterior evidenciando parênquima cerebelar e tronco-cerebral sem alterações; ausência de calcificações patológicas;
- impressão diagnóstica: exame tomográfico compatível com hidrocefalia severa.
· Eeg digital e mapeamento cerebral, em 13/11/2002
- especificações técnicas do exame: a constante de tempo utilizado foi de 0,3 segundos, e a frequência de amostragem de  256 amostras por canal por segundo. O método de interpolação utilizado é quadrático;

- características do exame: as condições técnicas do exame foram boas. O exame foi realizado em sono induzido;
- resultados obtidos: eeg digital, com ritmo de base regular e simétrico; artifícios lentos e fusos do sono interpõem-se ao ritmo de fundo; mapeamento cerebral e análise espectral evidenciam ritmo dominante de 10.5 hz  e 44. 3 microvoltz; topografia cerebral revelou os seguintes potenciais predominantes, com suas respectivas localizações: delta 55,1  u v em o1, theta 39,1 u v em t5, alfa 19.1 uv em t6, beta 12.4 uv  em  t6; gráfico da diferença espectral revela simetria entre hemisférios; histograma mostra distribuição espectral normal; bloqueio visual: não foi realizado. Observa-se ondas agudas a 7 hz- 8 hz amplitude 70 uv – 95 uv de distribuição difusa. Foto estimulação: não foi realizada. Ativação pela hiperpneia: não foi realizada.
- conclusões sobre o exame: eeg digital e mapeamento cerebral evidenciando ondas agudas de 7 hz – 8 hz amplitude 70 uv – 95 uv de distribuição difusa.
· Eeg  digital e mapeamento cerebral, em  01/10/2008 
- especificações técnicas do exame: a constante de tempo utilizado foi de 0,3 segundos, e a frequência de amostragem de 256 amostras por canal e por segundo. O método de interpolação utilizado é quadrático.
- características do exame: as condições técnicas foram boas. O exame foi realizado em vigília;
- resultados obtidos: 

Eeg digital com ritmo de base, regular e simétrico. Artifícios lentos e potenciais de ação muscular interpõem-se ao ritmo de fundo; mapeamento cerebral e análise espectral evidenciam ritmo dominante de 9.5 hz  e  26.7 uv; topografia cerebral revelou os seguintes potenciais predominantes com suas respectivas localizações: delta 28.9 uv em 1, theta 29,1 u v em fp2 , alfa 13.7 uv em f4 , beta 8.2 uv  em  f4. Gráfico da diferença espectral revela simetria entre hemisférios; histograma mostra distribuição espectral normal; bloqueio visual: há boa atenuação dos ritmos posteriores. Observa-se ondas agudas a 7 hz- 8 hz amplitude 70 uv – 90 uv de distribuição difusa; foto estimulação: não acentuou os ritmos e potenciais anormais; ativação pela hiperpneia: acentuou os ritmos e potenciais anormais 
- conclusões sobre o exame: eeg digital e mapeamento cerebral evidenciando surtos de ondas agudas de 7 hz – 8 hz amplitude 70 uv – 90 uv de distribuição difusa.

Respostas aos quesitos:

Roga-se ao perito descrever o estado físico e mental geral do(a) periciado(a).


R – Exame neurológico atual

- Paciente com hidrocefalia, malformação de Dandy-Walker e agenesia de corpo caloso e do septo pelúcido.

- Ao exame : vígil;  equilíbrio estático com  discreto alargamento das bases, marcha neurológica discreta marcha estrelar; ausência de atrofias e/ou fasciculações musculares; tonicidade e força muscular preservadas e simétricas; reflexos osteotendinosos preservados, com discreta disdiadococinesia, bilateralmente ; ausência de clonus de extremidades; reflexo cutâneo plantar em flexão, bilateralmente; ausência do sinal de Hoffmann, bilateralmente; reflexos axiais da face, normais; coordenação motora  com  discreta disdiacinesia  nos membros superiores, estando preservados nos membros  inferiores; pares cranianos acessíveis ao exame neurológico estão normais

- Conclusões sobrfe o exame: exame neurológico evidencia alterações compatíveis com diagnóstico no CID  X  G  13,  G 40.1, G91.1,  G 94.2  

· Exame psiquiátrico atual

- Atenção: pouco atenta às solicitações ao ambiente ao redor.

- Atitude geral: responde às perguntas com dificuldades, sem gestos e posturas e outras expressões motoras;  no inicio da entrevista encontrava-se tensa, mas no decorrer mesma foi se descontraindo. Não evidenciando movimentos e atitudes que façam suspeitar de atividade delirante ou alucinatória. Sono normal, alimentação normal, hábitos de higiene normais.

- Paciente algo orientada no tempo e no espaço, postura calma e aparentemente tranquila, sem maneirismos ou gestos patológicos.

- Atividade/expressão em palavras: fala pouco, apenas responde às solicitações vagarosamente, coerente, sem tom de discurso, sem interrupções, sem silêncios súbitos, sem mudanças de tema nem palavras estranhas à sintaxe; ritmo e pensamento lentificado.

- Humor: medrosa, ansiosa, não apresenta atividade delirante, mantendo-se desconfiada em relação às pessoas que a cercam; não se sente perseguida, tampouco influenciada por meios naturais, sobrenaturais ou científicos, nem pensa que riem dela ou que admirem ou querem seu mal, o que, ainda, intentem agredi-la ou matá-la.   .

- Não apresenta alucinações e outras desordens da sensopercepção, sejam  auditivas, visuais, olfativas, gustativas, táteis ou viscerais.

 - Não apresenta fenômenos compulsivos:  pensamentos, impulsos e atos sem alterações.

- Orientação no tempo e  memória:  comprometidos.

- Atenção e concentração: dispersa e não tenaz.

- Conhecimentos gerais: comprometidos.

- Inteligência: comprometida.  


Súmula psicopatológica

- Atenção: periciada atenta às solicitações. 
- Aparência: apresenta atitude normal. 
- Orientação: algo orientada no tempo e no espaço. 
- Atenção e concentração: comprometidas. 
- Sensopercepção: (ilusão, alucinação) dentro da normalidade. 
- Memória: comprometida. 
- Pensamento: (forma, conteúdo, curso) lentificado.
- Ideias delirantes: não apresenta. 
- Afetividade: normal. 
- Vontade e ação: comprometida. 
- Psicomotilidade: dentro da normalidade
Exames médicos complementares
Foram apresentado laudos de tomografia computadorizada de crânio, de

20/09/1995, 25/06/1997 e 07/03/1996.
Foram apresentados laudos dos eletroencefalograma quantitativo com mapa cerebral, de 13/11/2002  e  de  1/10/2008.
Conclusões sobre o exame: exame psiquiátrico evidencia alterações compatíveis com diagnóstico no CID X  F  29  F  71.
 No momento da elaboração deste livro, fazia  acompanhamento com TEACCH, por meio de símbolos pictográficos, apresentado melhoras. Submetia-se a tratamento medicamentoso instituído, a  saber:
    Risperidona 1,0  mg, 1 comp  1  x ao  dia

    Trileptal  300 mg,  1  comp   1  x  ao  dia.

    Gardenal  100 mg, 1  comp à  noite.

Respostas aos quesitos

· Quais são as funções usualmente desempenhadas pelo(a) periciado(a) ?

R- Trata-se  de menor impúbere, matriculada na APAE  de Lambari.

· Sofre o (a) periciado(a) de alguma doença ou lesão ? Em caso positivo, quais são elas? Roga-se descrevê-las pormenorizadamente.

R - Paciente com hidrocefalia, malformação de Dandy-Walker e agenesia de corpo caloso e do septo pelúcido. 

· Quais os exames complementares realizados de modo a efetuar o diagnóstico com absoluta segurança? Roga-se anexá-los ao laudo.

R- Laudos anexados ao processo.

· Tomografia computorizada cerebral em 20/09/1995
- técnica: foram realizados cortes paralelos à linha orbitomeatal de 2,5 e 10 mm de espessura; sem injeção de contraste.
- descrição: ossos do crânio de densidade e espessura normais para a idade. Substância branca e córtex cerebral de densidade habituais. Aumento global dos ventrículos. Aumento das cisternas, diminuição do volume cerebelar. Ausência de calcificações patológicas;

Impressão diagnóstica: exame tomográfico cerebral compativel com:
- aumento global dos ventrículos.
- aumento das cisternas.  
- diminuição do volume cerebelar.
· Tomografia computorizada cerebral, em  25/06/1997

- técnica: foram realizados cortes de 5 e  10 mm de espessura,

 paralelos à linha orbitomeatal.

- descrição: ossos do crânio de densidade espessura normais para a idade. Apresenta agenesia de vermis cerebelar, corpo caloso e septo pelúcido. Ventrículos cerebrais de volume aumentado. Fissuras, cisternas basais e sulcos corticais de aspecto normal. Ausência de calcificação patológica.
- impressão diagnóstica: exame tomográfico compatível com malformação de dandy-walker. Agenesia de corpo caloso e septo pelúcido.
· Tomografia computorizada de encefalo em 07/03/1996
- técnica: foram realizados cortes paralelos à linha orbitomeatal de 5  a 10  mm de espessura, antes  e sem a injeção de contraste venoso iodado.
- descrição: ossos do crânio de densidade e espessura normais para a idade. Substãncia branca e  córtex cerebral de densidade habituais. Dilatação global dos ventrículos. Aumento das cisternas. Fossa posterior evidenciando parênquima cerebelar e tronco/cerebral sem alterações. Ausência de calcificações patológicas.
- impressão diagnóstica: exame tomográfico compatível com hidrocefalia severa.
· Eeg digital e mapeamento cerebral em 13/11/2002
 - especificações técnicas do exame: a constante de tempo utilizado foi de 0,3 segundos, e a frequência de amostragem de  256 amostras por canal, por segundo. O método de interpolação utilizado é quadrático.
- caracteristicas do exame: as condições técnicas do exame foram boas. O exame  foi realizado em sono induzido.
- resultados obtidos: eeg digital, com ritmo de base regular e simétrico. Artifícios lentos e fusos do sono interpõem-se ao ritmo de fundo. Mapeamento cerebral e análise espectral evidenciam ritmo dominante de 10.5 hz  e 44. 3 microvoltz. Topografia cerebral revelou os seguintes potenciais predominantes, com suas respectivas localizações: delta 55,1 u v em o1, theta 39,1 u v em t5, alfa 19.1 uv em t6, beta 12.4 uv  em  t6. Gráfico da diferença espectral revela simetria entre hemisférios. Histograma mostra distribuição espectral normal. Bloqueio visual: não foi realizado. Observa-se ondas agudas a 7 hz- 8 hz amplitude 70 uv – 95 uv de distribuição difusa. Foto estimulação: não foi realizada. Ativação pela hiperpneia: não foi realizada.
- conclusões sobre o exame: eeg digital e mapeamento cerebral evidenciando ondas agudas de 7 hz – 8 hz amplitude 70 uv – 95 uv de distribuição difusa.
· Eeg  digital e mapeamento cerebral, em  01/10/2008 

- especificações técnicas do exame: a constante de tempo utilizado foi de 0,3 segundos, e a frequência de amostragem, de  256 amostras por canal, por segundo. O metodo de interpolação utilizado é quadratico.
- características do exame: as condições técnicas do exame foram boas. O exame  foi realizado em vigília.
- resultados obtidos: eeg digital com ritmo de base regular e simétrico. Artifícios lentos e  potenciais de ação muscular interpõem-se ao ritmo de fundo. Mapeamento cerebral e análise espectral evidenciam ritmo dominante de 9.5 hz  e  26.7 uv. Topografia cerebral revelou os seguintes potenciais predominantes, com suas respectivas localizações: delta 28.9 uv em 1, theta 29,1 u v em fp2 , alfa 13.7 uv em f4 , beta 8.2 uv  em  f4. Gráfico da diferença espectral revela simetria entre hemisférios. Histograma mostra distribuição espectral normal. Bloqueio visual: há boa atenuação dos ritmos posteriores. Observa-se ondas agudas a 7 hz- 8 hz amplitude 70 uv – 90 uv de distribuição difusa. Foto estimulação: não acentuou os ritmos e potenciais anormais. Ativação pela hiperpneia: acentuou os ritmos e potenciais anormais 
Conclusões sobre o exame: eeg digital e mapeamento cerebral evidenciando surtos de ondas agudas de 7 hz – 8 hz amplitude 70 uv – 90 uv de distribuição difusa.
Respostas aos quesitos

· Foi diagnosticada alguma enfermidade ou lesão, e é possível indicar sua origem?

R – O Perito não tem como afirmar ou negar a solicitação efetuada.

· As eventuais doenças ou lesões são passiveis de reabilitação?

R-  O  Perito não tem como afirmar ou negar a solicitação efetuada.

· Tais doenças ou lesões, ainda que provoquem transtornos, impossibilitam atividade laborativa, ou seja esta o(a) periciado (a) incapacitado para trabalhar? Justificar.
 R -Trata-se de menor impúbere, deficiente mental.
· Existe possibilidade de o (a) periciado (a) com medicação ou reabilitação adequada, continuar a exercer suas mesmas funções? Justificar.

R-
Trata-se de menor impúbere, deficiente mental.

· Pode o (a) periciado (a), com medicação ou tratamento adequado, exercer outras atividades diversas que lhe garantam a subsistência?

R- Trata-se de menor impúbere, deficiente mental.

· Se existir incapacidade para o trabalho, é ela total e permanente? Ou e parcial e permanente? Ou é total e temporária? Ou é parcial e temporária? Justificar.

R- Trata-se de menor impúbere, deficiente mental.

· No caso de incapacidade do (a) periciado (a)  para o trabalho, qual a data  provável do seu inicio ( ao menos mês  e ano)?
R- O perito não tem como afirmar ou negar a solicitação efetuada.

12) Está o (a) periciado (a) apto (a) a exercer os atos da vida civil?
R- Trata-se de menor impúbere, deficiente mental.

CAPITULO III

Neuropatia periférica diabética

O objetivo do presente capítulo é revisar os conhecimentos mais recentes no tratamento da neuropatia periférica diabética. Sendo esta um assunto tão ainda em discussão, com tantos dados e resultados controversos, tentamos obter o maior número possível de conhecimentos, apresentando-os debatidos e questionados. Entretanto, não tentamos exaurir o tema, pois o mesmo apresenta-se ainda como alvo de grandes discussões. Apresentaremos, então, conceitos, para solidificar, em bases mais científicas, as noções já conhecidas, tentando, com isto, ajudar mais os pacientes acometidos dessa enfermidade.

O tratamento da neuropatia periférica diabética é, até o presente momento, um dos maiores desafios médicos, estando ainda longe a obtenção de ótimos resultados, embora haja vários medicamentos que se mostrem benéficos. Essa neuropatia é uma complicação do diabetes mellitus, com início geralmente insidioso e tendência à progressão e irreversibilidade, sendo a complicação neurológica mais frequente no diabetes. É importante, portanto, que os pacientes sejam orientados para que façam o controle glicêmico com o maior rigor possível, tentando assim evitar o surgimento e a continuação do processo até a forma incapacitante e serveramente dolorosa.

Epidemiologia

Embora as neuropatias diabéticas sejam extremamente comuns, estudos sobre elas, que afastem significativamente margens de erro, são paradoxalmente raros, à primeira vista.

A variabilidade da gravidade do diabetes mellitus, da própria neuropatia e a definição de critérios diagnósticos, associados à maior ou menor sofisticação do instrumental utilizado para diagnóstico, constituem outros fatores que dificultam os estudos epidemiológicos.

Os estudos epidemiológicos são importantes por uma série de razões. Em primeiro lugar, pelo fato de que, em relação às complicações crônicas, não há ainda concordância completa entre os autores, no que diz respeito à fisiopatologia ou às fisiopatologias. Em segundo lugar, pelo fato de que as neuropatias podem se constituir em fatores de invalidez transitória ou permanente, e de insuficiência para o exercício de determinadas profissões. Em terceiro lugar, pela frequência, que parece significativa, em pacientes diabéticos.

A avaliação dos índices de mortalidade, morbidade, incidência e prevalência esbarra na falta de dados, nos diferentes critérios diagnósticos das diferentes casuísticas e nas dificuldades de estabelecimento do momento de início do diabetes e da polineuropatia diabética.

Estima-se, por meio de dados oficiais do Centro Nacional para Estatísticas de Saúde dos EUA, que, em 1983, 43.000 diabéticos foram hospitalizados por problemas neurológicos, enquanto 127.000 tiveram diagnóstico de neuropatia como doença secundária em sua ficha.

A definição de neuropatia é importante, para que as casuísticas possam ser comparadas. Alguns autores consideram que arreflexia aquilea e hipopalestesia vibratória em artelhos e maléolos, particularmente em idosos, sejam indicadores insuficientes para o diagnóstico de neuropatia periférica. Pirart, um dos autores mais importantes no estudo da neuropatia diabética, considerou como parâmetros mínimos para diagnóstico a associação de arreflexia aquílea e redução da sensibilidade vibratória em  pacientes com menos de 65 anos.
Utilizando como critério mínimo a presença de pelo menos um sinal clínico de acometimento do sistema nervoso periférico para aceitar o diagnóstico de neuropatia, Martinez avaliou 78 pacientes diabéticos, acompanhados no Hospital de Clínicas de Ribeirão Preto, com um intervalo de um ano entre as duas avaliações. Na primeira avaliação, detectou 35 acometidas por neuropatia periférica (51,5%) e, na segunda, 42 (61,8%). No intervalo de um ano, portanto, encontrou-se sete novos casos de neuropatia periférica no grupo de 42 diabéticos avaliados anteriormente por exame neurológico normal .  

A prevalência, entendida como o número de casos que está ocorrendo em um determinado momento em uma população, varia de zero a 100%, na dependência da casuística e de critérios diagnósticos utilizados. Embora medidas de prevalência possam indicar o impacto do problema da neuropatia diabética na comunidade, elas são sujeitas a erro e não são tão importantes como as medidas de incidência.

Fisiopatologia

A relação entre a neuropatia e os aspectos metabólicos do diabetes permanece ainda não muito esclarecida.
Evidências abundantes indicam que a frequência e a severidade da neuropatia correlacionam-se totalmente com a duração da doença e o grau de controle do diabetes.

A observação em pacientes recentemente diagnosticados com diabetes, e em animais de laboratório com diabetes experimental, mostra lentidão na velocidade de condução nervosa, a qual é evitável em animais de laboratório e parcialmente corrigível em humanos, pelo tratamento com insulina, fazendo sustentar o conceito de um precoce prejuízo reversível na função do nervo, devido a mudanças bioquímicas que precedem as anormalidades estruturais de axônios ou mielina.
Desde que a desmielinização tornou-se a marca da neuropatia diabética, estudos recentes foram direcionados através da identificação de defeitos metabólicos que afetam as células de Schwann e a mielina. Uma série de estudos in vitro do metabolismo lipídico no nervo com diabetes experimental mostrou anormalidades no mecanismo de síntese de lipídios e percentual de composição de constituintes lipídicos da mielina. Infortunadamente, os resultados de tais estudos não foram uniformes.

Os tecidos nervosos não são insulinodependentes, e o nível de glicose no fluido extracelular é o determinante da glicose intracelular. Dentro da célula, a glicose entra por difusão, não requerendo insulina; sofre a conversão enzimática para sorbitol, através da enzima aldose redutase, e conversão subsequente para frutose. Os níveis de glicose no nervo, e de sorbitol, são elevados, no animal diabético hiperglicêmico, diminuindo após tratamento com insulina.

Por ocorrer muita atividade poliol na periferia do nervo,  na célula de Schwann,  foi predito que os efeitos osmóticos da acumulação do açúcar resultariam em edema e morte celular,mas, inversamente a esta expectativa, o volume das células de Schwann diminuiu mais do que aumentou, em animais com diabetes experimental. Demonstrações recentes alegam que o edema no nervo pode ser explicado pelo aumento endoneural, em vez de ser edema intracelular.

Estudos metabólicos para determinar a patogênese das complicações do diabetes levam em consideração tecidos  como membrana basal e nervo periférico). A teoria osmótica propõe que o acúmulo de sorbitol leva ao aumento das células de Schwann, resultando em prejuízo celular e desmielinização segmentar; entretanto, o aumento das células de Schwann não tem sido confirmado em estudos que examinem o conteúdo de água dos elementos citoplasmáticos em tecidos nervosos, como já dito anteriormente.
O mioinositol é um poliálcool presente normalmente em altas concentrações no nervo   e em outros tecidos. Embora seu papel na função do nervo não seja muito bem conhecido, o turn over de fosfolipídios, contendo mioinositol, aumenta o impulso nervoso e a transmissão sináptica. O acúmulo de sorbitol está associado com diminuição secundária no conteúdo intracelular de mioinositol, enquanto a concentração de mioinositol plasmático não é afetada de maneira apreciável.
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O mioinositol é importante para a regulação da atividade da enzima sódio-potássio ATPase,  dentro da célula. A atividade dessa enzima é relevante para a manutenção de um potencial próprio de membrana. A diminuição na atividade da ATPase foi encontrada em associação com o declínio de conteúdo de mioinositol, e isto falha em deslocar o sódio axoplásmico, o que justifica seu envolvimento na causa de redução da velocidade de condução do nervo no diabetes.  
Um sistema de regulação recente parece estar envolvido na modulação da atividade sódio/potássio ATPase. O braço efetor é o fosfatidilinositol (PI), derivado do mioinositol e um diglicerídio específico, pela ação do diacil gliceride fosfotransferase (CDP). O sistema ainda inclui também outros compostos que afetam as concentrações de cálcio celulares e fosforilação da proteína C quinase, que pode ser, mais tarde, instrumento na manutenção da atividade da ATPase.
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É sugerido que a patologia sorbitol-mioinositol e a atividade ATPase iniciam um ciclo de perpetuação, o qual só pode ser revertido pela normalização da glicose sanguinea, suplementação de mioinositol ou inibição da aldose redutase. 

Tem-se verificado a glicosilação de proteínas nervosas, que provocam alterações na bainha de mielina. A interferência  no processo de glicosilação poderia ser outro caminho para a terapia. 
Outros estudos indicam que  doença microvascular atua no desenvolvimento da neuropatia clínica, particularmente em indivíduos com mais idade, e que isto levaria à hipoxia endoneural.

Classificação e clínica

As várias formas de classificação da neuropatia diabética podem ser divididas em três grandes categorias:

· Polineuropatia periférica simétrica – quando há envolvimento de nervos periféricos múltiplos de forma simétrica.
· Mononeuropatia ou mononeurite múltipla – Quando há envolvimento de vários troncos nervosos específicos. 
· Neuropatia autonômica – quando há envolvimento dos sistema nervoso autônomo.

A forma mais comum de neuropatia diabética é a polineuropatia periférica simétrica. Ela se caracteriza pela perda sensorial simétrica, afetando principalmente os membros inferiores em suas porções distais. A perda motora e o envolvimento dos membros superiores são menos frequentes. Os sintomas, que frequentemente se iniciam insidiosos, consistem de insensibilidade, sensação de queimação e dores em pontada. A dor é particularmente severa à noite. A hiperestesia é também frequente — em consequência, até o mais leve roçar da roupa contra a pele pode provocar sensação de queimação.
No exame físico, os sinais iniciais são a perda da sensação vibratória e a ausência do movimento reflexo do maléolo. Quando as perdas sensoriais se tornam severas, ocorrências secundárias podem surgir, por repetidos traumas nos pés, muitas vezes não percebidos pelo doente.
Úlceras neuropáticas podem aparecer em áreas de formação calosa, sendo frequentemente profundas e penetrantes. Tem-se verificado a incidência de neuropatia de Charcot. 
A mononeuropatia, ou mononeurite múltipla, acomete mais comumente os nervos periféricos das extremidades inferiores, chamados femoral, obturador e nervo ciático, e, nas extremidades superiores, os nervos mediano e ulnar. O início é abrupto e consiste de fraqueza, dor e atrofia muscular. A mononeuropatia pode também levar à forma paralítica dos nervos cranianos múltiplos ou isolados. O terceiro, sexto e quarto nervos, em ordem decrescente e frequência, são os mais comumente afetados. Em contraste com a desmielinização observada com a polineuropatia periférica simétrica, a mononeuropatia parece ter origem vascular. 

Enfim, a neuropatia autonômica ocorre após longo tempo de diabetes, particularmente em pacientes com polineuropatia periférica já presente. A dificuldade na regulação da pressão sanguínea e das funções geniturinária e gastritestinal é a consequência da doença envolvimento. A hipotensão ortostática reflete a perda vasomotora na posição de pé, tão bem como a falha na estimulação da liberação de renina. A disfunção urogenital também toma a forma de impotência (presente em muitos diabéticos), ejaculação retrógrada (refletindo incompetência do esfíncter vesical interno), incontinência e falha em esvaziar a bexiga. A disfunção gastrintestinal manifesta-se por distúrbios clínicos e subclínicos de motilidade. O esôfago apresenta motilidade anormal e retenção de conteúdo gástrico, podendo causar retenção de grandes volumes de fluido em um estômago dilatado (gastroparesia), e eventualmente ocorrer náuseas e vômitos. No intestino também podem aparecer alterações de motilidade, provocando diarréia que, caracteristicamente, piora à noite. Estas são as anormalidades mais comuns.


Outra classificação da neuropatia com base nas regiões anatômicas é a seguinte:

	Estrutura
	Desordem 
	Etiologia
	Sinais e sintomas

	A . Nervos terminais
	Polineuropatia
	Metabólica 


	Perda sensorial em luva ou meia, ausência de reflexos

	B. Gânglio simpático
	Neuropatia autonômica
	Desconhecida
	Hipotensão postural, anidrose, impotência, gastropatia, atonia vesical.

	C. Nervo espinhal
	Mononeuropatia
	Provavelmente vascular
	Dor, fraqueza, alteração de reflexo, perda sensorial.

	D. Nervo terminal (?)

Músculo (?)
	Amiotrofia diabética
	Desconhecida
	Dor na coxa anterior, fraqueza proximal nas pernas

	E. Raiz nervosa
	Radiculopatia
	Provavelmente vascular
	Dor e perda sensorial, na distribuição de um dermátomo.


Neuropatias diabéticas

	Lesões anatômicas
	Manifestações clínicas

	Pele
	Sensibilidade prejudicada +++

Reflexos tendinosos diminuídos +++

	Músculo
	Amiogrofia (coxas

Paralisia (III, IV)

Hipotensão ortostática

	Arteríolas
	Atonia esofago-gástrica

	Trato digestivo
	Hipermotilidade intestinal

Atonia vesical

	Sistema urogenital
	Ereção prejudicada +++


+ = Grau de freqüência

Tratamento

O tratamento da neuropatia diabética tem como objetivo principal evitar as alterações metabólicas que ocorrem no nervo periférico atingido pela doença. Isto é conseguido por meio de controle de glicemia e terapêutica apropriada, por meio de que se tenta atenuar os efeitos deletérios da alteração metabólica ocorrida no nervo periférico atingido.  O importante é entender que a normoglicemia tem de ser perseguida a todo custo e é o ponto chave do tratamento.

É necessário que o paciente entenda a sua doença e seu controle com orientação adequada, a qual deve ser multidisciplinar — equipe formada por profissionais que visem o mesmo objetivo (endocrinologistas, neurologistas, nutricionistas, etc) que, trabalhando em conjunto, tratem da doença em si. Psicólogos, atuando na esfera emocional, ajudam o paciente a aceitar a doença. Clínicos gerais auxiliam nas intercorrências associadas. Enfermeiros instruem quanto ao uso de testes de glicemia capilar e de glicosúria, uso correto de insulina e outros conhecimentos básicos (principalmente de higiene) que previnam infecções, as quais prejudicam o controle da glicemia. Outros membros da área de saúde podem atuar, visando atingir o mesmo objetivo, ou seja, o controle da glicemia e o bem-estar do paciente.

A manutenção da glicemia é conseguida pela orientação dietética e pela terapêutica apropriada, com hipoglicemiantes orais e insulina.

Treinamento dietoterápico

O treinamento dietoterápico visa:

a . a redução do peso no paciente obeso, tentando atingir o peso ideal e com isto diminuir a resistência à insulina;

b. o controle da glicemia;

c. o controle das dislipidoses que possam ocorrer em associação.

Para obter estes resultados, devemos elaborar uma dieta, calculando os valor calórico total (VCT). Este cálculos variam de acordo com o sexo, idade, altura, situação fisiológica em que o indivíduo se encontra no momento, e a atividade física do mesmo.

Existem várias formas de cálculo do VCT. Segundo Krause & Mahen, uma das regras mais fáceis e aceitáveis, em vários serviços, é o produto do peso ideal pelo fator atividade, da seguinte forma:

· atividade leve: 30 kcals; 
· atividade moderada: 35 a 40 kcals:

· atividade intensa: 45 kcals.

Exemplo: paciente do sexo feminino com atividade moderada e com peso ideal em torno de 50 kg; seu VCT será de 1.925 kcals/dia.

Bantle, afirma que o paciente diabético tipo I tem como ideal de carboidratos,em sua dieta, de 55% a 60% do seu VCT — menos de 30% de lipídios, sendo menos de 10% de gorduras saturadas e menos de 300 mg de colesterol por dia — e o restante do seu VCT em proteínas. Já no tipo II, preconiza que o mais importante é a perda de peso, se o paciente é obeso.

A American Diabetes Association recomenda a ingestão de 40 gramas de fibra solúvel por dia, que melhora o controle glicêmico e favorece a redução de lipídios séricos, além de proporcionar ao paciente saciedade, facilitando o controle de peso.
Bruns refere que a composição da dieta no diabetes tipo II deveria seguir os princípios de uma dieta lactovegetariana, com pouca gordura — referindo-se, em particular, à gordura animal; com vegetais e frutas, tentando tratar com sucesso preventivamente o desenvolvimento de arteriosclerose, que está geralmente associada ao diabetes tipo II.

Thorburn et al. descrevem índice glicêmico (GI) como uma medida de grau na qual o carboidrato, em um alimento, pode aumentar a concentração da glicemia e ajuda na identificação de alimentos que possam ser benéficos na dieta do diabético.

Chentelau et al. realizaram um estudo com refeições com índices glicêmicos diferentes em diabéticos tipo I, com infusão de insulina subcutânea contínua (CSII), sendo esta feita de acordo com a experiência do paciente, objetivando atingir valores de glicemia entre 70 e 160 mg/dia. Os resultados mostraram o quanto é útil o índice glicêmico para predizer as necessidades de insulina prandial.
Coulston et al. reuniram indivíduos normais e diabéticos NIDDM (não-insulinodependentes), e usaram refeições de composição mista, com alimentos de alto, intermediário e baixo índices glicêmicos. Deduziram que as respostas glicêmicas em refeições mistas não variam como uma função de potencial glicêmico calculado. Portanto, a resposta glicêmica para uma refeição mista não foi predita com base nos valores publicados em tabela de índice glicêmico dos carboidratos individualmente, em cada alimento. 

Calle Pascual et al., estudando 24 pacientes diabéticos — para determinar a influência de alimentos ricos em carboidratos com baixo e alto índices glicêmicos no controle do paciente diabético — confirmaram estudos anteriores em que a resposta glicêmica de alimentos ricos em carboidratos é modificada, quando incluída em uma refeição mista por outros componentes da refeição. Disto pode-se concluir que o uso de alimentos em dieta com baixo índice glicêmico não melhora o controle glicêmico do paciente diabético.

Mann relata que uma dieta rica em fibras e carboidratos pode melhorar o controle do diabetes e reduzir os níveis de LDL-colesterol, quando comparada com a mais tradicional dieta, com altas taxas de lipídios e pobre em carboidratos. As anormalidades da função plaquetária no diabético e sua associação com certos ácidos graxos essenciais sugerem que a atenção à natureza da composição da dieta pode ser igualmente importante no empenho para reduzir ambas as complicações diabéticas, micro e macrovasculares. 
Vetter et al. explicam que dietas com baixas quantidades de carboidratos implicam, como dito anteriormente, em excessiva ingesta de gordura, a qual pode agravar a microangiopatia, e que uma quantidade mínima de fibras deveria ser empregada na dieta, para se obter efeito favorável na glicemia pós-prandial e metabolismo lipídico, devendo ser recomendada.

A resposta glicêmica e as necessidades de insulina foram comparadas, no trabalho de Sctirezenmeier et al, com refeições mistas com carboidratos equivalentes em 10 diabéticos tipo I e 12 diabéticos tipo II. Nos indivíduos tipo I foram encontradas as mais altas necessidades de insulina, após o consumo de uma refeição com poucas fibras, baixa quantidade de proteína e alta taxa de gordura. Foram encontrados 10% a menos de necessidade de insulina em uma refeição com baixa taxa de gordura e alta taxa de proteína, e 30% a menos após o uso de altas quantidades de fibras e de proteína. Os diabéticos tipo II não mostraram alteração significativa nas necessidades de  insulina entre os testes de refeições.

Fernandes Soto et al confirmam que a grande maioria dos pacientes diabéticos NIDDM podem ser eficientemente controlados com dieta, não necessitando de hipoglicemiantes orais ou insulina. Os principais objetivos, pela estreita relação existente entre o diabetes e a obesidade, no NIDDM, são tanto a diminuição da ingesta calórica como a diminuição da ingaesta de de ácidos graxos saturados, favorecendo assim o atraso das manifestações circulatórias da doença. Novamente, o conceito em experiências acumuladas sugere que o aumento da ingesta de carboidratos — a maioria devendo ser rica em fibras — deveria ser feito pela eficiência comprovada na melhora do controle do açúcar e dos lipídios sanguíneos.

No que toca à persistência do efeito hipertrigliceridêmico de dietas com baixas taxas de gordura e altas taxas de carboidratos, em pacientes NIDDM (diabetes mellitus não insulinodependentes), Coulston et al.obtiveram resultados que mostrararam que isto pode levar a mudanças no metabolismo dos carboidratos e lipídios, associadas a aumento dos triglicerídios.

A melhor dieta para o diabético IDDM (Diabetes melittus insulinodependente), segundo Nuttall, deve se adaptar ao seu estilo de vida e suas atividades físicas, juntamente com  insulinoterapia (em dose individual suficiente e em horários de aplicação coordenados), com o único objetivo de manter um bom controle glicêmico.

Hollenbeck et al. referem que recentemente tem aumentado o interesse na liberação de sacarose nas dietas de diabéticos NIDDM ( diabetes mellitus não insulinodependentes ); entretanto, há evidências, em vários estudos bem controlados, demonstrando que o consumo de quantidades moderadas de sacarose podem resultar em hiperglicemia, hipertrigliceridemia, hiperinsulinemia, hipercolesterolemia e redução do HDL-colesterol. O fato de nem todos os estudos mostrarem estes efeitos deletérios não invalida os dados. A grandeza dos efeitos deletérios varia de indivíduo para indivíduo. 

Tratamento Farmacológico da Neuropatia Periférica Diabética
Não existe tratamento específico para neuropatia diabética. Vários medicamentos são usados, na tentativa de conseguir melhora na alteração nervosa, e alguns apresentam bons resultados.

Inibidores da aldose redutase

São medicamentos que inibem a conversão enzimática da glicose para sorbitol.

O aumento na atividade da via sorbitol e a diminuição do conteúdo mioinositol levam à redução da atividade sódio/potássio ATPase, enzima crucial na geração do potencial eletroquímico necessário para a condução nervosa e outras funções. Os inibidores da aldose redutase, tais como o sorbinil, previnem completamente a diminuição do conteúdo mioinositol e a consequente alteração da atividade da adenosinotrifostafase. 

Para determinar se o uso mais prolongado de inibidores da aldose redutase inverte as lesões subjacentes que acompanham a neuropatia periférica diabética/sintomática, Sima et al. fizeram um estudo placebo/controlado com sorbinil, na dose de 250mg/dia, por um ano, em um grupo de pacientes IDDM e NIDDM com polineuropatia simétrica distal. Foram feitas biópsias do nervo crural no início e após um ano em 16 pacientes, sendo comparadas com índices clínicos e eletrofisiológicos escolhidos. Em contraste com pacientes que receberam placebo, nos 10 pacientes tratados com sorbinil diminuiu o conteúdo de sorbitol e aumentou a percentagem de regeneração de fibras nervosas, mielinizadas com aumento de 33%, no mínimo, de fibras mielinizadas. Eles tiveram, quantitativamente, melhora nos graus de desmielinização paranodal e segmentar. O aumento do número de fibras foi acompanhado por evidências clínica e eletrofisiológica de melhora da função do nervo. Em suma, 12 meses de terapia em pacientes com sintomas bem estabelecidos de polineuropatia diabética foram associados com melhora da regeneração das fibras de mielina; extrapolados sobre períodos mais longos de tratamento, pode-se substancialmente inverter as anormalidades estruturais e talvez os sintomas clínicos e déficits neurológicos associados com a desordem. Estes dados sugerem que a hiperglicemia — através da ativação da via sorbitol em um ou mais tipos de células nervosas periféricas — desempenha aativo e contínuo papel na progressão do prejuízo da fibra nervosa, enfraquecendo a regeneração, ao menos nos estágios clínicos iniciais. Entretanto, os inibidores da aldose redutase podem ser um adjunto importante no tratamento da neuropatia diabética.
Pfeifer, em estudos com pacientes diabéticos assintomáticos neurologicamente, apurou que a NCV foi aumentada pela melhora no controle glicêmico ou pela administração de sorbinil. Em 1981, em trabalho com 18 pacientes NIDDM, o controle glicêmico e a NCV motora e sensorial foram avaliados antes, durante e depois de um, três e seis meses, com terapia anti-hiperglicêmica. Houve melhora da MCV, que foi associada com melhora dos níveis plasmáticos de glicose após três meses, para alguns nervos motores, sendo estes achados consistentes com a hiperglicemia como fator, contribuindo para a diminuição da NCV. Em 1983, as NCVs motora e sensorial foram estudadas em 39 pacientes IDDM ou NIDDM, com controle glicêmico  estável. Durante nove semanas de tratamentos com sorbinil (250mg/dia), a NCV foi mais rápida nos três nervos testados, quando comparados com o período placebo.

Jaspan et al. realizaram trabalho com 11 pacientes com neuropatia dolorosa diabética, que receberam sorbinil por três semanas; tratamento com placebo foi feito em estudo controlado, com oito pacientes.

A dor foi avaliada em escala de zero a 20, sendo constante por muitos meses e não-responsiva a vários medicamentos. Houve, então, melhora na escala de dor de 116 para 8, que cessou quando a droga foi descontinuada. Melhoras objetivas na sensibilidade e na força foram observadas em muitos casos. Em outro estudo, 36 pacientes com neuropatia autonômica cardíaca, placebo/controlada, receberam um tablete de 250mg de sorbinil ou um tablete de placebo, diariamente, durante seis semanas. O controle glicêmico não se alterou durante o período estudado, fato comprovado pelos níveis inalterados de hemoglobina glicosilada.  A resposta foi avaliada por taxas de expiração/inspiração (obtidas no ECG), durante seis ciclos/minuto de respiração, pela frequência cardíaca. No grupo sorbinil, as taxas de expiração/inspiração melhoraram. As diferenças entre as mudanças da semana zero e da sexta semana foram significativas em cada grupo. A frequência cardíaca diminuiu no grupo sorbinil;  no grupo placebo encontrou-se inalterada, sendo consistente com a melhora  relacionada com sorbinil na função do nervo parassimpático cardíaco. A incidência de toxicidade é de mais ou menos 11%. Os efeitos colaterais como manifestação alérgica na pele (acompanhado algumas vezes por febre) desaparecem rapidamente após a descontinuação da droga. 

Os resultados sugeriram a possibilidade de um papel transmissor dos inibidores da aldose redutase no tratamento e profilaxia contra ambos os componentes — somático e autonômico — da neuropatia periférica diabética.

Tom Linson et al. fizeram um estudo para observar se o inibidor da aldose redutase previne o desenvolvimento ou inverte os defeitos na condução nervosa e transporte axonal. Em ratos com diabetes provocado pela estreptozotocina, aplicou-se dose de 25mg/kg/dia de sorbinil.
O acúmulo de sorbitol foi marcadamente reduzido em apenas uma semana de tratamento, mas para a normalização dos níveis de mioinositol foram necessárias duas semanas.  Estes achados indicam que o tratamento com sorbinil em ratos diabéticos previne e inverte o acúmulo de sorbitol e a depleção de mioinositol no nervo ciático. 
Jaspan et al. utilizaram sorbinil em 11 pacientes com neuropatia diabética severamente dolorosa, previamente não-responsiva para numerosas drogas; oito pacientes receberam placebo. A resposta também foi baseada em uma escala de zero a 20 para dor e em testes NCV motora e sensorial, e função cardíaca autonômica. Oito pacientes apresentaram moderado e marcante alívio dos sintomas, geralmente começando no terceiro ou no quarto dia de medicação. Em dois deles, as respostas foram duvidosas e um não teve mudança. Quatro pacientes com amiotrofia diabética relataram melhora admirável da dor e média e moderada melhora na força muscular próxima da perna.  Evidências objetivas de melhora da força muscular foram obtidas nesses quatro pacientes e sensação de melhora em três.  Durante o tratamento, a função do nervo autonômico melhorou significativamente em seis de sete pacientes testados, havendo melhora da NCV em quatro. Dados sugerem que inibidores da aldose redutase podem ser importantes no tratamento de neuropatias somáticas e neuropatias autonômicas.

Houve desacordo com o trabalho anterior, quanto à possibilidade de o sorbinil modificar sintomas e anormalidades neurofisiológicas na neuropatia diabética dolorosa, pois estes estudos não tiveram dados bem coletados, usando-se métodos precários para a avaliação da resposta de uma condição crônica a uma determinada droga. Estes estudos não foram duplo-cegos. Dados sobre a influência da temperatura da pele, glicose plasmática ou mudanças na hemoglobina glicositada não foram fornecidos. Apesar disso, acredita-se que o sorbinil provavelmente influencie ao menos os sintomas da polineuropatia diabética, e que estudos parecidos, duplo-cegos, placebo/controlados, são necessários antes que a droga possa ser considerada útil no tratamento da neuropatia diabética.
Estudos neurofisiológicos e clínicos dos membros superiores foram realizados em 39 pacientes com neuropatia diabética. Os efeitos do sorbinil na neuropatia foram avaliados em 12 meses, em estudo duplo-cego com placebo. Medidas neurofisiológicas — particularmente de amplitude sensorial — foram consideravelmente mais sensíveis do que medidas de temperatura e sensibilidade vibratória, e permanecem de fundamental importância na medida da neuropatia diabética em estágio inicial e potencialmente reversível.

Não houve efeito benéfico significativo do sorbinil em medidas clínicas ou neurofisiológicas da função nervosa, nos pacientes com neuropatia diabética já estabelecida.

Estes resultados indicam que técnicas neurofisiológicas são necessárias, juntamente com medidas clínicas, para a determinação da neuropatia diabética inicial, e que inibidores da aldose redutase não são efetivos no tratamento da neuropatia diabética já estabelecida.

Clements relata os quatro mecanismos implicados na patogênese da neuropatia diabética e as tentativas para a sua inversão:


a . aumento da atividade da via poliol;


b. diminuição do mioinositol;


c. aumento da permeabilidade vascular;


d. aumento da glicosilação não-enzimática das proteínas.

Em todos estes mecanismos, são o denominador comum as elevadas concentrações de glicose plasmática, e a correção da glicose pode preveni-las. Medicamentos como o sorbinil podem inverter o aumento na atividade da via poliol. A administração de mioinositol em animais com diabetes experimental ou em indivíduos diabéticos causa melhora pouco significativa estatisticamente na função do nervo periférico. O aumento da permeabilidade e agentes antiinflamatórios não-esteroidais podem prevenir a glicosilação não-enzimática de proteínas.
Tratamento farmacológico

Mexiletina

Apresenta estrutura análoga à da lidocaína, podendo ser administrada via oral.

Em estudo duplo-cego com 16 pacientes foi feita a avaliação do efeito da mexiletina oral (10mg/kg/dia). Nos sintomas e sinais da neuropatia crônica diabética, a idade média foi de 50 anos.

A avaliação com cinco itens de sintomas clínicos mostrou melhora significativa durante a fase de uso da droga, se comparada com a fase placebo.

A mexiletina proporcionou alívio dos sintomas na neuropatia crônica dolorosa (especialmente dor, parestesia e disestesia), mas nenhum efeito foi observado nos sinais de neuropatia, isto é, nenhuma alteração foi encontrada nos testes neurológicos. Três pacientes tiveram alguns efeitos colaterais, quando tratados, incluindo náuseas e tremores. O mecanismo fisiopatólógico da dor é desconhecido. Sugeriu-se que  dor se deve à atividade espontânea na regeneração primária das fibras de mielina aferentes. Esta atividade requer um fluxo de íons sódio para dentro do nervo, em resposta à despolarização da membrana nervosa. Mexiletina e lidocaína produzem um efeito de bloqueio dos canais de sódio, o qual é também a base de seu efeito antiarrítmico. Portanto, o alívio da dor pela mexiletina poderia ocorrer por inibição da atividades espontânea, na regeneração de fibras nervosas. Não obstante, mais investigações deveriam ser feitas para elucidar se o efeito da mexiletina é central ou periférico. 

Lidocaína

Para investigar os efeitos da lidocaína IV nos sintomas e sinais da neuropatia diabética dolorosa, foi feito um estudo duplo-cego com 15 pacientes com moderada ou severa neuropatia diabética dolorosa simétrica, de seis meses a 20 anos de doença.  
Com um intervalo de cinco semanas, os pacientes receberam infusão de lidocaína (5mg/kg) IV e cloreto de sódio isotônico (1mg/kg), por 30 minutos, sob monitorização eletrocardiográfica contínua; não houve efeito colateral. Os pacientes não usaram analgésicos durante a investigação. Os sintomas e sinais da neuropatia foram avaliados antes, imediatamente após e uma vez por semana após cada infusão.

A lidocaína aliviou os sintomas significativamente mais do que o placebo em 11 dos 15 pacientes com longo tempo de neuropatia dolorosa, mas não ocorreu nenhuma influência significativa nos sinais neurológicos. 

Gangliosídios
Os gangliosídeos são glicoesfingolipídeos que contêm ácido siálico em sua composição, e estão presentes na maioria das células dos vertebrados, sendo particularmente abundantes no sistema nervoso. Gangliosídeos exógenos são capazes de acelerar a regeneração de nervos periféricos danificados. Porém têm sido relacionados com síndromes neuropáticas periféricas, como a síndrome de Guilláin Barret, na qual os pacientes apresentam anticorpos antigangliosídeos especificamente contra o gangliosídeo GM1. Outros estudos em animais  ( camundongos) sugeriram que os gangliosídios também aumentam o processo fisiológico de reinervação.

Resultados clínicos laboratoriais sugerem que administração de GM1 na dose de 100mg/kg/dia em camundongos NOD e Balb/C fêmeas, a partir da 4ª semana de vida, não é capaz de provocar neuropatia clínica, e que animais diabéticos apresentaram maior imunorreatividade para GM1 nos nervos periféricos, com presença de marcação para NGF somente em camundongos Balb/C. Os animais diabéticos tratados com GM1 demonstraram queda na atividade nervosa. Em contraste, os camundongos Balb/C tratados com GM1 apresentaram aumento significativo na atividade nervosa.

Os dados experimentais demonstraram que o monossialogangliosídeo sódico GM1 é capaz de influenciar favoravelmente a retomada de funções por estruturas do sistema nervoso central acometidas por danos de natureza diversa. O mecanismo básico desse efeito é a atuação do gangliosídeo GM1 no fenômeno de neuroplasticidade (sobrevivência neuronal, neuritogênese e sinaptogênese). O produto demonstrou capacidade de contribuir com a melhora de sensibilidade à dor presente na neuropatia periférica diabética. O gangliosídio  é bem tolerado. Entretanto, deverá ser administrado sob prescrição médica. Estudos desenvolvidos em animais não evidenciaram nenhum efeito prejudicial durante a gravidez e o aleitamento. Apesar disso, não é recomendado o uso do produto durante a gestação e lactação. 

Greene, em seus trabalhos experimentais, verificou que os gangliosídios aumentam a atividade Na-K ATPase (enzima sódio-potássio adenosinotrifostatase), que é deprimida pela hiperglicemia, e que injeções intraperiotoneais de extratos de gangliosídios em animais melhoram a NCV (velocidade de condução nervosa).
Estudo controlado com placebo e gangliosídios (20mg/dl) foi realizado por seis semanas, envolvendo 140 pessoas afetadas com prejuízos na NCV, apresentando neuropatia diabética, sendo que 43 manifestavam severos sintomas neurológicos.

Os resultados mostraram melhora significativa de alguns sintomas e NCV nos indivíduos tratados sem alteração na glicose plasmática e níveis de hemoglobina glicosilada. Esses dados confirmaram (mais tarde, por outros estudos) os efeitos positivos dos gangliosídios na melhora dos pacientes portadores de neuropatia periférica  diabética.

Pentoxifilina

Esta droga tem a propriedade de aumentar a flexibilidade dos eritrócitos e melhora o fluxo sanguíneo, com a diminuição da viscosidade do sangue. 
Oito pacientes NIDDM, com nefropatia estabelecida, receberam pentoxifilina por 16 semanas, numa tentativa de determinar se haveria efeito benéfico na função renal e proteinúria. Embora não houvesse mudanças no controle glicêmico ou função renal, seis pacientes que apresentavam neuropatia dolorosa relataram melhora subjetiva. Em dois, houve completo desaparecimento do formigamento e entorpecimento — um deles tinha significante claudicação, que foi bastante suavizada com a pentoxifilina. As informações foram obtidas via questionário de rotina, usado com um protocolo. Não obstante, é necessário que estudos duplo-cegos sejam efetuados.

Ácido gama-linolênico

No diabetes, a transformação do ácido linoléico em ácido gama-linolênico   e seus metabólitos está abaixo.

Os metabólitos do ácido linoléico podem ser importantes na função da membrana nervosa. Goran realizou um estudo, usando GLA na forma de EPO (Evening Primrose Oil), uma variedade especialmente criada para produzir óleo de qualidade e composição constantes (Efanol). Foram estudados 22 pacientes com neuropatia demonstrada clinicamente, por meio de estudos da função nervosa, que receberam 8 X 500mg de cápsulas de EPO/dia (fornecendo cerca de 360 mg de GLA/dia), ou cápsulas de placebo idênticas por seis meses. Foram escolhidos 12 pacientes do grupo ativo e 10 do grupo placebo, avaliados no início e no final do estudo, por critérios clínicos, estudos da NCV e por medidas térmicas. Houve melhora em todos os testes no grupo que usou EPO, com piora no grupo placebo, sugerindo que o GLA no tratamento da neuropatia diabética justifica explorações posteriores.

Transplantes

Para elucidar os efeitos dos transplantes renal e pancreático combinados na neuropaia diabética, um estudo com 13 pessoas submetidas a este procedimento foi realizado durante 12 meses.

Um grupo-controle com 15 diabéticos com transplantes renais e outro com 15 transplantados renais não-diabéticos participaram do estudo. Todos foram investigados antes e após o transplante, seis, 12 e 24 meses depois, por eletroneurografia e testes de função autonômica. Os resultados, após os transplantes pancreático e renal combinados, mostraram que a insulina pode ser descontinuada imediatamente após o procedimento. 

Todos os pacientes com transplante apresentaram, após um mês, níveis de glicose pós-grandial e jejum normais. Testes de tolerância à glicose oral e IV foram normais ou próximos do normal.
Após o transplante, a NCV melhorou levemente nos dois grupos diabéticos, persistindo por 24 meses.
O grupo não-diabético mostrou rápida melhora por seis meses, que persistiu até que a NCV se tornasse essencialmente normal por 24 meses. Em todos os três grupos, o melhor restabelecimento foi na NCV. Antes do transplante, ambos os grupos diabéticos tiveram severa polneuropatia. A melhora dos transplantes renal e pancreático combinados foi similar à do grupo que recebeu apenas transplante renal. Já que o grau de polineuropatia antes do transplante foi o mesmo nos dois grupos, a provável razão para a melhora em ambos os grupos foi a eliminação da uremia. Dois anos de normoglicemia não foram acompanhados por melhora na função do nervo, no grupo de transplante pancreático, comparado com o grupo-controle diabético. Concluiu-se, então, que ou o prejuízo estrutural do nervo com longo tempo de neuropatia diabética permanece inalterado pelo transplante pancreático, ou o seu tempo de reparo é superior a dois anos. Nenhum grupo mostrou melhora na disfunção autonômica.
 

A condução nervosa e a eletromiografia (EMGs) dos pacientes insulinodependentes tipo I, com estágio final de nefropatia foram estudadas antes e após 10 anos de transplante renal (KTX). Uma série de pacientes transplantados não-diabéticos serviu como grupo de comparação. A MCV (velocidade de condução motora) foi medida nos nervos ulnar, mediano, peroneal e tibial. A SCV (velocidade de condução sensorial) foi medida no nervo mediano. A EMG (eletromiografia) foi feita no músculo primeiro interósseo dorsal flexor do carpo, tibial anterior e gastrocnêmicos.

Em 68 pacientes em pré-transplante renal (diabéticos) a NCV foi inferior ao normal em todos os nervos e a medida de amplitude da NCV do potencial de ação evocado muscular (MAP) foi inferior ao normal, em extremidades superiores e inferiores. Os valores do grupo de comparação estiveram dentro da faixa normal. Após KTX, a média da NCV do paciente diabético permaneceu inalterada essencialmente, mas a amplitude do MAP dos músculos declinou. A ENMG revelou progressão do processo de desinervação, especialmente nos músculos dos membros inferiores. Então, conclui-se que a neuropatia diabética continua a progredir por uma perda progressiva axonal, após a correção da mesma por transplante renal.
Um estudo sobre o reflexo de pestanejar e a estimulação do nervo facial, em 21 diabéticos com hiperglicemia crônica com HBAC — 12,17 (  2,34), mostrou os períodos latentes R1, R2 e M normais ou levemente prolongados, na maioria dos casos. Após 48 horas de correção metabólica por pâncreas artificial, houve completa melhora nos períodos latentes do reflexo de pestanejar, enquanto o período latente motor do nervo facial permaneceu inalterado. 

A melhora, também observada em estudos de respostas dos membros, aponta para um processo diretamente relacionado com a hiperglicemia.

Imipramina

O uso de antidepressivos tricíclicos e compostos relacionados, no tratamento da dor crônica severa, tem despertado crescente interesse nos últimos anos.

Foram estudados 20 pacientes IDDM com neuropatia dolorosa em MMIIs (membros inferiores), que apresentavam prejuízo na sensibilidade vibratória e sensação de posição, reflexos e sensibilidade diminuídos, com distúrbios dolorosos, disestesia, parestesia, entorpecimento com agravamento noturno e distúrbios do sono. Foram tratados com imipramina e placebo, em doses iguais, em estudo duplo-cego, por mais de cinco semanas. As doses foram de 50mg/dia na primeira semana e mais de 100mg/dia nas outras quatro semanas. 
A avaliação global mostrou notável melhora da dor, parestesia, disestesia, entorpecimento, e da agravação noturna no período de uso da droga. 
O efeito terapêutico alcançou o pico dentro de uma a duas semanas, e as concentrações da droga efetiva foram mais baixas do que as requeridas para se obter efeito antidepressivo.

A concentração analgésica efetiva mais baixa parece girar em torno de 100 a 120μg/l, enquanto que uma concentração de 200 a 240μg/l é requerida no tratamento antidepressivo.

Amitriptilina

Hoogwert relatou o caso de um homem de 34 anos, branco, com quatro anos de diabetes tipo I, que foi ao hospital para avaliar a glicemia e controlar uma dor nas extremidades inferiores — presente por vários meses — acompanhada de fraqueza e diminuição de sensibilidade, com perda de peso, impotência e diarréia.

Foi tratado com analgésicos e carbamazepina, seguidos por triavil (dose diária total: 16mg de perfenazina e 100mg de amitriptilina), o que resultou apenas em leve diminuição da dor. A amitriptilina (75mg/dia) e a fluvenazina (1mg) foram padronizadas, sendo que a primeira foi aumentada semanalmente, até 200mg/dia. Dentro de duas semanas, a dor foi diminuindo marcadamente e o nível de amitriptilina-nortriptilina foi de 149ng/ml (dose terapêutica: 125-250ng/ml). Um mês depois, estava sem dor. Duas semanas após a última visita, reclamou de severa dor na perna, afirmando, então (o que foi confirmado), que lhe havia sido administrada aminofilina, em vez da amitriptilina. A amitriptilina foi novamente receitada, com pronta redução da dor por vários dias. Esta substituição inadvertida de aminofilina por amitriptilina constitui um estudo duplo-cego, confirmando a eficácia da amitriptilina.
Outro estudo com amitriptilina e flufenazina, duplo-cego, placebo-controlado, para testar os efeitos do uso combinado das duas drogas no tratamento da dor em pacientes com neuropatia diabética, concluiu que houve uma resposta placebo, mas nenhum efeito adicional da combinação das duas drogas foi observado. Esse estudo contém muitas falhas, por isto suas conclusões são nulas. Nenhum valor objetivo da neuropatia foi obtido; não há informações de tratamentos anteriores; não houve estudo sobre o efeito da alteração da apresentação do agente e sua bioaproveitabilidade, quando envolvido por uma cápsula de gelatina e farinha, principalmente porque efeitos colaterais não foram observados, como, por exemplo, efeitos anticolinérgicos. É neste fato que reside a dificuldade em se fazer um estudo placebo-controlado.

A dose fixa de 75mg de elavil não é a dose máxima requerida para se alcançar alívio da dor. Geralmente é a dose inicial que deve ser ajustada, para se alcançar um sono ininterrupto. Esse estudo demonstrou que pacientes com neuropatia dolorosa experimentaram alívio da dor com placebo. Após revisão da literatura, concluiu-se que nenhum dado objetivo suporta a visão de que a amitriptilina e a flufenazina são mais efetivas que o placebo, e foi feita a advertência contra o seu uso inadequado.

Infusão de insulina subcutânea

Cerca de 20 pacientes IDDM foram tratados com CSII (infusão de insulina subcutânea contínua) por 12 meses. Apresentavam somente atraso na MCV do nervo peroneal e nenhum outro sinal de doença neurológica ou evidência clínica de doença vascular.

Após um ano de CSII, observou-se aumento da temperatura da pele e aumento significativo na MCV (velocidade de condução motora) peroneal, que desapareceu após a correção da temperatura.

Com controle rigoroso da glicemia, possíveis mudanças na temperatura da pele podem ocorrer e até mesmo um pequeno aumento nesta temperatura pode causar auamento na MCV.
Então, este aumento na MCV pode não necessariamente refletir melhora na condução nervosa. Por isso, é importante considerar este fato quando se interpreta a MCV em pacientes diabéticos.

Anticonvulsivantes
Carbamazepina — No final da década de 60, foram relatadas as primeiras investigações mostrando resultados promissores quanto ao uso da carbamazepina no tratamento da neuropatia diabética. Em virtude da nítida melhora de sintomas como dor, parestesia, cãibras e sensação de queimação, foram realizados diversos estudos (abertos ou duplo-cegos) para avaliar melhor o efeito da droga. Considerando um conjunto de oito ensaios clínicos (comparativos ou não), o número de pacientes envolvidos atingiu 202, todos portadores de neuropatia diabética, e submetidos a uma posologia média de 600 a 800mg de carbamazepina/dia. O índice de bons resultados (supressão completa dos sintomas ou melhora clínica significativa) situou-se em torno de 78%, enquanto o efeito placebo não ultrapassou 30%. O medicamento foi relativamente bem tolerado, sendo a maioria dos efeitos adversos de pequena intensidade e persistindo apenas durante a primeira semana de tratamento. 

Segundo Arduino, a dose de carbamazepina seria de 200mg, duas vezes/dia, podendo ser aumentada até 1.200mg/dia, sendo indispensável o controle hematológico periódico, pois não é raro ocorrer leucopenia após uso prolongado. 

Chaknabarii empregou carbamazepina em 55 diabéticos com neuropatia, controlando a NCV (velocidade de condução nervosa). Em 49 pacientes houve alívio das manifestações sensitivas, sem que ocorressem modificações na NCV. 

Difenil-hidantoína – Segundo Ellemberg, que propõe o seu uso, esta droga oferece resultados moderada ou altamente satisfatórios em 80% dos casos. A dose aministrativa é de 100mg, três vezes/dia, devendo ser feito controle hematológico periódico, além da observação do estado das gengivas (hipertrofia). Se, porém, após uma semana, o efeito não se mostrar favorável, será inútil prosseguir com o tratamento. Deve-se ficar atento, pois este fármaco é capaz de provocar hiperglicemia e agravar o diabetes. O mecanismo pelo qual a difenil-hidantoína produz hiperglicemia é ainda discutido, admitindo-se que ela iniba a secreção de insulina pelas células B pancreáticas. 
Ligantes da subunidade Alfa-2- delta dos canais de cálcio dependentes de voltagem . Gabapentina  e Pregabalina
Os  fármacos deste grupo de anticonvulsivantes tão úteis no tratamento da dor  neuropática  são a gabapentina e a pregabalina. Ambos os fármacos ligam-se ao canais  de cálcio  dependentes  de voltagem, mais especificamente na subunidade alfa-2-delta, inibindo a liberação  de neurotransmissores excitatórios . Como a potência da pregabalina é relativamente superior  à da gabapetina,   sofre  pouca influência do mecanismo  de transporte ativo necessário para sua absorção , com melhor perfil de biodisponibilidade. Por outro lado a farmacocinética  da gabapentina  é não linear, com absorção irregular após 600  mg . Desse modo, a relação entre a dose e o efeito não é direta. Ambas foram mais eficazes em relação ao placebo em diversas condições de dor neuropática. Apesar de  ocorrerem poucas  interações  medicamentosas com o uso da gabapentina e da pregabalina, ambas podem provocar  tontura e sedação. Esses  efeitos podem ser minimizados  pela prescrição de doses  iniciais  menores, seguidas de titulação progressiva. A dose de ambas as medicações também deve ser reduzidas em doentes com insuficiência renal e para  o ajuste  deve considerada a depuração  de creatinina como parâmetro.   A dose inicial recomendada de pregabalina é 75 mg, via oral, 2 vezes ao dia (150 mg/dia), com ou sem alimentos. Entretanto, com base na resposta individual e na tolerabilidade do paciente, a dose poderá ser aumentada para 150 mg, duas vezes ao dia, após um intervalo de três a sete dias e, se necessário, até uma dose máxima de 300 mg duas vezes ao dia, após mais uma semana. A eficácia de pregabalina foi observada já na primeira semana de tratamento.

O tratamento com gabapentina deve ser iniciado com doses baixas e aumentos graduais até atingir o alívio da dor ou a ocorrência de efeito adverso.   A dose máxima preconizada é de 3600 mg por dia, dividida em três doses, sendo que esquemas mais fracionados de doses podem ser empregados, o que teoricamente pode aumentar a biodisponibilidade do total administrado. A titulação para que se alcance analgesia efetiva com gabapentina pode requerer dois ou mais meses.

Analgésicos

Ácido acetilsalicílico e derivados, isoladamente ou associados com codeína e barbitúricos, podem ser suficientes, mas outros pacientes experimentam melhor benefício com a pentazocina ou a fenilbutazona.

Complexo B

O uso de vitaminas do complexo B (inclusive doses altas) não tem mostrado bom efeito. Pelo contrário, é até decepcionante.
 Porém  pró-fármaco  da vitamina B  ( benfotiamina) que é uma substãncia essencial  e desempenha um papel vital nos processos metabólicos do organismo, tem-se mostrado eficiente no tratamento da neuropatia periférica diabética.
Benfotiamina

Pró-fármaco da Vitamina B, a benfotiamina  ajuda a prevenir as consequências danosas dos níveis aumentados de glicose em pacientes diabéticos, inibindo o acúmulo de substâncias tóxicas e reduzindo os principais sintomas da neuropatia diabética, como as dores e sensações  de formigamento nas pernas. Dosagem de 300 a 450mg ao dia, dependendo da gravidade da patologia, durante pelo menos quatro a oito semanas. O tratamento de manutenção precisa ser baseado na resposta terapêutica, e deverá ser de 150 mg ao dia.

Mioinositol

Existem observações sugerindo que a alimentação dietética com mioinositol pode restaurar os níveis desta substância nos nervos e aumentar a NCV (velocidade de condução nervosa) em ratos jovens. Mas estes efeitos benéficos são também confusos. Dados sugerem que, embora o mioinositol possa inverter a diminuição da NCV, não protege contra a perda inicial da condução nervosa que ocorre no início da doença.

Existem vários relatos sobre a administração de mioinositol. Por exemplo, Greene, em 1975, relatou aumento na concentração plasmática, a despeito da aumentada excreção urinária, tornando possível um aumento na concentração periférica do nervo, através do aumento ativo do transporte do plasma. Em três de outros quatro estudos, em 1978, usando parâmetros eletrofisiológicos, não houve melhora nas medidas eletrofisiológicas. Dois outros estudos (de duas e 16 semanas, respectivamente) demonstraram melhora na amplitude do potencial de ação evocado dos nervos meridiano, crural e tibial, e na velocidade de condução sensorial no mediano e no crural.
Novos fármacos

Entre os possíveis medicamentos para o tratamento da dor neuropática, foram avaliados agonistas de receptores  para acetilcolina. Também têm sido estudados medicamentos que agem bloqueando os canais de sódio. Reconhecidamente, os subtipos Nav1.4, Nav1.7, e Navi1.8, do canal de sódio dependente de voltagem, desempenham importante papel na fisiopatologia da dor. Em modelos experimentais o uso de tocainida, entre outros compostos, reduziu a alodinia ou a hiperalgesia em modelos experimentais de dor neuropática. Um potente análogo da tocainida, com ação  em canais de sódio Nav l.7 , o NeP1, é um bloqueador potente  de canais voltagem-dependentes, e é capaz de diminuir a excitabilidade neuronal, sendo eficaz no tratamento da dor neuropática.
Conclusões

Este capítulo mostrou o quanto é importante a manutenção da glicemia em níveis próximos ao normal, com controle rigoroso e criterioso, a fim de evitar as lesões causadas à estrutura nervosa, provocadas pela alteração metabólica ao nível glicídio e consequente aumento da atividade poliol, com aumento e acúmulo de sorbitol.

Vimos que a dietoterapia é parte importante do tratamento, assim como a redução do peso no obeso NIDDM, para diminuir a resistência periférica à insulina. Quando bem realizada essa terapia e se conseguida a cooperação do doente, através de uma boa relação médico-paciente, poder-se-á, então, levá-la com bom êxito.
Quando apenas a dieta já não consegue a normoglicemia, pode-se, então, tentar associar os hipoglicemiantes; mas a dieta deve ser perseguida — não de um modo doentio, mas responsável — por ambas as partes.

O tratamento específico da lesão nervosa, tanto estrutural como ainda inicialmente funcional, é ainda objeto de muito estudo; várias drogas são testadas em estudos simples ou duplo-cegos.
O uso das drogas inibidoras da aldose redutase é uma das opções terapêuticas medicamentosas para a inversão da alteração metabólica que prejudica a condução nervosa. Outras drogas também apresentam benefícios, principalmente na neuropatia dolorosa, como é o caso dos  gangliosidios, acido gama-linolênico, pentoxifilina, antidepressivos tricíclicos,  imipramina, amitriplina ,  antidepressivos   ligantes da subunidade Alfa-2- delta dos canais de cálcio dependentes de voltagem , como, gabapentina  e pregabalina , outros antidepressivos  como carbamazepina, oxicarbamazepina,  duloxetina, e  o pró-farmáco da vitamina B , benfotiamina. 

 Mas o fato importante a considerar é que devemos evitar (ou, pelo menos, tentar evitar) que a lesão funcional evolua para estrutural e irreversível — já sem muitos recursos terapêuticos — por causa de uma hiperglicemia constante ou mal controlada. 
Diversos fármacos estão disponíveis para a dor neuropática e a indicação de um ou mais medicamentos ou técnicas depende de vários fatores , tais como:

- Eficacia e segurança  do medicamento;


- idade do paciente;


- presença de cormobidades  ( depressão);


-  alteração do sono;
 

-  medicamentos empregados para outras doenças;

- custo;

-disponibilidade do medicamento;

ANEXO AO CAPÍTULO III 

Lista de abreviaturas

NIDDM – Diabetes mellitus não-insulinodependente

IDDM – Diabetes melittus insulinodependente

VCT – Valor calórico total

NCV – Velocidade de condução nervosa

MCV – Velocidade de condução motora

SCV – Velocidade de condução sensorial

PI – Fosfatidil inositol


Kcal – Quilocalorias

GI – Índice glicêmico

CSII – Infusão de insulina subcutânea contínua

EMG – Eletromiografia

MAP – Potencial de ação evocado muscular

KTX – Transplante renal

GLA – Ácido gama linolênico

Na-K-ATPase – Enzima sódio-potássio adenosinotrifostatase

ECG – Eletrocardiograma


IV – Intravascular

MMIIs – Membros inferiores

CAPÍTULO IV
Neuropatias periféricas de origem tóxica
Ao Depararmos com a incumbência de realizar um programa para o Curso de Neuropatias periféricas de origem tóxicas adquiridas no local de trabalho, inserido no Projeto de Organização e Implantação de Rede de Referência em Serviço de Atenção  e Vigilância em Saúde do Trabalhador no Estado do Rio de Janeiro, deparamos como o restrito conhecimento do assunto em tela se apresenta aos técnicos envolvidos na área em questão, especializada ou não, e a escassez dos recursos disponíveis para se  efetuar um diagnóstico preciso e completo que tal fato exige.

A saúde dos trabalhadores constitui um campo na saúde publica, que tem como objeto de estudo e intervenção  as relações entre o trabalho, a saúde e a doença dos trabalhadores, envolvendo a promoção e proteção da saúde, a vigilância dos fatores de risco presentes  nos ambientes  e condições de trabalho, e dos agravos à saúde e a assistência, através das ações do diagnóstico, tratamento e reabilitação do trabalhador.

A execução das ações em saúde do trabalhador e a colaboração na proteção  do meio ambiente, nele compreendido o de trabalho, são condições atribuídas ao Sistema Único de Saúde, previstas na Constituição Federal de 1998,e regulamentada pela Lei Orgânica 8080 de 1990.

Além da Constituição Federal e da Lei Orgânica de Saúde, outros instrumentos e regulamentos federais orientam o desenvolvimento das ações em saúde do trabalhador, que são as Portarias MS N 3120 de 01/07/98 e MS  N 3908 de 30/10/98, que  tratam da definição de procedimentos básicos para vigilância em saúde do trabalhador, e a prestação de serviços nesta área.

Classificação das neuropatias

Há vários tipos de classificação da neuropatia, utilizadas por  diferentes autores. No entanto, para não nos furtamos ao objetivo deste trabalho, vamos nos limitar à que é mais usada pelos  autores modernos , e que divide em três grandes grupos que  são:
- a  polineuropatia propriamente dita, que envolve terminações nervosas;

- a mononeuropatia, que envolve um tronco nervoso;

- a neuropatia autônoma, que envolve o sistema nervoso autônomo.

A  que mais nos interessa é a  primeira,  a polineuropatia propriamente dita, em  que as terminações nervosas, ou seja a bainha de mielina, são atingidas pelo agente tóxico liberado no local de trabalho, causando lesões de vários níveis e intensidades, sob o ponto de vista neurológico, sendo por isto também denominada de polineuropatia tóxica . A definição de neuropatia tóxica é importante para que as casuísticas  sejam comparadas nas evocações semiológicas, daí a importância da  preparação do ponto vista neurológico do médico do trabalho que, ao examinar um trabalhador, atente para os sintomas listados pelo mesmo. Após um exame neurológico elementar, uma simples dormência , ou alteração de sensibilidade, pode levar o especialista a conclusões de vital importância  para  o diagnóstico de uma neuropatia tóxica. 

Alguns autores consideram que a arreflexia aquilea e hipoparestesias vibratórias em artelhos e maléolos sejam indicadores para o diagnóstico de neuropatias tóxicas. Apesar da importância de se saber da necesssidade real de se efetuar um exame neurológico, não podemos deixar de lançar mão de um exame subsidiário de suma importância que  é   o eletroneuromiograma, realizado por profissionais especializados, por meio de um aparelho denominado eletroneuromiógrafo, que aprofunda o conhecimento das lesões nervosas periféricas a um patamar aceitável de erro diagnóstico. É um exame invasivo, que se traduz na colocação  de eletrodos intracutâneos por intermédio de agulhas esterilizadas em determinados metâmeros (áreas do corpo inervadas por um nervo determinado), sendo de grande importância para confirmar o diagnóstico em trabalhadores com polineuropatias periféricas, que podem ser classificadas em:


-  polineuropatia tóxica;

- neuropatia traumática (ver o capítulo “Traumatismo Raquimedular”, de nosso livro Fundamentos da Medicina Legal);

-  trantornos  da placa motora.

Diagnóstico das neuropáticas periféricas tóxicas do trabalho 

As neuropáticas periféricas tóxicas do trabalho estão situadas no Cid X sob a ordem G. 62.2. 
 São causadas pelo contato do trabalhador com substâncias químicas das classes dos solventes orgânicos, metais, gases, pesticidas e manômeros: chumbo, arsênico, organos fosforados , hexanos, metilbutil cetona.

As principais atividades ocupacionais onde existem agentes neurotóxicos são as indústrias de produção de pigmentos, de tecidos, de plásticos, de borrachas, de baterias, de colas, de verniz, de manufatura e de pesticidas.

Inúmeras substancias químicas ocasionam importantes e frequentes transtornos no sistema nervoso e, fato importante, as lesões iniciais do sistema nervoso central (cérebro), e sistema nervoso  periférico (medula e nervos,  que aqui nos interessam, frequentemente não são diagonisticados, devido, entre outros fatores, ao despreparo em relação  ao conhecimento do exame neurológico sumário e à falta de disponibilidade de equipamentos adequados ao diagnóstico das neuropatias tóxicas periféricas adquiridas em local do trabalho.

No estágio inicial, a injúria do sistema nervoso pode ser diagnosticada por  quadros clínicos objetivos e subjetivos detectáveis pelo exame neurológico sumário. Mas como o nosso interesse neste trabalho são as neuropatias periféricas, o exame subsidiário seria a eletroneuromiografia, com o estudo do potencial evoco somato sensitivo da área lesada, que determina, eletroneurofisiologicamente,  quadros objetivos bem estabelecidos de neuropatias em estágios iniciais, onde ainda não se apresentam nos trabalhadores uma sintomatologia clinica. Esse exame seria acompanhado pela avaliação por imagem duma tomografia computadorizada da coluna afetada, que pode ser a cervical, a torácica, ou a dorsal e a lombar, e/ou  a ressonância magnética da coluna afetada, conforme acima identificada.

Para a avaliação do  acometimento de doenças dos nervos periféricos, em programa de saúde do trabalhador, no diagnóstico das neuropatias tóxicas periféricas, é importante a  aquisição  de um aparelho de eletroneuromiografia, que seja colocado em funcionamento o mais rápido possível. Por estranho que pareça, temos tomógrafos computadorizados disponíveis em quase todos os hospitais da rede pública; porém somente no Hospital dos Servidores do Estado e no Hospital Universitário do Fundão, no Rio de Janeiro therasempreverdade dispomos de um aparelho de eletroneuromiografia, que é infinitamente mais barato de se adquirir e simples de se instalar.




ANEXO AO CAPÍTULO IV
 

Agentes causadores de neuropatias tóxicas



a)  arsênio e  seus compostos arsenicais

      - polineuropatia devido a outros agentes tóxicos  G.52.2;


b) benzeno e seus homólogos, tóxicos

      - outros transtornos decorrentes de lesão e disfunção cerebrais e de doenças  físicas, FO.6  ( toluenos e outros solventes aromáticos neurotóxicos);


c) chumbo ou seus compostos tóxicos

          -  polineuropatia devida a outros agentes tóxicos ( G.52.2);



d) fósforo ou seus componentes tóxicos

      - polineuropatia devida a outros agentes tóxicos ( G. 52.2);



e) hidrocarbonetos alifáticos ou aromáticos ( seus derivados halogenados tóxicos)

      - polineuropatia devida a outros agentes tóxicos G. 52.2    n  hexano;



f) mercúrio e seus compostos tóxicos

      - Outros transtornos decorrentes de lesão e disfunção de doenças físicas F.0 6

      - Outras formas especifica de tremor  ( G. 52.2);



g) substância asfixiante : monóxido de carbono, cianeto de hidrogênio ou seus derivados tóxicos, sulfeto de hidrogênio ( ácido sulfídrico)

      - forma inespecífica de  tremor G. 52.2

      - anosmia olfatória;



h) sulfeto de carbono ou dissulfeto de carbono

      - polineuropatia devido a outros agentes tóxicos  G. 52.2;



I) vibrações

      - os nervos periféricos.

Apesar das inovações tecnológicas determinarem a redução de alguns riscos ocupacionais, tornando determinados locais de trabalho menos insalubres ou perigosos, elas acrescentam, por outro lado, novos riscos ou situações pouco conhecidas ou de difícil controle na semiologia neuromotora.

A difusão  de tecnologia de alto risco, como a química e a energia nuclear, acrescenta novas e complexas relações, que carecem de investigação e pesquisa. Inúmeras substâncias são sintetizadas a cada momento em todo o universo, e a sua liberação para utilização no mercado carece de estudos toxicológicos específicos completos. Embora tais estudos cheguem a ser realizados, as corretas normas de utilização não são  utilizadas, ocorrendo importantes riscos para a população e, em especial, para os trabalhadores envolvidos na sua fabricação e utilização.

Embora diversos órgãos e sistemas possam ser acometidos, o sistema  nervoso possui propriedades que  o tornam alvo particularmente frequente e usual para problemas oriundos de inúmeras substâncias químicas.

Quadros  neurotóxicos frequentemente deixam de ser diagnosticados, e entre os motivos desta falta, destacam-se a inespecificidade de sinais e sintomas de tais quadros, o desconhecimento da identificação  do agente químico com os sintomas, e a pouca ou nenhuma acessibilidade aos recursos diagósticos disponíveis no Sistema Único de Saúde.

As principais atividades ocupacionais nas quais  agentes neurotóxicos estão envolvidos, são as indústrias de produção de pigmentos, de tecidos, de plásticos, de borracha, de produção de baterias, de tintas, colas e verniz, manufatura e aplicação de pesticidas, as indústrias  gráficas, de materiais de couro, de produtos de polímeros, indústria química e laboratórios de pesquisas, entre outras atividades, nas quais estão envolvidas exposições a  solventes orgânicos, metais pesados,  pesticidas, manômeros  (chumbo, arsênio, organo fosforados, n hexano, metil butil cetona ) e gazes.





CAPÍTULO V 

As Epilepsias
Histórico
A epilepsia é tão antiga como a própria humanidade, sendo uma entidade mórbida conhecida desde vários séculos antes de Cristo. Pela sua incidência, pelas suas manifestações, por vezes dramáticas, e pelas repercussões sociais que acarreta, vem atraindo a atenção de médicos e leigos há mais de 2000 anos.

O termo epilepsia significa ser atacado bruscamente, de surpresa, e Avicena foi o primeiro a utilizar tal denominação, no século XI.

A doença recebeu uma imensa variedade de nomes, durante o passar dos séculos. Na literatura médica, morbus sacer (doença sagrada) morbus  demoniacus   (doença demoníaca), morbus comicialis (doença comicial), morbus caducus (doença caduca),  epilepsia e  morbus insputatus, foram os mais usados. Esta última denominação advém do fato de que, entre certos povos, se costumava cuspir no doente em crises convulsiva. Os romanos tinham o hábito de interromper os seus comícios, se algum espectador apresentasse uma crise epiléptica. Daí surgiu a denominação de morbus comicialis. Algumas das denominações utilizadas dão-nos uma ideia a respeito do que se pensava fosse a etiologia da doença.

Na própria Bíblia, os epilépticos eram tratados por exorcismos, pelos quais os espíritos invasores deveriam ser expulsos do pobre enfermo, com a finalidade de permitir a libertação do espírito malígno, enclausurado no cérebro do paciente. Orifícios de trépano eram praticados com grande perícia. Julgou-se, a princípio, que a moléstia dependesse de forças sobrenaturais, divinas ou demoníacas. HIPÓCRATES opôs-se vivamente a tais hipóteses e, quatro séculos antes de Cristo, elaborou teorias, mostrando as relações da epilepsia com alterações da fisiologia cerebral. GALENO, cerca de cinco século após HIPÓCRATES, também  admitia a origem cerebral da epilepsia, mas dizia que outras partes do corpo também poderiam ter uma participação na causa da doença.

Os conhecimentos modernos sobre a epilepsia tiveram início com HUGHLINGS JACKSON e WILLIAM COWERS. O primeiro estabeleceu, em 1870, o conceito de foco irritativo cerebral. GOWERS classificou as epilepsias em dois grupos: as resultantes de lesões orgânicas cerebrais demonstráveis e aquelas em que  não se evidenciavam tais lesões.

A eletrencefalografia, introduzida por BERGER, na quarta década do nosso século, permitiu o registro de descargas epilépticas, contribuindo para a elucidação dos mecanismos fisiológicos das crises convulsivas. 

Antes do nosso século, os epilépticos receberam os tratamentos mais variados e mais estapafúrdios possíveis, chegando, por vezes, se comparados com os meios atuais, às raias do absurdo. A terapêutica antiepiléptica só se tornou verdadeiramente eficaz nos últimos 50 anos, com o uso dos barbitúricos e, posteriormente, com os hidatoinatos.

Em virtude dos preconceitos tão profundamente arraigados durante séculos, a epilepsia continua sendo, ainda, nos tempos de hoje, uma doença mística e maligna. Provavelmente, no futuro, com um maior esclarecimento popular, tais preconceitos se esmoreçam e, quando esse dia chegar, os epilépticos se sentirão mais à vontade, portadores que são de uma doença como outra qualquer, e com a vantagem de tratamento fácil e viável economicamente.

O termo epilepsias engloba todas as condições mórbidas crônicas, caracterizadas clinicamente por crises epilépticas recorrentes. A crise epiléptica é o resultado de uma descarga súbita, excessiva e anormal, que pode ocorrer em qualquer população neuronal do  sistema nervoso central (SNC).

Na definição das epilepsias, os termos crônicas e recorrentes assumem a maior importância. Assim, afecções cerebrais transitórias, que determinem crises convulsivas isoladas, não se devem rotular como epilepsias. A distinção entre crises convulsivas isoladas, em pacientes não epilépticos, e epilepsia é, frequentemente, imprecisa e difícil. Depende da frequência, do número e da duração das crises. A importância prática de tal distinção é tanto no que diz respeito às implicações sociais, como na orientação terapêutica.

Classificação das epilepsias
Até o momento, não se conseguiu estabelecer uma classificação prática e simples das epilepsias, ou seja, das várias doenças crônicas, cujo sintoma dominante, senão único, é representado por crises convulsivas recorrentes. Por outro lado, a classificação dos diferentes tipos de crises epilépticas é relativamente fácil.

As crises epilépticas são classificadas, do ponto de vista clínico e eletrencefalográfico em:

· Crises com perda inicial da consciência, alterações motoras generalizadas, bilaterais e simétricas, e distúrbios vegetativos globais. As alterações eletroencefalográficas são difusas, bilaterais, síncronas e simétricas. A descarga neuronal responsável parece se originar em estruturas cerebrais profundas (centrecéfalo), e propaga-se, através das vias de projeção difusa, a todas as áreas corticais. Essas crises são classificadas como  centrencefálicas, centrais, difusas ou  generalizadas.

Dentre as crises epilépticas generalizadas, distinguem-se um grupo convulsivante (tônico-clônicas ou crise grande mal, tônicas, clônicas, espasmos infantis e mioclonias bilaterais) e um grupo não convulsivante  (ausências típicas ou crise tipo pequeno mal, crises atônicas e crises acinéticas).

· Crises em que o primeiro sintoma clínico indica ativação de sistemas anatômicos ou funcionais bem delimitados. As alterações eletroencefalográficas são restritas, pelo menos no seu início, a uma região do encéfalo. São as crises focais ou parciais. Tais crises são classificadas segundo suas características clinicas em:

· Crises motoras (jacksonianas, versivas, mastigatórias).

· Crises sensitivas (somato-sensitivas, visuais, auditivas, olfatórias, gustativas, vertigiosas).

· Crises vegetativas (gastrintestinais, cardiocirculatórias, respiratórias, sexuais).

· Crises psíquicas (ilusões, alucinações).

· Crises psicomotoras (automatismos).

A classificação das epilepsias baseia-se em critérios relativos às crises convulsivas, tais como frequência, fatores precipitantes, quadro clínico, mecanismos fisiopatológicos, etiologia e idade do aparecimento dos ataques.  Assim, um dado caso pode ser considerado sob diferentes aspectos e classificado em várias categorias.

Classificação das epilepsias de acordo com a frequência 
e com os fatores desencadeantes das crises epilépticas

· CRISES ISOLADAS - São, usualmente, generalizadas. Ocorrem em pacientes, de qualquer grupo etário, na vigência de processos que aumentam, transitoriamente, a excitabilidade cerebral ou diminuem o limiar convulsivo. Não constituem verdadeira epilepsia. Fatores diversos atuam como desencadeantes destas crises: hipertemia, reação a vacina, intoxicações exógenas ou endógenas, distúrbio circulatórios, processos inflamatórios.

· CRISES  RECORRENTES (EPILEPSIAS) - A frequência das crises e a sua evolução variam de paciente para paciente. Sendo assim, podem aparecer:

· ESPONTÂNEAS - Quando não há fatores desencadeantes previsíveis. Podem variar de algumas crises durante toda a vida, até centenas de crises por dia.  Constituem a grande maioria.

· CÍCLICAS - Quando as crises apresentam certa periodicidade.  Relacionam-se, em alguns casos, a fatores precipitantes conhecidos. Há crises que só aparecem durante o sono, diurno ou noturno (epilepsia morféica ou hípnica). Outras estão relacionadas a fatores hormonais, como as crises do período pré-mestrual (epilepsia catamenial) e as crises da gravidez (epilepsia gravídica). As crises cíclicas, provocadas por estímulos sensoriais, são conhecidas como epilepsias reflexas.   

· EVOCADAS- Constituem uma minoria. São desencadeadas por fatores sensorias (estímulos visuais, acústicos, sômato-sensitivos, interoceptivos) e por fatores não sensoriais (hipertermia, hiperpnéia, exaustão física ou intelectual, ingestão de álcool, distúrbios metabólicos, emoções). 

· CRISES PROLONGADAS E REPETIDAS - Representam o status epilepticus.

Classificação das epilepsias de acordo com o quadro clínico

E a fisiopatologia das crises epilépicas

· EPILEPSIAS GENERALIZADAS - Compreendem os casos em que há repetição crônica das crises convulsivas generalizadas. Formas puras de epilepsias generalizadas são raras. Frequentemente há associação de mais de um tipo de crise, que se alternam a intervalos variáveis.

· EPILEPSIAS PARCIAIS - Caracterizam-se por crises focais recorrentes.

Classificação das epilepsias de acordo 

Com a etiologia das crises epilépticas

As epilepsias são divididas, conforme a demonstração ou não do agente lesional cerebral, em orgânicas e não orgânicas (funcionais).

· EPILEPSIAS FUNCIONAIS - Compreendem os casos em que não há lesão epileptógena orgânica demonstrável, resultando de distúrbios cerebrais transmitidos geneticamente ou adquiridos através de distúrbios metabólicos. As crises convulsivas das epilepsias funcionais geralmente são generalizadas. Dentre os fatores metabólicos mais importantes, no desencadeamento de crises epilépticas, há:  distúrbios do metabolismo da piridoxina, distúrbios hidroeletrolíticos (hipocalcemia, hiponatremia, intoxicação hídrica), distúrbios metabólicos da insuficiência renal e hepática, distúrbios do metabolismo dos hidratos de carbono (hipogricemia, galactosemia), toxemia da gravidez. Na maioria das vezes, mecanismos hereditários e metabólicos estão associados na determinação das crises epilépticas.

· EPILEPSIAS ORGÂNICAS - As crises convulsivas são, na maioria das vezes, parciais, com ou sem generalização secundária. As principais causas, responsáveis por tais crises epilépticas são:

1. No período pré-natal - doenças infecciosas e parasitárias maternas (sífilis, rubéola, toxoplasmose), doenças hemorrágicas, incompatibilidade sanguínea (fator Rh), exposição a irradiações, hipóxia intra-uterina.

2. Nos períodos natal e neonatal - Prematuridade, hipermaturidade, traumas de parto, icterícia neonatal, outras causas que determinam anóxia cerebral.

3. No período pós-natal - As lesões epileptógenas após o nascimento são divididas em: 

· Congênitas: malformações vasculares (síndrome de Sturge-Weber), esclerose tuberosa de  Bourneville, cranioestenose.

· Adquiridas: encefalites, meningites, encefalopatias, doenças parasitárias (cisticercose, hidatidose), traumas cranioencefálicos, afecções vasculares cerebrais, intoxicações (monóxido de carbono, chumbo, álcool), lesões expansivas cerebrais (neoplasias, abscessos), doenças degenerativas.

As epilepsias orgânicas e as metabólicas são conhecidas como epilepsias sintomáticas.

ANATOMIA PATALÓGICA - As epilepsias orgânicas podem ser causadas pelos mais variados agentes (infecções, tumores, traumas, alterações vasculares etc.) Nestes casos, evidentemente, os aspectos anatomopatológicos variam de acordo com o agente etiológico.

As assim chamadas epilepsias funcionais caracterizam-se de um ponto de vista anatomopatológico, pela ausência de lesões epileptógenas demonstráveis. Nestes casos, quando se encontram alterações cerebrais, estas seriam, para alguns, consequência de distúrbios circulatórios ocorridos durante as crises convulsivas.

Nos casos em que as convulsões ocorrem muito tempo após uma agressão ao encéfalo, encontram-se lesões cicatriciais. Verificam-se, com maior frequência, no hipocampo (esclerose do corno de AMON) e no cortex cerebral. Nesta, podem surgir células anormais na sua camada tangencial (células neuroblastiformes e células de Cajal-Retzius), ou pode ocorrer a chamada gliose de Chaslin. Em outras eventualidades, encontra-se um dano córtico-cerebral severo (em um lobo, em um ou em ambos os hemisférios). Estruturas subcorticais também podem ser acometidas, como, por exemplo, o tálamo, o corpo estriado e o cerebelo.

Classificação das epilepsias de acordo com a idade

De aparecimento das crises epilépticas

EPILEPSIAS DO RECÉM-NASCIDO - O Cérebro do neonato é muito excitável, porém incapaz de descarregar de modo uniforme e global. Nesta fase da vida, a epilepsia se traduz por crises convulsivas parciais, com descargas neuronais que variam de região para região, de um ou de ambos os hemisférios cerebrais (crises erráticas do recém-nascido).

EPILEPSIAS DA INFÂNCIA - No segundo ou terceiro ano de vida, o cérebro é muito excitável. Progressivamente, torna-se capaz de descarregar de modo difuso. Predominam as crises convulsivas generalizadas ou hemigeneralizadas. A partir do terceiro ano de vida, há acentuada redução da predisposição do aparecimento de crises convulsivas. Nesta faixa etária, a tendência do cérebro em descarregar difusamente determina o maior número de crises  generalizadas.

EPILEPSIAS DO ADOLESCENTE, DO ADULTO, E DO VELHO - A  partir da puberdade, há maior redução da predisposição  à epilepsia. Crises de origem funcional são raras. Cedem lugar a crises de origem orgânica, geralmente parciais.

CLASSIFICAÇÃO GERAL DAS CRISES EPILÉPTICAS

GENERALIZADAS (centrencefálicas, centrais, difusas)

· Convulsivas - tônico-clônicas (grande-mal), clônicas, espasmos-infantis, mioclonicas bilareais.

· Não convulsivas -  ausências típicas (pequeno-mal), ausências atípicas, atônicas, acinéticas.

FOCAIS (parciais)

· Motoras - JACKSONIANAS, versivas, mastigatórias

· Sensitivas - somatossensitivas, visuais, auditivas, olfatórias, gustativas, vertiginosas.

· Vegetativas - gastrintestinais, cardiocirculatórias, respiratórias, sexuais.

· Psíquicas - ilusões, alucinações.

· Psicomotoras – automatismo.

· De acordo com a frequência e com os fatores desencadeantes das crises epilépticas - crises isoladas, crises recorrentes (epilepsias) { espontânea, cíclicas, evocadas}, crises prolongadas e repetidas (Status epilepticus).

· De acordo com o quadro clínico e a fisiopatologia das crises epilépicas - epilepsias generalizadas, epilepsias parciais.

· De acordo com a etiologia das crises epilépticas - epilepsias funcionais (não orgânica) epilepsias orgânicas. 

· De acordo com a idade de aparecimento das crises epilépticas - epilepsias do período neonatal, epilepsias da primeira infância, epilepsias  da segunda infância, epilepsias  da adolescência, da idade adulta e da senilidade.

Quadro clínico das epilepsias
Recapitulando, as manifestações clínicas das epilepsias traduzem descargas neuronais anormalmente polarizadas, em consequência de um fator patológico. Dessa forma, compreende-se que elas possam se exteriorizar de maneiras diversas, dependendo da localização, na substância cinzenta cerebral, e do ponto de origem das descargas elétricas anormais. Assim, há crises que afetam ou não a consciência, a motricidade, o tônus muscular, a sensibilidade geral, as diferentes esferas sensoriais, o sistema vegetativo e a vida psíquica, tornando factível  qualquer expressão clínica, destacando-se, como característica de relevante importância, a tendência paroxística e repetitiva das descargas. 

Do ponto de vista clínico, as epilepsias dividem-se em duas grandes variedades fundamentais: crises epilépticas generalizadas, nas quais as alterações bioelétricas podem ser registradas em toda a calota craniana e nas quais as funções cerebral é afetada de maneira global e as crises focais ou parciais nas quais tanto a manifestação clínica quanto o distúrbio bioelétrico revelam a limitação da descarga em determinado setor.

Epilepsias psicomotoras temporais e neurovegetativas
Epilepsias psicomotoras temporais
A expressão epilepsia psicomotora foi introduzida, em 1937, por GIBBS e LENNOX, para definir um quadro eletroencefalográfico mais ou menos característico e associado a um tipo especial de crise epiléptica, durante a qual, segundo os especialistas supracitados, “o paciente, embora podendo realizar atos aparentemente conscientes, não obedece a ordens. Pode apresentar movimentos tônicos involuntários. Pode revelar distúrbios psicomotores... E, recobrando a consciência, tem amnésia completa da crise”.

Desde então, o termo “epilepsia psicomotora” se difundiu, passando a constituir um novo tipo clínico de epilepsia passível de diagnóstico eletroencefalográfico. Não obstante, esta é uma manifestação focal de determinadas áreas cerebrais cujo quadro clínico está na dependência das características funcionais das áreas comprometidas.

As manifestações clínicas da epilepsia psicomotora temporal englobam fenômenos sensitivos, sensoriais, vegetativos e psíquicos, automatismos elementares e complexos. A diversidade de tais manifestações é função da diversidade funcional do lobo temporal e de suas múltiplas conexões com outras estruturas cerebrais.

Os automatismos psicomotores são de observação relativamente frequente, podendo ser manifestações críticas ou pós-críticas. Parecem ser devidos a descargas originadas, principalmente, no uncus, no núcleo amigdalóide e no córtex temporoinsular, propagando-se, por vezes imediatamente, às estruturas centroencefálicas, com perturbação da consciência e movimentos automáticos e, muito raramente, convulsão. Tais automatismos seriam consecutivos a uma liberação secundária à “paralisia” do nível superior de integração.

Mais comumente, compreendem movimentos dos lábios, movimentos de mastigação, vocalização, linguagem automativa e automatismos mais complexos. Podem ser precedidos ou coexistir com manifestações clínicas diversas, como fenômenos vegetativos, crises confusionais, manifestações cefálicas, parestesias, manifestações tônicas adversivas, manifestações de familiaridade (fenômeno de “déjà vu”), manifestações de estranheza (fenômeno de “jamais vu”), alucinações auditivas, olfativas ou visuais, “dreamy state” etc. Nas diversas crises psicomotoras, as auras mais comumente referidas pelos pacientes são as vegetativas e as sensoriais. Segue-se um lapso de consciência, geralmente de curta duração e durante o qual o paciente executa automatismos elementares como passar a mão repetidamente sobre a cabeça, retirar o lenço do bolso e limpar a boca, marcar um compasso musical sobre uma mesa, ou mesmo andar de um lado para o outro, como se estivesse procurando alguma coisa. Tudo isso pode se passar sem que os circunstantes se apercebam do que está ocorrendo. Gradualmente, o paciente retorna ao estado normal, restando apenas discreta confusão mental e tendo, quase sempre, amnésia lacunar do ocorrido.

Outras vezes, o automatismo pode ser verbal: o paciente pode fazer uso de palavras sem sentido ou afirmações sem relação com a situação do momento. Por um breve período, ele pode falar como alguém que apresentasse um “delírio tóxico”.

Existem casos que o automatismo liberado envolve comportamento mais complexo. É o caso de pacientes que, durante as crises, são capazes de realizar longos percursos a pé, atravessando ruas e desviando-se dos obstáculos com total desenvoltura. Quando em seus carros, são capazes de dirigir em condições de tráfego as mais atribuladas, sem produzir abalroamento ou infligir regras de trânsito. Outros, que desempenham as mais diversas atividades profissionais são capazes, durante as crises de longa duração, de levar a contento suas funções habituais com grande desempenho, mesmo que estas demandem tempo relativamente grande e envolvam grau elevado de complexidade.

Existem casos em que o paciente, com manifestação da epilepsia psicomotora, pratica atos antissociais de que, vencida a crise, não permanece qualquer recordação.  

As sensações de estranheza ou fenômeno do “jamais vu” e de familiaridade (fenômeno do “déjà vu”) são de observação relativamente frequente em paciente portadores de crises psicomotoras.         

Há uma forma especial de crise psicomotora que, por se originar no uncus do hipocampo, é denominada de crise uncinada. Habitualmente, a crise principia por uma sensação subjetiva de cheiro desagradável que o indivíduo compara, conforme sua vivência ou sua ocupação, a odor de borracha ou de pano, ou mesmo de chifre queimado. Inicialmente, estranhando o aparecimento dessas alucinações e, até então, perfeitamente consciente, o paciente indaga dos circunstantes se esses também percebem o cheiro estranho. Diante das respostas negativas, do prosseguimento e da repetição das crises, o indivíduo acaba por aceitar o caráter patológico dessa disfunção sensorial e nada mais pergunta. Excepcionalmente, a característica da alucinação olfatória é agradável, acompanhando então ao odor de flores ou de perfumes. Logo a seguir, o estado de consciência é qualitativamente alterado e o paciente tem a impressão de que os fatores diários que se desenrolam façam parte de uma representação em um palco. Às vezes pensa que não esteja vivendo a realidade, mas um sonho (“ dreamy state”). Concomitantemente, ou a seguir, o paciente refere a sensação subjetiva em que todas as pessoas e os objetos são vistos em miniatura (micropsia) . A seguir, após tempo variável, o enfermo pode ter uma evolução dos sintomas ou, então, estes podem continuar numa crise convulsiva indiferenciada.

Epilepsias neurovegetativas
Há um tipo especial de epilepsia, chamado epilepsia neurovegetativa ou hipotalâmica, que se apresenta com ou sem convulsões e que, apesar do nome, somente ao longe recorda as epilepsias habituais. O tipo das crises é variável com o sistema principalmente interessado, simpático ou parassimpático. Estes dois sistemas são complementares, com a atividade de um implicado em atividade ou hiperatividade do outro. A crise pura de um dos sistemas é excepcional. Assim, o predomínio do simpático determina midríase, taquicardia, vasoconstrição, piloconstrição, broncodilatação, diminuição do peristaltismo e das secreções (com exceção das secreções sudorípara e sebácea) que são estimulados (simpaticotomia). Por outro lado, o predomínio do parassimpático determina miose, bradicardia, vasodilatação, aumento do peristaltismo e de secreções (vagotomia).

No telencéfalo, há funções psíquicas, somáticas e vegetativas, sendo o sistema neurovegetativo um intermediário entre o encéfalo e os órgãos viscerais, o sistema circulatório, as glândulas endócrinas e as expressões da emoção. Os centros autônomos localizam-se em determinadas regiões do sistema nervoso central, e subcentros autônomos residem nas paredes do coração, vaso, trato gastrointestinal e demais vísceras. Experiências no homem e em animais demonstraram que, no córtex cerebral, existem localizações relativamente precisas das funções neurovegetativas, em proporção adequada e quase sempre perto das áreas somáticas.

As respostas autonômicas obtidas têm um nível segundo o tipo e importância do estímulo. Há um nível medular, um nível do tronco cerebral e sistema reticular, um nível hipotalâmico, onde se entrecruzam complexas vias de circuitos reguladores da homeostasia, um nível talâmico, um nível córtex pré-frontal. O nível mais elevado do sistema autônomo está representado pelo sistema límbico ou cérebro-visceral, em íntima relação com o lobo temporal. Por sua vez, o sistema rinencefálico está em íntima conexão com o hipotálamo, que é a estação principal do sistema nervoso autônomo, já tendo sido demonstrado que as respostas autônomas, que se obtêm a partir do córtex, têm seus fundamentos no hipotálamo. Sabe-se também que o lóbulo temporal do hemisfério dominante é mais importante que o do lado oposto,  e o córtex temporal medial é mais importante do que o lateral.

A estimulação experimental de certas regiões do sistema nervoso central determina respostas neurovegetativas, o que implica em um critério de localização:


1. A estimulação do córtex piriforme determina apneia, hiperfagia e também aumento de sexualidade.

2. A estimulação da ínsula determina náuseas, dor na região umbilical ou epigástrica, sensação de elevação no epigástrio, gosto, sensação no estômago ipsilateral, região costal e braço contralateral.

3. Estímulo da região periamigdaliana determina taquipneia, hipertermia,  piloereção, relaxamento dos esfíncteres e respostas de medo e fúria, assim como sudorese facial e lacrimejamento ipsilateral.

Sinais e sintomas neurovegetativos
Os sinais e sintomas autonômicos, além de aparecer na epilepsia vegetativa, são aspectos proeminentes das convulsões generalizadas e participam, em menor grau, de outros tipos de crises:

· ENURESE E DEFECAÇÃO - São elementos frequentemente relatados após o advento de uma crise convulsiva, especialmente quando generalizada, sendo a primeira mais constante. A enurese pode coincidir com pequenos lapsos de consciência, sendo excepcional o seu encontro sem este elemento. É frequente a enurese noturna.
· DISTÚRBIOS VASOMOTORES - Um fenômeno frequente e inicial é a alteração da amplitude e da frequência das batidas cardíacas; é acompanhada de uma sensação semelhante à sensação torácica que se experimenta quando em um momento de terror, sendo também chamada de aura cardíaca. Estas alterações do pulso e da pressão arterial podem ocorrer como expressão primária de descargas em centros autonômicos, ou ser secundárias a outras descargas. Observa-se, também, um eritema na face, pescoço e porção superior do tórax, como manifestação de descargas epilépticas. Ondas de calor, com sensação de febre e rubor, podem fazer parte do quadro, assim como palidez.
· MODIFICAÇÃO PUPILARES - Ocorrem amiúde como fenômeno associado no decurso das crises. Geralmente, a pupila entra em midríase no início de crises alimentares, crises motoras e crises viscerais, típico fenômeno simpático.
· CIANOSE - É fenômeno secundário e aparece no decurso de uma crise generalizada, especialmente ao seu final. Admite-se que seja consequência  da paralisia do mecanismo respiratório no tronco cerebral. Quando ocorre cianose, há aumento apreciável na pressão venosa.
· PRIAPISMO - É de ocorrência excepcional e aparecem em ataques mais violentos.
· BULIMIA - O paciente apresenta, repentinamente, uma sensação de fome intensa, mesmo que tenha se alimentado antes. Trata-se de um fenômeno involuntário, imperioso, um verdadeiro impulso, pois a ingestão de alimentos não acalma a sensação e, em certos casos, a sensação de fome desaparece bruscamente mesmo sem ter comido qualquer coisa. Com relativa frequência, precede a crises convulsivas ou alterna-se com as mesmas.
· SEDE - Ocorre uma necessidade imperiosa de tomar água ou qualquer outro líquido, sem constituir solicitação normal do organismo. Eventualmente, alterna-se a fome e a sede. Um estado particular é a chamada dipsomania que se manifesta com intensa sensação de mal-estar somático e psíquico, durante a qual o indivíduo tem impulso de ingerir bebidas alcoólicas, mas, sem que isso lhe cause alívio. Em tais casos, o doente bebe não por apreciar a bebida, mas porque tem necessidade, não medindo sacrifícios nem humilhações para obtê-la, tolerando doses exageradas sem apresentar embriaguez, quando esta se manifesta é sempre anormal, com estado confusional ou delírios. A crise dura alguns dias, seguindo-se de estado de mal-estar, com repugnância para as bebidas, náuseas, atordoamento não guardando, a pessoa, lembrança do acontecido.
· DORES ABDOMINAIS - É relativamente frequente a incidência de dores  abdominais em pacientes com crises tipo grande mal.
· VERTIGENS - Podem ocorrer como elemento primário de uma crise ou ao término de crises generalizadas diencefálicas.
· HIPERTERMIA E HIPOTERMIA - Podem fazer parte de uma crise, como expressão da mesma, ou como elemento desencadeante. A hipertermia é frequente, ao término de uma crise convulsiva tipo grande mal.
Além destes elementos, mais individualizados, existem outros provenientes de distúrbios respiratórios, gastrintestinais e secretórios.

Os componentes acima descritos são muito diversos, ocorrendo em diferentes combinações e em diferentes ordens de aparecimento, variando de paciente para paciente. Entre eles, os sintomas gastrintestinais são os mais frequentes.

Quadro clínico das epilepsias neurovegetativas
As crises vegetativas, quando ocorrem confinadas ao sistema nervoso autônomo, recebem a denominação de crises autonômicas. Estas, como as convulsões somáticas, podem ser sensitivas ou motoras, isto é, viscerossensitivas, visceromotoras ou mistas. Entre os fenômenos víscerossensitivos são frequentes a aura epigástrica e a sensação de náuseas. São vísceromotoras as variações do diâmetro pupilar e os fenômenos gastrintestinais, pilomotores e vasculares. 

Na maioria dos casos, não é viável separar os fenômenos das crises autonômicas dos fenômenos de outros tipos de crises, ou seja, as crises geralmente são complexas. Existem alguns exemplos de crises exclusivamente neurovegetativas, quando a localização focal é diencefálica. Tipos de crises relativamente determinadas:

· CRISES RESPIRATÓRIAS - Quando ataques consistem em movimentos paroxísticos e involuntários dos músculos respiratórios, com uma vigorosa hiperpneia, que é mantida por um ou dois minutos, com possibilidade de ocorrer elementos de alcalose respiratória por apneia, podendo haver cianose. Eventualmente, há movimentos de extremidades e, excepcionalmente, convulsões generalizadas. Tais crises podem ocorrer várias vezes por dia. Os pacientes deste grupo amiúde apresentam problemas de comportamento e as crises, em geral, são determinadas por emoções frustradas, sendo inibidas por atividades  e interesses agradáveis. A maioria dos casos registrados é de sequela de encefalite epidêmica, mas uma história pessoal ou familiar de algum tipo de ataque epiléptico é comum.

· CRISES ELEMENTARES - As crises nas quais as manifestações são limitadas ao trato digestivo, são muito raras, com os sinais e sintomas sendo referidos da boca ao reto.  Tais crises podem aparecer como parte de um complexo de fenômenos produzidos por descargas no interior do córtex da cisura lateral.

· EPILEPSIA ABDOMINAL - Com certa frequência, ocorrem crises de dor de estômago, intestino, ou mesmo de vesícula biliar, em crianças ou adolescentes. Essas dores se manifestam abrupta ou lentamente, acompanhadas de alteração do humor e da afetividade, de modo que, tratando-se de crianças, ao invés de chorar como é o hábito quando elas têm alguma dor, se tornam sérias e retraídas, abandonando os brinquedos ou qualquer outra distração. Mostram palidez e a fisionomia é rígida. Tais crises duram de minutos a horas. Podem ser acompanhadas de sonolência, e quando a dor está localizada na fossa ilíaca direita, simulam apendicite aguda.

· VÔMITOS CÍCLICOS E NÁUSESAS - são sintomatologias frequentes.

Pródromos das epilepsias neurovegetativas
São conceituados como as sensações que precedem e, muitas vezes, anunciam um ataque próximo, podendo durar horas ou dias. Em relação às crises neurovegetativas, os pródromos mais frequentes são flatulência, dispepsia, constipacão, sensação de língua espessa, apetite exagerado ou anorexia, micção frequente ou profusa, eritema, uriticária, prurido, uma vaga sensação visceral de mal-estar, opressão torácica, letargia, rubor, palidez, pupilas dilatadas, assim como bocejos e espirros.

Aura das epilepsias neurovegetativas
A aura autonômica pode ser de vários tipos:

1. Aura secretória - É representada por hipersecreção de saliva, ou de lágrimas, ou de suor.

2. Aura afetiva - Caracteriza-se por brusco sentimento de pena ou de angústia ou de cólera ou de euforia. 

3.  Aura sensitiva - Súbita sensação de fome ou de sede.

4. Auras vasomotoras - São expressas pelos pacientes em termos de temperatura e circulação: frio, calafrios, palpitação, vermelhidão, rubor, palidez, sudorese ou cianose.

5. Aura visceral - É a aura vegetativa mais frequente, sendo representada por uma sensação de nó no epigástrio, irradiando-se para o tórax, e podendo atingir até a garganta ou, então, há dor em um segmento do colo ou do reto, dando ao indivíduo a sensação do órgão crescer de volume.  Náuseas, plenitude gástrica, desejo de evacuar, dispneia, sensação de sufocação fazem parte do quadro. Um aspecto particular é a aura epigástrica, muito comum. É descrita como vaga sensação próxima ao apêndice xifoide, e desta localização ela ascende para o pescoço ou para a cabeça e, quando alcança este nível, a inconsciência sobrevém, sendo, com frequência, o sinal premonitório de uma crise consulsiva generalizada. Ocasionalmente, é referida no umbigo e, neste caso, é descrita como dor.

6. Aura cefálica - É relatada como dor, pressão, compressão, batimentos na área temporal.

Considerações diagnósticas

 nas epilepsias neurovegetativas

Os distúrbios neurovegetativos são observados, mais frequentemente, em jovens, e as suas manifestações, tal como no pequeno mal, tendem a decrescer após a adolescência. O tipo das crises é variável com o sistema principalmente interessado, simpático ou parassimpático. Como os sinais e sintomas autonômicos são muito difusos, o que dificulta a sua análise, é comum a ocorrência de um ou mais dos sintomas que foram enumerados.

Alguma outra forma de epilepsia pode estar presente, cada uma separadamente ou como acompanhante dos fenômenos autonômicos. Este grupo é o mais frequente, e as crises psicomotoras são as acompanhantes habituais das crises vegetativas.

Os ataques devem ser distinguidos das ondas de calor da menopausa e, especialmente, dos fenômenos que acompanham as neuroses.

Aqui, mais do que nos outros tipos de epilepsia, a influência de fenômenos associados deve ser levada em consideração para o diagnóstico de epilepsia autonômica. Apesar disso, algum distúrbio neurovegetativo pode aparecer mais, sem qualquer elemento satélite que sugira epilepsia.

O diagnóstico se orienta pela variedade dos sintomas, pela sua possível apresentação sucessiva, pelo seu caráter  acessional e pela eventual comprovação de uma lesão diencefálica.

Os elementos que suportam um diagnóstico positivo são uma história familiar de epilepsia ou enxaqueca, uma história pessoal de outro fenômeno epiléptico, um eletroencefalograma anormal, o benefício com o uso de drogas anti-epilépticas, a idade do paciente, o desencadeamento por stress emocional ou físico e, sobretudo, o relato de uma testemunha.

Em muitos casos, os ataques autonômicos são um prelúdio de uma crise generalizada, psicomotora, e  raramente do pequeno mal.

Fisopatogenia das epilepsias

A epilepsia não é, em si, uma doença. Significa, antes, sinal de doença ou de um estado fisiológico alterado, evolvendo, por sua vez, o sistema nervoso central.

Fisiologicamente, a crise epilética é uma alteração súbita de função do sistema nervoso central, resultante de uma descarga elétrica paroxística de alta voltagem, que pode ocorrer em qualquer população neural do telencéfalo ou do tronco cerebral. A descarga paroxística pode se iniciar espontaneamente, em neurônios patológicos ou em neurônios normais, através de estímulos elétricos, farmacológicos ou fisiológicos.

A semiologia clínica e eletroencefalográfica divide-se, de início, em dois grandes tipos de crises epilépticas: as crises focais (ou parciais), decorrentes de alteração de sistema anatomofuncionais específicos, e as crises generalizadas, decorrentes de modificação de todo o cérebro (ou de, pelo menos, grande parte dele).

Crises epilépticas generalizadas

Múltiplos são os mecanismos neurofisiológicos envolvidos na produção de uma crise convulsiva generalizada.  Existem controvérsias em torno deste assunto. 

Restringindo-se à teoria fisiopatogênica idealizada por H. GASTAUT —que, se tem o defeito de não ter sido inteiramente demonstrada, tem a grande vantagem de explicar, sob uma base única, as diferentes formas de epilepsia generalizada, quer do ponto de vista clínico, quer do ponto de vista eletroencefalográfico — numerosos experimentos, desde aqueles iniciados há mais de um século, até os modernos dados  fornecidos pela eletroneurofisiologia, mostram que:

- As estruturas reticulares do tronco cerebral desempenham um papel determinante da manutenção da consciência, por intermédio do sistema ativador ascendente (formações  reticuladas do tronco cerebral, refere-se, num sentido amplo, a todas as estruturas não específicas que se estendem desde o bulbo até o polo anterior do tálamo). O conjunto destas estruturas corresponde ao “centroecéfalo”. Daí, as crises generalizadas serem também chamadas de crises centroenceflicas).

— A ativação das formações reticulares do tronco cerebral inferior (infratalâmicas) produz um espasmo muscular tônico generalizado e fenômenos vegetativos maciços, simultaneamente a uma dessincronização do eletroencefalograma (ritmos muito rápidos e de baixa voltagem).

— A estimulação talâmica induz o aparecimento, no eletroencefalograma, de um ritmo em torno de 10 c/s, generalizado, bilateral, síncrono e simétrico, chamado ritmo recrutante.

— A estimulação de certos núcleos talâmicos medianos e anteriores dos efetores musculares e viscerais.

— A ação progressivamente intensificada do sistema inibidor anti-recrutante, expressa no eletroencefalograma pelo aumento de amplitude e de duração das ondas lentas e, clinicamente, por descontrações cada vez mais prolongadas, é facilitada pelo esgotamento igualmente progressivo do córtex, muito sensível às consequências anóxicas e tóxicas da descarga neuronal prolongada.

— Fase pós-crítica - Uma vez que o tálamo está na origem tanto do sistema recrutante tálamo-cortical, como do sistema inibidor tálamo-caudadeo, vê-se que a descarga reticular, responsável pela crise tônico-clônica, determina o seu próprio término, pois ativa concomitantemente dois sistemas antagonistas cujo efeito é anular-se.

Chega-se, assim, do ponto de vista eletroencefalográfico, a um verdadeiro silêncio elétrico (extinção cortical), que se segue à última clonia e ao último complexo poliponta-onda. A exclusão funcional completa do córtex, traduzida pela extinção elétrica, explica a persistência do estado de inconsciência (coma pós-crítico). Somente após o retorno de uma certa atividade elétrica cerebral (ondas lentas regressivas), correspondendo a um reinício das funções corticais, é que a consciência emerge progressivamente e as funções musculares e viscerais retornam ao estado normal.

A ausência no pequeno mal

Trata-se de uma descarga talâmica ocorrendo face a um sistema inibidor bastante ativo, de tal modo, que a produção de uma única onda recrutante seja suficiente para desencadear uma onda lenta inibidora, assim gerando, do ponto de vista eletreoncefalográfico, a imagem de complexos ponta-onda rítmos, em torno de 3 c/s; do ponto de vista clínico, uma perda de consciência, sem fenômenos motores importantes (por vezes, com clonias amortecidas, concomitantes às ondas recrutantes).  

Do pequeno mal mioclônico

Trata-se de uma descarga reticular de todo o tronco cerebral, face a um sistema inibidor relativamente ativo, de tal maneira, que somente após a produção de algumas ondas recrutantes, se desencadeia uma onda lenta inibidora. Assim, produz-se no eletroencefalograma o aspecto de complexos poliponta-onda repetidos e, clinicamente, abalos mioclônicos maciços, concomitantes às polipontas.

As mioclonias

· Mioclonias maciças - Trata-se de uma descarga reticular de todo o tronco cerebral, de tal forma breve, que não chega a acionar um sistema inibidor normalmente desenvolvido. No eletroencefalograma, vamos encontrar um surto de polipontas e, clinicamente, um abalo mioclônico generalizado.

· Mioclonias  parciais - Trata-se de descarga reticular infratalâmica, na qual a extrema brevidade da descarga meso-rombencefálica não chega sequer a se propagar localmente, o que explica serem estas miocionais muito breves, fracas, localizadas e sem qualquer modificação eletroencefalográfica concomitante.

Crise amiotônica (“crise de desmonte”)

Esta crise se explica por uma descarga talâmica em indivíduo, ou em condições tais, em que o sistema inibidor antirrecrutante é mais ativo ainda do que na ausência pequeno mal. Daí ocorre o aspecto eletroencefalográfico, no qual predominam as ondas lentas, com mascaramento quase completo do ritmo recrutante e o quadro clínico de uma resolução muscular total, algumas vezes interrompida por clonias amortecidas (crises amiotonoclônicas).

Crises tônicas

Há dois mecanismos possíveis, cada um correspondendo a um dos aspectos eletroencefalográficos, encontradiços nestas crises:

1. Quando a crise se acompanha de uma dessincronização do eletroencefalograma, significa que ela resulta de uma descarga reticular exclusivamente infratalâmica.

2. Quando a crise se acompanha de um ritmo recrutante de 10 c/s, significa que ela resulta de uma descarga talâmica, em indivíduo com sistema inibidor pouco ativo. O espasmo tônico e a descarga vegetativa se realizam por intermédio das vias tálamo-retículo-espinhais e tálamo/córtico/retículo/espinhais. O sistema inibidor pouco ativo não chega a interromper o espasmo tônico para realizar uma fase clônica. No eletroencefalograma, observa-se uma descarga recrutante seguida, apenas no final, por um surto de ondas lentas.

Crises epilépticas focais

O foco epileptogênico é um grupo de células anormais que inicia a descarga paroxística, responsável pela produção de uma crise. Ele é bastante autônomo em seu comportamento elétrico. Assim é que a descarga paroxística ainda persiste no eletroencefalograma, após a indução de silêncio elétrico no córtex normal, por administração parenteral de barbitúricos de ação ultrarrápida. Tampouco o isolamento do córtex, por interrupção de suas conexões com estruturas subcorticais, que produz um silêncio elétrico em neurônios normais, não interrompe a atividade paroxística de células epilépticas.

Foi demonstrado, historicamente, que neurônios epilépticos possuem menor número de terminações sinápticas em seus dendritos e, portanto, parcialmente desencadeia um processo de inibição ativa (manifestado no eletroencefalograma, pelo aparecimento de ondas lentas), agindo, ao mesmo tempo, sobre o próprio tálamo (com isto suprindo a resposta recrutante) e sobre o tronco cerebral inferior, interrompendo a contração tônica e os fenômenos vegetativos, produzidos por sua estimulação. Há várias razões para se crer que tal processo se realize através de um circuito inibidor tálamo-caudado.


Os diferentes aspectos eletroencefalográficos e clínicos dependem apenas de variações:

· Quanto à sede de descarga (talâmica, infratalâmica, ou ambas).

· Sua duração.

· Maior ou menor eficiência do sistema inibidor encarregado de interrompê-la.

Crise generalizada tônico-clônica (grande mal)

· Fase tônica - Decorre de uma descarga maciça de toda a formação reticular do tronco cerebral.

A partir da porção infratalâmica, explicam-se a contração generalizada e os fenômenos vegetativos. Explica-se também o ritmo recrutante observado no eletroencefalograma, durante esta fase.

· Fase clônica - Decorre da entrada em ação do sistema inibidor circular tálamo-caudo-talânico responsável:

· Pela interrupção periódica do ritmo recrutante por ondas lentas inibidoras, compondo o aspecto eletrencefalográfico de complexos poliponta-onda.

· Pela interrupção igualmente periódica do estado de contração “desenfreados”. 

A excitabilidade aumenta e a hipersensibilidae das células epilépticas são os fatores responsáveis pelas descargas paroxísticas reiteradas que se observam em certas epilepsias reflexas, nas quais estas descargas podem ser desencadeadas por estímulos aferentes relativamente suaves. O exemplo clássico é a descarga induzida por foto-estimulação intermitente. 

A hipersensibilidade das células epilépticas pode também ser observada pelo desencadeamento de descargas paroxísticas e de atividade crítica, como resposta a uma hipertemia, hiper-hidratação, hiponatremia, hipóxia e hipoglicemia.

Respostas paroxísticas reiteradas, perante uma isquemia cerebral, alterações de tensão de CO2 e hiper-hidratação celular são clinicamente evidentes em paciente cujas crises são precipitadas durante hiperventilação ou durante o período menstrual.

Durante a atividade paroxística autônoma de um foco epileptogênico, o eletroencefalograma registra uma descarga de alta voltagem e curta duração, ponta (espícula) ou onda aguda (onda sharp), que pode ou não ser seguida de onda lenta.

As modificações elétricas no  eletroencefalograma, durante a descarga paroxística, são o resultado de uma sequência de excitação e inibição. A descarga rápida representa potenciais excitadores (despolarizantes), e a onda lenta coincide com os potenciais inibidores (hiperpolarizantes). Esta atividade inibidora é produzida pela ação de interneurônios inibidores, ativados por fibras colaterais recorrentes, nascidas nas próprias células epilépticas. Em torno de um foco epiléptico, demonstrou-se a existência de populações de neurônios que desenvolvem potenciais inibidores durante as descargas paroxísticas. Isto sugere que um “meio circundante inibidor” pode limitar a difusão cortical de uma atividade crítica, reduzindo-a à área do foco.

Periodicamente, no entanto, uma descarga paroxística focal se difunde para neurônios normais, incorporando-os numa descarga epiléptica prolongada. Esta difusão pode se fazer:

· Dentro do próprio córtex, através de curtas conexões sinápticas córtico-corticias.

· Através de vias eferentes, para células anatômicas e funcionalmente relacionadas, situadas em estruturas subcorticais.

· Por vias eferentes, para núcleos talâmicos não específicos e formação reticular mesencefálica, a partir de onde as descargas podem ser transmitidas difusamente para todo o telencéfalo.

Crises focais simples

O tipo clínico da crise que se desenvolve, a partir de um determinado foco, depende da área onde este se situa e dos sistemas anatômicos e funcionais envolvidos na difusão da descarga.

Uma descarga paroxística, que permaneça localizada numa determinada área cortical, poderá não produzir crise clínica. Provavelmente, nenhum sintoma discernível ou sinal clínico poderá ser observado, enquanto a descarga epiléptica permanecer restrita ao córtex.

Entretanto, quando uma descarga epiléptica se desenvolve, incluindo estruturas subcorticais anatomicamente relacionadas, pode-se observar alterações na função do sistema nervoso central. Experiências mostram que macacos com focos epileptogênicos crônicos no córtex motor apresentam manifestações críticas (movimentos convulsivos nas extremidades contralaterais), quando o foco projeta potenciais epilépticos em certos centros subcorticais. Os experimentos também mostram que descargas paroxísticas restritas ao córtex motor não se acompanham de movimentos convulsivos. Centros motores extrapiramiais, incluindo o subtálamo, o pallidum, o núcleo rubro e o tegumento mesencefálico, precisam ser envolvidos para que os fenômenos convulsivos motores se expressem clinicamente.

Semelhantes considerações se aplicam às crises focais originadas em outras áreas corticais.

As crises focais corticais e os sistemas anatômicos e funcionais são divididos em quatro grupos, cada área cortical descarregando em estruturas subcorticais específicas:

· O córtex granular frontal, para o núcleo caudado e o núcleo dorso-medial do tálamo.

· O córtex central, para o putâmen e a massa nuclear lateral do tálamo.

· O córtex temporal, para a amígdala, o hipocampo e os núcleos septais.

· O córtex estriado, para o pulvinar e os núcleos geniculados laterais.

Crises focais complexas

As crises epilépticas originais no lobo temporal, e suas conexões, são consideradas separadamente, devido a sua sintomatologia complexa. A descarga epiléptica desenvolvida no córtex do lobo temporal pode envolver um ou mais mecanismos, relacionados com vivência consciente, memória, intelecto, regulação vegetativa, comportamento volitivo e comportamento afetivo.

O centro anatômico e fisiológico responsável pelas diversas manifestações das crises temporais é o complexo amigdalo-hipocampal, com suas relações anatômicas e funcionais.

Uma descarga epiléptica no córtex temporal medial, temporal posterior, insular ou temporoparietal, que envolva apenas projeções para estruturas hipocampais ou amigdalinas localizadas, pode produzir vários tipos de falsas vivências. As mais comuns são as ilusões e alucinações olfativas, visuais, auditivas ou afetivas.

Essas crises focais não se acompanham dos outros fenômenos clássicos das crises temporais, a menos que haja ulterior difusão da descarga para centros subcorticais mais profundos. Entretanto, quando a descarga epiléptica se propaga, invadindo áreas de projeção do sistema amígdalo-hipocampal, uma crise perceptual elementar se transforma num automatismo, caracterizado por amnésia, perda de contato consciente com o ambiente, movimentos de degustação, movimentos mastigatórios e outros comportamentos repetitivos ou automáticos, bem como fenômenos vegetativos.

A propagação da descarga epiléptica que envolve os circuitos amigdalinos resulta em envolvimento, também, do córtex homotópico contralateral, bem como em difusão para centros mesodiencefálicos. Provavelmente, os automatismos temporais com amnésia só ocorrem com o envolvimento simultâneo de ambos os lobos temporais no processo epiléptico.

O complexo amigdalino pode ser considerado um sistema de projeção difusa, semelhante à formação reticular do tronco cerebral e aos sistema talâmico de projeção difusa, tanto assim que sua estimulação direta, em animais e em seres humanos, provoca modificações generalizadas do eletroencefalograma, do tipo dessincronização ou reação de alerta. Este dado reforça o conceito de que o sistema límbico é importante no mecanismo de memória, o que explica, em parte, a amnésia que é um dos aspectos característicos dos automatismos epilépticos.

A projeção das descargas da amígdala, para os centros reguladores hipotalâmicos e centros controladores do tronco, explica as respostas vegetativas, tais como modificações da pressão arterial, parada respiratória, dilatação e contração pupilar.

Infelizmente, apesar das conexões difusas de suas estruturas, nem sempre as descargas epilépticas nascidas na profundidade do lobo temporal, são projetadas para a superfície, resultando estes casos em eletroencefalogramas negativos.

Crises epilépticas focais 

Com generalização secundária
A generalização secundária de uma crise focal significa o desenvolvimento de uma crise generalizada, a partir de uma área epileptogênica restrita. Fisiologicamente, a descarga focal se transforma em descarga generalizada de alta voltagem, com o mesmo aspecto em todas as áreas do cérebro. A generalização ocorre por aumento dos potenciais epilépticos em áreas subcorticais, de forma progressiva e ordenada: a descarga focal se propaga utilizando as vias funcionais e anatômicas disponíveis, de acordo com o local particular de seu início.

Qualquer que seja o local de sua origem, e à medida que vai se intensificando, a descarga focal se propaga, através de vias eferentes, para núcleos talâmicos inespecíficos e para a formação reticular do tronco, a partir daí ocorrendo generalização da descarga elétrica, acompanhada das manifestações clínicas correspondentes.


Dois fatores são importantes na generalização de uma crise focal:

1. A excitabilidade do foco epileptogênico.

2. O local anatômico onde este se situa.

Diferentes regiões do córtex possuem diferentes limiares para iniciar a descarga epiléptica, e também diferentes condições de propagar a descarga para áreas críticas a partir de onde são atingidos os mecanismos centrais de generalização.

Uma descarga epiléptica, originada no córtex estriado, se propaga rapidamente para o pulvinar e núcleos geniculados laterais. Entretanto, geralmente, não ocorre difusão além destes núcleos, o que explica porque as crises iniciadas da região occipital raramente generalizam.

Ao contrário, o limiar necessário para o desenvolvimento de uma descarga epiléptica no córtex frontal medial, giro cíngulo e região paraestriada, é relativamente baixo e próximo do limiar de propagação, resultando em generalização rápida da mesma, com produção de convulsão generalizada em que, dificilmente, se pode suspeitar, por meios exclusivamente clínicos, de um início focal.

O limiar de excitabilidade dos centros do tronco cerebral, responsáveis pela generalização de descargas epilépticas, normalmente é elevado. Certos pacientes, no entanto, possuem este limiar baixo. Provavelmente devido a um fator constitucional predeterminado.

Correlação eletroclínica em eletroencefalografia nas epilepsias

A eletroencefalografia consiste em detectar e registrar os fenômenos bioelétricos cerebrais, por meio de elétrodos colocados sobre o couro cabeludo. A diferença de potencial criada pelo neurônios, após captada, é amplificada, transmitida ao oscilógrafos e inscrita em papel que ocorre a velocidade de 3 cm/seg.

EEG normal do adulto

O adulto normal, em vigília, e em repouso físico e psíquico, tem atividade elétrica cerebral constituída por ritmos cuja frequência oscila entre 8  a 12 Hz, e amplitude entre 40 a 100 (V, com predomínio em áreas posteriores. Os estímulos sensoriais, tais como atenção, abertura e fechamento dos olhos,  modificam a frequência e a amplitude dos citados ritmos. Quando os estímulos sensoriais cessam, nota-se ativação do ritmo inicial.

Variações do ritmo alfa quanto

 À amplitude e frequência 

O rítmo alfa classifica-se em três tipos:

1. O rítmo alfa M (minor) - Comumente localizado  na região occipital, às vezes assimétrico, com frequência que oscila entre 12 e 13 Hz. A abertura e fechamento das pálpebras, ou a atividade mental, não modificam o traçado. As pessoas que apresentam este tipo de ritmo alfa têm tendência a transformar todos os pensamentos em termos de imagens visuais.

2. O rítmo alfa R (reativo) - Tem amplitude que oscila entre 15 a 50 (V, estado o paciente com os olhos fechados. A abertura dos olhos reduz essa amplitude para mais de 50%.

3. O rítmo alfa tipo P (persistente) -  Tem a mesma amplitude que o tipo R (15 a 50 (V), não sofre modificações durante a atividade mental e tem a sua amplitude diminuída de menos de 50%, pela abertura e fechamento dos olhos.

Tomografia dos ritmos cerebrais

Nas regiões frontocentrais, aparecem ritmos rápidos cuja frequência oscila entre 15 a 25 Hz, e a amplitude é menor do que a do ritmo alfa. Nas regiões temporais, o ritmo é relativamente mais desorganizado do que em outras áreas, constituído por ondas teta de 4 a 7 Hz e amplitude em torno de 40(V.

Variantes do traçado eletrecenfalográfico normal

Classificação do eletroencefalograma fisiológico, de acordo com a forma de distribuição das ondas, no tempo e no espaço em:

· EEG constituído predominantemente por ritmos “alfa”.

· EEG constituído predominantemente por ritmos “beta”.

· EEG  de amplitude reduzida.

· EEG irregular

O traçado do eletroencefalograma constituído predominantemente por ritmos alfa apresenta um tipo de ritmo dominando em áreas parieto-occipitais, com caráter regular, cuja oscilação de frequência é, no  máximo, de 1 Hz. Este tipo de traçado mostra, nas áreas anteriores do cérebro, um ritmo alfa irregular de amplitude menor e, às vezes, mais lento. Podem ser encontradas ondas beta em regiões pré-centrais, que se apresentam em surtos breves e com amplitude reduzida. As ondas teta podem estar presentes.

O eletroencefalograma constituído predominantemente por ritmo beta é caracterizado por ondas  de 16 a 25 Hz e 20 a 30 (V, com caráter contínuo ou em surtos, principalmente em áreas frontais. Constitui achado constante em 8% da população. Amplitudes superiores a 50 (V falam a favor de efeitos de determinados medicamento como: barbitúricos, hidantoinatos ou benzodiazepínicos.

O eletroencefalograma irregular ou instável apresenta variabilidade de frequência e amplitude, podendo levar a uma margem de oscilação do ritmo alfa de até 2 a 3 Hz. É encontrado em 15% da população normal, principalmente em jovens, ou adultos em idade avançada.

As frequências dos ritmos cerebrais podem apresentar variações fisiológicas e patológicas, tanto no sentido de aceleração, como no sentido de lentificação, dependendo da idade, estado de consciência, determinados medicamentos, modificações do metabolismo cerebral e epilepsia.

Idade

A atividade elétrica cerebral apresenta diferentes aspectos, de acordo com a idade. Desde os primeiros meses de vida intrauterina, a mesma pode ser captada. Porém, é a partir do primeiro mês de vida extrauterina que começa a haver maior diferenciação topográfica. A partir do quinto mês, a atividade elétrica occipital é mais regular e estável, com frequência de 4 a 6 Hz, o que lembra a atividade alfa do adulto. Esta etapa coincide com o aumento de coordenação motora, percepção visual e atividade motora voluntária. No terceiro ano, os ritmos têm frequência de 7 a 8 Hz, e amplitude de 50 (V, em média, predominando em áreas occipitais.

Pode haver ritmo teta nas regiões temporoparientais. Do quinto ao sexto ano em diante, o ritmo alfa pode se tornar mais abundante, mas sempre ao lado do ritmo teta. É somente aos dez ou 12 anos de idade, que o ritmo alfa occipital se estabiliza. A frequência de atividade elétrica cerebral com relação à idade pode ser resumida.

A atividade elétrica cerebral varia com o estado de consciência. Quanto mais profundo for o coma, mais lento será o traçado. Entre os comas de causas endógenas, o que apresenta padrão eletrográfico mais típico é o hepático, quando leva à encefalopatia hepática. Nesta, aparecem ondas trifásicas de M, constituídas por duas ondas eletronegativas, separadas por uma positiva de amplitude elevada.

Os comas de causas exógenas (monóxico de carbono, álcool, barbitúricos, meprobamatos, aminas simpaticomiméticas) levam inicialmente a aumento da frequência de ritmos que vão diminuindo de acordo com a profundidade do coma.

Entre as moléstias que modificam bioquimicamente o metabolismo cerebral, temos as dislipidoses cujo padrão eletrográfico pode ser caracterizado por ondas trifásicas de amplitude elevada, ou mesmo, em casos raros, surtos de ponta-onda com caráter difuso.

Na oligofrenia fenilpirúvica, o padrão eletrográfico pode ir desde atividade irritativa, apresentar lentificação local ou difusa, ou mesmo um traçado morfologicamente semelhante à hipsarritmia, isto por diesmielinização em diferentes áreas do encéfalo. 

Grafoelementos patológicos

Os estados patológicos, como a epilepsia, podem mostrar anomalias eletrográficas com a seguinte classificação:

· Pontas- São geralmente unifásicas, apresentam frequência inferior a 80 mili-segundos, e amplitude em torno de 100 (V. Podem aparecer isoladas ou em surtos (polipontas), durante a fase tônica da crise generalizada do tipo tônico-clônico, formando o ritmo recrutante a 10 Hz. Neste caso, assumem o caráter bilateral e síncrono. Nas crises jacksonianas, apresentam frequência de 18 a 20 Hz, geralmente de localização pré-central e, após 6 a 8 segundos, se irradiam para as regiões vizinhas do hemisfério ipsilateral,  difundindo-se, através do corpo caloso, ao hemisfério contralateral.

· As ondas agudas (“sharp”)  -  São geralmente multifásicas. A fase ascendente é quase sempre vertical, porém a fase descendente é mais aplanada, com duração de 80 a 200 milissegundos, e falam a favor de atividade irritativa de localização cortical. A diferenciação morfológica, entre as pontas e as ondas agudas, às vezes, é difícil, senão quase impossível.

· Nas montagens bipolares, as ondas agudas (sharp) podem apresentar o fenômeno de reversão de fase, cujo significado patológico é o de estar o mais próximo possível da população de neurônios que funcionam assincronicamente. 

· Os complexos de ponta-onda - São formados por vértices retangulares alternantes, com menos de 100 milissegundos, e ondas lentas de 200 a 500 milissegundos. Quando assumem o caráter bilateral e síncrono, indicam população de neurônios que funcionam assincronicamente nos circuitos corticossubcorticais. Podem ser subdivididos em dois tipos:  

1. Ponta-onda rápida - Apresenta frequência de 3 Hz, com caráter paroxístico, bilateral e síncrono,  particularmente durante a hiperpnéia. É o padrão eletrográfico da epilepsia generalizada do pequeno mal, tipo ausência.

2. Ponta onda lenta ou complexo onda aguda/onda lenta - Apresenta frequência em torno de 2 a 2,5 Hz, com caráter difuso, ou não, ativado particularmente pelo sono e fala, a favor da síndrome de LENNOX-GASTAUT.

· Polipontas-ondas - Aparecem na epilepsia generalizada de pequeno mal, tipo mioclônicos, particularmente sob efeito de estímulo luminoso.

Métodos de ativação

São usados, em eletroencefalografia, métodos para colocar o cérebro em condições tais de funcionamento metabólico, que possibilitem a identificação de anomalias subclínicas que não aparecem em condições habituais de registro.

Hiperpneia consiste em solicitar do paciente uma hiperventilação pulmonar,  com duração  média de 3  a 5 minutos. Tal hiperventilação pulmonar acarreta uma alcalose causada pela eliminação de CO( alveolar, levando a um aumento do ph cerebral e, consequentemente, a uma vasiconstrição com anóxia por isquemia. Até os 20 anos de idade, pode aparecer lentificação por ondas delta, aos 2 ou 3 segundos após o término da prova. Quando persiste durante um minuto, suspeita-se da existência da anomalia difusa, inespecífica. Em adultos acima de 25 anos, considera-se patológico o aparecimento de ondas bilaterais de 3 a 5 Hz, no segundo minuto. Também é patológica a lentificação de ritmos, além de 30 segundos, após o término da prova.

Diferentes trabalhos mostram que a eficácia da hiperpneia depende de numerosos fatores, em particular da taxa de glicose sanguínea. Um nível baixo da taxa de glicose sanguínea faz aparecer anormalidades paroxísticas, mesmo no indivíduo normal. Isto deve levar a uma certa prudência na interpretação dos efeitos da prova. Por este motivo, não se deve prolongá-la exageradamente, nem considerar como patológicas as anomalias que ocorrem depois do terceiro minuto. Na infância, esta prudência se faz mais necessária, porque a maioria das crianças, quando submetidas a uma hiperpneia prolongada apresentam lentificação e um aumento notável da amplitude rítmica. Por outro lado, o aparecimento de grafoelementos patológicos isolados, ou sob a forma de complexos, deve ser considerado como sinal de anormalidade.

A maturação cerebral modifica sensivelmente a localização das ondas lentas provocadas pela hiperpneia. As crianças em idade pré-escolar e escolar apresentam uma lentificação  com aumento de amplitude de ondas, que tem direção posteroanterior, passando a ter predomínio anterior em torno dos 12 anos de idade. O predomínio de ritmos lentos, durante a hiperpneia em áreas anteriores, nos primeiros anos de vida, particularmente quando de aparecimento precoce, terá significado patológico.

- Fotoestimulação - Ao paciente com os olhos fechados, aplica-se um estímulo luminoso intermitente, de frequência variável, emitida por um estroboscópio. A frequência efetiva dos lampejos é relacionada com a idade, sendo mais ou menos deb 15 Hz para os adultos. Este tipo de ativação aumenta de mais ou menos 10 % a possibilidade dos achados convulsivantes específicos. A fotoestimulação apresenta vários tipos de respostas, tais como:

· Reação fotossensível - Neste caso, o lampejo estimula o aparecimento de ondas lentas com caráter difuso, frontocentrais ou occipitais. A fotossensibilidade é herdada com grande penetrabilidade.

· A resposta fotoconvulsiva dá aparecimento a pontas múltiplas, polipontas ou ondas lentas com caráter difuso. É para a epilepsia mioclônica do pequeno mal que este tipo de ativação é geralmente mais eficaz.

-Estímulo acústico - Este tipo de estímulo é menos eficaz do que a fotoestimulação. São usados tons de 70 a 100 decibéis. Pode ser permanente ou com interrupções de 2 a 3 segundos. Tem particular importância na epilepsia musicogênica e em alguns casos de epilepsias subclínicas temporais ou temporonasais,  em que os fatores emocionais são importantes para o aparecimento das crises.

-Sono - Pode ser espontâneo ou induzido. A patologia eletrográfica aparece geralmente nas fases superficiais, ou durante a reação do despertar. O sono tem particular importância para ativar a epilepsia do tipo tônico/clônico e psicomotora, em determinados tipos de medicamentos, inalação de gases, reflexos circulatórios etc.

Aplicações práticas da eletreocenfalografia

São imprescindíveis certas informações com referências à idade do paciente, duração da moléstia, frequência das crises, características das mesmas, manifestações psíquicas que as acompanham, terapêutica (eletrochoque), intervenções cirúrgicas, se as crises são diurnas ou noturnas, dominância hemisférica, tipos de alterações de conduta, rendimento escolar etc.

Para que o paciente seja encaminhado ao laboratório de eletroencefalografia, não há necessidade, em hipótese alguma, que seja suspensa a medicação que vinha sendo administrada, acarretando esta atitude, por vezes, sérios inconvenientes. O mesmo axioma é válido para a proximidade de crises. Um paciente que apresentou crise convulsiva de manhã pode, no mesmo dia ou, no dia seguinte, ser encaminhado ao laboratório de eletroencefalografia, para exame. O edema cerebral, residual, pós-crítico, modifica, às vezes, o ritmo de base fisiológico, mas dificilmente irá mascarar as anormalidades eletrográficas específicas. Portanto, deverá ser considerada falha na formação profissional do neurologista/eletroencefalografista, quando este não fizer anamnese apurada e, eventualmente, até exame neurológico completo, incluindo o fundo de olho dos pacientes que são submetidos ao exame eletroencefalográfico. Se assim não proceder, o especialista perderá as  informações necessárias para a correlação eletroclínica.

O valor do método consiste em fornecer dados específicos a respeito  da epilepsia, apesar de não substituir a observação clínica das crises, nem a análise minuciosa dos fenômenos que nelas acostumam ocorrer.

Um traçado normal, em vigília ou sono, não é prova positiva de normalidade clínica, pois o eletroencefalograma registra apenas 1/3 da atividade elétrica cerebral. As patologias focais, situadas em estruturas subtentoriais, nos núcleos da base, no córtex profundo ou na substância branca, dificilmente são captadas pelo eletroencefalograma. 

Não há relação segura entre a duração das manifestações convulsivas e a intensidade das alterações eletrográficas. Nos pacientes que apresentam poucas crises convulsivas, em geral o traçado é normal. Ao contrário, naqueles que apresentam muitas, na maioria das vezes, o traçado é alterado.

Com relação à idade, as manifestações eletrográficas se caracterizam em:

· Até mais ou menos dois anos de idade, além das manifestações do tipo difuso, é a hipsaritmia a patologia que mais frequentemente se apresenta. A hipsarritmia pode, sob o ponto de vista eletrográfico, mostrar quatro aspectos quanto à sua evolução:

1. Normalização do traçado.

2. Deixar como sequela eletrográfica surtos de lentificação por ondas teta ou delta, ou ondas agudas com caráter difuso.
3. Deixar como sequela eletrográfica focos múltiplos ou hemisféricos geralmente por ondas agudas ou pontas.

4. Evoluir para a síndrome de Lennox-Gastraut.

· As manifestações  eletrográficas críticas das crises generalizadas, do tipo tônico /clônico, respeitam apenas os extremos da vida, sendo mais frequentes na faixa etária entre dois e 45 anos.

· As manifestações eletrográficas das crises generalizadas, do tipo ausência do pequeno mal, são encontradas particularmente nas idades de quatro a sete ou 11 anos, desaparecendo, na maioria das vezes, até 25 anos. As mesmas considerações são válidas para as crises mioclônicas e amiotônicas.

· Os focos frontais aumentam progressivamente com a idade, tendo seu aparecimento máximo em torno de cinco a dez anos, passando a diminuir com o aumento da idade, sendo quase que inexistentes acima dos 45 anos.

· Os focos parietais aumentam progressivamente com a idade, atingindo sua incidência máxima em torno de quatro a sete anos, diminuindo gradativamente e sendo praticamente ausentes em torno dos 40 anos.

· Os focos occipitais aumentam progressivamente com a idade, tendo sua incidência máxima em torno de seis a dez anos, diminuindo aos poucos, e estando praticamente ausente em torno de 20 anos.

· Os focos temporais médio têm sua maior incidência a partir dos 13 a 15 anos, daí diminuindo progressivamente, passando a ser mais evidentes na área temporal anterior, que aumenta progressivamente com a idade, atingindo seu maior aparecimento entre 40 e 60 anos.

· O tratamento anticonvulsivante ou moléstias intercorrentes exercem influência sobre o perfil longitudinal dos traçados. O clínico não deve ser impressionar com o resultado de um tratamento se um traçado está melhorando em relação ao anterior e não está autorizado a suspender a medicação exclusivamente em função do resultado de um traçado normal. É baseado na correlação eletroclínica, que deve indicar que, em certos casos, o traçado só se normaliza totalmente, dois a três anos após o paciente ter a última manifestação crítica.

· A presença de anormalidades eletrográficas, em pacientes clinicamente normais, constitui apenas um sinal de alarme, sem que por isso o indivíduo precise ser medicado como convulsivo.

· Quando os achados focais não correspondem às manifestações clínicas, várias possibilidades devem ser levadas em consideração:

1. Da superfície interna dos lobos frontal e temporal de um lado, podem aparecer excitações que se difundem para o lado opostom dando alterações eletrográficas contralaterais.

2. Por sua causa das conexões córtico-subcorticais, um foco subcortical, por exemplo, pode enviar impulsos para áreas corticais do hemisfério oposto, dando a impressão falsa de que o foco secundário (cortical) seja a sede da população de neurônios que funcionam assincronicamente.

3. Um foco cortical pode, ao contrário, enviar impulsos ao tálamo, e daí voltar sob a forma de focos múltiplos, em várias regiões do córtex.

4. No caso das crises generalizadas, impulsos subliminares procedentes do centroencéfalo se propagam a outras estruturas, dotadas de menor limiar de excitação, apresentando-se no traçado sob a forma de focos. Por outro lado, nas crises generalizadas, a um foco ao  nível do tálamo, são superpostas atividades de todas as outras regiões, de tal forma, que o foco primitivo passe despercebido. O uso de elétodos timpânicos faríngeos e o aumento da velocidade do papel, às vezes facilitam o aparecimento do foco primitivo.

Orientação diagnóstica das epilepsias

O exame clínico é a etapa mais importante no diagnóstico  do tipo clínico e da etiologia das epilepsias. Esta etapa implica na obtenção de uma história médica e familiar detalhada, seguida do exame físico geral e neurológico.

Pela anamnese, obtida do paciente e de seus familiares, consegue-se, na grande maioria dos casos, a classificação do tipo clínico da crise epiléptica. Alguns aspectos da história devem ser enfatizados: data do início da moléstia, frequência e duração das crises, fatores precipitantes, resposta terapêutica, antecedentes obstétricos e antecedentes mórbidos.

O exame clínico geral, do mesmo modo que o exame neurológico, costuma ser normal. Entretanto, pode fornecer elementos importantes, no esclarecimento da etiologia das crises epilépticas: assimetria craniana (atrofia de hemisfério cerebral), manchas vinhosas no território de inervação do trigêmeo (síndrome de STURGE-WEBER), nódulos em asa de borboleta na face (esclerose tuberosa). O exame oftalmoscópio pode evidenciar: papiledema (hipertensão intracraniana), malformações vasculares, cicatrizes de toxoplasmose e infiltrações da esclerose toberosa.

Quando se suspeita de crise de pequeno mal (PM), submete-se o paciente a alguns minutos de hiperventilação, pois em grande número de casos, estas crises podem ser desencadeadas por este procedimento.

Exames paraclínicos 


-Eletrencefalograma (EEG) - nos casos em que é positivo, este exame é tão importante quanto o exame clínico, no diagnóstico das epilepsias. Entretanto, em cerca de 40 % dos pacientes epilépticos, o EEG de repouso pode ser normal. Esta porcentagem cai sensivelmente, com as provas de ativação do traçado: hiperventilação, fotoestimulação, sono, drogas convulsivantes.


-Exame do líquido cefalorraquiano (LCR) - Nos casos de epilepsia funcional, este exame é usual. Pode, no entanto, ser realizado até três ou quatro dias após a crise epiléptica, revela discreto aumento da pressão inicial, ligeira hipercitose, e mesmo  pequena elevação da taxa de proteínas. Nos casos de epilepsia sintomática, o exame do LCR pode fornecer dados importantes quanto a presença  de neoplasias, de processos inflamatórios, de cisticercose cerebral. Em nosso meio, o exame do LCR assume a maior importância, devido à grande frequência da neurocisticercose, comprovada pelo achado de hipercitose com eosinófilos e positividade da reação de WEINBERG.


A) Exames radiológicos e imageológicos:


- Craniogramas simples - Podem evidenciar: sinais indiretos de atrofia de um dos hemisférios cerebrais (hemiatrofia craniana), calcificações intracranianas patológicas (toxoplasmose, cisticercose, esclerose tuberosa, doença de STURGE-WEBER, aneurismas calcificados), sinais diretos ou indiretos de tumores intracranianos (calcificação do tumor, erosão dos ossos da abóboda craniana, desvio  da pineal calcificada) e sinais de hipertensão endocraniana (erosão das apófises clinóides posteriores, disjunção de suturas).


-Tomografia computorizada do crânio (TC) e ressonância magnética do crânio (RMC) - é indicada nos casos suspeitos de tumores intracranianos e de malformações vasculares cerebrais.



B) Exames funcionais

-Tomografia por emissão de fóton único (SPEC). O SPEC  é também indicado nos casos de tumores, de malformações vasculares e alterações metabólicas  cerebrais.


 
C) Diagnóstico diferencial 

- O diagnóstico diferencial das epilepsias envolve uma série de condições, representadas por crises de natureza variada e que não dependem de descargas de uma população neuronal hiperexcitável. As crises epilépticas podem ser classificadas, segundo os fatores desencadeantes, em:

· Crises  anóxicas
A anóxia cerebral, difusa ou localizada, pode determinar crises, por vezes idênticas às crises epilépticas:

-Sincope - Caracteriza-se por sensação de fraqueza , palidez, sudorese, taquicardia e perda de consciência. É provocada por diminuição da perfusão sanguínea cerebral, resultante da queda da pressão arterial sistêmica (hipotensão ortostática, vasodilatação periférica) ou consecutiva à redução do débito cardíaco (taquicardia paroxística, síndrome de STOKES ADAMS, estenose aórtica).

-“Drop attacks” - Crises de desmonte ocorrem com pouca ou nenhuma alteração da consciência, vertigem, perda de equilíbrio e disartria, consequente à insuficiência vascular do território vertebrobasilar. A idade do paciente e a presença de outros sinais de arteroesclerose orientam o diagnóstico. 


-Crises de perda de fôlego - Precipitadas por dor intensa ou emoção, são provocadas pela redução das trocas gasosas ao nível alveolar, o que determina hipóxia cerebral.

-Crises de confusão e perda da consciência - São devidos à anóxia resultante de envenenamentos por substâncias químicas que bloqueiam o metabolismo oxidativo (cianetos), ou que tenham grande afinidade pela hemoglobina  (monóxido de carbono).

-Crises anóxicas - Semelhantes às anteriores, observadas nos estados hipoglicêmicos de etiologia variada.

· Crises tóxicas

A exposição a agentes tóxicos pode determinar o aparecimento de crises não epilépticas isoladas. Os principais agentes tóxicos são: estricnina, cânfora e as toxinas de certas infecções,  como o tétano e a raiva.

· Crises psíquicas
Representadas, principalmente, pelos ataques histéricos, podem simular verdadeiras crises convulsivas.

· Crises hípinicas
O sono pode ativar crises epilépticas. Há, entretanto, distúrbios paroxísticos não epilépticos que se relacionam com o sono ou que são considerados como distúrbios deste estado.

-Narcolepsia (doença de GÉLINEAU) - Caracteriza-se por sonolência

Excessiva, irresistível e recorrente, que se inicia bruscamente. O paciente

Dorme em circunstâncias extraordinárias: quando está falando, comendo ou

Andando.

-Cataplexia - Episódios de astenia e queda, de instalação brusca,

Geralmente, são desencadeados por estímulos intensos ou por emoções

(riso, cólera, surpresa). Frequentemente a cataplexia está associada à

Narcolepsia.

-Alucinações hipnagógicas - Consistem em experiências visuais e auditivas que ocorrem na fase intermediária entre a vigília e o sono.

-Mioclonias do sono - Observadas no início do sono, são representadas por

Contrações mioclônicas maciças. Não têm significado patológico.

-Crises determinadas pelo brusco despertar noturno - Caracterizam-se por

Confusão mental e comportamento automático (sonambulismo), distúrbios

Vegetativos como a contração do músculo destrusor da bexiga (enurese

Noturna) e palpitações com espasmos musculares generalizados que

Impedem a respiração (pavor noturno).

Estado de mal epiléptico

O termo status epilepticus é usado quando as convulsões persistem ou se repetem de modo a constituir uma condição definida e estável por horas ou dias.

O conceito, não bem delimitado, de estado de mal epiléptico (EME), se refere à duração das convulsões, aos distúrbios clínicos associados e ao prognóstico. Com relação à duração, as convulsões no EME se prolongam por 30 minutos, pelo menos, podendo durar horas ou dias. Entretanto, nem toda crise que perdure  meia hora ou mais, implica em EME. Disfunções neurovegetativas sérias, associadas ao EME, conferem ao quadro clínico gravidade peculiar, sendo mais comuns no EME tipo grande mal.

O EME ocorre, em qualquer idade, quer em paciente com antecedentes neuropatológicos, quer como primeira manifestação de afecção encefálica. Pacientes com epilepsia adquirida estão mais sujeitos a esta complicação do que aqueles do grupo idiopático. Independentemente do agente desencadeante, as lesões localizadas nas áreas anteriores dos hemisférios cerebrais são mais propensas a se associarem com EME do que aquelas situadas posteriormente.

Abaixo, alguns dos múltiplos fatores, possíveis causadores do EME.

I – Retirada abrupta de anticonvulsivante.

II – Afecções agudas:

A. Meningencefalites.

B. Hematoma subdural.

C. Empiema subdural.

D. Trauma craniano.

E. Vasculopatias (infarto, hemorragia).

F. Hipertensão intracraniana.

G.Distúbios metabólicos (anoxia, hipoglicemia, hipocalcemia, hipernatremia, hiponatremia, eclampsia).

H. Tóxicos.

I. Hipertermia (infecção extracraniana).

III – Afecções crônicas:

A. Epilepsia.

B. Pós-traumática.

C.Neurolues.

D. Neurocisticercose.

E. Doenças degenerativas.

F. Tumor intracraniano.

Dentre os vários fatores etiológicos do EME, alguns são mais comuns em determinados grupos etários. Assim, no recém-nascido, a anóxia, a hemorragia intracraniana e as infecções agudas são as causas  mais importantes. Na criança maior, predominam as infecções agudas e a hipertermia. No adulto, sobressaem-se os traumatismos cranianos, neoplasias, lesões vasculares e agentes tóxicos. Outro fator importante, em qualquer grupo etário, é a suspensão abrupta de anticonvulsivantes. Há ainda um razoável número de casos, nos quais não se consegue reconhecer qualquer agente causal.

Quadro clínico

De acordo com o tipo clínico das crises convulsivas, o EME pode ser classificado em: estado de mal, tipo grande mal tônico/clônico, estado de mal tônico, estado de mal clônico, estado de mal mioclônico, estado de mal  de pequeno mal ou estado de ausência, hemiclônico, estado de mal focal ou parciais.

·  O EME tipo grande mal ou EME tônico-clônico 

É o mais comumente encontrado em adultos. Constitui-se de crises generalizadas ou focais, que se generalizam imediatamente e que duram de um a três minutos. Repetem-se de uma a cinco vezes por hora, e o quadro todo persiste por várias horas ou dias. No período intercrítico, o paciente permanece em coma, de grau variável, porém progressivo e com hipertermia de difícil controle. Observando-se, habitualmente, taquicardia e elevação da pressão arterial, pode haver arritmia respiratória, acúmulo de saliva na orofaringe e hipersecreção traqueobrônquica que dificultam a ventilação. Ao exame neurológico, é frequente a observação de hipertonia muscular, sinal de BABINSKI bilateral, midríase e, ocasionalmente, sinais deficitários focais. Os exames laboratoriais traduzem as graves anormalidades metabólicas que acompanham as convulsões. Assim, encontram-se alterados o sódio, potássio, uréia, glicose e ph sangüíneos. Do ponto de vista eletroencefalográfico, o EME tipo grande mal se traduz por série de eventos elétricos generalizados, de distribuição bilateral, síncrona e simétrica. Inicialmente, evidenciam-se depressão e uma aceleração progressiva do ritmo de base, seguidas, durante a fase tônica, por rítmo de ondas negativas de frequência aproximada de 10 ciclos, e de amplitude progressivamente crescente (ritmo epiléptico recrutante). A seguir, durante a fase clônica, observa-se uma interrupção do ritmo recrutante por ondas lentas. Ao fim das descargas críticas, estabelece-se um verdadeiro silêncio elétrico.

·  O EME tônico

Encontrado em crianças e em pacientes com encefalopatias crônicas, e caracterizado por crises tônicas axiais, axorizomélicas ou globais, ocorrem na frequência de quatro a 20 crises par hora. Por vezes, se contrações tônicas são pouco evidentes, porém acompanhadas de disfunção cardiorrespiratória grave, que pode levar ao óbito.

	O aspecto eletroencefalográfico deste EME é variável, podendo ocorrer uma dessincronização que persiste durante todo o espasmo ou, ainda, traduzir-se por um ritmo rápido, de frequência aproximada de 20 ciclos e, finalmente, manifestar-se por um ritmo epiléptico recrutante de 10 ciclos, idêntico ao observado na fase tônica da crise GM. Os dois últimos tipos são comumente seguidos, ao fim do espasmo, por ondas lentas pós-criticas.

·   O EME clônico

Também próprio de criança, é frequentemente desencadeado por hipertermia. É caracterizado por abalos musculares bilaterais, assimétricos, coma e, ainda, por distúrbios neurovegetativos discretos. O prognóstico e relativamente bom. 

· O estado mioclônico
Mais raro, é encontrado em crianças com formas variadas de epilepsia, em casos de encefalopatias progressivas ou associado a hipóxia grave (parada cardíaca). Caracteriza-se por contrações musculares bruscas (mioclônicas), isoladas ou em sucessão, e sem ritmo. A consciência está alterada, na dependência da doença básica.

·  O estado de mal de pequeno mal ou estado de ausência

 É de diagnóstico difícil e denominado clinicamente por distúrbios da consciência. Pode ocorrer desde ligeira obnubilação, que pouco modifica o comportamentonto habitual do paciente, até coma superficial. Se não houver conhecimento prévio da condição epiléptica (PM), o diagnóstico de EME pode não ser suspeitado. Acompanhando a alteração de consciência, podem ocorrer mioclônias focais ou difusas e, eventualmente, outros tipos de convulsões, como crises tônicas axiais ou crises tipo G.M. O estado de ausência pode durar desde horas até semanas, e o diagnóstico é confirmado pelo eletroencefalograma. Neste, evidencia-se uma atividade epiléptica contínua, bilateral, síncrona e simétrica. Tal atividade é representada por complexos ponta-ondas lentas e frequência de 1 a 3 ciclos, contínuos ou fragmentados em surtos. Entre os surtos de complexos ponta-ondas, o ritmo de base pode ser normal ou lento, formado por ondas delta ou teta.

·  O estado de mal hemiclônico
Bastante comum, é observado, em geral, em crianças, sendo menos comum em adultos.  As crises iniciam-se em um segmento e rapidamente se tornam dimidiadas. A consciência, na maioria das vezes, não é comprometida. Hemiparesia ou hemiplegia, com sinal de BABISKI, é praticamente constante, podendo tornar-se sequela permanente. Frequentemente, observam-se descargas de ondas lentas de 2 a 3 ciclos bilaterais e síncronas, mais amplas no hemicrânio oposto às convulsões, onde são mescladas por ritmo recrutante de frequência aproximada de 10 ciclos. De tempos em tempos, esta descarga crítica se interrompe, evidenciando silêncio elétrico nas projeções do hemicrânio.

·  Os estados de mal focais ou parciais
Incluem aqueles com crises focais localizadas em um segmento ou em todo um hemicorpo. Estas crises podem generalizar-se secundariamente. Outro tipo de EME parcial é o da epilepsia temporal, caracterizado por distúrbios do comportamento que podem persistir por vários dias. Assim, períodos de confusão mental, mutismo com estado catatônico, automatismos associados a convulsões focais ou generalizadas caracterizam este tipo de EME.

Os achados eletroencefalográficos são variáveis, no curso do EME parcial. Assim, evidenciam-se descargas tipo tônico/clônicas, representadas por ondas lentas. Tal descarga pode se localizar em dada região, comprometer progressivamente um hemisfério ou se generalizar. Outro tipo é o “traçado anárquico”, com descargas focais, iniciando-se em regiões variadas, de um ou ambos hemisférios cerebrais. Finalmente, encontram-se traçados não modificados, no curso do EME parcial, onde se evidenciam apenas artefatos musculares devido às convulsões.
Fisiopatogenia

Os mecanismos fisiopatogênicos do EME não estão ainda totalmente esclarecidos. Admite-se que certas estruturas do sistema nervoso central, como a formação reticular, núcleos da base, cerebelo e núcleos vestibulares tenham efeito inibidor e sejam responsáveis pelo término das crises convulsivas. No EME, o elemento fisiopatogênico essencial parece consistir na insuficiência destes mecanismos inibitórios.

Patologia

A importância do EME reside no fato de que, por si mesmo, determina lesões encefálicas graves, além de distúrbios clínicos importantes, capazes de provocar o óbito.

Observam-se, no início das convulsões, hipertensão arterial, aumento da pressão venosa encefálica e acidose metabólica e respiratória. Quando a crise ultrapassa 25 minutos de duração, a pressão arterial volta a limites normais ou inferiores a estes, e surgem hipertermia, hiperpotassemia e hipoglicemia. Os animais morrem devido a falência cardiocirculatória secundária a distúrbios eletrolíticos e variações ao ph. A esta condição, correspondem lesões anatômicas do sistema nervoso central que variam de intensidade, mas guardam padrões definidos de tipo e de localização, Os neurônios sofrem a chamada  “alteração celular isquêmica” e tais alterações se locanizam no neocórtex, cerebelo e hipocampo.  As alterações neuronais parecem depender da hipertermia, hipotensão arterial, hipoglicemia e acidose, além da própria atividade epiléptica. Estes achados experimentais coincidem com os encontrados no homem. Em pacientes com EME, submetidos a exames anatomopatológicos,  observam-se alterações neuronais isquêmicas (necrose celular) no córtex cerebral e, especialmente, no corno de Ammon, uncus e núcleo amigdalóide. Observam-se, ainda, lesões hipóxicas no tálamo, cerebelo, putâmen e núcleo caudado. Edema cerebral é frequentemente observado. As alterações celulares são irreversíveis, ocorrendo ao fim de crises convulsivas frequentes e demoradas, destruição celular que leva a deficiência funcional (motora e mental) correspondente. Dai a importância de se controlar, o mais rapidamente possível, as crises convulsivas e com muito maior razão, as do EME. Estudos tomográficos, realizados em pacientes com EME sem antecedentes neuropatológicos, evidenciam intensa dilatação dos ventrículos cerebrais. Esta hidrocefalia corresponde a atrofia cerebral e se manifesta, clinicamente, por sinais de defict mental e/ou motor.

Além da atrofia cerebral, e dos distúrbios neurológicos subsequentes, o EME é importante causa de morte. A mortalidade vem diminuindo, à medida em que se dispõe  de melhores e mais ativos anticonvulsivantes e se dispensam cuidados mais adequados e precoces ao doente.

Tratamento

O tratamento do EME visa ao controle das crises convulsivas, das graves alterações gerais e do agente determinante. Em face da gravidade presente ou potencial, a maioria dos pacientes requer hospitalização e cuidados intensivos.

Dos vários medicamentos propostos para sustar as convulsões, preferem-se aqueles de efeito rápido e potente e, ainda, que provoquem a mínima depressão da consciência e dos centros vitais (circulatório e respiratório). A via de administração usual é a venosa, pois permite a obtenção de níveis terapêuticos, em tempo hábil.

A administração endovenosa, de qualquer anticonvulsivante, é obrigatoriamente lenta, já que, com maior ou menor intensidade, provoca depressão de centros vitais. É importante lembrar da possibilidade de somação de efeitos depressores, quando da associação de dois ou mais anticonvulsivantes por via parenteral. Isto deve também ser levado em conta, em relação a medicamentos que o paciente tenha recebido em tentativas terapêuticas prévias.

As doses devem ser suficientes, desde que pequenas quantidades não controlam as crises, mas provocam os vários efeitos colaterais. Estes se acumulam com as sucessivas tentativas terapêuticas, somando-se ao já grave quadro clínico, e podem levar ao óbito.

Como nem sempre se consegue sustar as crises de modo imediato, mas apenas reduzi-las em duração e frequência, é necessário manter em nível útil a medicação empregada. Esta medida é também indicada para evitar recidivas  que aparecem com a interrupção precoce do tratamento.

Entre os vários medicamentos em uso no tratamento do EME, temos o diazepam, o clonazepam e a difenil-hidantoína sódica.

O diazepam é encontrado em ampolas de 2 ml com 10 mg de  substância ativa. É aplicado endovenosamente na quantidade de 5 mg por minuto, em doses variáveis de caso para caso, até controlar a  crise (até 30 a 40 mg para adulto). A dose de manutenção, administrada por via venosa ou intramuscular, é de 10 mg cada duas ou três horas. 0 diazepam é eliminado em algumas horas do organismo.  Pode também ser usado em perfusão venosa contínua, na dose de até 100 mg nas 24 horas.

Outro benzodiazepínico, o Clonazepam, tem-se revelado mais ativo no combate ao EME. 

A difenil-hidantoína sódica, apresentada em ampolas de 5ml, com 250 mg de substância ativa  (1 ml-50 mg), oferece bons resultados, quando utilizada em doses adequadas. Em adultos, emprega-se a dose de 0,5 a 1,0 g por via endovenosa, na velocidade de 1 ml por minuto, associando-se, simultaneamente, a aplicação por via intramuscular do 0,5 g, Esta última é repetida cada 12 horas a fim de manter níveis sanguíneos adequados.

Nos casos graves e rebeldes de EME, emprega-se barbitúrico de ação rápida, por via venosa, mantendo-se o paciente sob respiração controlada.


Qualquer que seja o esquema terapêutico empregado, na vigência da administração do medicamento deve-se controlar atentamente a respiração, a pressão arterial e a frequência cardíaca.

Uma vez controladas as convulsões, substitui-se paulatinamente a medicação parenteral, pela habitualmente usada em epilepsia, por via oral.

Ao lado dos anticonvulsivantes e, por vezes, de maior importância, são as medidas dirigidas às várias alterações paralelas que, progressivamente, aparecem e agravam o quadro. Assim, o edema cerebral, bastante frequente, requer o uso de drogas de ação antiedema (manitol, dexametasona, duréticos). Por outro lado, a desidratação e acidose obrigam a terapêutica correta, que deve ser judiciosa para não agravar o edema através  da hiper-hidratação e evitar a alcalose que facilita a manutenção das convulsões.

A respiração, comprometida de vários modos (depressão de centro respiratório, acúmulo de secreções traqueobrônquicas), necessita cuidados constantes.

A hipertermia, de difícil controle, pode exigir o uso de esponja gelada ou medidas similares.

Cuidados gerais relativos à pressão arterial, prevenção de escaras, função renal, alimentação e detecção de infecções, são outros itens da maior importância no tratamento do EME.

Nos casos de EME em que não há comprometimento do estado geral, a terapêutica se limita ao uso de anticonvulsivantes. Assim, no estado de ausência, a administração de diazepam, intravenosamente, determina quase que de imediato a normalização clínica e eletrencefalográfica. 

Manifestações convulsivas

 Em algumas doenças extraneurológicas

Grande número de doenças extraneurológicas apresenta, no seu quadro clínico, manifestações comiciais que variam desde simples clonias localizadas, até as brutais crises tônico-clônicas generalizadas.

Hipóxia

Hipóxia é a redução, abaixo dos níveis fisiológicos, da quantidade de oxigênio presente nos tecidos orgânicos. Acarreta sérias perturbações, em vários setores da economia, particularmente no sistema nervoso central (SNC).

O neurônio vive na dependência de glicose e de oxigênio, não dispondo de depósitos significativos destas substâncias. O cérebro, representa apenas cerca de 2% do peso corporal, recebe de 20 a 25% do total do oxigênio inspirado. Em crianças, até os quatro anos de idade, tais cifras chegam à casa dos 50%. Vê-se, assim, a imensa avidez do SNC pelo oxigênio. A carência deste elemento costuma produzir sérias alterações no funcionamento neuronal.

Classificação - Classifica-se hipóxia, tradicionalmente, em quatro tipos: hipóxica ou de abastecimento, anêmica ou de transporte, estagnante ou de trânsito e histotóxica ou de aproveitamento, a oxiacrestia, que designa a impossibilidade de utilização de oxigênio que ocorre durante a hipoglicemia.

A hipóxia hipóxica ocorre quando há um deficit de oferta de oxigênio ao sangue circulante. Diminuição da tensão do oxigênio no ar inspirado (elevadas altitudes), obstrução, mecânica das passagens aéreas, interferência com as trocas gasosas alveolares (bloqueio alvéolo-capilar, outras doenças pulmonares) são algumas das suas causas.

Uma deficiência na quantidade de hemoglobina disponível, para transporte de oxigênio, é o que verifica na hipóxia anêmica suas mais frequêntes causas: perda abrupta e intensa de sangue, envenenamento por monóxido carbônico, sulfemoglobinemia e metemoglobinemia. 

Alguns dos agentes causadores de hipóxia estagnante são doenças cardíacas graves, parada do fluxo sanguíneo em uma artéria encefálica, hipotensão arterial e parada cardíaca.

Na hipóxia hipóxica há incapacidade tecidual em aproveitar um adequado suprimento de oxigênio. É o que ocorre, por exemplo, nos envenenamentos sulfídicos. Estes tóxicos agem  em nível mitocondrial, bloqueando temas enzimáticos necessários utilização do oxigênio. 

Quadro clínico - O quadro clínico da hipóxia varia de acordo com uma série de fatores. Não com o agente causal, mas também (e principalmente) com o tempo a intensidade do déficit de oxigênio. Sendo o neurônio a célula mais sensível à hipóxia, as manifestações decorrentes do acometimento do sistema nervoso central constituiem o aspecto mais gritante da cena clínica. Os sintomas e sinais variam de simples cefaleias a comas profundos, havendo, de permeio, uma imensa  variedade de outras alterações neurológicas e psiquiátricas.

As convulsões são um achado frequente nos casos de hipóxia. Usualmente são do tipo tônico-clônico generalizado, embora, por vezes, se manifestem sob o aspecto de mioclonias síncronas bilaterais. Costumam ocorrer na fase aguda de privação de oxigênio, mas, em outras ocasiões, aparecem somente muito tempo após. Em certos casos, apresentam-se na fase aguda e ressurgem tempos depois, como sequela do processo hipóxico.

Ao que parece, as manifestações convulsivas devem-se a uma liberdade da porção caudal da formação reticular do tronco encefálico. Esta parte da formato reticularis, mais resistente à deprivação de oxigênio, deixaria de receber as influências inibidoras de níveis superiores, mais sensíveis aos efeitos nefastos da hipóxia.


Aspectos anatomopatológicos - As alterações estruturais não surgem em indivíduos que morrem imediatamente, durante o período hipóxico. Tornam-se, pelo contrário, proeminentes quando o período de sobrevida é prolongado. A deficiente oxigenação encefálica acarreta uma dilatação capilar e venosa. Se isto se prolonga, há alterações endoteliais (hipóxicas), além de um êxtase sanguíneo, com consequente transudação de constituintes hemáticos, produzindo edema. A substância cinzenta, em contraposição à substância branca, sofre muito mais os efeitos da falta de oxigênio. Além desta predileção pela substância cinzenta, há, nesta, uma maior especificidade para certas regiões. Os locais mais afetados são o  córtex cerebral, os núcleos basais do telencéfalo (mormente os globos pálidos), o hipocampo e a camada média (de células de Purkinje) do córtex cerebelar. No córtex cerebral, a terceira camada é particularmente vulnerável. Das diferentes regiões corticais, a área estriada e das mais acometidas, fato que explica as alterações visuais que podem acontecer.

Diagnóstico  -  A hipóxia é uma entidade de diagnóstico predominantemente clínico, tendo a anamnese um considerável valor. O exame físico (inclusive o neurológico) revela dados muito variáveis, que estão na dependência do agente etiológico e da intensidade e duração do período hipóxico. A gasometria (po2, pco2 e ph sangüíneos) pode ser de alguma valia. 

Tratamento - Deve ser, de preferência, profilático, visando as causas provocadoras da hipóxia. Particular realce merecem os cuidados obstétricos na prevenção do sofrimento fetal, bem como os cuidados que se devem ter durante as intervenções cirúrgicas sob anestesia geral. Uma vez instaladas as lesões hipóxicas, a terapêutica é puramente sintomática. As convulsões, seja no período agudo, seja na fase de sequelas, tratam-se com  os mesmos esquemas utilizados paras crises convulsivas produzidas por outros agentes. Na fase aguda, podem ter indicações substânciais do tipo dexametasona e manitol, redutoras do edema cerebral.

Prognóstico - É muito variável e, como o quadro clínico, depende do fator etiológico e principalmente da intensidade e duração da deprivação de oxigênio. Além das convulsões, alterações do comportamento, parkinsonismo, córeo-atetoses e síndromes cerebelares são algumas das sequelas da hipóxia. 

Hipoglicemia 

A hipoglicemia (níveis de glicose sanguínea menores que 50 mg%  MG/ML em adultos) é uma outra das múltiplas causas de convulsões. Decorre de um hiperinsulinismo (exógeno ou endógeno, absoluto ou relativo).  A hipoglicemia pode produzir variabilíssima combinação de sinais e sintomas. Pode ser em pequena ou média intensidade.  Em outros casos, costuma levar ao coma e, às vezes, ao óbito.

Nas fases iniciais há, via de regra, ansiedade, sudoração, tremores, taquicardia e fraqueza. Estes sintomas e sinais são a expressão clínica de uma descarga de adrenalina, em resposta aos níveis glicêmicos em decréscimo. Algumas vezes, o quadro clínico estaciona neste estágio e o paciente logo se recupera após a ingestão de alimentos ricos em carboidratos.

Se a hipoglicemia se acentua, acarreta oxiacrestia, com fenômenos de irritação neuronal (confusão mental, tremores grosseiros, desorientação, convulsões). Caso a alteração bioquímica não seja corrigida, surgem então os sinais de depressão neurocítica (letargia, coma, choque, morte).

As manifestações epilépticas da hipoglicemia podem ocorrer antes ou durante o estado de coma. Apresentam-se como crises clônicas ou tônicas, localizadas ou generalizadas. Após os fenômenos convulsivos a glicemia costuma se elevar. Em certas ocasiões, isto pode dificultar o diagnóstico.

A hipoglicemia pode ser funcional (70% dos casos) ou orgânica. Desta, as causas mais frequentes são os adenomas das células beta-insulares do pâncreas. As hiperplasias e os adenocarcinomas destas células são causas menos frequentes. Alterações hipofisárias e supra-renais, graves doenças hepáticas e grandes tumores (sarcomas e fibrossarcomas) mediastínicos e retroperitoneais são causas raras de hipoglicemia orgânica (hiperinsulinismo).  O hiperinsulinismo também pode ser exógeno. É o que ocorre, por exemplo, na administração de insulina com fins terapêuticos, suicidas ou homicidas.

O quadro clínico-neurológico é decorrente da falta de glicose no encéfalo. Como vimos, a propósito da hipóxia, o neurônio depende, basicamente, de oxigênio e de glicose. Ao contrário de outros órgãos, o encéfalo quase não dispõe de reservas de glicose, nem dispõe de muitas alternativas metabólicas para a utilização de outras fontes de energia. Por tais motivos, a hipoglicemia é sumamente nociva e, se muito prolongada, acarreta danos irreversíveis ao parênquima nervoso.

Os achados anatomopatológicos da hipoglicemia são semelhantes aos da hipóxia. Consistem em extenso acometimento do córtex cerebral. Há necrose focal ou laminar das camadas superiores ou de todas as camadas corticais. O hipocampo dos núcleos basais do telencéfalo são frequentemente acometidos. As células de PURKINJE (do cerebelo) também sofrem, com frequência, os efeitos nefastos da hipoglicemia. Há casos de crianças que desenvolveram síndrome cerebelar após crises hipoglicêmicas.

É de grande importância o diagnóstico entre hipoglicemia funcional e orgânica. A história clínica e o exame físico devem ser feitos com minúcia, pois, em grande parte dos casos, permitem o diagnóstico e orientam a solicitação dos exames complementares. A glicemia de jejum (FOLIN-WU), o teste de tolerância a glicose, e jejum prolongado (associado ou não a exercícios físicos) e o teste da tolbutamida permitem, usualmente, o diagnóstico. Utilizam-se menos os testes da insulina, da leucina, do Glucagon  e da adrenalina. Um fato interessante é que, algumas vezes, o diagnóstico de hipoglicemia é feito através do exame do líquido cefalorraquiano.

O eletroencefalograma é de pouca valia diagnóstica . Em um episódio hipoglicêmico, o paciente pode não mostrar modificações ou somente aquelas inespecíficas encontradas nos estados comatosos.  Durante a hipoglicemia, certos doentes apresentam outros achados relativamente inespecíficos, lentificação disrítmica ou aumento da atividade de base e surtos de ondas teta generalizadas.

Epilepsia “idiopática”, tumor cerebral, alcoolismo, intoxicação barbitúrica, coma hepático, acidente vascular encefálico, histeria e manifestações psicóticas podem-se confundir com crises hipoglicêmicas. Uma história bem feita, um exame físico minucioso e um exame neurológico detalhado, usualmente, permitem afastar tais hipóteses diagnósticas. Como já frisamos acima, é de grande importância o diagnóstico diferencial entre hipoglicemia funcional e hipoglicemia orgânica. Nesta, geralmente devida a tumores pancreáticos funcionantes, os ataques são mais severos, mais frequentes em jejum, e menos dependentes da ingestão de carboidratos. 

O tratamento da crise deve-se realizar tão logo se faça o diagnóstico, de vez que hipoglicemias intensas e prolongadas podem deixar lesões irreparáveis no sistema nervoso central . Se o paciente está consciente, o quadro clínico costuma desaparecer com a ingestão de alimentos açucarados. Se encontra-se comatoso, a terapêutica de escolha é a glicose por via endovenosa (20 a 50 cc de solução a 50% ). Uma noção de fundamental importância é não forçar a ingestão de alimentos em um doente inconsciente. Nos casos em que não é possível a via venosa, pode-se administrar a glicose por via retal. Em certas eventualidades, torna-se necessária a administração de Glucagon  (5 mg por via intramuscular ou endovenosa) e/ou de adrenalina (1 mg da solução milesimal, por via subcutanea). Utilizam-se também, nos casos graves, os corticosteróides, por via endevenosa. Passada a fase crítica, costuma-se usar glicose por via endovenosa, gota a gota (12 g/hora). No caso de coma rebelde a toda terapêutica, alguns autores preconizam o uso de eletrochoque em voltagens inferiores as utilizadas habitualmente em clínica psiquiátrica.

As convulsões geralmente dispensam tratamento específico, pois costumam desaparecer com a normalização da glicemia. Aqueles pacientes que, durante a terapêutica de SAKELAKEL (para coma insulínico), apresentam frequentes convulsões, costumam reagir bem à administração de fenobarbital (100 mg por via intramuscular), meia hora antes da aplicação da insulina. 

Uremia

A uremia (níveis de ureia sanguínea acima de 50 mg) ,é uma outra entidade mórbida que pode causar crises convulsivas. Manifesta-se clinicamente por sintomas e sinais que indicam disfunções renais, digestivas, cardiovasculares, respiratórias, hemáticas e neurológicas, entre outras.

Os sinais e sintomas neurológicos costumam ser variados. Pode haver alterações da personalidade que, por vezes, culminam com delirium. A atividade muscular costuma ser anormal e podem-se manifestar fasciculações, clonias, tiques, tetania e tremores do tipo flapping. Déficits neurólogicos focais (paresias, alterações da fala, incoordenação, amaurose, surdez), sintomas e sinais de polineuropatia também fazem parte do quadro clínico. Convém salientar que o coma urêmico não é uma eventualidade rara. As convulsões ocorrem tanto na uremia crônica, como na aguda. São, em geral, primariamente generalizadas. As crises, de início localizado e de ulterior generalização, são menos frequentes, como também o são as convulsões hemiclônicas e as mioclônicas. Os ataques se sucedem, às vezes, a custos intervalos, a ponto de constituir o status epiléptico.

As causas de uremia são pré-renais, renais ou pós-renais.  Citam-se entre as primeiras: aumento do catabolismo proteico, insuficiência cardíaca, doença de ADDISON, anestesia profunda, desidratação, estado de choque. As causas renais são doenças glomerulares ou tubulares. Cálculos ou estenoses ureterais bilaterais e certas doenças prostáticas são alguns exemplos de causas pós-renais.

Além de aumento dos níveis sanguíneos da ureia, múltiplos fatores metabólicos, hídricos e eletrolíticos entram em ação no desencadear do quadro clínico. No surgimento das convulsões parecem ter grande importância a hiperidratação e os surtos hipertensivos. Lesões cerebrais preexistentes são importantes ao aparecimento dos ataques.

As alterações neuropatológicas não são exuberantes. Nos casos de rápida evolução, há edema encefálico e cromatolise neuronal.

Os casos crônicos costumam apresentar desmielinização difusa e perivascular.

A confirmação diagnóstica faz-se pela dosagem da ureia sanguínea. A solicitação de outros exames complementares varia de caso para caso. Podem permitir tais exames, o diagnóstico da causa, bem como a avaliação da eficácia terapêutica.

As alterações eletroencefalográficas são inespecíficas e de pouca valia diagnóstica. Em alguns pacientes, o líquor mostra-se hipertenso, traduzindo, possivelmente, um edema cerebral. A uremia acompanha-se, eventualmente, de meningite asséptica, com rigidez de nuca e outros sinais série meningorradicular, associados a uma pleocitose liquórica (até 250 linfáticos e polimorfonucleares). A barreira hemoliquórica encontra-se mais permeável, permitindo uma ascensão dos níveis ureicos no líquido cefalorraquiano. Pode haver também aumento da taxa liquórica da creatinina, do ácido úrico, do fósforo e das proteínas.

É importante diferenciar a uremia, em virtude das variadas alterações que acarreta, de uma série de doenças que acometem muitos dos órgãos da economia. Lembrando apenas que o coma urêmico deve ser distinguido da intoxicação aquosa aguda, da encefalopatia hipertensiva e de outras causas de acidose metabólica aguda (diabete sacarino, intoxicações exógenas).

A terapêutica sintomática (resinas de troca catiôntica, insulina, dieta hipoproteica, ingestão controlada de líquidos etc.) Acompanha-se, sempre que possível, do combate à causa da uremia. Em alguns casos, a diálise peritoneal é um recurso heroico.

O tratamento das convulsões consiste no uso de benzodiazepínicos ou de hidantoinatos por via endovenosa. É desaconselhável o emprego do sulfato de magnésio.

O prognóstico varia de acordo com a causa da uremia. De um modo geral, é mais sombrio nos casos de doenças primariamente renais.

Insuficiência hepática

A insuficiência hepática, quando bastante grave, costuma produzir alterações no sistema nervoso central. Estas, no seu conjunto, constituem a encefalopatia porto-sistêmica, cujo estado mais avançado é representado pelo coma hepático.

A princípio, o doente mostra-se extremamente sonolento, letárgico. Ao ser estimulado, torna-se vígil, e assim permanece durante algum tempo, mas, logo em seguida, volta ao estado de sonolência. Surgem modificações no seu modo de ser. Seu olhar é vago e algo distante.

Com o progredir do processo, a letargia acentua-se e surge o característico flapping. Este consiste em movimentos rítmicos, de flexão-extensão, ao nível do punho.

A prova dos braços estendidos é a posição ideal para a sua pesquisa. A dorsiflexão do punho e o afastamento máximo do quirodáctilo sensibilizam a prova, tornando os movimentos bem mais perceptíveis. Estes podem também ser observados ao nível das articulações metacarpofalângicas, bem como nos pés, na mandíbula e na língua. Convém salientar que, apesar de muito sugestivo de complicação encefálica decorrente de patologia hepática, o flapping não é sinal patognomônico. Às vezes, surge em outras alterações bioquímicas como, por exemplo, na uremia.

Nesta fase, o paciente pode mostrar fasciculações.

Quando as perturbações metabólicas se agravam, há sérias alterações mentais. O paciente torna-se barulhento e antissocial. Realiza atos pouco adequados ao ambiente em que se encontra. Nesta fase, não são raras as internações em hospitais psiquiátricos. Se o tratamento não se inicia, tais perturbações costumam evoluir para o coma e, eventualmente, para o óbito.

Outras alterações, indicativas de sofrimento do sistema nervoso central, costumam fazer parte do quadro clínico. Assim, surgem modificações dos reflexos miotáticos (osteotendinosos) que se mostram em regime de hiperatividade, com clônus de pé e de patela. Acompanham-se, na maioria das vezes, de sinal de BABINSKI, bilateralmente. É importante lembrar que podem surgir sinais de localização neurológica. Estes costumam se manifestar por paresias ou plegias que acometem ora um só membro, ora os membros de um hemicorpo, ora os membros inferiores. Em certos casos, o déficit motor acomete as quatro extremidades. É interessante lembrar que tais sinais motores podem ser flutuantes, isto é, surgem e desaparecem no decorrer de horas. Em certas ocasiões, entretanto, manifestam-se apenas em um hemicorpo (hemiconvulsões). Casos há em que o paciente apresenta a sintomatologia convulsiva de modo alternante, ora no domínio corporal direito, ora no esquerdo, constituindo as hemiconvulsões em báscula. As crises, seja generalizadas, seja localizadas, podem ocorrer de modo tão frequente que conduzem ao estado de mal.

Várias entidades mórbidas (infecções, tumores, tóxicos etc.) Levam a insuficiência hepática. Entretanto, para que esta acarrete a encefalopatia são necessários, usualmente, alguns fatores desencadeantes. Destes, merecem citação as hemorragias de um modo geral e, em particular, os sangramentos digestivos (varizes esofágicas, úlceras gástricas, as infecções, mesmo as mais banais; o uso de morfina e de outros opiáceos; o uso de barbitúricos e, até mesmo, de sedativos suaves). Merecem especial citação as dietas hiperproteicas como fatores desencadeantes de encefalopatia em portadores de insuficiência hepática grave.

Na encefalopatia portossistêmica, o eixo nervoso central sofre as consequências da falta da ação desintoxicante do fígado. Há dois mecanismos básicos no desenrolar da doença, ou há um acometimento da própria célula hepática — como ocorre, por exemplo, nas hepatites — ou então há um curto circuito entre o sistema porta e a circulação sistêmica. As anastomoses congênitas (anormais) porto-sistêmicas, através de veias umbilicais, e as anastomoses cirúrgicas porto-cava são alguns exemplos desta segunda eventualidade. Em algumas ocasiões, os dois mecanismos se associam.

Tanto no primeiro (lesão da própria célula hepática), como no segundo caso (anastomoses porto-sistêmicas), o sistema nervoso central sofre a falta da função hepática. Circulam, em nível elevado, substâncias que perturbam o metabolismo encefálico. Destas, merece especial realce a amônia, que promove alterações no ciclo de KREBS, em nível cerebral.

A amônia forma-se, normalmente, no intestino, graças à ação de bactérias sobre os aminoácidos da dieta. Absorvida, vai ao fígado, através do sistema porta. No hepatócito, através do ciclo de KREBS e HENSELIT, transforma-se em ureia. Um quarto desta se elimina pelos intestinos; o restante, pelos rins.

Nos casos de lesão do hepatócito e/ou de curto circuito porto-sistêmico ocorre uma inadequada transformação de amônia em ureia, havendo, em consequência, uma hiperamoniemia. Este excesso exerce nefastos efeitos sobre o sistema nervoso central, pois altera o ciclo de KREBS em nível encefálico. Como resultado, surge a vasta sintomatologia do pré-coma e do coma hepáticos.

Convém lembrar que, além das importantes modificações da amoniemia, muito provavelmente outras alterações metabólicas entram em jogo na encefalopatia porto-sistêmica. Níveis sanguíneos elevados de indois, de compostos fenólicos, de aminoácidos livres, de ácido alfa-cetoglutírico e de ácido pirúvico, são alguns exemplos.

As alterações anatomopatológicas da encefalopatia porto-sistêmica, são frequentes. Encontram-se, no córtex cerebral, nos núcleos nasais do telencéfalo, no tálamo óptico, no tronco encefálico e no cerebelo. Consistem em aumento do número e do tamanho dos astrócitos protoplasmáticos, degeneração neuronal inespecífica, e também desmielinização.

O diagnóstico da encefalopatia porto-sistêmica não oferece dificuldades quando há indícios de doença hepática grave (“foetor hepaticus”, icterícia, “spider nevi”, eritema palmar, ascite, circulação colateral abdominal, hepatoesplenomegalia etc.). Nos casos em que os sinais são discretos, torna-se necessária uma pesquisa clínico-laboratorial mais aprofundada.

O eletroencefalograma mostra-se alterado, porém de modo inespecífico. Há uma progressiva lentificação que começa, simetricamente, em áreas frontais, e que se espalha para áreas posteriores, à medida em que a inconsciência se aprofunda. No estado comatoso, as ondas são lentas e de alta voltagem (1 a 3/seg), e sobrepostas a outras relativamente normais.

O líquor, usualmente, é límpido e incolor. Não apresenta células e seu conteúdo protéico é normal. Não é frequente a detecção de bilirrubinas, a não ser que os seus níveis sanguíneos estejam acima de 4 a 6 mg% .

No diagnóstico diferencial é importante ter em mente que pacientes portadores de doença hepática não estão isentos de comas devidos a outras causas. Nos etilistas crônicos, o delirium tremens e a encefalopatia de WENICKE podem simular os estádios iniciais do coma hepático. Nesses pacientes, há também a possibilidade de um hematoma subdural crônico. Estados demenciais ou tóxico-confusionais podem ser confundidos com casos de demorada evolução pré-comatosa Nos estágios avançados de insuficiência hepática, ocorrem, às vezes, hipoglicemia, hiponatremia, choque e insuficiência renal. Estas alterações mimetizam a encefalopatia porto-sistêmica.

O combate à hiperamoniemia é o esteio sobre o qual se apoia o tratamento da encefalopatia em estudo. Utilizam-se, geralmente, uma ou mais das seguintes medidas terapêuticas:

1. Dieta hipo ou aproteica.

2. Combate à flora bacteriana entérica

3. Combate às infecções

4. Combate às hemorragias digestivas

5. Cuidados gerais comuns aos estados comatosos.

Os opiáceos e os barbitúricos não devem se utilizados nestes pacientes. Os diuréticos, se necessário, podem ser usados com parcimônia. O emprego da arginina, aconselhável do ponto de vista teórico, não parece dar os resultados que seria de se esperar. Em certos casos de  hepatite, têm indicação os corticosteróides em elevadas doses.

O tratamento das convulsões efetua-se com os benzodiazepínicos ou os hidantoinatos, por via endovenosa. Estas substâncias devem-se utilizar com precaução, pois podem agravar um pré-coma ou um estado comatoso já instalado.

O curso clínico da encefalopatia porto-sistêmica varia de acordo com a natureza da doença básica e com os fatores precipitantes. De um modo geral, o prognóstico é melhor nos casos de curto circuito porto-cava e naqueles em que uma dieta hiperproteica é o fator desencadeante. Nestas eventualidades, pode haver, até mesmo, remissão espontânea. Usualmente, os pacientes que têm lesão da própria célula hepática apresentam prognóstico mais sombrio.

Troxemia gravídica

A toxemia gravídica caracteriza-se, fundamentalmente, por hipertensão arterial, ganho excessivo de peso e proteinúria. Esta tríade constitui a pré-eclampsia, que se pode agravar com o aparecimento de convulsões e coma, e constituir-se em eclampsia propriamente dita.

A doença incide em uma em cada 500 ou 1.000 gravidezes. Ocorre, usualmente, em primíparas. Em 50% dos casos, aparece no último trimestre da gravidez, particularmente nos dias que precedem a provável data do parto. Em 25% dos casos surge durante o parto. Nos restantes 25% a   sintomatolologia faz o seu aparecimento  nas primeiras  24 horas do puerpério. As assim chamadas “eclampsias tardias”, muito provavelmente, nada têm a ver com a entidade em estudo. Trata-se, geralmente, de tromboflebites cerebrais ocorrendo no puerpério. É  mais frequente em prenhez. Associa-se, por vezes, a mola hidatiforme, a hidrâmnios, a diabetes  ou a doença crônica, vascular ou renal.

A hipertensão arterial (máxima acima de 140 e mínima maior que 90 mm Hg) é fator sine qua non para o diagnóstico. Geralmente, o quadro clínico é tanto mais grave quanto mais elevados são os níveis tensionais. É interessante lembrar, no entanto, que algumas pacientes apresentam eclampsia com elevações apenas discretas dos níveis pressóricos.

O excessivo ganho de peso deve alertar o clínico para o desenvolvimento de uma possível toxemia, particularmente se há uma hipertensão arterial associada. Geralmente, com o evoluir do processo, surgem edemas nos membros inferiores. A face também pode se edemaciar, dando um aspecto grosseiro aos traços fisionômicos da gestante.

A proteinúria completa o tripé clínico-laboratorial da toxemia, embora, em raros casos, possa estar ausente. Varia desde quantidades íntimas até as elevadas cifras de 8 a 10 g por litro.

Além da tríade clássica, outros sintomas e sinais costumam fazer parte da sintomatologia. As desordens visuais vão desde as moscas volantes até a amaurose, usualmente repentina e passageira. Em outros casos, há uma rápida e progressiva diminuição da acuidade visual, chegando quase à cegueira. O exame do fundo do olho costuma revelar um espasmo em segmentos das arteríolas, o que lhes dá um aspecto de salsichas.

A porção arteriovenosa (normalmente 2:3) só aumentar (1:2 ou mesmo 1:3).

Nos casos graves, há edema retiniano que pode acarretar um deslocamento da túnica ocular interna. Hemorragias e exsudatos também fazem parte do quadro fundoscópico. É de boa norma, nos casos de eclampsia, o exame diário do fundo do olho, para uma avaliação da eficácia terapêutica. Náuseas, vômitos e cefaléias são outras queixas comuns.

O quadro neurológico da eclampsia. É relativamente pobre e pode-se constituir somente de obnubilação mental, associada as alterações visuais e as cefaleias, já citadas. Quando a doença se agrava (eclampsia) surgem, caracteristicamente, convulsões e coma.

As convulsões são, na maioria das vezes, generalizadas. Podem-se, no entanto, localizar em um hemicorpo ou em uma só extremidade. Por vezes, ocorrem de um modo abrupto, sem pródromos. Em outros casos, precedem-nas cefaleias, vômitos, sonolência e apatia. A dor epigástrica é sintoma pré-convulsivo bastante comum.

As crises podem ser isoladas, mas, por vezes, sucedem-se com tal frequência, que constituem verdadeiro estado de mal. São seguidas, em geral, de coma. Certas pacientes, no entanto, podem passar ao estado comatoso sem sofrer a fase convulsiva. Não obstante, as convulsões são um elemento sine qua non para o diagnóstico da eclampsia.

O fundamento patogenético do toxemia gravídica é um vasoespasmo arteriolar generalizado, acarretando alterações anatomofuncionais em vários orgãos da economia. O rim, o fígado, a placenta e o cérebro são as estruturas mais acometidas.

O espasmo arteriolar, em nível encefálico, acarreta hipóxia, com consequente hemorragias e edema. As hemorragias cerebrais são um achado comum nos casos que vão à necropsia. Podem ser corticais, pequenas e múltiplas, ou intracerebrais, maciças. Em alguns casos, o estudo anatomopatológico revela apenas um foco hemorrágico cortical. 

Apesar destes achados, é interessante salientar que aproximadamente um terço das pacientes que vão à necropsia não apresenta alterações encefálicas detectáveis.

A etiologia da toxemia gravídica é desconhecida. O espasmo arteriolar generalizado seria consequente a um fator vasopressor circulante, provavelmente de origem placentária. O esvaziamento uterino acarreta uma dramática melhora da sintomatologia em 24 a 48 horas.

O diagnóstico de toxemia da gravidez  baseia-se, fundamentalmente, na tríade hipertensão, excessivo aumento de peso e proteinúria. É de suma importância o diagnóstico precoce (pré-eclampsia), de vez que o agravamento do quadro (convulsões, coma) pode conduzir ao êxito letal materno, ou a sérias alterações fetais.

O quadro clínico-laboratorial da toxemia gravídica (particularmente de eclampsia) deve ser diferenciado de várias entidades mórbidas. Entre estas, merecem ser citadas: epilepsia idiopática, hiperternsão arterial preexistente ou coincidente, nefropatia preexistente ou coincidente, feocromocitoma, tromboflebite cerebral e porfiria  aguda intermitente.  Assume,  pois, grande importância para o diagnóstico diferencial, uma anamnese cuidadosa.

O tratamento da toxemia gravídica consiste no uso de anti-hipertensivos, diuréticos e sedativos. O repouso é outra medida terapêutica aconselhável. Nos casos graves (eclampsia), impõem-se os anticonvulsivantes e os cuidados gerais para os estados comatosos. As drogras anticonvulsivas de escolha são os benzodiazepínicos e a difenil-hidantoína,  por via endovenosa.

Assumem grande importância profilática os exames pré-natais, pois, por vezes, a pré-eclampsia se manifesta de modo insidioso. Nestes casos, somente uma pesquisa orientada permitira o diagnóstico e evitará, assim, os resultados, por vezes catastróficos, da eclampsia.

A mortalidade materna, na toxemia gravídica, varia de 5 a 15%.

Porfiria

As porfirias são doenças em que há transtornos no metabolismo das porfírinas. Classificam-se em:

· Porfirias hereditárias
1. Hepática (hepatogênica).

2. Porfiria aguda intermitente.

3. Porfiria cutânea tardia.

4. Eritropoética (congênita).

· Porfirias  adquiridas 
A porfiria aguda intermitente - é uma doença hereditária, com transmissão mendeliana dominante. Há, entretanto, na literatura, casos isolados e também outros em que não há história familiar. Incide, predominantemente, em mulheres, na segunda e terceira década da vida. Vários são os seus fatores precipitantes: uso de barbitúricos, sulfonamidas, álcool, griseofulvina; exposição a nitrobenzol, chumbo, solventes de gorduras. Infecções, gravidez (primeiro trimestre), parto e stress emocional parecem ser outros fatores precipitantes. 

Clinicamente, a porfiria aguda intermitente caracteriza-se por sintomas digestivos e neuropsiquiátricos. A doença ocorre em crises de frequência variável e de duração quase nunca inferior a 48 horas.

O sintoma mais comum e mais característico é a dor abdominal. É geralmente intensa, do tipo cólica, localizada ou generalizada, com ou sem irritação para o dorso. Confunde-se muito com cólica biliar, cólica nefrética e apendicite aguda, e não são raras as intervenções cirúrgicas erroneamente indicadas. Vômitos, diarreia e/ou obstipação intestinal, além de moderada distensão abdominal, podem fazer parte do quadro clínico.

Os sintomas neuropsiquiátricos são múltiplos e variados, pois todos os níveis do sistema nervoso central (cérebro, cerebelo, tronco encefálico, medula espinal), bem como o sistema nervoso periférico e o sistema neurovegetativo podem ser acometidos.

Os sintomas e sinais psiquiátricos às vezes simulam histeria ou, em outros casos, distúrbio bipolar do humor, esquizofrenias ou estados de delirium (durante as crises pode haver febrícula, com moderada leucocitose).

O quadro neurológico mais comum da porfiria aguda intermitente é a polineuropatia flácida e de predomínio motor. Costuma acarretar quadriplegias e, não raro produz paralisia respiratória, fator principal de mortalidades nesta doença.

As convulsões são outro achado clínico da porfiria aguda intermitente. Habitualmente, são tônico-clônicas generalizadas, mas podem ser do tipo focal, em geral em um hemicorpo. Costumam, paradoxalmente, não responder aos barbitúricos, havendo mesmo casos de piora quando da administração destes anticonvulsivantes. Há, na literatura, relato de um estado de mal epiléptico refratário à anestesia geral pós barbituratos. As convulsões acompanham, na maioria das vezes, a sintomatologia digestiva, mas casos há em que constituem a primeira manifestação isolada da doença.

Desconhece-se a patogenia da porfiria aguda intermitente. As lesões que se encontram no sistema nervoso independem, ao que parece, de uma ação direta das porfirinas.

Um quadro clínico, caracterizado por crises de dor abdominal e sintomas e sinais neurológicos e psiquiátricos, deve chamar a atenção do médico para uma porfiria aguda intermitente. O dado laboratorial mais importante e que confirma o diagnóstico é um excesso de porfibilinogênio urinário, durante as crises. Deve-se guardar a urina do paciente por algumas horas ou,  de preferência, expô-la à luz solar. Ocorre, então, uma coloração urinária característica, por transformação do porfibilinogênio em porfirinas. Pode-se também demonstrar o excesso deste precursor das porfirinas através da reação de ERLICH que se mostra fortemente positiva nos casos de porfiria aguda intermitente. 

O eletroencefalograma evidencia alterações inespecíficas que, muitas vezes, ocorrem mesmo em paciente sem convulsões. Parece haver uma certa correlação entre os achados eletrencefalagráficos e o grau de acometimento cerebral, e o curso do episódio agudo.

O líquor costuma ser normal, mas, em alguns casos, um aumento da taxa de proteínas, sem elevação paralela do número de leucócitos, associado a uma tetraplegia flácida, com acometimento da musculatura respiratória, torna difícil o diagnóstico diferencial com a sindrome de GUILLAIN-BARRÉ.

Várias doenças abdominais, neurológicas e psiquiátricas devem ser diferenciadas da porfiria aguda intermitente. Entre as primeiras merecem citação a cólica nefrética, a apendicite aguda, a cólica biliar e a úlcera gastroduodenal. Histeria, estados de delirium, distúrbios bipolar do humor, esquizofrenias, poliomielite, miastenia grave, botulismo, paralisia ascendente de LANDRY,  síndrone de GUILLAIN-BARRÉ são outras tantas afecções que se pode confundir com a doença em estudo.

Não há tratamento específico para a porfiria aguda intermitente. A terapêutica é profilática e sintomática. Devem-se evitar as drogas desencadeantes das crises, particularmente os barbitúricos e as sulfonamidas. Vários ensaios se tem feito com cloropromazina, reserpina e meperidina para o controle das crises álgicas abdominais e das manifestações psiquiátricas. Os resultados parecem razoáveis. Outras subtâncias, como o BAL (BRISTISH Anti-LEWSITE), o ETTA (ácido etileno-diamino-tetra-acético) os corticos teróides e o ácido ademosino-5- monosférico, tem sido utilizadas, mas sem efeitos benéficos comprovados.

Tratamento das epilepsias

Considerações gerais

O tratamento médico das epilepsias visa não somente ao controle das crises, mas também à criação de condições para que o paciente leve uma vida tão normal quanto possível. Para que tais objetivos sejam atingidos, os seguintes pontos devem ser levados em consideração:

-Utilização de drogas anticonvulsivantes de forma adequada - É o principal item no tratamento do paciente epiléptico.

-Manutenção do equilíbrio orgânico do paciente - Medidas de ordem geral devem ser tomadas visando manter a higidez física do paciente. Assim, qualquer desequilíbrio endócrino ou metabólico deve ser detectado e corrigido, processos infecciosos devem ser diagnosticados e tratados convenientemente, bebidas alcoólicas são proscritas, repouso adequado e atividade física regular são aconselhados.

-Manutenção do equilíbrio psíquico do paciente - O paciente e seus familiares devem ser esclarecidos, da melhor forma possível, a respeito da doença, utilizando-se, para isso, uma linguagem que seja perfeitamente acessível como:

O que é a doença e, para tanto, as expressões “disritmia cerebral” ou “alteração da atividade elétrica do cérebro” podem ser usadas.

Trata-se de uma doença adquirida (o que é válido para a maioria dos casos) e, portanto, não implica em estigma para a família nem em prejuízo para os filhos do paciente.

Não é uma doença degenerativa e, se devidamente tratada, não tende a levar o paciente à deterioração mental.

Seu tratamento, embora prolongado, é bastante satisfatório para grande maioria dos casos.

O paciente deve ser encarado no sentido de levar uma vida tão normal quanto possível. Entretanto, o exercício de atividades, que possam oferecer riscos quer para si, quer para outros (dirigir automóveis, ou esportes como natação, equitação etc.), deve ser judiciosamente considerado. Medidas especiais tais como psicoterapia e orientação profissional serão tomadas perante os casos em que os distúrbios intercríticos ou a frequência das crises interfiram nas atividades habituais do paciente.

Tratamento medicamentoso 

Normas gerais

O tratamento clínico da epilepsia visa, fundamentalmente, o controle das crises, ou seja, evitar o aparecimento das mesmas, utilizando, para tanto, drogas específicas em quantidade suficiente para prevenir as crises sem que, no entanto, ocorram efeitos colaterais mais indesejáveis que a própria doença.

Uma vez instituído o tratamento, ele deve ser mantido initerruptamente, até que os controles clínico e eletroecenfalográfico favoráveis permitam considerar a possibilidade da redução, ou mesmo da retirada da droga. O tratamento  deve ser iniciado com as drogas de eleição para o tipo da crise. Na medida da resposta clínica e eletroencefalográfica, será modificado, se necessário, até se obter a resposta ideal. Caso se evidencie a necessidade da mudança de drogas, elas devem ser substituídas paulatinamente. A administração de qualquer substância só será interrompida  de imediato e substituída por outra, se eclodirem reações colaterais sérias. Outro fator que o médico deve ter sempre em mente é que a interrupção do tratamento por qualquer motivo, poderá favorecer, e muito, o aparecimento das crises, chegando mesmo, em alguns casos, a levar o paciente até o estado de mal epiléptico.

DROGAS ANTICONVULSIVANTES

CARBAMAZEPINA 

A carbamazepina é eficaz na profilaxia de crises parciais simples ou complexas, e crises tônico/clônico generalizadas. Junto com a definilhidantoína, constitui-se na droga de primeira escolha para as crises parciais, sendo geralmente a melhor tolerada. A  carbamazepina parece agir bloqueando canais de sódio, em nível pré e pós-sináptico. Em nível pós-sináptico, esse bloqueio limita a tendência a potenciais de ação sustentados, repetitivos, de alta frequência. Em nível pré-sináptico, o bloqueio de canais de sódio reduz a entrada de cálcio nos terminais, reduzindo, com isto, a liberação de neurotransmissores. Em função da tendência à neurotoxicidade, o tratamento com carbamazepina deve ser iniciado em doses baixas, com aumentos de 100 a 200 mg a cada dois a quatro dias. A maior parte dos pacientes usa entre 800 a 1600 mg/dia de carbamazepina, mas isto é extremamente variável. Como a meia-vida da carbamazepina é da ordem de 12 horas, em geral a dose total diária é dividida em três a quatro tomadas. A preparação com liberação controlada da droga é absorvida de forma mais homogênea e tem uma meia-vida maior, próxima a 18-24 horas, o que teoricamente permite a fragmentação da dose diária em duas tomadas. Mais do que qualquer outra drogas antiepiléptica, a carbamazepina tem a potencialidade de autoindução do sistema enzimático responsável por seu metabolismo. Com isto, mesmo quando usada em monoterapia, a meia-vida diminui após as primeiras semanas de tratamento, e isto deve ser levado em conta na eventual recorrência das crises. A interação com outras drogas epilépticas é bastante complexa. Entretanto, é fundamental não esquecer que a politerapia com a defenilhidantoína, fenobarbital ou primidona frequentemente reduz os níveis séricos da carbamazepina. Não raro, um controle insatisfatório das crises com a terapêutica combinada é revertido com o uso de carbamazepina em monoterapia, e em  doses adequadas. Infrequentemente, a interação pode ocorrer na direção oposta, com a elevação dos níveis séricos de carbamazepina. Obervamos que, frequentemente, as doses de carbamazepina estão abaixo das necessárias para o controle das crises.  A maior parte dos pacientes adultos tolera doses entre 1400 mg e 1800 mg/dia, desde que os desenvolvimentos da dosagem sejam suaves (de 100 em 100 mg, a cada três ou quatro dias) e os intervalos da dose sejam bem planejados.

Os principais efeitos colareais dose/dependentes à carbamazepina são: diplopia, visão borrada, sonolência, cefaléia, náuseas e  epigastralgia. Paraefeitos idiossincráticos graves são raros, e principalmente relacionados à suspensão de função de medula óssea. Comparado com fenobarbital, primidona e difenil hidantoína a carbamazepina tem relativamente menos paraefeitos, o que a faz uma  das drogas antiepilépticas mais utilizadas. Apesar disto, 5 a 10% dos pacientes apresentam um rash cutâneo, que pode cessar apenas com a suspensão da medicação. Algumas vezes, entretanto, esse rash é dose/dependente, desaparecendo com a redução da dosagem total diária. Contrariamente aos barbitúricos e benzodiazepínicos, a carbamazepina não causa dependência física. Assim, a suspensão do fármaco pode ser feita de forma rápida, sem que se corra o risco de uma exacerbação de crises causada pela simples retirada.

Fenitoína
A fenitoína é uma drogra antiepiléptica bastante eficaz, e não há diferenças estatisticamente significativas entre ela e a carbamazepina, na prevenção de crises parciais e crises tônico/clônico generalizadas. Entretanto, a  fenitoína está associada a um amplo aspecto de efeitos adversos, especialmente alterações cosméticas (hiperplasia gengival, hirsutismo, distorções na estética facial), que ocorrem em 20 a 25% dos pacientes, e psicossociais (agressão, desatenção, alteração de memória). Assim, tem sido considerada como droga de segunda escolha, especialmente em mulheres jovens. Uma particularidade farmacocinética da fenitoína é o fenômeno conhecido como cinética de ordem zero: na medida em que a concentração sérica aumenta, a capacidade do sistema enzimáico hepático responsável pela metabolização da droga torna-se saturada. Desta forma, pequenos incrementos na dosagem podem levar a grandes elevações dos níveis séricos, produzindo, assim, efeitos colaterais indesejáveis.

À medida em que aumentam os níveis plasmáticos de fenitoína, efeitos colaterais relacionados à neurotoxidade passam a ocorrer. Os principais são: sonolência, disartria, ataxia, tremor e nistagmo. A dosagem média diária de fenitoína é de 300 mg. Como a meia-vida da fenitoína é de aproximadamente  24 horas, a dose total diária poderia ser ingerida em uma única tomada. Entretanto, alguns aspectos práticos ligados à adaptação do esquema terapêutico às necessidades individuais de cada paciente epiléptico, fazem com que, seguidamente, a dose total diária tenha de ser dividida em duas a três tomadas. Um aspecto fundamental, entretanto, é que elevações na dosagem total diária de  fenitoína devem respeitar as características da cinética de ordem zero, e ser feitos adicionando-se quantidades pequenas, como 25 ou 50 mg, para evitar um aumento brusco dos níveis séricos, com o aparecimento de neurotoxidade.

A fenitoína é um potente redutor enzimático, e tende a reduzir os níveis séricos de outras drogas antiepilépticas, além de anticoagulantes e anticoncepcionais orais. Como tem um metabolismo hepático saturável, seus níveis séricos são elevados pelo uso concomitante de um sem-número de inibidores enzimáticos, como álcool, cimetidina, imipramina, isoniazida, salicilatos e fenotiazínicos, entre outros.

Valproato de sódio

A introdução do valproato de sódio constitui-se em um dos grandes avanços na história recente da terapêutica antiepiléptica, na medida em que esta droga age na prevenção de crises tônico/clônico generalizadas, crises de ausência e crises mioclônicas. Assim, é a droga de escolha no manejo das síndromes epilépticas generalizadas primárias, as quais comumente apresentam estes três tipos de crises, em proporções variáveis. O valproato de sódio baseia sua ação antiepiléptica tanto interferindo com a condutância ao sódio (de forma similar à carbamazepina), quanto aumentando a inibição neural mediada pelo ácido-gama-aminobutírico. Sua indicação como monoterapia para crises parciais é discutível, apesar de alguns estudos controlados terem demonstrado uma eficácia similar à carbamazepina. Os efeitos colaterais comuns são: tremor, aumento de peso, perda de cabelo e edema de tornozelo. É importante ressaltar que o valpoato de sódio praticamente não leva a distúrbio cognitivos, naqueles pacientes que toleram bem o fármaco. Existe um risco de hepatotoxicidade severa, mas este parece limitado a crianças com menos de 3 anos de idade, em geral com retardo mental e desordens metabólicas coexistentes. 

O valproato de sódio não leva à indução enzimática, e sua associação em politerapia eleva os níveis de outras drogas antiepilépticas. Deve-se evitar a desfavorável interação farmacodinâmica entre o valproato de sódio e crianças maiores e adultos, na dosagem de 1000 a 3000 mg/dia . Como visto para outros fármacos, a introdução deve ser lenta, com elevação progressiva da dosagem. Por ter uma meia-vida entre 12 e 18 horas, o valproato de sódio idealmente deve ser administrado em três ou quatro tomadas diárias.

Clobazam
O clobazam é um benzodiazepínico cuja  estrutura química diferenciada reduz a incidência de sedação e possivelmene de tolerância ao efeito antiepiléptico, tão comumente observadas com o emprego de outros benzodiazepínicos. Apesar de ser uma droga relativamente antiga, sua aplicação como fármaco antiepiléptico tem uma história recente. O clobazam geralmente não é empregado como monoterapia, não se constituindo na droga de escolha para o controle de nenhum tipo de crise epiléptica. Entretanto, tem sido considerado como um excelente adjuvante ao tratamento com outras drogas epilépticas, especialmente a carbamazepina e o valproato de sódio. Por não ter efeito indutor enzimático significativo, esta associação constitui o que denominamos “politerapia racional”. Neste ínterim, o clobazam pode ser extremamente útil no controle dos mais diversos tipos de crises, porém particularmente crises parciais, sendo seguidamente empregados no tratamento de epilepsias generalizadas, tanto em crise tônico/clônico generalizadas, tônicos ou atônicas axiais. Assim é seguidamente empregado no tratamento de epilepsia generalizadas secundárias, como a síndrome de LENNOX, ou nas epilepsias parciais refratárias à monoterapia, com a carbamazepina ou fenitoína. Além disto, pode ser usada de forma intermitente nas exacerbações de crises relacionadas ao período menstrual, ou a situações particularmente estressantes da vida diária. O item tolerância do efeito antiepiléptico é bastane discutido na literatura, sua incidência variando de muito a pouco frequente. A dose diária varia de 10 a 60 mg, divididas em duas a três tomadas. Apesar de comumente não produzir sedação excessiva, muitos pacientes referem irritabilidade e fadiga excessiva. Alguns passam a ter um comportamento agressivo

Clonazepam
O clonazepan é outro benzodiazepínico, com ação antiepiléptica conhecida para crises mioclônicas e  crises tônico/clônico generalizadas. Assim, com o clonazepam, é frequentemente reservado apenas àquelas epilepsias refratárias ao tratamento com outros fármacos, e aí geralmente com politerapia. Alguns pacientes com crises parciais podem beneficiar-se de associação entre  a clonazepam e carbamazepina. O principal paraefeito do clonazepam é a sedação, o que seguidamente limita o seu uso ou emprego de doses mais efetivas. Muitos pacientes desenvolvem tolerância, com a droga perdendo sua eficácia ao longo de alguns meses. Por causar dependência física, sua suspensão abrupta frequentemente desencadeia uma exarcerbação de crises, o que aconselha uma retirada lenta e gradual.

Fenobarbital

O fenobarbital é, provavelmente, a mais tradicional das drogas antiepilépticas. Estudos controlados recentes mostram  dois  aspectos  distintos  deste fármaco, o qual foi, por várias décadas, o  “pilar” do tratamento antiepiléptico: por um lado está confirmada sua eficácia terapêutica no tocante ao controle de crises parciais e crises tônico-clônico generalizadas, sendo, inclusive, comparável  àquelas da carbamazepina e da fenitoína; por outro lado, está  bem estabelecido que  seu uso crônico  causa muito mais efeitos colaterais ligado às esferas cognitivas (fadiga, falta de concentração) e comportamentais, em crianças (irritabilidade, hipercinesia e agressão), além de haver o desenvolvimento de  tolerância  ao efeito  antiepiléptico. Contudo, apesar disto, muitos neurologistas ainda  apregoam seu uso.  As razões para tal são extremamente variáveis, e vão desde o seu baixo custo, à falta de experiência com  outras drogas, como  carbamazepina e fenitoína,  e o valproato de sódio. Assim como os benzodiazepínicos, a suspensão do tratamento com a fenobarbital deve ser extremamente lenta e gradual, para evitar o risco bem estabelecido de uma exarcerbação das crises. Recomenda-se diminuir 20 a 25 mg a cada duas ou três semanas.

Primidona
A primidona é metabolizada parcialmente ao fenobarbital, de forma que a maior parte dos aspectos relacionados ao seu uso são similares. Entretanto, deve ser ressaltado que alguns poucos pacientes apresentam uma resposta inesperada ao uso desta medicação, mesmo quando o emprego prévio da fenobarbital fora ineficaz para controlar as crises. Costuma-se prescrever primidona em doses de 750-1000 mg/dia. Uma utilização que traz bons resultados  como coadjuvante da carbamazepina ou da fenitoína, no manejo de crises parciais simples como complexas, quando estas não respondem à monoterapia com carbamazepina ou fenitoína. Em especial nas epilepsias de lobo frontal, a primidona em associação pode trazer controle significativo das crises.

Níveis séricos

A determinação dos níveis séricos das drogas antiepilépticas presta-se a várias confusões. A premissa básica é a de que as concentrações séricas das drogas antiepilépticas deveriam situar-se dentro de um intervalo ou “faixa terapêutica”. Do ponto de vista estatístico, isto estaria associado ao controle adequado das crises. Assim, níveis séricos aquém da faixa terapêutica deixariam o paciente “desprotegido”, no tocante ao controle de crises; e níveis séricos acima da faixa terapêutica estariam associados a paraefeitos dose/dependentes. O corolário desta premissa básica é que a determinação  dos  níveis  séricos  das  drogas  antiepilépticas  seria  o  “guia”  para proceder-se a modificações na sua forma de administração, incluindo incrementos ou reduções nas dosagens.

Entretanto, a situação prática é outra, e dita que modificações na administração das drogas antiepilépticas devem ser exclusivamente determinadas pela performance clínica do paciente, no tocante ao controle de crises. Níveis séricos de uma droga antiepiléptica, acima ou abaixo da faixa terapêutica, não têm nenhum significado prático, a menos que o paciente não esteja com suas crises controladas ou esteja apresentando efeitos colaterais tóxicos. É muito importante que se tenha uma visão abrangente sobre as síndromes epilépticas, e compreenda que existe uma variabilidade muito grande entre os pacientes no que diz a respeito à gravidade da condição epiléptica em cada síndrome. O manejo das dosagens das drogas antiepilépticas através de determinação dos níveis séricos tem de levar em conta esta variabilidade. Uma abordagem exclusivamente “laboratorial”, aumentando ou reduzindo a dosagem das drogas antiepilépticas apenas pelo valor do nível sérico, frequentemente prestará um desserviço ao paciente, complicando o controle  de suas crises.

Aceita-se como indicações para determinação dos níveis séricos das drogas antiepilépticas:

a)  Avaliar o grau de aderência ao tratamento, quando há  suspeitas de baixa aderência;

b)  Determinar se a recorrência de crises no início ou durante o tratamento deve-se a níveis séricos “baixos” de uma ou mais drogras epilépticas;

c)  Determinar se o aparecimento de sintomas sugestivos de toxicidade, incluindo distúrbios comportamentais, deve-se efetivamente a níveis séricos excessivamente elevados;

d)  Determinar qual droga é responsável por efeitos colaterais tóxicos, quando mais de uma droga epiléptica é usada.

Alguns aspectos práticos 

Da terapêutica antiepiléptica

Após a análise individualizada das principais drogas antiepilépticas e das indicações para a determinação de níveis séricos, impõe-se a discussão de alguns aspectos práticos no manejo farmacológico da epilepsia:

1) Crises parciais simples ou complexas, com ou sem generalização secundária, devem ser inicialmente tratadas com carbamazepina ou fenitoína em monoterapia.

Enquanto o paciente persistir com crises recorrentes, deve-se ir aumentando as doses, até atingir-se o máximo tolerável (ou seja, a dose imeditamente abaixo daquela que produz paraefeitos dose/dependentes). O valor numérico da dose em si varia de paciente para paciente. A primeira regra prática é introduzir a medicação de forma gradual. Após atingir-se uma dose de 800 mg/dia de carbamazepina ou 300 mg/dia de fenitoína, a maioria dos pacientes com as crises descritas acima obterão um controle, ao menos  parcial. A partir daí, naqueles pacientes em que persistem crises, aumentam-se as doses até o máximo tolerável. Quanto à carbamazepina, pode chegar-se a 1400-1600 ou até 1800 mg/dia, em três a quatro tomadas, procedendo a incrementos de 100 a 200 mg a cada poucos dias. No tocante à fenitoína, os incrementos devem ser a da ordem de 25 a 50 mg a cada vez. Caso persista um controle inadequado das crises, a troca de um pelo outro deve ser tentada, mantendo-se fidelidade ao princípio da monoterapia. Pelas reconhecidas interações farmacocinéticas entre a carbamazepina  e a fenitoína, sua associação no tratamento das crises parciais pode levar a níveis séricos baixos de ambos os fármacos e comprometer mais ainda o controle das crises. Um erro muito comum é a associação de uma segunda droga antiepiléptica em politerapia, antes de esgotar-se as possibilidades da droga original em monoterapia. O exemplo básico é aquele paciente com crises parciais complexas, que chega  ao consultório sem controle adequado, usando a carbamazepina associada a fenitoína. A determinação dos níveis séricos, via de regra mostrará que ambos os fármacos estão abaixo da faixa terapêutica. A retirada de um dos dois, e o ajuste da dose do remanescente, muitas vezes converte uma falha em sucesso terapêutico.

Quando, ainda assim, as crises persistirem sem controle total, está indicada a associação do Clobazan . Persistindo controle insatisfatório, sugeriria que se trocasse o Clobazam pela primidona (750-1000 mg/dia). Não se deve esquecer que por volta de 30 a 40% dos pacientes com crises parciais complexas são refratárias ao tratamento medicamentoso, no que concerne à expectativa de um controle total das crises. 

2) Crises primariamente generalizadas, do tipo crises tônico/clônico generalizadas, e mioclonias e ausências, como parte de síndromes epilépticas generalizadas primárias, devem ser tratadas com valproato de sódio em monoterapia.

Deve-se chegar às doses adequadas do valproato de sódio (em adultos, da ordem de 1500 a 3000 mg/dia). Entretanto, alguns pacientes com epilepsia mioclônica juvenil de JANZ, uma das subsíndromes do grupo das epilepsias generalizadas primárias, não conseguem ficar totalmente  controlados com monoterapia. Nestes, o valproato de sódio costuma controlar as crises de ausência e as mioclonias, porém ocorrem “escapes” de crises tônico/clônico generalizadas. Quando este é o caso, recomenda-se a associação com carbamazepina.

Alguns aspectos práticos merecem destaque. O primeiro, é que a dosagem do valproato de sódio necessária para trazer controle total das crises, ausência, mioclonias e crises tônico-clônico generalizadas, nos pacientes com epilepsia generalizada primária, é muito variável. Doses tão baixas quanto 500 mg/dia para um adulto, pode deixá-lo sem qualquer tipo de crise, enquanto outro necessita doses muito maiores. Interessantemente, alguns pacientes necessitam doses maiores no início do tratamento, porém com o passar do tempo (geralmente dois anos), uma lenta redução da dosagem pode não acompanhar-se de recidiva das crises. O segundo aspecto prático, é que, ao contrário das epilepsias parciais, nas epilepsias generalizadas primárias existe uma clara correlação entre a presença de complexos ponta-onda generalizados no eletroencefalograma e um risco maior de crises. Em outras palavras, enquanto persistem paroxismos generalizados de complexos ponta-onda ou poliponta-onda, no eletrencefalograma, persiste o risco de ausências, mioclônias ou crises tônico-clônico generalizadas. Nestas formas de epilepsia, pretende-se “limpar o eletroencefalograma”, assim estaremos nos certificando da dosagem adequada para controlar totalmente as crises.

3) As epilepsias generalizadas secundárias, com múltiplos tipos de crises, incluindo parciais complexas, generalizadas tônicas, atônicas, mioclônicas, crises tônico/clônico generalizadas e ausência atípica, muito raramente são controladas por monoterapia. Aliás, uma das “marcas registradas” dessas síndromes epilépticas (frequentemente vistas em crianças) é sua resistência ao tratamento farmacológico com fármacos em uso corrente.

Assim, nestes casos indica-se a associação entre valproato de sódio, um benzodiazepínico (Clobazan ou Clonazepan) e, eventualmente, uma droga tipo carbamazepina ou fenitoína, somando-se diferentes mecanismos de ação antiepiléptica. Infelizmente, somam-se também complicações ligadas às interações farmacocinéticas, que dificultam o manejo. É muito fácil desanimar-se com estes pacientes, e deixar o manejo farmacológico “meio à deriva”. Devemos, com muita paciência, ir explicando com clareza, para os pais, cada nova modificação no esquema farmacológico; deste modo, pode-se conseguir resultados bem razoáveis. É importante que, periodicamente, se trace objetivos a médio prazo junto ao paciente e os familiares. Estes objetivos devem contemplar quais as prováveis modificações de dosagens ou de droga antiepiléptica que serão tentadas, quais os objetivos, e quais os paraefeitos que poderão ser antecipados. Mostrar para o paciente e seus familiares que o manejo destas formas severas de epilepsia não é simplesmente um “bota, tira, troca” da droga antiepiléptica, e que existem mecanismos lógicos de manejo, costuma ser muito tranquilizador e aumentar a aderência ao tratamento.  

Novas drogas

Lamotrigina

A lamotrigina bloqueia a liberação de glutamato e mostra atividade anticonvulsivante em vários modelos animais. Os ensaios clínicos, como droga coadjuvante, revelaram eficácia em crises parciais e tônico/clônicas, mostrando 30% de redução em crises parciais intratáveis. Embora experiências com crianças sejam limitadas, resultados iniciais sugerem que a lamotrigina possa ser útil no tratamento de crises resistentes às drogas convencionais. A toxicidade da lamotrigina parece ser limitada em apenas 10% dos pacientes, e os efeitos colaterais, quando ocorrem, variam de leves a moderados.

O efeito adverso mais comumente responsável pela retirada da droga é rash cutâneo. As reações indesejáveis podem ocorrer principalmente se estiver em uso de valproato. Por outro lado, há relatos de efeitos benéficos sobre o humor, aumentando significativamente índices de felicidade, e melhorando interação e comunicação.

Felbamato

O mecanismo de ação da droga é desconhecido. A estrutura química é semelhante a do meprobamato, agente ansiolítico. Embora o felbamato seja menos potente que outras drogas antiepilépticas disponíveis, sua baixa toxicidade torna-o droga promissora. Trabalho multicêntrico, randomizado e duplo-cego, comparando a eficácia do felbamato com valproato, em monoterapia, chegou-se à conclusão de que o felbamato é eficaz em crises parciais, com ou sem generalização secundária, tendo sido mostrado que não há o desenvolvimento de tolerância após 6 meses de uso contínuo, em monoterapia. Felbamato também é benéfico em pacientes com síndrome de LENNOX-GASTAUT, sendo recentemente constatada a diminuição inclusive de crises atônicas.

Oxcarbazepina

A oxcarbazepina é uma nova droga antiepiléptica de primeira linha. Foi desenvolvida através da introdução de pequenas mudanças na estrutura da carbamazepina, a fim de se evitar o metabólito epóxido, responsável pela toxicidade. Assim, obteve-se uma droga de eficácia clínica semelhante à carbamazepina, porém, com menor perfil de tolerabilidade. A oxcarbazepina não influencia seu próprio metabolismo, ao contrário da autoindução observada com a carbamazepina. O metabolismo da oxcarbazepina não é afetado por outro anticonvulsivante e sua influência na farmacocinética de outras drogas é menor do que da carbamazepina, pois liga-se pouco a proteínas. Estudo realizado com 235 pacientes usando oxcarbazepina ou carbamazepina em monoterapia sugeriu que a oxcarbazepina deve ser a primeira droga de escolha no tratamento de crises parciais, com ou sem generalização secundária. 

Vigabatrin
O vigabatrim (gama-vinil GABA) é um inibidor irreversível da GABA-transaminase (GABA-T), a enzima responsável pela degradação do neurotransmissor GABA. O vigabatrim é uma das novas drogas antiepilépticas mais promissoras. Entre as novas drogas propostas para aumentar a inibição gabaérgica, o vigabatrim é a que está mais avançada em ensaios clínicos. Embora microváculos tenham sidos vistos na substância branca de cérebros de ratos e cachorros tratados com vigabatrim, tais alterações não foram observadas em humanos.

O vigabatrim foi usado no tratamento de epilepsias refratárias, tanto em adultos quanto em crianças, inclusive nas síndromes de WEST e LENNOX-GASTAUT, como droga coadjuvante, e obteve-se significante redução de crises em parte dos pacientes. A tolerabilidade de mais de 2000 pacientes tratados em vários trabalhos foi excelente, havendo leves ou transitórios efeitos colaterais numa pequena minoria de pacientes. O primeiro estudo do vigabatrim em monoterapia comparaou-o com carbamazepina: a eficácia foi semelhante, porém, ao contrário da carbamazepina, o vigabatrim não apresentou efeitos colaterias severos que requisitassem a suspensão do tratamento. Outro estudo acompanhou pacientes por 9 anos, concluindo que o vigabatrim parece ser seguro e eficaz em uso a longo prazo.

Gabapentina
A gabapentina previne crises epilépticas em estudos clínicos controlados com placebo, e tem um perfil diferente de atividade antiepiléptica em modelos animais. Seu mecanismo de ação não é conhecido, mas provavelmente atua nas membranas neuronais em áreas de sinapses envolvendo o glutamato. A farmacocinética é simples e não se liga a proteínas plasmáticas. Até o momento não se demonstrou interação com outras drogas antiepilépticas, nem indução ou inibição de enzimas hepáticas. Sua eficácia e segurança têm sido testadas. Nenhum efeito colateral sério ou morte foi atribuído à droga. Os efeitos colaterias descritos, a curto prazo, foram sonolência, tontura, ataxia e nistagmo. O perfil farmacocinético favorável e a aparente segurança dão a gabapentina boa perspectiva no conjunto das novas drogas.

Topiramato
O topiramato é um novo composto que demonstrou eficácia anticonvulsivante e perfil de tolerabilidade satisfatória, após a administração oral em animais e humanos. Os primeiros ensaios clínicos com topiramato já foram realizados na Europa e Estados Unidos, como droga coadjuvante, em epilepsias parciais refratárias em adultos, havendo redução significante de crises em número expressivo de pacientes. Na faixa etária pediátrica está em início estudo multicêntrico com o uso de Topiramato em terapia coadjuvante na Síndrome de LENNOX-GASTAUT.

Levetiracetam

O levetiracetam é um novo agente antiepiléptico que corresponde quimicamente ao derivado 5-enantiomérico da pirrolidona ou da etiracetam - (5)-a-etil-2-oxo-pirrolidina acetamida. Seu mecanismo de ação não está totalmente elucidado. Contudo, tem demonstrado excelente resposta terapêutica em diferentes modelos experimentais e como terapia complementar para crises parciais com ou sem generalização secundária, empregado como monoterapia. 

Foi sugerido que o levetiracetam liga-se seletivamente a membranas celulares do encéfalo de modo reversível e estereosseletivo. Diferentemente de outros agentes anticonvulsivantes, este fármaco não interage com o complexo benzodiazepina/ácido g-aminobutírico nem com os receptores para aminoácidos excitatórios. Além disto, apresenta um grande índice terapêutico, havendo ampla margem entre as doses requeridas para controlar as crises epileptogênicas e aquelas que chegam a produzir toxicidade.Também demonstrou eficácia nas epilepsias generalizadas, com redução na frequência semanal das crises, especialmente naqueles pacientes que recebiam doses mais elevadas (2.000 a 3.000mg/dia). O levetiracetam demonstrou ser eficaz em pacientes com mioclonia juvenil refratária à lamotrigina ou ao valproato. Após sua administração por via oral, o levetiracetam é rapidamente absorvido no trato digestivo, alcançando seu pico plasmático uma a duas horas após a ingestão. Não se observou interferência dos alimentos em sua elevada biodisponibilidade (100%). Não se detectou ligação com proteínas plasmáticas, e sua biotransformação metabólica é realizada por hidrólise do grupo acetamida, sem que o sistema enzimático citocromo P-450 seja afetado. Estabeleceu-se, ainda, que sua meia-vida oscila entre seis e oito horas, independentemente das doses que se situem dentro da faixa posológica habitual. O principal metabólito é inativo e é eliminado juntamente com o fármaco original por via renal; ambos os compostos podem também ser eliminados do plasma por meio de hemodiálise. Nas primeiras 48 horas, cerca de 66% da dose administrada é eliminada na forma inalterada e 24% na forma de metabólito inativo. 

O levetiracetam é indicado na terapêutica coadjuvante nas crises parciais, com ou sem generalização secundária. A dose inicial recomendada é de 500mg a cada 12 horas, por via oral, com incrementos semanais da ordem de 500 a 1.000mg por dia, não ultrapassando os 3.000mg. Dose para crianças: 20mg/kg por dia. 

Não foi assinalada superdosagem. O fármaco pode ser eliminado do sangue por processo de hemodiálise. As reações adversas são raras e leves, destacando-se anemia, cefaléia, enjôos e sonolência, especialmente em pacientes que necessitam doses elevadas ( 3.000mg/dia ). 

Em pacientes idosos a meia-vida de elimanação aumenta, razão pela qual a dose deverá ser ajustada individualmente.  O mesmo ocorre com pacientes portadores de insuficiência renal. Em pacientes com insuficência hepática leve ou moderada não foram observadas alterações significativas na farmacocinética do levetiracetam, pois não é metabolizado no fígado. 

Como este antiepiléptico não sofre biotransformação hepática nem se liga a proteínas plasmáticas, não há interações medicamentosas de significação clínica. O medicamento é contraindicado na gravidez e período de amamentação, quando se verifica hipersensibilidade ao fármaco

Há várias outras drogas que se encontram es fases iniciais de ensaios clínicos.

Outras drogas já estão sendo abandonadas por terem apresentado eficácia marginal nos primeiros estudos clínicos: progabida e milacemida. Há também aquelas que foram suspensas por seus efeitos colaterais, tais como, zonisamida e tiagabina. Finalmente, há a ralitonina que, por apresentar meia-vida muito curta, necessita formulação de liberação mais lenta para poder ser testada em humanos.

Tratamento cirúrgico das epilepsias

Histórico

A História da medicina aponta as craniotomias e trepanações do período neolítico como as mais antigas intervenções cirúrgicas realizadas pelo homem. Supõe-se, no entanto, que tais procedimentos tinham um significado semirreligioso, destinado a dar escape a maus espíritos, até então responsabilizados pelas cefaleias, insanidade mental e epilepsias. Ao tempo da dominação romana, a cirurgia, em geral, foi negligenciada como forma terapêutica, chegando até a desaparecer no obscurantismo que se seguiu à Idade Média, para reaparecer somente a partir dos séculos XIII, XIV, XV pelas mãos de GUY de CHAULIAC, AMBROISE PARÉ, VALSALVA e outros. Estes dois últimos chamaram a atenção para o fato, já conhecido de Hipócrates (460A .C.), de que uma paralisia ou convulsão de um lado do corpo, indicavam uma lesão ao lado oposto do cérebro. Porém além desse fato, nada mais se sabia sobre localizações cerebrais.

Existem casos esporádicos sobre o uso da trepanação em convulsões. Entretanto, somente com o desenvolvimento das técnicas da moderna cirurgia e o reconhecimento dos seus princípios — os da assepsia, introduzidos por PASTEUR e LISTER, os das localizações cerebrais, demonstrados por JACKSON, FRITSCH, HITZIG e FERRIER, e a anestesia introduzida por MORTON e SIMPSON, todos ocorridos na última metade do século XIX — tornou-se possível o desenvolvimento da moderna cirurgia da epilepsia.

Foi introduzida por Sir WILLIAM MACEWEN, em 1888, pela sua comunicação de 21 casos de abscessos cerebrais operados, com 18 recuperações. KEEN, no mesmo ano, publicava três casos, num dos quais havia removido uma cicatriz cortical. Até fins de 1886, HORSLEY havia efetuado dez operações sobre o cérebro, em Londres. VON BERGMANN publica, em 1889, suas primeiras descrições sobre operações em epilepsias traumáticas e, na mesma época, WAGNER descreve a craniectomia osteoplástica, em substituição à trepanação e craniectomia, utilizadas por seus antecessores.

KRAUSE começou a efetuar excisões corticais em 1893, publicando seus primeiros dados, em 29 pacientes, entre 54 operados por epilepsia focal. FOERSTER e PENFIELD, em 1930, publicaram sua importante série de 100 casos operados, e vários outros se seguiram: DOWE e WATTS (1936) com 20 casos, TONNIS (1939) com 30 casos.

O procedimento cirúrgico, com duração de 8 a 10 horas, pode ser realizada, sob anestesia local. Trata-se, portanto, de problema médico social de grandes implicações, já que a cirurgia, quando bem indicada, pode proporcionar não apenas uma solução paliativa para o problema, mas a cura e a reintegração desses pacientes na sociedade, em mais de 90% dos casos, como veremos adiante . Convém notar, ainda, que, em nosso país, estamos longe da cifra ideal dos 80% dos epilépticos sob controle medicamentoso, pois a maioria de nossos epilépticos encontra-se sobre a supervisão de pediatras, clínicos gerais e outros especialistas, nem sempre completamente familiarizados com a melhor terapêutica dessa doença, quer sob o ponto de vista farmacológico, quer sob o aspecto de sua indicação cirúrgica.

Pouco menos da totalidade dos epilépticos que chegam com crises ”incontroláveis” são portadores de esquemas medicamentosos insuficientes, e muitas vezes incongruentes. Muitos deles são beneficiados apenas pelo ajuste de sua medicação, para o que, muitas vezes, nos servirmos da dosagem cromatográfica dos anticonvulsivantes ingeridos, controlando os níveis sanguíneos.

Um reduzido número desses pacientes (mais ou menos 20%) apresentava um controle realmente difícil de suas crises epilépticas focais ou generalizadas. Uma fração destes é ulteriormente encaminhada para estudos funcionais mais detalhados, que requerem internação em enfermaria especializada, seguida de testes clinicos neurológicos, dosagens múltiplas de anticonvulsivantes, exames eletroencefalográficos, exames neurorradiológicos, tomografia computadorizada e ressonância magnética, exames neuropsicológicos, psiquiátricos, e avaliação de condições psicossociais, entre outros.

Critério de seleção e avaliação neurológica 

O critério mais importante para a seleção desses pacientes como candidatos para uma terapêutica cirúrgica é  a falta de resposta ao controle das crises epilépticas, por uma combinação adequada da medicação anticonvulsivante, ministrada em doses máximas toleráveis, e que permitem ao paciente levar uma vida normal com poucos efeitos colaterais.

Procedimento cirúrgico das epilepsias

A craniotomia e exploração eletrofisiológica cortical representaram, em alguns de nossos pacientes com epilepsia focal, a intervenção de escolha. Após discreta sedação pré-operatória (inoval), o paciente é levado ao anfiteatro operatório, onde a incisão é demarcada no crânio, e a seguir feita infiltração do couro cabeludo com anestésico local (marcaína). O paciente encontra-se em posição confortável, em mesa acolchoada e guarnecida com travesseiros e campos, que permitem à equipe não cirúrgica (anestesistas, neurologistas, psicólogos e eletroencefalografistas) observar todas as partes de seu corpo durante os estudos de estimulação cortical. A seguir, procede-se à craniotomia, realizada nos moldes clássicos, expondo-se uma área considerável de córtex cerebral, após abertura ampla da dura-máter. O passo seguinte é a colocação de eletrodos corticais e eletrodos de profundidade, que permitirão o registro de eletrocorticograma. Sobre as áreas epileptogênicas que vão sendo registradas, colocam-se letras, que servem para demarcar, visualmente, as anormalidades observadas; ao mesmo tempo anota-se minuciosamente as alterações eletrográficas em cada um desses pontos. Eletrodos de profundidade com várias derivações, colocadas na amígdala, hipocampo ou outras localizações, dão uma ideia espacial da localização da área epileptogênica. A este registro segue-se  a estimulação elétrica ou “mapeamento cerebral” da área visual, etc., utiliza-se uma corrente de 1 a 6ma, com a onda quadrada de 60 ciclos/seg. As reações do paciente — contrações do rosto, mão, perna, etc. — são mapeadas, e as regiões corticais correspondentes são demarcadas com número de papel esterilizado,  que nos demonstrarão, visualmente, as áreas motoras, sensitivas, e áreas da fala. Estas últimas são observadas pedindo-se ao paciente para contar ou repetir frases, que serão entrecortadas por períodos de afasia, produzidos pela estimulação elétrica. A estimulação da área sensitiva fará com que o paciente refira sensações nas porções correspondentes do hemicorpo contralateral; a estimulação das áreas auditivas produzirá sons variados, e da área visual luzes no campo visual; por vezes obteremos respostas psíquicas ou “flashbacks” na estimulação do lobo temporal. A reprodução da aura da própria crise convulsiva pela estimulação de um desses pontos é prova conclusiva para a localização, bem como a obtenção de pós-descargas, registradas ao eletrocorticograma (ecog) à estimulação.

Ao final desses estudos, passamos a ressecção da área considerada epiléptogênica, repetindo um ecog de controle, pós excisional, com o paciente ainda consciente, com a finalidade de verificar se permanece ainda alguma atividade potencialmente epiléptogênica em algum ponto do leito da ressecção, que deverá ser também removido, até conseguir-se um ecog satisfatório quanto ao prognóstico. Então estaremos autorizados ao fechamento, agora com o paciente adormecido, pois sua colaboração não se faz mais necessária. Trata-se de intervenção prolongada e laboriosa, com duração de 8 a 10 horas, que exige um preparo especial da equipe para que não haja intercorrências que a prolongariam ainda mais. A recuperação do paciente faz-se ao cabo de poucos dias, geralmente sem incidentes importantes. Ao término desta, o paciente é entregue novamente à equipe, para dar prosseguimento aos testes psicológicos, psiquiátricos e neurológicos pós-operatórios de controle, sendo o EEG e observação clínica o critério principal que determinarão o sucesso da intervenção. Atualmente, no entanto, grande parte destes pacientes são operados sob anestesia geral, reservando-se à anestesia local àqueles casos de focos epilépticos em regiões motoras, ou da fala.

Na cirurgia para o tratamento das epilepsias, cada caso deve ser estudado de forma a indicar o tipo mais correto de cirurgia. A intervenção deverá agir sob o número de crises, na melhora do estado neurológico e no ajustamento psicológico dos doentes, possibilitando a sua reabilitação escolar, profissional e a reintegração familiar e social.

A avaliação dos resultados de uma intervenção de terapêutica tão complexa é bastante difícil, pois cada paciente epiléptico apresenta um problema diferente, fazendo com que não haja duas intervenções absolutamente idênticas. Um estudo puramente estatístico dos resultados não poderá dar uma ideia exata sobre o impacto do sucesso, ou insucesso cirúrgico num determinado paciente, se esta for a informação mais importante que desejamos.

A simples avaliação neurológica, quanto à redução ou desaparecimento das crises convulsivas, não nos dará uma ideia quanto aos resultados favoráveis da terapêutica cirúrgica para o lado da personalidade, da inteligência e da reabilitação socioeconômica desses pacientes, melhoras essas obtidas pela cirurgia. 

O estado funcional, topográfico e clínico das epilepsias focais consideradas cirúrgicas induz a uma porcentagem elevada de melhora ou cura: 95,2%, nos casos de ressecção cortical. Tal índice aumenta rígido critério de seleção para a indicação da cirurgia, baseados em estritos critérios clínicos, eletroencefalográficos, radiológicos, neuropsicológicos e outros. Os pacientes com epilepsias generalizadas secundárias podem, hoje, beneficiar-se de secções do corpo caloso. O objetivo das calosotomias é restringir a atividade epiléptica dos hemisférios doentes, proporcionando grande diminuição (85%) nas crises generalizadas. Trata-se de um procedimento cirúrgico extremamente eficaz, especialmente em pacientes com inúmeras crises generalizadas, e com queda ao solo. Pode ser realizada a céu aberto ou estereotaxicamente, com eficácia semelhante e com baixa morbidade.

A análise dos resultados nos vem demonstrar que a epilepsia é um sintoma relacionado às mais variadas etiologias, e não uma doença propriamente dita. Apesar dos contínuos avanços no tratamento desta síndrome, cerca de 20% dos epilépticos continuam a mostrar-se refratários aos anticonvulsivantes. ROBB demonstrou que cerca de metade desses pacientes, rebeldes ao tratamento clínico, apresentam lesões cerebrais epileptogênicas passíveis de um tratamento cirúrgico através de excisão cortical ou outras intervenções. Os modernos refinamentos da neurocirurgia funcional, sob o ponto de vista técnico e da instrumentação, nos tem possibilitado um melhor entendimento em relação à patofisiologia das epilepsias, através da estereotaxia, implantação de eletrodos cerebrais profundos, marcapassos cerebrais, estimulação e registro cortical, desconexão hemisférica, etc. Deste modo, estas intervenções que envolvem a exposição e excisão de áreas anormais do cérebro podem ser levadas a cabo, com toda a segurança. Já foi demonstrado, inclusive, que os riscos cirúrgicos podem ser menores que os da ingestão de vários anticonvulsivantes associados, sobretudo se essas drogas forem ministradas, em doses tóxicas, por longos períodos de tempo


	


CAPÍTULO VI

A epilepsia na criança
Incidência
A idade de início das crises em crianças é variável, mas existem faixas etárias preferênciais. Nos primeiros dois anos, entre os quatro e os oito anos e no início da puberdade. Ao primeiro grupo etário são relacionadas as alterações pré-natais, ficando o segundo grupo sem causa aparente. O terceiro, provavelmente, está relacionado às alterações bioquímicas e fisiológicas da adolescência que se avizinha.

Etiopatogenia
Sob esse aspecto, a epilepsia pode-se dividir em dois tipos: orgânica e funcional. 


as orgânicas são devidas a lesões adquiridas nos períodos pré, peri e pós-natal.
As funcionais devem-se a uma hiperexcitabilidade cerebral, transmitida genéticamente ou provocada por alterações metabólicas, bioquímicas ou fisiológicas. Por vezes, as crises funcionais são prolongadas, causando lesão e se transformando em epilepsia orgânica.

Das patologias do período pré-natal, destacamos as alterações placentárias acarretando anoxia, o uso de medicamentos, os processos infecciosos e os transtornos vasculares. Por outro lado, não podemos esquecer as moléstias heredodegenerativas, tais como as facomatoses, leucodistrofias, moléstias de depósito e erros inatos do metabolismo.

No período pós-natal, teremos como causa os traumas obstétricos, as alterações metabólicas (hipoglicemia, alcalose, hipocalcemia, hipernatremia, carência de piridoxina), moléstias infecciosas do snc, hemorragias do snc e colecões subdurais.
Numa época mais tardia, as responsáveis são as alterações tóxicas exógenas, moléstias parasitárias (cisticereose, toxoplasmose, malária, hidatidose), encefalopatias e tumores.

Classificação
Crises generalizadas
 não convulsivas:
Com alteração só da consciência:

· Breve (ausência típica e atípica).

· Longa (estado de ausência).

Com alteração da consciência e outros fenômenos.

Ausência típica ou atípica com:

· Componente clônico (ausência mioclônica).

· Aumento do tono postural (retropulsiva ).

· Diminuição do tono postural (atônica).

· Automatismos.

· Com sintomas vegetativos (abdominal, enuréticos)

· Mista

Convulsivas

1. Mioclônicas:


· Generalizadas (espasmo infantil)

2. Parciais


3. Clônicas


4. Tônicas


5. Tônico-clônicas

Crises hemigeneralizadas
Parciais: 

Com sintomatologia elementar:

1. Sintomas motores:

· Focais

· Adversivas

· Posturais

· Somáticas inibidoras

· Que afetam a palavra.

2. Com sintomas sensoriais ou somato-sensoriais:

· Somatossensoriais

· Visuais

· Auditivas

· Olfativos

· Gustativos

· Vertiginosos

3. Com sintomas vegetativos

4. Mistos

Com sintomatologia complexa:

1. Com alterações só da consciência.

2. Com sintomas intelectuais:

· Dismnésicas.

· Transtornos de pensamento.

3. Afetiva.

4. Psico-sensorial.

5. Psicomotora.

6. Mistas.

Crises secundariamente generalizadas
· Erráticas do recém-nascido.

· Crises não classificadas.


as crises do tipo pequeno mal, que são generalizadas, não convulsivas, se caracterizam por início e término súbito, variando de segundos a minutos, média de 15 segundos, com transtorno da consciência acompanhado ou não de automatismos motores. É considerada a forma essencial de epilepsia. Aparece, em 80% dos casos, entre os 4-10 anos de idade, havendo maior incidência no sexo masculino do que no feminino. 

O pequeno mal pode ser dividido em três grupos:

1.  Ausência

2.  Pm mioclônico
3.  Pm acinético ou amiotonica 

As ausências, que frequentemente são confundidas, pelos familiares e professores, com as chamadas distrações, se apresentam de forma súbita, com perda da consciência, sem manifestações convulsivas, olhar fixo, por vezes acompanhado de batimentos palpebrais. Em certos casos, poderá ser observado relaxamento esfincteriano, vesical, sendo então denominado pequeno mal. Outras alterações vegetativas, difíceis de se perceber, são a sialorréia, a alteração do rítmo respiratório e cardíaco, sudorese, rubor, palidez e erecção.

As mioclonias são movimentos musculares bruscos, abruptos, interessando, principalmente, a musculatura flexora axial (pescoço e membros superiores), sendo, em geral, bilaterais, síncronas, podendo, em certas ocasiões, ser assimétricas e alternar-se de um lado a outro do corpo. São desencadeadas também por estímulo sensorial  (raio de luz).

As crises amiotônicas são caracterizadas por perda brusca do tono muscular, durando segundos, sendo notadas de três formas: queda brusca ao solo, flexão dos membros inferiores, sem queda, simulando uma claudicação da articulação do joelho, e súbita flexão da extremidade cefálica.

No caso das crises tônico-clônicas que sempre se iniciam com perda da consciência, seguem-se movimentos tônicos e/ou clônicos, podendo, ao final, aparecer fenômenos vegetativos tais como relaxamento esfincteriano, taquicardia, taquipneia, sialorreria e midríase.

As crises “hemigeneralizadas” são muito frequentes e, nas crianças, apresentam as mesmas características das crises generalizadas, mas acometem apenas um hemicorpo. Quando muito prolongadas ou frequentes, com intervalo curto, podem desencadear a síndrome hh (hemiconvulsão, hemiplegia) ou hhe ( hemiconvulsão, hemiplegia, epilepsia).
As crises parciais ou focais são breves, com início e final abruptos. Aparecem com sintomas motores ou sensoriais, o que dependerá do local onde se inicia a descarga. No caso, a perda da consciência não é um fenômeno inicial. Particularmente na criança pequena, e muito difícil que se verifiquem crises sensoriais, sendo mais evidentes as motoras e psicomotoras.

As crises manifestadas com fenômenos vegetativos têm especial importância, pois podem, de certa forma, confundir o médico, quanto ao diagnóstico. No setor digestivo, encontramos hipersalivação, cólicas abdominais e sensação epigástrica ascendente.

No setor circulatório e vasomotor, temos alteração do ritmo cardíaco e da pressão arterial, palidez, rubor, cianose, sudorese, arrepio, enurese. Na área respiratória, surgem polipneia, sufocação e hiperpneia. Na parte sexual, ocorrem erecção e priapismo, 

As formas mais comumente encontradas no recém-nascido são as convulsões tônicas ou clônicas, geralmente unilaterais e que podem se alternar quanto ao lado.

Os lactentes e crianças até dois a três anos apresentam, na maioria dos casos, crises hemigeneralizadas, podendo estar sujeitos também a crises generalizadas. Predominam, nesses casos, as crises do tipo tônico. Ao redor do quinto e sexto ano de vida, as crises hemigeneralizadas tornam-se raras. 

Em torno de seis a sete anos, começam a aparecer as crises parciais, principalmente as somatomotoras e visuais. 

Nos lactentes, dois fenômenos importantes exercem especial influência, no desencadeamento das crises: a perda do fôlego e a elevação brusca da temperatura.

As crises de perda de fôlego estão relacionadas a transtornos de ordem emocional (medo, contrariedade, traumatismo) e são desencadeadas quando a criança inicia o choro ou quando chora excessivamente, provocando parada da respiraçao com cianose perioral, durando em torno de um minuto. Prolongando-se por espaço de tempo maior, há perda da consciência e, por vezes, convulsão. Usualmente, o fenômeno é notado no final do primeiro e terceiro ano de vida.

No caso de haver convulsão, deve-se fazer o diagnóstico diferencial com a epilepsia. Em certas ocasiões, encontram-se alterações do eeg que poderão ser devidas a apnéia ou, ainda, trata-se de crianças predispostas, e a crise de apnéia seria o fator desencadeante. 

Deve-se destacar, também, nos pacientes epilétpticos,  a existência de certas alterações da personalidade e da conduta. Os distúrbios de conduta podem fazer parte do quadro clínico da epilepsia temporal. Por outro lado, a agressividade, irritabilidade e outras anormalidades do comportamento são evidentes na fase pós-critica da epilepsia tipo gm (grande mal) m, ou mesmo na fase pré-ictal, precedendo a crise, às vezes, em até 48 horas.
Em outras ocasiões, as modificações do comportamento são determinadas pelo uso do medicamento anticonvulsivo que é capaz de controlar a crise, mas não o suficiente para impedir a disfunção cerebral. As superdosagens do medicamento, para os casos mais rebeldes, também modificam o comportamento, pois levam o paciente a um estado de sonolência, prostração ou confusão permanente.

Por vezes, encontramos, nos pacientes epilépticos, comportamento hipocinético, o que sobretudo ocorre em portadores do tipo mioclônico.

O emprego prolongado do medicamento deve ser considerado, pois poderá acarretar ao paciente certo grau de inferioridade em relação ao ambiente. Apesar das alterações encontradas, devidas às próprias formas de epilepsia, deve-se ressaltar a importância da conduta das pessoas em contato diário com as crianças portadoras, pois elas podem influir na questão.

Por  vezes, a criança é rejeitada em determinados ambientes, mesmo pelos parentes próximos, ao passo que, em outras ocasiões, é superprotegida, sendo impedida de participar de uma série de atividades, principalmente esportivas, fator importante de integração social.

Diagnóstico
O diagnóstico de uma crise convulsiva e de epilepsia (convulsões recorrentes) é, na maioria dos casos, retrospectivo e baseado na anamnese. Isto deve-se ao fato de que, raramente, o médico presencia as crises, a não ser em serviços de pronto socorro, ou quando elas são muito frequentes. Os exames clínico, neurológico e laboratoriais complementam e confirmam a suspeita diagnóstica.

Dependendo da idade, a criança pode fornecer informações interessantes, principalmente no que diz respeito a sensações subjetivas que precedem ou sucedem as crises. Cefaléia, sensação vertiginosa, mal-estar epigástrico ou retro-esternal, e dor abdominal são algumas queixas frequentes. Podem preceder uma convulsão ou podem constituir, por si só, o fenômeno epiléptico. Entretanto, obtém-se a maioria dos dados por meio de pessoa que mantenha contato constante com a criança, e que tenha presenciado as crises; de preferência, a mãe do paciente.

Os antecedente familiares dizem  da existencia ou não de parentes convulsivos. Isto, entretanto, é de valor apenas relativo, já que a epilepsia funcional é pouco freqüente (3 a 5% ). Nestes casos, as crises aparecem após o terceiro ou quarto ano de idade. Por outro lado, os dados de hereditariedade, relacionados com doenças que, além de outras anormalidades, levam também ao desencadeamento de convulsões, são bastante úteis. É, o caso, por exemplo, da esclerose tuberosa e da fenilcetonúria.

Os cuidados na gestação são de suma importância, dados os frequentes distúrbios que podem lesar o sistema nervoso central da criança, neste período. Merecem atenção os processos infecciosos, por vezes mal definidos (toxoplasmose, citomegalia) e a hemorragia genital. A duração da gravidez e o peso do neonato também são de especial importância. Os recém-nascidos pré-termo, os de baixo peso, bem como os de peso exagerado são mais suscetíveis a lesões encefálicas.

O parto requer informações detalhadas, em face da grande frequência de situações nas quais o encéfalo é lesado (parto prolongado, muito rápido, pélvico, cirúrgico, prolapso de cordão). Nestas circunstâncias, podem ocorrer anoxia e hemorragia intracraniana que, imediatamente ou anos mais tarde, provocam crises convulsivas.

No recém-nascido, é comum a ocorrência de alterações potencialmente lesivas ao sistema nervoso central, como distúrbios metabólicos transitórios (hipoglicemia) e infecções. Pode-se suspeitar de alguma anormalidade acontecida nesta fase, por meio dos dados sobre a vitalidade, sucção, deglutição, crises de cianose, observadas nos primeiros dias de vida.

A análise dos detalhes da evolução psicomotora da criança (idade em que sentou, andou, iniciou a linguagem, escolaridade) informa sobre eventual encefalopatia, também causa das convulsões.

Os antecedentes patológicos, como desidratações, teníase, traumas de crânio, infecções em geral (e, obviamente, aquelas do sistema nervoso central) indicam o possível fator etiológico.

A descrição das crises é fundamental para inferir o tipo de convulsão. A idade de início, a frequência, a duração, os fenômenos que precedem ou sucedem as crises e os eventuais fatores desencadeantes são obtidos espontâneamente ou pela anamnese dirigida.

A idade de aparecimento das convulsões relaciona-se, em termos gerais, com alguns fatores etiológicos e com certos tipos de epilepsia. No recém-nato, as convulsões, quase sempre atípicas, focais ou migratórias, implicam em patologia aguda do sistema nervoso central, primitiva ou não. Após o sexto mês, ocorre a convulsão febril benigna. Neste caso, muitas vezes, surgem as primeiras crises no fim do primeiro ano ou no decurso do segundo ano de vida. Costumam desaparecer aos seis anos de idade. Ainda durante o primeiro ano, ocorre a síndrome de west (espasmo infantil). E  entre o terceiro e o quarto ano, a síndrome de lennox-gastaut. 0 pequeno mal (ausência) inicia-se entre o quarto e o oitavo ano, evoluindo, em geral, até a puberdade. As crises psicomotoras ocorrem em qualquer idade, porém são mais elaboradas quanto maior for a criança.

A frequência das convulsões, muito variável, pode, por si só, sugerir algumas entidades clínicas. A convulsão febril benigna raramente se repete no mesmo dia ou o faz uma ou duas vezes somente. Os espasmos da síndrome de west sucedem-se, isolados ou em salvas, com grande frequência, até centenas por dia.

O horário, quando constante para um dado paciente, tem importância principalmente em relação à terapêutica. É o caso, por exemplo, de crianças com crises somente durante o sono (crises morfeicas).

O tempo de duração de cada episódio sugere, ocasionalmente, certas patologias. Os espasmos da síndrome de west, assim como as crises do pequeno mal mioclônico e do pequeno mal acinético, são muito rápidos (apenas segundos). No pequeno mal (ausência), a duração média é de cinco a 20 segundos. A convulsão febril benigna comumente perdura poucos minutos, raramente além de 10 ou 20 segundos.

A informação do paciente ou do observador sobre a existência de fenômenos que precedem a perda de consciência — como contrações musculares localizadas, parestesias, facies ansioso — insinuam a provável sede do foco convulsivo ou, pelo menos, sugerem que se trata de epilepsia focal. Do mesmo modo, as paralisias transitórias pós-críticas (paralisias de todd), comumente de um segmento ou de um hemicorpo, implicam em epilepsia focal e indicam a possível sede lesional. 
A eventual repetição de fenômenos que precedem a convulsão pode identificar um agente desencadeante (epilepsia de precipitação aferente). Assim, encontram-se casos devidos a sons, específicos ou não (crises audiogênicas), e a estímulos luminosos. Grande tensão ou agitação emocional, falta de sono e hipertemia, por febre, devida a infecções, são outros tantos exemplos.  

Reunindo-se os vários dados, pode-se diferenciar, por exemplo, a crise do pequeno mal (ausência) da pseudoausência temporal. Na primeira não há aura, a duração é de 5 a 20 segundos, o início e o término são bruscos e não há fenômenos pós-ictais. Além do mais, as crises são frequentes, até 10, 50 ou 100 por dia. Na pseudoausência costuma haver alguma alteração pré-crítica, a duração é maior do que meio minuto e segue-se um período de certa confusão mental. O número de crises é muito menor do que no pequeno mal. Em ambos, pode haver automatismos que, entretanto, são muito mais comuns nos casos de foco temporal. 

Outro aspecto importante é verificar, na anamnese, a presença ou ausência de diferentes fenômenos clínicos acompanhando as convulsões. A cefaléia esporádica representa, às vezes, apenas uma manifestação disrítmica. Entretanto, quando frequente, progressiva e associada à diplopia e à mudança de comportamento, sugere hipertensão intracraniana. A regressão motora e mental, que acompanha crises convulsivas, faz pensar em patologia evolutiva, geralmente grave, como a panencefalite esclerosante subaguda e as sindromes de west e de lennox-gastaut. Na panencefalite esclerosante subaguda, além da regressão psicomotora, ocorrem mioclonias generalizadas, frequentes e periódicas. Um quadro febril, seja agudo, subagudo ou crônico, precedendo ou acompahando as convulsões, lembra uma etiologia infecciosa, por exemplo, meningencefalite (purulenta ou virótica) e neurotuberculose.

Assim, portanto, a história clínica informa sobre o tipo de convulsão e orienta também quanto à possível etiologia.

O exame clínico (inclusive medida da pressão arterial) e o exame neurológico (obviamente com oftalmoscopia) são os procedimentos seguintes.

Reunidos os diversos dados da história clínica, do exame físico e do exame neurológico, avaliam-se a gravidade, a urgência, o provável agente etiológico, bem como os exames laboratoriais a serem realizados.

Entre os exames complementares, o único diretamente relacionado com a epilepsia é o eletrencefalograma (eeg). Um eeg normal não exclui a hipótese de distúrbio epiléptico. Entretanto é um exame que fornece dados para confirmar o diagnóstico de epilepsia, especialmente se esta não ficou bem caracterizada pela anamnese. Permite, ainda, distinguir o tipo de disritmia, se centrencefálica, focal ou outra qualquer. O eeg pode também identificar entidades com traçado característico, como o pequeno mal (ausência) e a síndrome de west (hipsarritmia).
O estudo radiográfico do crânio,  embora frequentemente normal, é útil porque, em certas ocasiões, mostra anomalias que dificilmente são detectáveis por outros meios. Assim, calcificações como as consequentes à toxoplasmose, neurocisticercose e doença de inclusão citomegálica podem ser visualizadas. As radiografias chamam a atenção para hipertensão intracraniana, através do aparecimento de disjunção de suturas ou alterações da sela turca. Também evidenciam, às vezes, traços de fratura ou afundamento ósseo, consequentes a traumatismos.

Frente a suspeita de processo infeccioso, e nos recém-natos, o exame do líquido céfalorraquiano é indicado com urgência. Além das infecções agudas e crônicas, o liquor identifica também hemorragia subaracnóide. Nas leucoencefalites, os valores das proteínas liquóricas estão alterados.

Na eventualidade de a reação de weinberg ser positiva no sangue de um paciente convulsivo, deve-se indicar a punção liquórica para confirmar ou excluir a neurocisticercose.
O ecoencefalograma, que mostra a posição normal ou os desvios das estruturas encefálicas em relação à linha mediana, é aplicado para a pesquisa de processos patológicos que ocupam espaço (tumores, hematomas e abscessos supratentoriais).

Em certos casos, tornam-se necessários os estudos metabólicos (glicemia, natremia, caliemia, ph sanguíneo, identificação de substâncias tóxicas), enquanto, em outros, têm indicação os testes para avaliação do desenvolvimento motor, mental e, inclusive, da personalidade.

Os exames neurorradiológicos e os exames funcionais [tomografia computorizada de crâneo (tc), ressonância magnética de crâneo (rmc) e tomografia por emissão de fotom único (spect)], têm indicação quando, acompanhando as convulsões, aparecem sinais neurólogicos focais e/ou progressivos. Deste modo, procuram-se processos tais como neoplasias, malformações vasculares, doenças degenerativas, disgenesias cerebrais, hematomas e abscessos.

Assim, verifica-se que os exames complementares, com exceção do eeg, têm por finalidade a identificação do agente etiológico das convulsões.

A anamnese, os exames físicos em geral, o exame neurológico e os laboratoriais permitem identificar um paciente como convulsivo e enquadra-lo em um dos grupos etiológicos seguintes:

· Causa intracraniana crônica não progressiva (epilepsia).

· Causa intracraniana crônica progressiva (por exemplo, doenças degenerativas).

· Causa intracraniana aguda (por exemplo, meningencefalite, hipertensão intracraniana).

· Causa extracraniana aguda (por exemplo, hipoglicemia, hiponatremia, hipernatremia, intoxicação exógena).

No primeiro grupo, as convulsões são o problema principal e constituem a epilepsia idiopática ou adquirida (sequela). Nos três últimos, as convulsões são fenômenos clínicos acrescidos a uma patologia em evolução mais ou menos rápida que, obviamente, requer especial atenção.

Tratamento 
Procura controlar as convulsões e permitir à criança o exercício de suas atividades habituais.

Além do uso de medicamentos que visam as convulsões, é muito importante o enfoque da epilepsia junto aos familiares e à própria criança, conforme a idade. É necessário explicar o significado das crises, as limitações que implicam e esclarecer sobre os conceitos errôneos de que a epilepsia leva à decadência física e mental. É óbvio que crianças com deficiência psico-motora ou com doenças progressivas, e que também tenham convulsões, requerem outra orientação.

As limitações que a epilepsia impõe são relativas a atividades nas quais a ocorrência de uma convulsão coloca em risco físico o paciente, ou outras pessoas como, por exemplo, a natação sem supervisão.

Devem-se evitar também desencadeantes conhecidos de convulsões (exposição muito prolongada ao sol, privação de sono por muitas horas além do habitual, ingestão, em uma só refeição, de exagerada quantidade de hidratos de carbono ou de líquidos e ainda bebidas alcóolicas). As atividades recreativas, esportivas e escolares não necessitam restrições. Se, além das crises convulsivas, há também dificuldade escolar, tornam-se necessárias uma avaliação e uma orientação especiais.

Deve-se prevenir a família contra os inconvenientes da superproteção, totalmente desnecessária. Precisa-se orientar também a criança para que não se sinta “diferente”, pelo fato de ter uma doença crônica, por receber remédios constantemente e mesmo por sofrer ocasionais convulsões.

As peculiaridades do tratamento medicamentoso da epilepsia necessitam explicações detalhadas, de modo que a criança e seus familiares possam observar e informar ao médico os efeitos positivos, bem como as manifestações de intolerância, e mesmo tomar as primeiras medidas para contornar estas últimas.

A colaboração da criança e das pessoas que dela cuidam é indispensável para a elaboração e continuidade de um esquema terapêutico. Este, por vezes, só se estabelece após várias tentativas e, uma vez encontrado o esquema ideal, deve-se prolonga-lo por muito tempo, geralmente vários anos.

Inicia-se o tratamento assim que se firma o diagnóstico, seja pela ocorrência de uma crise epiléptica bem definida (mesmo com eeg normal), seja pela associção de um fenômeno possivelmente epiléptico com eeg mostrando disritmia.
É importante lembrar que a terapêutica habitual para a epilepsia é sintomática e se propõe apenas a controlar as suas manifestações, sem pretender atuar sobre o agente causal. Este, quando suscetível de tratamento, requer outras medidas, clínicas ou cirúrgicas. Nestes casos, a terapêutica é etiológica. Em determinadas ocasiões (foco convulsigeno bem delimitado e incontrolável pelos meios clínicos), têm indicação os procedimentos cirúrgicos, que se devem dirigir para a extirpação do foco, independentemente de sua causa. 

Há critérios para o emprego dos medicamentos anticonvulsivantes. Eis alguns deles:

· Determina-se a dose da medicação para cada paciente. Varia entre a mínima capaz de controlar as crises e a máxima tolerável pela criança. Para indicar as doses iniciais e orientar sobre os efeitos colaterais, são úteis os cálculos em relação ao peso corporal.

· É preferível, de início, prescrever apenas uma droga, a fim de melhor avaliar sua eficácia e aceitação. Se necessário for, acrescenta-se outra medicação.

· Nos primeiros dias, administrar apenas frações da dose total prevista. Aumentá-la, de modo progressivo, a fim de avaliar os seus efeitos.

· Dividir a dose total diária em duas a três tomadas, conforme o tempo de ação de cada substância.

· Aguardar de duas a quatro semanas, para julgar a respeito da utilidade da(s) droga(s), pois, nas doses habituais, é necessário algum tempo para que atinja(m) níveis efetivos.

· Uma vez estabelecido um esquema, mantê-lo constantemente, sem interrupções e, de preferência, sempre no mesmo horário

· A suspensão ou troca de medicação já em uso regular faz-se de modo lento e progressivo, a não ser em face de intolerância grave. No caso de substituição, à medida que se retira uma droga, introduz-se outra, em doses crescentes, no período de, pelo menos, duas semanas.

· Dispensar especial atenção aos efeitos colaterais (sonolência, excitação) e tóxicos (hipoplasia de medula óssea) que podem surgir mesmo após tempo de uso de algumas substâncias.

De acordo com o tipo de crise, alguns anticonvulsivantes podem ter maior probabilidade de êxito.

Em geral, usam-se em crianças as mesmas drogas usadas para adultos, porém em doses proporcionalmente menores. Nos tipos habituais de convulsões, é preferível iniciar o tratamento com drogas melhor conhecidas e menos tóxicas como, por exemplo, o fenobarbital, a difenil-hidantoina ou a primidona.

Eis, a seguir, de modo muito sucinto, uma relação dos anticonvulsivantes mais usados e dos seus efeitos colaterais e tóxicos mais frequentes:

O fenobarbital (gardenal), na dose de 50 a 100 mg, usa-se, de preferência, a noite, devido à sonolência que produz. Pode, paradoxalmente, provocar excitação. É pouco tóxico e é de grande utilidade na maioria dos tipos de epilepsia.

A difenil-hidantoina sódica (epelin, hidantal) prescreve-se de modo isolado, ou em associação ao fenobarbital na dose de 100 a 300 mg diários, divididos em duas ou três tomadas. Observe-se, com certa freqüência, hiperplasia gengival, hipertricose, reação alérgica, ataxia e, eventualmente, leucopenia. 

A primidona (mysoline) usa-se na dose de 250 a 500 mg diários, divididos em duas tomadas. Tem as mesmas indicações que as drogas anteriores, isto é, crises tipo grande mal e crises focais. Pode provocar, entre outras reações, sonolência, náuseas e ataxia.

A carbamazepina (tegretol) – bastante útil nos distúrbios intercríticos de comportamento, tem indicação na epilepsia temporal. Sua dose varia de 200 a 400 mg diários, divididos em duas a três tomadas. Pode produzir sonolência e, por vezes, excitação.

O valproato de sódio não leva a indução enzimática, e sua associação em politerapia eleva os níveis de outras drogas epilépticas. A dose média efetiva varia de 1000 a 3000 ml/dia em crianças maiores.

O clonazepan é outro benzodiazepínico reconhecido para as crises miioclônicas e crises tônico-clônico generalizadas. A  dose diária varia de 0,5 a 2 mg/dia.

Entre os medicamentos coadjuvantes, a acetazolamida (diamox) tem indicação em vários tipos de crises, na dose diária de 250 a 750 mg. Desencadeia, por vezes, náuseas, vômitos e aumento da diurese. Entre os estimulantes empregados no combate à sonolência provocada pelos anticonvulsivantes, usam-se o metilfenidato (ritalina) e a imipramina (tofranil).  O acth tem indicações específicas nas sindromes de west e de lennox-gastaut. Usam-se as dionas (tridione, paradione) e a succinamida (zarontin) no pequeno mal (ausência). Os benzodiazepinicos (diazepam, nitrazepam), além de suas indicações no tratamento das crises convulsivas, por via venosa, são ainda úteis, por via oral, no pequeno mal e nas sindromes de west e lennox-gastaut.
Uma vez estabelecido um esquema terapêutico bem aceito pela criança, importa avaliar seu efeito sobre os sintomas epilépticos e estar atento para eventuais manifestações tóxicas, relativamente raras.

Alguns sintomas de intolerância medicamentosa são precoces e podem ser transitórios. A sonolência e a apatia, ou mesmo a excitação, devidas principalmente aos barbitúricos, desaparecem, em algumas crianças, em dias ou semanas. A reação alérgica ao hidantoinato costuma ocorrer após duas semanas de uso. A ataxia, devida à superdosagem ou sensibilidade exagerada a este fármaco, também é precoce. Já a hiperplasia gengival e o hirsutismo aparecem após vários meses do emprego da droga, sendo que este último persiste, mesmo após a suspensão do medicamento. As crianças com transtorno da atenção e do aprendizado costumam reagir com excitação e irritabilidade exageradas aos anticonvulsivantes, mormente aos barbitúricos.

De um modo geral, qualquer anticonvulsivante pode provocar hipoplasia da medula óssea. Isto, entretanto, é raro, mas obriga a vigilância clínica constante e, eventualmente, a feitura de exames laboratoriais. Reações tóxicas mais graves, do tipo aplasia medular, lesão hepática, lesão renal e lúpus eritematoso disseminado são bastante raras.

Julga-se, a respeito da efetividade de um esquema terapêutico pelo controle das crises que, por vezes, é apenas parcial no início. Nas reconsultas (a principio mensais e, após, semestrais e até anuais), faz-se a reavaliação dos medicamentos, das doses, dos horários. Dos efeitos colaterais e, ainda, do desenvolvimento global e das atividades do paciente. Na grande maioria dos casos, é possível obter o desaparecimento ou a redução substancial das convulsões.

O eeg não acompanha, necessariamente, a evolução clínica. Algumas crianças mostram anormalidade persistente no traçado, mesmo na ausência de crises durante vários anos. Por outro lado, a normalização eletrencefalográfica não significa nem o desaparecimento de epilepsia, nem tampouco indica a suspensão da medicação.

Durante o acompanhamento de uma criança com convulsões, deve-se procurar surpreender as anormalidades clínicas que, porventura, possam aparecer. Determinadas doenças iniciam suas manifestações apenas com crises (grande mal, pequeno mal), sem qualquer outro dado que permita seu diagnóstico. Após meses ou anos, surgem sintomas e sinais que lhes conferem identidade clínica. Se bem que estas patologias sejam relativamente raras, ocasionalmente se encontram malformações vasculares, doenças degenerativas e neoplasias.

Os tumores supratentoriais raramente causam convulsões na infância. Neste período etário, as neoplasias mais frequentes são aquelas da fossa posterior. Entretanto, uma pequena proporção de crianças  manifesta, alguns anos após o início das convulsões, sinais de hipertensão craniana , devida a tumor  supratentorial de crescimento lento. Deve se aventar tal hipótese quando uma criança epiléptica, bem controlada há anos, passa a mostrar alterações do comportamento, mau rendimento escolar, reaparecimento ou variação no tipo de convulsões ou, ainda, modificações na frequência das crises. Além destes dados, encontram-se modificações no exame neurológico, com sinais inexistentes anteriormente, assim como novos achados eletrencefalográficos. Frente a um quadro desta natureza, torna-se imperiosa uma revisão clínica completa e, por vezes, a indicação de exames neurorradiológicos, como tomografia computorizada do crânio (tc) e ressonancia magnética do crânio (rmc), e exames  funcionais, como tomografia por emissão de fóton único (spect).
O tempo de tratamento da epilepsia é discutível, porém sempre medido em anos. Em geral, não se cogita em suspender a medicação antes de decorridos quatro a cinco anos sem repetição das crises, e nunca antes de dois anos.

Faz-se a retirada dos anticonvulsivantes de modo gradativo (pelo menos 6 a 12 meses). Durante este período, se reaparece a disritmia no eeg ou se recorrem as convulsões, reinicia-se o esquema medicamentoso prévio.

Em algumas faixas etárias (entre os cinco e os sete anos, e na puberdade), não é conveniente a suspensão do tratamento, pois é mais provável a reincidência das convulsões.

Os pacientes que, além das convulsões, apresentam também sinais e/ou sintomas outros de lesão do sistema nervoso central, assim como aqueles que sofrem de vários tipos de crises concomitantes, devem se manter sob tratamento constante.

Mesmo com esses cuidados, a recorrência das crises é bastante comum (até 40%, se considerados cinco anos após a alta).

Convulsões no recém-nascido
As convulsões no período neonatal indicam alterações frequentemente graves do sistema nervoso central (snc). Diferem das que ocorrem em períodos etários posteriores, não só pelo seu aspecto clínico, mas também pela sua etiologia e pelo seu prognóstico. São a exteriorização, quase sempre, de processo mórbido agudo que exige medidas diagnósticas e terapêuticas imediatas.

Tipos de convulsão
As crises são de curta duração.  Sucedem-se a intervalos de minutos ou de horas. O local e o tipo das crises são variáveis, em um mesmo doente. Por vezes, ocorrem de modo tão prolongado ou são de tal maneira frequentes que constituem o estado do mal epiléptico. Merece menção o fato de que muitas crianças reagem com choro, durante uma crise, mormente se esta for localizada. Nessa faixa etária, são muito raras as convulsões generalizadas tônico-clônicas. São comuns, no entanto, as crises clônicas ou tônicas, localizadas em uma hemiface ou em membro, e que se seguem de outras crises, no hemicorpo oposto, ou em um outro segmento corpóreo. Tomam um caráter errático e não têm, portanto, um valor localizatório no que tange à sede da lesão encefálica. Ocasionalmente mantêm-se no mesmo hemicorpo, ou em um mesmo segmento.

Manifestações clínicas variadas podem ocorrer em lugar das crises tônicas ou clônicas. Entre elas, merecem citação os abalos mioclônicos (espasmos infantis); alterações transitorias do ritmo respiratório, com ou sem apneia; crises de palidez, de cianose ou de rubor; tremores grosseiros, segmentares ou difusos; desvios tônicos dos olhos, sucção, mastigação e sialorréia. São, por consequência, fenômenos clínicos que, por si só, nem sempre lembram manifestações convulsivas, mas que, por sua repetição e por sua associação com alterações outras, chamam a atenção do clínico para seu real significado. Adquirem grande importância, nestes casos, o estado de consciência (sonolência, coma); a exagerada irritabilidade; a dificuldade de deglutição; a diminuição da resposta de outros reflexos próprios do recém-nato; as variações do tônus muscular; o clônus de pés  e os déficit motores focais.
Para a detecção dessas crises atípicas do recém-nascido, e para a sua interpretação como fenômenos convulsivos, torna-se necessária a observação orientada, rotineira a contínua, de vez que, eventualmente, as convulsões são a primeira manifestação de um distúrbio neurológico. Por outro lado, devem ser  procuradas naqueles casos em que os antecedentes da gestação e os perinatais sugiram alguma agressão no sistema nervoso central.

Etiologia
Os processos mórbidos, que provocam convulsões no neonato, se localizam no sistema nervoso central ou em outros órgãos ou, então, são doenças generalizadas com repercussão encefálica.

Causa de convulsões neonatais
A) Metabolicas

I. Hipoglicemia
Transitória:

· Mãe diabética.

· Baixo peso ao nascer.

· Hemorragia intracraniana.

· Meningencefalite.

Persistente:

· Idiopatica.

· Sensibilidade a leucina.

· Galactosemia.

· Fructosemia.

· Tumor pancreático.

· Doença de depósito de glicogênio.

Ii) hipocalcemia
Precoce:

· Trauma craniano.

· Hipomagnesemia.

· Idiopática.

Tardia:

Iii) hipomagnesemia - acompanha hipocalcemia.
Iv) piridoxina (b6)

· Dependência.

· Deficiência.

V) hipo e hipernatremia
· Terapêutica inadequada.

· Lesão cerebral (trauma, infecção com produção inadequada de hormônio antidiurético).

· Substituição de açúcar por sal.

Vi) aminoacidúria
· Doença do xarope de bordo.

B) infecções
Septicemia:
1 – meningites
2 – meningencefalites
Bacteriana.

Micótica.

Herpes simples.

Doença de inclusão citomegálica.

Toxoplasmose.

Coxsakie b.
Rubéola.

C)hemorragias
Traumática

· Subaracnóidea

· Subdural.

· Trombose 

· Anóxia

· Hemorragia periventricular

· Hemorragia peri e intravenctricular

Metabólicas
Não há correlação entre determinado agente etiológico e o aspecto clínico das convulsões. Assim, causas tão diferentes, como hipoglicemia, anóxia e meningencefalite, podem provocar o mesmo tipo de crise.

As causas mais frequentes de crises convulsivas no recém-nascido são a anóxia, com ou sem hemorragia intracraniana; os processos infecciosos, intra ou extra-cranianos; a hipocalcemia e a hipoglicemia.

I) hipoglicemia 

Clinicamente, conceitua-se como hipoglicemia o fenômeno de um recém-nascido eutrófico apresentar níveis sangüíneos de glicose abaixo de 30 mg%. Se tais valores estiverem abaixo de 20 mg%, em um neonato de baixo peso, também consideramos a criança hipoglicêmica.

Nessa alteração bioquímica, pode-se não encontrar nenhuma anormalidade clínica aparente, ou podem-se ver certas alterações totalmente inespecíficas. Entre estas, merecem citação a irritabilidade, os tremores grosseiros, especialmente nos membros inferiores, e a diminuição da resposta do reflexo de moro. Se a hipoglicemia persiste, ou se ela se acentua, podemos observar  hipotonia, hipotermia, palidez, apatia ou coma, crises de bradicardia e/ou de apnéia, bem como convulsões.

A hipoglicemia incide em dois a três de cada 1 000 recém-nascidos vivos. Ocorre principalmente na primeira ou na segunda semana, sendo frequente já no primeiro dia de vida. Encontra-se mais comumente em neonatos de baixo peso. Isto deve-se, possivelmente, a uma insuficiente maturação do sistema enzimático hepático — que tem a seu cargo a neoglicogenese —  e a um depósito deficiente de substâncias energéticas. Encontra-se, também, essa alteração bioquímica em casos de filhos de diabéticos e em casos de eritroblastose fetal. Estes casos devem-se a hiperinsulinismo. Pode-se, do mesmo modo, citar aqueles baixos níveis de glicose sanguínea que ocorrem em filhos de toxêmicas. Nestas eventualidades, e em outras em que não se consegue detectar sua causa, a hipoglicemia costuma ser transitória e o seu prognóstico é favoravel, desde que tratada precocemente. Em outras ocasiões, a hipoglicemia é persistente, de difícil controle clínico e laboratorial. Nestes casos, deve-se insistir na pesquisa da causa das prolongadas baixas dos níveis glicêmicos. Estas podem ser devidas a defeitos enzimáticos bem definidos, ou a distúrbios endócrinos que exigem terapêutica específica.

Convém salientar que, às vezes, a hipoglicemia acompanha lesões cerebrais agudas, por exemplo, hemorragia ou infecção. Qualquer que seja o mecanismo, se a hipoglicemia for muito pronunciada ou muito prolongada, poderá levar ao óbito ou a graves lesões do sistema nervoso central. Estas distribuem-se difusamente pelo encéfalo e pela medula espinhal e são do tipo degeneração aguda do neurônio e da glia. Tais lesões acarretam um grave quadro neurológico, com microencefalia e retardo psicomotor.

É de boa norma fazer o controle, desde o nascimento, da glicemia dos neonatos mais propensos aos baixos níveis de glicose sanguínea, com o uso do dextrostix. Quando este indicar níveis iguais ou inferiores a 45 mg%, deve-se realizar uma dosagem de glicose sanguínea pelos métodos usuais. Havendo hipótese, provável ou confirmada, de hipoglicemia, devemos iniciar o tratamento sem delongas. Empregam-se, de início,  1 a 2ml por kg de peso de glicose a 50%, por via endovenosa lentamente ou, então, o total de 2 a 4 ml a 50%, por via oral ou retal. A terapêutica de manutenção é feita com soluto de glicose a 10%, por via endovenosa, até a normalização clínica e laboratorial, comumente de três a cinco dias. A quantidade de glicose utilizada durante o período do tratamento varia de caso para caso. Deve-se procurar manter os níveis glicêmicos acima de 40 mg%. Nos casos refratários à administração da  glicose, é empregada a hidrocortisona (10 a 25 mg por via intramuscular, cada 12 horas). Pode-se usar, também, o acth (10 a 30 unidades por via endovenosa ou intramuscular, cada 12 horas) ou o glucagon (0,3 unidades por via intramuscular). Se, apesar do tratamento, o teor de glicose sanguínea se mantém baixo por mais de três dias, deve-se pesquisar as causas de hipoglicemia persistente.

Ii) hipocalcemia 
Na hipocalcemia, os níveis do cálcio sérico estão baixo de 8 mg% e a fosfatemia está acima de 8 mg% . Nestes casos, o recém-nascido pode apresentar crises convulsivas que são em tudo idênticas àquelas provocadas por outras causas.

Os clássicos sinais de tetania (chvostek e trousseau) estão ausentes, com grande frequência. A hipocalcemia é precoce quando surge nos três primeiros dias de vida. Se ocorre do quarto ao 14.º dia, é considerada tardia. Os baixos níveis de cálcio sanguíneo são mais comuns em recém-nascidos de baixo peso e naqueles casos de anoxia perinatal. Assim como a hipoglicemia, a hipocalcemia pode acompanhar afecções cerebrais agudas e depender de vários fatores desencadeantes. No recém-nato de baixo peso, a alteração resulta, às vezes, de hipoparatireoidismo, relativo ou absoluto. Pode também ser devida a hiperparatireoidismo materno.

A anoxia perinatal associa-se com o aumento dos valores séricos dos fosfatos. Uma deficiente eliminação renal contribui para a manutenção desta hiperfosfatemia e, consequentemente, para uma diminuição dos níveis sanguíneos de cálcio. Estas alterações se corrigem rapidamente nos recém-nascidos eutróficos, graças ao hormônio paratireoideo. A correção das anormalidades ocorre com mais dificuldade nos neonatos de baixo peso. Um outro eventual desencadeante de hipocalcemia é a ingestão de leite de vaca, em virtude de seu elevado teor em fosfatos.

O tratamento da hipocalcemia consiste na administração de gluconato de cálcio a 10% (5 a 10 m1 por via endovenosa, lentamente em 10 minutos). Durante a injeção, deve-se controlar, clínica ou graficamente, a frequência cardíaca.

Iii) hipomagnesemia
A hipomagnesemia é causa rara de convulsões no período neonatal. Comporta-se, clínicamente, como hipocalcemia, provocando tremores e convulsões. Pode-se acompanhar de baixos níveis séricos de cálcio, mas, nestes casos, não há hiperfosfatemia ( hiperfosfatemia). Assim, portanto, uma hipocalcemia sem aumento paralelo dos fosfatos sanguíneos, encaminha as suspeitas para uma hipomagnesemia. Devemos, também, pensar nesta alteração metabólica, quando uma tetania e uma hipocalcemia não se corrigem com a administração endovenosa de cálcio.

O sulfato de magnésio a 2% ou 3% (2 a 6 ml em injeção endovenosa lenta) é o tratamento ideal. Pode-se usá-lo também em solução a 50% (1 ml por via intramuscular, cada oito horas). Por vezes, torna-se necessária uma terapêutica de manutenção por via oral.

IV)  Dependência de piridoxina 

A piridoxina (vitamina b6) participa do metabolismo de aminoácidos, de proteínas, do ácido gama /amino /butírico (gaba), do ácido nucleico e de aminas biogenas. Ma 12 nao tem parenteses.  Aminas biogenas no que se refere a crises convulsivas, atua, possivelmente, por intermédio do gaba,  para cuja produção é necessária. Este agiria como um anticonvulsivante fisiológico e, juntamente com a serotonina e com a norepinefrina, estaria relacionado com a susceptibilidade às crises convulsivas experimentalmente induzidas pelo som (crise audiogênicas).

A vitamina b6 está relacionada com convulsões em duas eventualidades. Na primeira (piridoxino-deficência), há uma oferta insuficiente da vitamina, destruída durante o processo de industrialização do leite. Surgem anemia, retardo no crescimento e convulsões. O  quadro clínico é corrigível com o uso de doses fisiológicas de piridoxina.

No segundo caso (piridoxino-dependência), a criança nasce com um defeito enzimático genético e não utiliza a vitamina b6 de modo correto, mesmo quando administrada em doses normais. Nas primeiras horas ou na primeira semana de vida, ocorrem crises convulsivas. Estas não são atribuíveis  às causas mais usuais (anóxia, infecção, hipocalcemia e hipoglicemia) e não respondem de modo adequado aos anticonvulsivantes comuns. Além das convulsões, a criança mostra exagerada reação aos ouvidos, com abalos musculares e piscamento constante. A administração endovenosa de 50 a 100mg de piridoxina controla de modo dramático estas alterações clínicas e tende a normalizar, dentro de minutos, o eletroencefalograma. Se a administração da droga é feita por via intramuscular, os efeitos benéficos são os mesmos, porém ocorrem de modo mais lento (uma hora ou mais).

Encaminha-se o diagnóstico para piridoxino-dependência quando há  história de irmãos com convulsões no período neonatal sem etiologia determinada ou com paralisia cerebral sem causa aparente. O dado mais importante para a sua confirmação é a resposta terapêutica. Podem-se provocar as convulsões e as alterações eletroencefalográficas pela administração de penicilamine na dose de 140 mg por dia, aliados a ausência de suplementação com a vitamina b6.  Em 48 horas, ocorrem convulsões e anormalidades no eletroencefalograma, que se corrigem em minutos, com o emprego da piridoxina por via endovenosa 

Estabelecido o diagnóstico, recomenda-se o uso de vitamina b( por via oral (15 a 100 mg por dia), por tempo indeterminado.

O prognóstico é bom, quando o tratamento é instalado precocemente. Caso contrário, ocorrem lesões cerebrais intensas e difusas, além de convulsões, já não mais controláveis com a piridoxina.

V)  Distúrbios hidreletrolíticos

A hiponatremia no recém-nascido pode resultar de retenção de água ou de perda de sódio. No primeiro caso, como ocorre em septicemias e em meningites, há um aumento da secreção do hormônio antidiurético. No segundo caso, a hiponatremia ocorre na vigência de diarreia. Uma inadequada terapêutica, oferecida à mãe durante o parto ou a criança, é uma outra causa de baixos níveis de sódio plasmático.

Dentre os sinais ectoscópicos sugestivos da alteração metabólica, clinicamente falando, encontra-se apatia, hipotonia muscular, irritabilidade, coma e até convulsões. Concomitantemente, pode haver acidose. A principal anormalidade encefálica é o edema. O tratamento com anticonvulsivantes habituais e a correção do distúrbio básico permitem um bom prognóstico.

A hipernatremia, consequente a erros de hidratação, à troca de açúcar por sal de cozinha no preparo da mamadeira, ou a outra causa, apresenta-se com perda de peso, poucos sinais típicos de desidratação à inspeção, irritabilidade, hipertermia e convulsões. No encéfalo, ocorrem micro-hemorragias parenquimatosas, hemorragias parenquimatosas, alterações celulares graves, trombose venosa e, ocasionalmente, hamatoma subdural. O tratamento inclui, além de cuidadosa reidratação, o emprego de anticonvulsivante. O controle das manifestações convulsivas é difícil.  O prognóstico é reservado. As convulsões também podem aparecer no período de reidratação. São devidas ao edema celular que pode se verificar nesta fase.

VI)  Aminoacidúria

Dentro dos erros inatos do metabolismo, merece especial menção, pela sua gravidade e difícil controle, a leucimose conhecida pelo nome de “doença da urina cheirando a xarope de bordo”, odor típico verificado no paciente, nos últimos dias da primeira semana, no momento em que surgem as convulsões.

Infecções
Os processos infecciosos  que se localizam no sistema nervoso central do recém-nato, produzindo as meningencefalites, se acompanham, muitas vezes, de convulsões. Estas, eventualmente, são a primeira manifestação de tal patologia. As infecções podem ser agudas ou crônicas. As agudas, adquiridas no período perinatal imediato, apresentam-se como meningencefalites isoladas ou, então, associadas a septicemia. Entre as infecções de evolução crônica, adquiridas no decurso da gravidez, temos a toxoplasmose, rubéola, citomegalia e sífilis.

Estes processos infecciosos, mesmo os agudos, nem sempre mostram um quadro clínico típico. Usualmente, não se observam os clássicos sinais de irritação meníngea. Há, no entanto, apatia, sucção débil, choro agudo, fácies de sofrimento, irritabilidade, tremores, convulsões e perda de peso exagerada.  Em outras ocasiões, há discreta rigidez bucal, além de hipertermia e fontanela plana ou abaulada e tensa. Este último sinal, quando coincidente com desidratação, chama a atenção do clínico para processo meningencefalítico.

Assim, portanto, do ponto de vista clínico, as infecções do sistema nervoso central não se diferenciam de outros processos, como, por exemplo, anóxia ou hemorragia intracraniana.

A septicemia que, em 25% dos casos, se acompanha de meningencefalite, mostra, por vezes, quadro clínico evidente, como hepatomegalia, icterícia, cianose, hipertermia. Outras vezes, a sintomatologia é mais vaga, havendo apenas apatia e dificuldade na alimentação.

Frequentemente, encontram-se germes gram-negativos como agentes etiológicos das meningencefalites agudas do recém-nascido. Além destes, a listeria monocitogeneses, vírus coxsakie b, o do herpes simples, o da hepatite ou de outras viroses podem também ser responsáveis pela afecção meningencefálica.

As infecções adquiridas intraútero produzem lesões que, em fase ativa ou já com sequelas, provocam convulsões. No nascimento, elas se apresentam por meio de lesões em vários órgãos. Eventualmente, tais alterações podem indicar o agente causal. Assim, na toxoplasmose congênita, encontra-se microcefalia ou hidrocefalia, calcificações intracranianas, coriorretinite, hepatomegalia, micro-oftalmo e púrpura. A rubéola congênita, por sua vez, acompanha-se de catarata e de outros defeitos oculares, de malformação cardíaca, púrpura e hepatosplenomegalia. A doença de inclusão citomegálica mostra-se com microcefalia, calcificações periventriculares, hepatosplenomegalia, além de icterícia prolongada. Outros processos mórbidos, que acometem a gestante como, por exemplo, a sífilis; a varicela, a varíola e outras viroses, produzem alterações no sistema nervoso central do concepto.

O diagnóstico de meningencefalite é sempre confirmado através de punção liquórica. Nos casos agudos, o líquido céfalo-raquiano tem aspecto anormal, há uma hipercelularidade às custas de polimorfonucleares. A glicose mostra-se diminuída. Merece especial citação o fato de que o líquor do neonato difere, em certos aspectos, daquele de crianças maiores e de adultos. Normalmente, o aspecto é ligeiramente turvo e há certa xantocromia. Até 30 células brancas (linfócios, neotrófilos e eusinófilos) e até 100 hemácias podem  ser encontradas em condições normais, bem como a taxa proteica de até, 80mg%. A glicose tem seus valores próximos  àqueles da glicemia. Ao tratamento anti-infeccioso, adicionam-se drogas anticonvulsivantes.

Anóxia e hemorragia intracraniana
A anóxia e a hemorragia intracraniana do recém-nato são causas frequentes de lesão do sistema nervoso central. Entre suas manifestações  clínicas, encontra-se as convulsões. O processo patológico básico consiste em anóxia e em trauma mecânico, dos quais podem resultar:

-hemorragia subdural devida a aceleração dos seios  venosos e das  veias  durais, consequentes à excessiva moldagem do crânio durante o parto.

-infarto perivenricular hipóxico, que se verifica preferencialmente em recém-nascidos de baixo peso, e pode-se seguir de hemorragia intraventricular e subaracnóide, provocando óbito ou sequelas do tipo paralisia cerebral com alterações motoras de predomínio crural e de maior expressão clínica que o retardo mental.

-infarto cortical hipóxico. É mais frequente em recém-nascidos eutróficos. Como sequela, pode deixar deficiência mental predominando sobre as alterações motoras.

-hemorragia hipóxica petequial, difusa no parenquima cerebral. 
A predominância de lesões hipóxicas, corticais ou periventriculares, relaciona-se com a fase de desenvolvimento anatômico do encéfalo e, especialmente, com o estágio de evolução do sistema venoso cerebral. No infarto cerebral, observa-se a seguinte ordem de fenômenos:


· Hipóxia (antes, durante ou depois do parto).

· Insuficiência circulatória sistêmica, com congestão venosa generalizada. 

· Estase/trombose venosa visceral (cerebral) com infarto (com ou sem hemorragia).

O recém-nascido com anóxia, com ou sem hemorragia intracraniana, apresenta, na fase aguda, crises convulsivas inespecíficas, apatia, coma ou irritabilidade. Ainda há hipotonia ou hipertonia muscular, dificuldade na sucção e na deglutição, abalos ou tremores nos membros, perda dos reflexos do neonato, arritmia respiratória, e cianose contínua ou em crises. Como se vê, o quadro clínico, com alguns destes sinais, nada tem de patognomônico e pode ocorrer em várias outras entidades mórbidas. É frequente a associação com a acidose metabólica, hipoglicemia ou hipocalcemia.

Os principais elementos para o diagnóstico são história de sofrimento fetal ou trauma de parto e as condições imediatas do nascimento (respiração, choro, tônus, cor e atividade). O exame do líquido cerebroespinhal pode fornecer dados considerados normais ou, então, revelar a presença de sangue.

O tratamento consiste no uso de anticonvulsivantes (dizepam, por exemplo); no combate ao edema cerebral (dexametasona, 1 a 2mg por via intramuscular, cada oito horas); na restauração do equilíbrio ácido/básico e, eventualmente, correção da glicemia ou da calcemia.

O prognóstico é muito variável. Depende, evidentemente, da intensidade e do tempo de duração da anóxia e de suas consequentes alterações. A epilepsia, o transtorno da atenção e do aprendizado, paralisia cerebral e hidrocefalia podem ocorrer como sequelas. Na fase aguda da anóxia grave, é frequente a ocorrência do estado de mal convulsivo e de óbito.

Diagnóstico
As convulsões do recém-nascido são,  portanto, devidas a causas muito variadas. O número e a duração das crises, bem como a doença básica são os determinantes da sua gravidade. 

Na prática clínica, é de boa norma enfocar, inicialmente, as causas mais comuns, as mais graves, e aquelas passíveis de um tratamento específico. É de grande importância uma história clínica bem feita, com dados sobre a gestação, sobre o transcurso do parto e sobre a evolução posterior. São também fundamentais os dados fornecidos pelos exames pediátrico e neurológico.


Uma regra básica de conduta é a realização de punção liquórica em todo recém-nascido que apresente uma crise convulsiva, por mais inconsequente que esta possa parecer. Somente assim pode-se fazer a exclusão de uma infecção aguda, bem como de uma hemorragia subaracnoidea. Além de exame do líquido céfalorraquiano, merecem avaliação a glicemia, a calcemia e o ph sangüíneo. A urinálise pode fornecer alguns elementos úteis como, por exemplo, a presença de substâncias redutoras, orientando o diagnóstico de galactosemia. É também útil a dosagem sanguínea de fosfatos, do sódio e do magnésio. Alguns destes ou outros exames, indicados para um determinado caso, são suficientes para mostrar a orientação a seguir.

O eletrencefalograma pode ser normal nos períodos intercríticos. Costuma, no entanto, fornecer vários dados de importância. Podem surgir alterações do tipo irritativo (ondas agudas ou pontas), uni ou multifocais. Em caso de sofrimento cerebral, observam-se, as vezes, pobreza das ondas cerebrais, com lentificação e menor voltagem, e o chamado “achatamento” do traçado ou, ainda, o traçado do tipo “periodical”. Neste, a atividade elétrica do cérebro, que no recém-nato normal é continua, aparece interrompida por períodos de ausência completa de ondas. Tais dados não indicam, entretanto, a natureza etiológica do processo, e tanto podem ser devidos à doença básica, como às convulsões prolongadas ou repetidas. Entretanto, é importante o achado, no eletroencefalograma, de persistente assimetria entre os hemisférios, indicando sofrimento predominante em um deles. Isto sugere, por exemplo, a presença de uma coleção subdural. Havendo tal suspeita, torna-se necessária uma pesquisa através de punção pela fontanela bregmática.

O elentroencefalograma é também útil para a avaliação de ação terapêutica. Assim, em crianças com convulsões, se durante a obtenção do traçado, administrar-se, por exemplo, diazepam, notam-se o desaparecimento das crises e melhora concomitante do traçado, bem como a tomografia computadorizada de crânio (pc), e/ou ressonancia magnética de crânio (rmc).
Tratamento das convulsões neo-natais 
No recém-nascido, mais do que em outro período etário, orienta-se a terapêutica, simultaneamente, para o controle das crises convulsivas e do processo de base.

O tratamento pode ser encaminhado do modo a seguir. Em um esquema, usam-se substâncias que controlam os sintomas (convulsões e outros), corrigem a causa (por exemplo, hipoglicemia) e, além disto, sugerem o diagnóstico, através do seu efeito terapêutico (por exemplo, hipoglicemia, hipocalcemia).

Em outra orientação, emprega-se medicamento anticonvulsivante (terapêutica sintomática) e, através de exames complementares, procura-se a causa.

Se, através do julgamento clínico, conclui-se que, por exemplo, o agente causal mais provável é metabólico e não infeccioso, inicia-se o tratamento com a aplicação de piridoxina (por via endovenosa ou intramuscular). Se as convulsões persistirem — após um tempo adequado e admitindo-se então que não dependam de falta de piridoxina — usam-se glicose, gluconato de cálcio e sulfato de magnésio, sempre observando e aguardando o efeito da droga aplicada.

Este esquema terapêutico tem a vantagem de não provocar a sedação que pode ocorrer com o uso dos anticonvulsivantes. No entanto, em certos casos, protela o controle das convulsões. Quando esta orientação não surte efeito, ou não o faz naqueles pacientes que apresentam anóxia, infecção ou hemorragia, torna-se obrigatória a utilização de anticonvulsivantes, como o diazepam. Este se administra por via endovenosa, na dose de 0,5 a 1,0 mg por 1 kg de peso para cada aplicação. Utilize-se o benzodiazepínico puro ou diluído (em água destilada ou no próprio sangue do paciente). Na prática, usam-se doses variáveis (geralmente maiores) até o controle das crises. Injeta-se de modo lento e observam-se as funções respiratória e circulatória. A diluição de 1mg de diazepam em 1ml de água destilada facilita aplicação lenta e o controle da dose em uso. Torna-se, comumente, necessária a repetição da medicação cada duas a três horas, em vista da recorrência das crises. A manutenção faz-se por via intramuscular ou por via endovenosa. Neste último caso, dilui-se o diazepam em frasco de soro glicosado e administra-se gota a gota (1 ampola em 200 ml). Pode-se usar também a difenil-hidantoina, por via endovenosa (30 a 50 mg por aplicação). Ela tem efeito mais lento que o diazepam e provoca, as vezes, reação alérgica cutânea.

Quando se usa o diazepam, deve-se evitar o emprego simultâneo de outros anticonvulsivantes por via parenteral, a fim de prevenir a somação de efeitos depressores sobre os centros vitais (cardio-respiratório e vasopressor).

No estado de mal convulsivo, as crises se prolongam e são de difícil controle. Há comprometimento do estado geral, com hipertermia, desidratação e dificuldade respiratória que pode necessitar de traqueostomia. Por vezes, para a contenção das crises, torna-se necessário o uso de barbitúricos de ação rápida. Após o controle, ou pelo menos após a diminuição da frequência das convulsões, emprega-se a terapêutica de manutenção. Um esquema consiste na administração de fenobarbital por via oral (30 a 60 mg por dia, divididos em duas a três tomadas).

Prognóstico 
O prognóstico das crianças com convulsões no período neonatal depende de vários fatores. Entre estes, merecem citação a etiologia, o tempo de persistência não só das convulsões, mas também do distúrbio básico e as intercorrências.
Habitualmente, segundo a maioria dos autores, 50% dos casos evoluem bem, sem sequelas neurológicas ou com alterações residuais mínimas; 25% dos casos sobrevivem com alterações motoras e/ou mentais graves, e os restantes 25% não sobrevivem (óbito imediato, ou nos primeiros meses seguintes). A mortalidade é mais alta nos casos com hemorragia e/ou edema intracranianos, nos casos com infecções ou malformações do sistema nervoso central, bem como naqueles em que as convulsões se repetem por várias horas.

O prognóstico é muito variável nos casos de hipoglicemia e naqueles de hipóxia. E em geral bom, quando está em causa a hipocalcemia sem lesões encefálicas associadas. Um outro dado que indica boa evolução é a normalidade do eletroencefalograma na fase aguda.

As crianças que evoluem com sequelas graves mostram, desde logo ou em poucos meses, microcefalia, hipertonia muscular, retardo na aquisição da movimentação voluntária. Estas e outras anormalidades constituem o quadro clínico da paralisia cerebral.

As meningencefalites e as hemorragias subaracnóideas podem ser seguidas de hidrocefalia, por obstrução das vias do trânsito liquórico.

A síndrome de west, com espasmos e com anormalidades eletroencefalográficas características, é uma outra importante consequência de encefalopatia neonatal.
Quando a evolução é favorável, não só do ponto de vista motor, mas também do intelectual, deve-se estar prevenido para disfunções menos grosseiras. Estas podem surgir vários anos mais tarde e, eventualmente, manifestar-se como dificuldades no aproveitamento escolar. Exteriorizam-se, também, entre os cinco e os sete anos de idade, como disritmia cerebral com ou sem convulsões.

É de boa norma, após a total recuperação da fase aguda, manter o paciente com medicação anticonvulsivante (por exemplo, com fenobarbital ou hidantoinato).

Síndrome de west
Conceito
Também chamada espasmos infantis, encefalopatia mioclônica infantil com hipsarritmia ou tiques de salaam, é uma forma peculiar de epilepsia da infância, que se caracteriza pela tríade espasmos, deterioração neuropsíquica e eletroencefalograma patognomônico, cujo aparecimento se dá entre os três e os oito meses de idade, com maior incidência em torno dos seis meses.

Quadro clínico
É característico, constituído por espasmos. Estes são de aparecimento súbito, rápido e são generalizados, como se tratasse de contrações mioclônicas maciças. Podem ser extremamente rápidos. São geralmente em extensão. Quando em flexão se observa a flexão de cabeça sobre o tórax, o tronco se encurva, com flexão de todos os segmentos dos membros e com abdução dos membros superiores.

Nas crises em extensão, a criança adquire a atitude de opistótono. 0 espasmo pode se limitar apenas à flexão do pescoço, e o tique de salaam. Às vezes, a crise pode apresentar um indício de lateralização, revelado pela rotação de cabeça para um lado ou contração mais intensa de um braço.
Os espasmos se acompanham de grito ou riso, em geral após, mas às vezes durante a crise. Frequentemente ocorrem em salvas, com aumento progressivo dos intervalos entre os espasmos, e usa diminuição também progressiva de sua intensidade.

Durante a crise, é difícil se avaliar o estado de consciência da criança, por causa de sua idade, e a associação frequente com retardo neuropsíquico é outra manifestação da síndrome de west. 
Alterações evidentes no comportamento da criança surgem coincidindo com o aparecimento das crises, pouco depois ou, mais raramente, precedendo-o. A criança deixa de sorrir e reage pouco aos diversos  estímulos.

O  exame do paciente revela perda de condutas já adquiridas. Às vezes, há o reaparecimento de reflexos primitivos que a haviam desaparecido, e geralmente uma acentuada hipotomia muscular.

Diagnóstico
No diagnóstico da síndrome de west, além do quadro clínico, é importante se ressaltar a idade do início dos sintomas. O quadro aparece geralmente no primeiro ano de vida, entre três e oito meses. Há predominância do sexo masculino, na proporção de dois pacientes do sexo masculino a um do feminino.

O eletroencefalograma apresenta alterações peculiares. É constituído por ondas lentas e espículas em descargas difusas em todo o traçado. Não há ritmo de base organizado e as espículas aparecem já de modo irregular, dando um aspecto caótico ao traçado.

Como alterações radiológicas, a tomografia computorizada do crânio (tc) e a ressonância magnética do crânio (rmc) mostram atrofia cortical e dilatação dos ventrículos.
 
Dentre os diagnósticos diferenciais, o mais importante é com a síndrome de lennox. A confusão entre a síndrome de west e a de lennox é bastante frequente. Muitos autores se referem a casos de west ocorrendo na idade de um, dois anos ou até mais tarde, quando, na realidade, trata-se de síndrome de lennox. Outro diagnóstico diferencial digno de nota é o feito em relação ao reflexo de moro. No entanto, este ocorre até os quatro meses e meio, no máximo, e nunca em salvas. Além disso, no reflexo de moro, os dedos se refletem como que em preensão e, nos espasmos, eles se estendem. Como o espasmo é geralmente associado ao grito, há também a  possibilidade de a síndrome de west ser confundida com cólica do lactente.
Etiologia
Podemos considerar o grupo idiopático e o grupo sintomático. No primeiro, a criança tem desenvolvimento normal até o início dos sintomas, e dai em diante ela passa a apresentar regressão.

No grupo sintomático, há um processo patológico nítido, sendo o retardo de desenvolvimento anterior ao aparecimento dos espasmos. Os dados de literatura mostram que nesse grupo o fator mais importante é a anóxia neonatal.

Outras causas podiam ser citadas como meningencefalites, toxoplasmose, hematoma subdural, sífilis, doença de sturge-weber, esclerose tuberosa, tay-sachs, fenilcetonúria.
Tratamento
Nos casos sintomáticos, ou nos que não responderam ao uso do acth, o tratamento instituído é o mesmo utilizado para as demais formas de epilepsias graves. O valproato de sódio (va) é uma opção de tratamento, havendo autores que usaram altas doses (150-300mg/kg/d), com resultados satisfatórios, no controle das crises. Os benzodiazepínicos também podem ter ação eficaz nas epilepsias graves. O nitrazepam é o mais indicado na síndrome de west, podendo-se utilizar o clonazepam. O clobazam é  usado geralmente como coadjuvante na terapêutica medicamentosa. Efeitos colaterais são frequentemente registrados com o uso de benzodiazepínicos, incluindo-se sonolência e ataxia, porém o efeito mais limitante é  hipersecreção brônquica, ocasionando infecção pulmonares de repetição.

Prognóstico
De modo geral, não é bom. Depende do diagnóstico precoce, da etiologia e da fase de início do tratamento.

No grupo idiopático, tratado precocemente (na primeira semana), a evolução é muito boa. Pode chegar a haver cura total e definitiva. No início melhoram as crises, logo melhora o eeg e, finalmente, o quadro neuropsíquico. Quando o tratamento não for precoce (entre uma semana e um mês), há cura em 50% dos casos. Se  iniciado entre um mês e quatro mêses, o prognóstico é de cura em 1/3 dos casos.
No grupo idiopático tratado tardiamente (após seis meses), e no grupo sintomático, o prognóstico é mau e o tratamento tem pouco ou nenhum resultado.

Independentemente da etiologia, o prazo de dois meses de crises sem tratamento específico parece constituir o limite a partir do qual o qi médio diminui de modo muito rápido (chevrie e aicardi).
Síndrome de lennox
Em 1939, gibbs e cols descreveram um padrão eletroencefalográfico constituído por pontas-ondaa rítmicas lentas a 2 ciclos por segundo, distinto daquele de pontas-ondas a 3 ciclos por segundo encontrado no pequeno mal. Essas novas descargas eletroencefalográficas foram denominadas variante de pequeno mal.

Posteriormente, em 1945, lennox observou que pacientes com essas descargas pontas-ondas lentas a 2 ciclos por segundo frequentemente apresentavam crises clínicas atípicas diferentes das crises tipo pequeno mal, pelo fato de naquelas nunca se observar o piscar rítmico dos olhos e de não serem precipitadas pela hiperventilação.

Além do mais, o retardo mental e sinais neurológicos eram achados muito comuns nessa categoria de pacientes.

Esse quadro eletroencefalográfico, aliado a tal expressão clínica, foi bem definido por lennox e davis, gibbs e gibbs, mas principalmente por lennox, de modo que, em 1966, no colóquio internacional de marselha, se convencionou denominar esse quadro clínicoeletrencefalográfico de síndrome de lennox.
Conceito
A síndrome de lennox é uma forma grave de epilepsia da infância, em que é fundamental o diagnóstico eletroencefalográfico. Suas primeiras manifestações surgem entre um e seis anos de idade, com maior incidência entre três  anos e meio e quatro anos. É também conhecida como síndrome de lennox-gastaut, encefalopatia epiléptica da infância  com pontas-ondas lentas difusas ou variante de pequeno mal.
Quadro clínico
Clinicamente, a síndrome de lennox se caracteriza por uma comicialidade associada à deficiência mental. As crises epilépticas têm início na infância, com um máximo  de aparecimento em torno dos três anos, raramente após os dez anos e, muito excepcionalmente, na idade adulta.

O tipo mais frequente são as crises tônicas, em cerca de 70% dos casos e que podem ser axiais, axorizomélicas, às vezes unilaterais, com ou sem automatismo subsequente, às  vêzes reduzidas a simples desvio conjugado do olhar para cima.

As ausências ocorrem em 32% dos casos, e são diferentes daquelas do pequeno mal. Na síndrome de lennox, a perda de consciência é de curta duração, em torno de 5 segundos, de início e término gradativos. A criança não apresenta perda total de consciência e, durante a crise, pode mesmo responder às perguntas.

Geralmente, as ausências são acompanhadas por automatismo (por exemplo, andar, movimentos de deglutir) por fenômenos vegetativos (salivação, lacrimejamento), ou por alterações de tônus. Nesta última eventualidade, ocorre, às vezes, uma total atonia, limitada, no entanto, ao segmento cefálico. São crises acinéticas, como foram denominadas por lennox.
Crises menos frequentes são as tônico-clônicas, generalizadas ou parciais, e as crises com características psicomotoras.

Em cerca de 50% dos casos, os pacientes apresentam combinação dos vários tipos de crises, sendo que a mais comum é a de crises tônicas com ausências.

Com relação à frequência dessa crises, segundo gastaut e cols, cerca da metade dos pacientes apresenta mais de uma crise por dia. Amiúde, as crises tônicas ou as ausências repetem-se por horas, ou mesmo dias, assumindo, então, os aspectos de um estado de mal.

O exame neurológico não apresenta nada caracteristicamente relacionado à síndrome, e as poucas manifestações, como hemiplegia distonia ou comprometimento de pares cranianos, são resultantes de uma encefalopatia preexistente.

A deficiência mental é de grau variável, geralmente severa, e é uma característica fundamental na síndrome de lennox. No caso em que as crises se iniciam mais tardiamente, parece  que o grau de ocmprometimento mental é, com  frequência, menos acentuado.

Alterações radiológicas
Frequentemente, o estudo da tomografia computorizada do crânio (tc) e ressonância magnética do crânio (rmc) mostra atrofia global, unilateral ou localizada (geralmente temporal), mas não tem sido possível estabelecer uma correlação entre a atrofia e o grau de deficiência mental, e entre aquela e a   dos sintomas ou o tipo de crises.

O eletrencefalograma é um dado muito importante de diagnóstico, pois apresenta alterações peculiares  à síndrome.

É constituído por complexos de espículas/ondas lentas, isoladas ou em surtos de 1,5 a 2 ciclos por segundo. Podem ser bilaterais, síncronos e simétricos ou assimétricos.

As alterações se tornam mais evidentes com o sono.

Diagnóstico diferencial 
O diagnóstico diferencial da síndrome de lennox deve ser feito com:
-a encefalopatia mioclônica infantil com hipsarritmia ou síndrome de west, quando ela ocorrer  mais tarde que habitualmente. A maior incidência da síndrome de west é em torno dos nove meses, e o eletroencefalograma apresenta também alterações características.
-a epilepsia generalizada comum. Neste caso, o qi não costuma estar comprometido, a tomografia computorizada do cérebro (tc) e a ressonância magnética do cérebro (rmc) não apresentam atrofia e, principalmente, o eletroencefalograma não é característico.
-o estado de mal do pequeno mal – mesmo do ponto de vista eletroencefalográfico, o diagnóstico se torna difícil, porque no estado de mal do pequeno mal as espículas-ondas frequentemente perdem o rítmo regular de três ciclos por segundo, para se tornarem mais lentas e irregulares.

-o melhor meio de diagnóstico diferencial seria a prova terapêutica, isto é, pelo efeito imediato que o diazepan endovenoso  tem sobre o estado de mal do pequena mal, mas não como acontece sobre a síndrome de lennox.
-a epilepsia psicomotora – o diagnótico diferencial se faz pelo eletroencefalograma, e o qi  não costuma estar comprometido.

-algumas doenças degenerativas que se acompanham de epilepsia (idiopatia amaurótica infantil tardia, doença de unverricht-lundborg). O diagnóstico diferencial se faz pela progressão dos sinais neurológicos nas doenças degenerativas.
Etiologia
Na grande maioria dos casos,  é desconhecida.

Em pelo menos 30% dos casos, a síndrome de lennox parece ocorrer como uma afecção primária em crianças normais sem nenhum antecedente patológico. 
Segundo oiler-daurella, em 33% dos seus casos, a etiologia foi trauma obstétrico.

Citam-se outros fatores etiológicos, como encefalite, traumas cranioencefálicos, malformações arterio-venosas, hidrocefalia, meningite e abscesso cerebral, esclerose tuberosa, oligofrenia fenilpirúvica.

Há alguns fatores que tornam possível a distinção entre as assim chamadas formas primárias e as secundárias. Naquelas, a deficiência mental é menos acentuada e podem se encontrar, nesse grupo, crianças com inteligência limítrofe. Nas formas secundárias, as alterações neuropsiquiátricas e a atrofia cerebral são encontradas com maior intensidade.

Fisiopatogenia
Segundo gastaut, a afecção decorre de uma reação cerebral infantil a uma agressão cerebral crônica.
O fator bioquímico teria um papel importante porque, em alguns casos, não se evidenciou atrofia cerebral e a biópsia cortical revelou aspecto histológico normal.

Tratamento
As drogas classicamente usadas nas crises tipo pequeno mal e grande mal são frequentemente pouco eficazes nos diferentes tipos de crises de síndrome de lennox.

Entretanto, o uso de mogadon (nitrazepan) e do valium (diazepan)  tem mostrado resultados satisfatórios, tanto sobre as crises, como sobre as alterações eletroencefalográficas. Essas drogas devem ser administradas cada seis horas e as doses variam para cada paciente.

O acth frequentemente controla as crises, e seus efeitos sobre o eeg são bastante evidentes, mas sua suspensão é imediatamente seguida pelo reaparecimento das crises.
Atualmente, resultados favoráveis são descritos com lamotrigina e falbamato

Prognóstico
O prognóstico a longo prazo é quase completamente desconhecido.

Como um quadro clínico completo dessa afecção nunca foi encontrado em adulto, supõe-se que esses sintomas desapareçam gradualmente, para ser substituídos por outras manifestações.

Relação entre a síndrome  west
E a síndrome de lennox
Essas duas encefalopatias apresentam estreitas correlações:

· Quanto à sintomatologia, presença de retardo mental, convulsões generalizadas. 

· Quanto às alterações eletroencefalograficas, pontas/ondas lentas e difusas.

· Quanto à resposta semelhante à terapêutica hormonal.

Há casos em que os espasmos desaparecem, há melhora do eeg, espontaneamente, ou como conseqüência do tratamento com acth, para logo surgir toda a sintomatologia da síndrome de lennox.
As síndromes de lennox e de west constituem uma reação inespecífica do cérebro à agressão em diferentes fases do desenvolvimento do sistema nervoso, sendo os substratos orgânicos e bioquímicos responsáveis ainda desconhecidos.   
Convulsões febris
As convulsões febris ocorrem entre a população infantil com menos de cinco anos de idade, na incidência de 2 a 4%, constituindo uma entidade clínica relativamente comum na primeira infância.

A expressão convulsão febril benigna é usada para definir uma crise convulsiva que ocorra na vigência de uma hipertermia desencadeada por infecções extracranianas, isto é, que acometem outros orgãos ou sistemas do corpo que não o sistema nervoso.

Neste conceito deve-se tomar cuidado para não confundir a convulsão febril simples ou benigna com uma crise epiléptica precipitada por febre, pois as duas são diferentes quanto ao prognóstico futuro.

Condições essenciais para caracterização de uma 
Convulsão febril simples
A idade. A faixa etária na qual ocorre uma convulsão febril se situa entre seis meses e seis anos. São mais raras as convulsões febris em crianças com mais de seis anos. Crise convulsiva febril que ocorre em criança com menos de seis meses pode ser manifestação de doença grave do sistema nervoso.

Ausência de história de trauma obstétrico, trauma craniano e moléstina neurológica anterior.

As crises convulsivas febris geralmente são de curta duração (15 a 20 minutos) e generalizadas. A ocorrência de crises focais ou de  longa duração tornam improvável o diagnóstico de convulsão febril benigna.

O exame neurológico é inteiramente normal.

O exame de líquido céfalorraquidiano deve ser normal. O eletroencefalograma também é  normal, no período intercrítico.

Quadro clínico
Já foram anteriormente mencionadas as características principais de uma convulsão febril simples ou benigna.

São crises generalizadas tônico/clônicas ou tônicas, por vezes flácidas ou acinéticas, que ocorrem nas primeiras horas de uma elevação térmica. As crises geralmente duram de 15 a 20 minutos, sendo a recuperação mais ou menos rápida.

Os processos infecciosos que têm sido encontrados, ocasionando elevação térmica com convulsões febris são, na sua grande maioria, infecções das vias aéreas superiores e, em segundo lugar, gastroenterites e infecções pulmonares. São menos comuns as convulsões febris em doenças exantemáticas próprias da infância, sendo a roseola infantum (ou exantema subitum) o mais frequente de seus desencadeantes.

Por vêzes, a convulsão na vigência de febre pode ser manifestação de uma meningite ou meningencefalite e, na dúvida, deve ser feita uma punção liquórica.

Exames complementares
Líquido céfalorraquidiano – o exame do líquor é habitualmente normal.
Na literatura, são descritos pleocitose discreta, diminuição da taxa de proteinas e aumento da glicose em um número muito pequeno de casos.

Eletrencefalograma – o achado mais constante, em casos de convulsão febril, do terceiro ao quinto dia após a mesma, é uma lentificação do rítmo que costuma ser mais intensa nas áreas occipitais, e habitualmente assimétrica.

Essa anormalidade diminui depois de 10 a 14 dias, e depois desaparece completamente, sendo o eletroencefalograma normal, apos três meses.

A mesma alteração foi observada em casos de crianças com processos infecciosos extracranianos e febre, sem convulsões, tendo o eletroencefalograma se normalizado dez dias após a queda da temperatura.

Outro tipo de alteração eletroencefalográfica fala contra o diagnóstico de convulsão febril benigna.

Bioquímica sanguínea – a taxa baixa de sódio sérico (130 meq/1 ou menos)  em alguns pacientes , dentro de um ou dois episódios convulsivos, após uma convulsão febril.
Os demais dados bioquímicos do sangue (dosagem de cálcio, fósforo, nitrogênio não proteico e glicose) são normais, sem alteração ou anormalidades bioquímicas no  sangue.

Etiopatogenia
Parece indubitável que o desenvolvimento anatômico, fisiológico e bioquímico do cérebro da criança, com o decorrer do tempo, vai desempenhar um papel na maior ou menor suscetibilidade às convulsões febris.

Importantes mecanismos podem ser desempenhados pela menor atividade da anidrase carbônica no recém-nascido, e os altos níveis de consumo de oxigênio e circulação sangüínea na primeira infância.

Fatores genéticos – apesar de livingston e milichap terem encontrado uma alta incidência de história familiar de convulsões febris em crianças com esta entidade mórbida, o último concluía que o fator genético não era de mais importância do que em outros tipos de manifestações convulsivas.

Segundo frantzen e cols, a suscetibilidade a convulsões febris é trasmitida por um gene dominante com penetrância incompleta.  A incidência de epilepsia propriamente dita nos parentes dos pacientes não era mais alta do que na população em geral.

Tratamento
Tratamento contínuo com barbitúricos durante um ano. Se o eletrencefalograma e o exame neurológico continuarem normais, reduzir progressivamente a dose durante seis meses.

Finalmente, administrar barbitúricos apenas quando a criança tiver febre, conduta essa que deve ser mantida até a idade de seis anos.

Se há recidiva de convulsões febris, é interessante manter a terapêutica contínua até a idade de seis anos.

Justificativa
A recidiva de convulsões febris é extremamente alta. Uma criança que tem uma convulsão febril de curta duração, pode posteriormente ter uma crise de longa duração, ou entrar em estado de mal convulsivo com efeitos danosos para o cérebro.

Prognóstico
Considerando as convulsões  febris benignas no verdadeiro significado no termo, o prognóstico é relativamente bom. O risco de ter convulsões não febris, no futuro, é menor que 20%

O clínico que trata de uma criança com convulsão febril deve, então,  lembrar  aos pais do paciente sobre a benignidade relativa da doença, mas não pode ser excessivamente dogmático ao afirmar que essa criança nunca se tornará epiléptica.

Pequeno mal
A crise da ausência
O aspecto clínico mais marcante da epilepsia tipo pequeno mal é a crise de ausência, constituída por episódios de curta duração (entre 5 e 20 segundos), durante os quais o paciente — que se encontrava até então alerta e exercendo normalmente suas atividades — súbitamente alheia-se ao ambiente e, ao mesmo tempo, interrompe a atividade que vinha executando. A sua atitude é bastante característica, fixa, sem contato com o meio-ambiente, o olhar dirigido para um ponto indeterminado no espaço, a face sem expressão. A crise termina do mesmo modo súbito com que se iniciou e, então, a criança volta à atividade interrompida, como se nada houvesse acontecido, responde as perguntas que lhe são feitas, enfim, recupera completamente sua consciência. Ela não se dá conta de que sofreu uma crise, a não ser, eventualmente, pelo resultado da interrupção de sua atividade.

Para os familiares e professores, essas crises nem sempre são dígnas de consideração. Quando repetidas, dão a impressão de que o paciente é distraído ou desatento. É comum essas crianças serem consideradas “sonhadoras”, razão pela qual são, às  vêzes,  punidas.

Uma observação mais cuidadosa da crise pode fornecer outros elementos clínicos que, embora não sejam constantes, contribuem para a suspeita do seu verdadeiro caráter epiléptico.

Durante a breve crise, a criança empalidece, revira os olhos para cima, tem suas pupilas dilatadas, apresenta batimentos ritmados dos olhos ou da cabeça e piscamentos  da pálpebras também ritmados. Esses movimentos clônicos são discretos e, na maioria das vezes limitados aos segmentos cefálicos.

Mas, sendo a crise extremamente rápida, nem sempre esses  elementos clínicos são devidamente observados e informados ao médico. O aspecto mais flagrante e inquietador, motivo mais frequente da consulta, é o aparente “desligamento” da criança, que poderá prejudicar seu aprendizado escolar.

Nas crises de ausência, não há aura nem sintomas posteriores, o tono postural sempre é conservado e o exame neurológico é normal.

A epilepsia pequeno mal
A maioria dos pacientes portadores desse tipo de epilepsia situa-se na faixa etária de quatro a dez anos, e, portanto, são pré-escolares e escolares. O pequeno mal  é praticamente inexistente abaixo de dois anos e, muito raramente, se inicia depois da puberdade. Sendo uma doença de escolares é compreensível o fato de ser, a maioria das vezes, notada durante a atividade didática. Os professores são, às vezes, as primeiras pessoas a observar o desencadeamento da crise, e de suas informações e interpretação dependerá o correto encaminhamento do paciente.

As crises de ausência repetem-se com grande frequência, via de regra mais de dez por dia. Algumas crianças são acometidas dezenas de vezes no mesmo dia, chegando a ultrapassar a casa da centena. De manhã cedo, entre o acordar e a plena vigília, as crises são particularmente comuns. Igualmente ocorre à noite, ao adormecer. Por vezes dão a impressão de que sua frequência está relacionada com fatores ambientais, como tensões emocionais e esforço físico ou intelectual intenso.

A criança epiléptica, portadora do pequeno mal, tem a sua capacidade intelectual preservada: frequentemente está incluída entre as mais inteligentes de seu grupo. As ausências não interferem com suas funções mentais e não prejudicam a sua produção escolar. Quando são essas crises extremamente frequentes, a criança parece perder a sua vivacidade habitual e fica um tanto embotada. Mas  melhora dessa situação, e sob o efeito da medicação restabelece  plenamente suas faculdades.  Após a puberdade, a epilepsia pequeno mal tende para a remissão espontânea. As crises tornam-se menos frequentes e chegam a desaparecer completamente, o que acontece, no máximo, até o fim da adolescência. Raramente persistem no adulto jovem.

Um fato bastante animador é a não observância de sequelas, já na esfera física ou mental, nos portadores de formas puras de pequeno mal.  Portanto, um prognóstico essencialmente benigno, tanto quanto ao desaparecimento das crises, como quanto à saúde dos pacientes. Em certo número de casos, o prognóstico pode ser alterado, devido à concomitância de outros tipos de epilepsia. Verifica-se, em cerca de metade dos casos, que, quando a crise de ausência começa a diminuir em número, o paciente apresenta, subitamente, uma crise convulsiva generalizada do tipo grande mal. Estas crises, entretanto, são facilmente evitáveis ou controláveis pela medicação específica. Em outros pacientes, além das crises de ausência, surgem as mioclônicas ou acinéticas. Uma outra interferência que pode surgir, especialmente em pacientes sem medicação ou com medicação insuficiente, é o estado de pequeno mal.

A origem da epilepsia pequeno mal é pouco conhecida. Não se determinou ainda a sua etiologia exata e nem se descreveram lesões de qualquer natureza no sistema nervoso central desses pacientes. Admite-se a possibilidade da existência de fatores metabólicos e bioquímicos ainda mal conhecidos, induzidos por fatores genéticos.

O diagnóstico da epilepsia pequeno mal é feito muito facilmente pelas manifestações clínicas. A crise de ausência em criança escolar é característica e o seu caráter interativo não deixa dúvidas quanto à sua significação. Para melhor observação da crise, se isto for necessário, pode-se lançar mão da prova de hiperventilação, fazendo a criança executar uma hiperpnéia ritmada durante alguns instantes. Esta manobra provoca invariavelmente o aparecimento da ausência, permitindo assim a observação detalhada de seus aspectos. Nos casos que continuarem duvidosos a resposta terapêutica servirá de dado importante para confirmar o diagnóstico.  Isto se faz quando não se puder lançar mão do eletrencefalograma, que nos dá o diagnóstico com facilidade.

Ocasionalmente, outras crises epilépticas de crianças pequenas podem sugerir o pequeno mal, devido às características de curta duração e de início e fim abruptos. Será necessário, então, fazer o diagnóstico diferencial que, no caso, é muito importante, devido ao tipo peculiar de medicação do pequeno mal, e também devido ao seu prognóstico benigno. Entre essas crises que, às vezes, sugerem  (surgem) as ausências, encontramos formas frustes ou abortivas de outros tipos de epilepsia, como a psicomotora, as convulsões generalizadas, ou as focais. A diferenciação, às vezes, é delicada, exigindo uma atenção acurada para os elementos clínicos presentes e lançando-se mão de eeg, quando possível.
A idade dos pacientes serve como elemento de distinção, pois essas formas fragmentárias de outros tipos  de epilepsia se manifestam em crianças pequenas até três anos de idade, pois, a partir dessa idade o desenvolvimento neurológico já permite manifestações ainda mais complexas da comicialidade e, então, o diagnóstico far-se-á com maior facilidade.

Uma destas manifestações é a chamada ausência relacionada com um foco temporal. Há uma alteração da consciência do tipo de ausência mais prolongada e mais multiforme que o pequeno mal. A crise dura 30 segundos ou mais, e a criança não fica numa atitude fixa. Executa  movimentos automáticos que atingem a musculatura do rosto e da língua, mastiga e deglute, movimenta os membros superiores e, as vezes, se locomove. Portanto, só quando esses automatismos são muito discretos esta crise confunde-se com a ausência do pequeno mal.

As crises convulsivas generalizadas ou focais podem, às  vezes, resumir-se em curta perda da consciência e discretas alterações do tono muscular, havendo ou não leves movimentos clônicos. São, portanto, elementos importantes para este diagnóstico diferencial, a observação da crise e o exame neurológico, sendo os casos duvidosos esclarecidos pelo eletroencefalograma.

O tratamento da epilepsia pequeno mal é geralmente eficaz, porque as crises de ausência respondem muito favoravelmente à medicação indicada. Além das recomendações habituais que se fazem a todo paciente epiléptico, quanto aos hábitos higiênicos e ao ritmo de vida, prescrevem-se os medicamentos que se mostram mais eficientes para este tipo de epilepsia, especialmente a trime-toxasolidina (tridione) e o parame-tadione (paradione). Também a succinimida (zarontin) é considerada de grande eficiência.

Usam-se os barbitúricos, geralmente em associação com os demais medicamentos, tanto por sua atuação no controle das ausências, como por sua ação preventiva de possiveis crises grande mal  intercorrentes.

Como medicação auxiliar, podemos dispor da acetazolimida (diamox). Esses medicamentos, quando empregados em doses úteis, conseguem o controle completo ou uma diminuição significativa do número de crises. Como nas demais formas da epilepsia, o tratamento é iniciado com uma dose pequena, que será aumentada progressivamente até atingir a dose útil, ministrada em intervalos regulares. O tratamento será mantido até que se tenha pleno controle das manifestações clínicas e normalização do eletroencefalograma.

O eletroencefalograma no pequeno mal
Este exame é da maior importância  para o diagnóstico desta afecção e para o controle do tratamento. 0 traçado mostra uma atividade de base normal, sobre a qual aparecem frequentes episódios disrítmicos constituídos por descargas difusas, simétricas e síncronas de complexo de ponta e onda, na frequência de três por segundo. Portanto, uma disritmia centroencefálica, que pode ser simultânea com as crises clínicas, mas também presente no período intercrítico. A hiperpneia eleva sua frequência.

Formas atípicas de pequeno mal
As crises mioclônicas e acinéticas são consideradas como formas de pequeno mal. Outros, entretanto, limitam esta denominação exclusivamente para a epilepsia caracterizada pela crise de ausência.

As crises mioclônicas e acinéticas têm algumas características do pequeno mal, especialmente a sua brevidade, a não existência de sintomas ou sinais anteriores e posteriores à crise, e o fato de se repetirem com grande frequência, podendo atingir de 50 a 100 por dia. Diferem do pm especialmente quanto ao seu prognóstico, que é mais sombrio, e quanto à terapêutica, pois se mostram refratárias às drogas do grupo dione.

O pequeno mal mioclônico atinge crianças de menor idade, na maioria das vezes entre dois e quatro anos. A sua crise mais frequentemente observada consiste numa brusca contração do todo o corpo da criança: a cabeça se flexiona, os membros superiores se fecham, o tronco se curva e as coxas se levantam, uma contração maciça que provoca uma flexão de todos os segmentos do corpo. Depois de poucos segundos, 5 ou menos, a criança volta ao normal. As vezes, ela parece assustar-se com a crise, pois chora quando termina, mas geralmente continua a sua atividade habitual. Muitas vezes, as mioclonias podem restringir-se a apenas um segmento, por exemplo, um abalo brusco de um membro superior. É também no periodo de transição entre o sono e a vigília que as crises se repetem com mais frequência.

O  pequeno mal acinético consiste, essencialmente, numa perda súbita do tono postural da criança, levando-a a cair pesadamente ao chão. A impressão é que a criança desabe sem nenhuma proteção. Pode machucar-se na cabeça, na face ou no queixo e, por esta razão, é recomendavel que use permanentemente um capacete protetor, pois a crise pode ocorrer em qualquer momento, sem escolher local.

Em crianças menores, a crise acinética apresenta-se fragmentada, acometendo apenas os segmentos cefálicos. O que se nota, então, é apenas a queda da cabeça devido a uma súbita hipotonia da musculatura cervical, sem que haja uma alteração nítida do estado de consciência. Depois de um período mais ou menos breve, a criança recupera a postura normal da cabeça, deixando os pais intrigados, sem saber explicar a razão do acontecido.

O eeg destas formas atípicas é variável, às vezes, constituído por polipontas, seguidas de ondas lentas (pequeno mal mioclônico). Outras  vezes, por complexos de ponta/onda, com nítido predomínio das ondas (pequeno mal acinético).

Da mesma forma, essas formas de pequeno mal podem se associar com outros tipos de epilepsia (crises de ausência ou convulsões generalizadas). Admite-se a existência, nesses pacientes, de processos lesionais cerebrais que comprometem o prognóstico. Geralmente, eles são portadores de um prejuízo intelectual de grau variável.

A medicação que tem se mostrado mais útil, embora nem sempre consiga um controle satisfatório da sintomatologia, é a associação dos derivados diazepínicos e barbitúricos

“status” de pequeno mal
É uma ocorrência rara e de difícil diagnóstico, pois facilmente será interpretada de modo diverso, especialmente se não houver à mão o recurso do eeg. As manifestações clínicas são complexas, mas o que predomina é uma alteração do estado de consciência, com duração bastante prolongada de muitas horas ou dias, e que possui a característica de ser flutuante.

Existem momentos em que a criança perde inteiramente o controle com o ambiente, não responde às perguntas, não cumpre ordens simples; em outros, ela executa tais ações. Esta situação clínica sugere facilmente uma alteração mental do tipo de demência, ou um estado de intoxicação aguda por medicamentos ou outras drogas. 

Aliados a este distúrbio da consciência, nota-se eventuais mioclonias do tipo breves contrações musculares dos membros, de piscamento das pálpebras e de movimentos bruscos dos músculos faciais ou da cabeça.

Quando tenta se locomover, a criança evidencia  ataxia do tipo cerebelar,  sugerindo uma patologia da fossa posterior. Quando fala, sua linguagem é pouco inteligível  e  disártrica.

Os movimentos mioclônicos, quando notados, indicam, com muita probabilidade de acerto, que se trata de uma situação relacionada com distúrbios paroxísticos de origem cerebral, especialmente se a criança já teve  o diagnósico de epilepsia firmado anteriormente. Esta analogia, entretanto, é mais difícil de se fazer, quando se trata de paciente que até então nunca apresentou crises epilépticas de qualquer tipo.

O eeg, quando a ele se recorre, possibilita o afastamento das dúvidas, pois apresenta um traçado alterado, de modo contínuo, com um tipo de disritimia bem aproximado daquela do pequeno mal. São descargas de ponta e onda simétricas e síncronas, e que permanecem durante o status.

As medidas terapêuticas são de eficiência variável, e nem sempre conseguem a pronta recuperação do paciente.

Manifestações não convulsivas
Na prática clínica corrente na literatura médica, existe uma tendência para que alguns sintomas, desde que satisfaçam certas condições, sejam atribuídos a uma  causa neurológica central e tidos como manifestação epiléptica, embora não relacionados com problema cerebral específico. São condições que usualmente, levam o clínico a suspeitar que determinado sintoma se constitua em epilepsia:

-recorrência dos sintomas
-inespecificidade das alterações eletrencefalográficas nas intercrises.

-resposta favorável da sintomatologia às drogas antiepilépticas.
Prentendemos trazer à discussão algumas eventualidades com que o pediatra frequentemente se depara na clínica, e cujos sintomas, pelo caráter recorrente, pela inespecificidade dos traçados dos eletrencefalogramas (eeg), registrados entre as crises, e pela resposta satisfatória ao tratamento por anticonvulsivantes, podem levar a hipótese diagnóstica de epilepsia. 

Perdas de fôlego
As perdas de fôlego em crianças têm sido objeto de preocupação. A primeira descrição de uma crise é atribuída a culpeper (citado por livingston) no século xviii, e as opiniões contraditórias, que sempre cercaram o problema, já são vistas em publicações do seculo xix, tanto no prognóstico, como em sua relação direta ou indireta com a epilepsia.

Entretanto, os pediatras e neuropediatras, em sua grande maioria, já não consideram mais perdas de fôlego manifestação epiléptica.

As crises de perda de fôlego podem ser classificadas em leves e severas. As perdas de fôlego leves são observadas com frequência em crianças nos primeiros anos de vida. Após estimulo desencadeante, emocional e/ou doloroso, a criança inicia o choro e, após os primeiros movimentos inspiratórios e expiratórios — mas sempre no início do choro — para subitamente de respirar na fase expiratória. A apneia é breve, durando um minuto ou menos, e acompanhada, ou não, de cianose, carecendo de importância e não chegando a preocupar os pais mais esclarecidos. As crises mais severas seguem o mesmo esquema inicial: o desencadeamento por problema emotivo (raiva, medo etc.) Ou doloroso, e a parada respiratória em expiração, no início do choro. Segue-se uma cianose ou palidez, mais ou menos intensa, geralmente perilabial e,  após alguns segundos, a criança perde a consciência, tornando-se rígida e assumindo a posição em opistótono. Posteriormente, num certo número de casos, aparecem movimentos tônico/clônicos por tempo variável, que são atribuídos a anóxia encefálica. Segundo bridge, metade das crianças que chegam a hospitais com crise de perda de fôlego, tem convulsão.

As crises de perda de fôlego aparecem, geralmente, nos dois primeiros anos de vida. A frequência das crises também é variável, desde uma em vários meses, até cinco ou mesmo dez crises por dia, sendo que a frequência aumenta com a idade, desaparecendo após os quatro anos, gradativa e espontaneamente. A ocorrência após os seis anos é muito rara.

Mecanismos fisipatológicos - algumas teorias têm aparecido para explicar o mecanismo dessas hipóxias transitórias. Strauss (1957) admite que a hipóxia é meramente superposta, existindo primariamente um distúrbio neurogênico. Lennox (1960) tenta explicar o fenômeno por uma hipocalcemia e consequente tetania, devida a alcalose provocada pela hiperventilação pulmonar durante o choro. O dióxido de carbono, acumulado durante a apneia, reverteria o processo. A maior crítica a essa teoria, é que diz que a perda de fôlego ocorre sempre no início do choro e, portanto, com movimentos respiratórios insuficientes para produzir hiperventilação e alcalose [hinman e dicky (1956), gauk, kidd e prichard (1963)]. Segundo este ponto de vista, a perda de fôlego é um ato motor voluntário ou semivoluntário, com distúrbio emocional associado, ocorrendo perda de consciência pela hipóxia cerebral produzida pela auto-asfixia. A teoria da hipervagotonia é defendida por gastaut e gastaut (1957 e 1958), eles demonstraram que convulsões anóxicas similares a ataques de perda de fôlego podem ser produzidas pela compressão ocular (reflexo oculocardíaco). O mecanismo básico seria uma hipervagotonia familiar, onde mecanismos externo e interoceptivos, bombardeando centros vagais cerebrais, produziriam uma inibição respiratória e cardíaca, com perda de consciência e convulsões. Fatores psicógenos são apontados por kanner, que entende a perda de fôlego como distúrbio na relação pais/crianças, com superproteção por parte dos pais ou resistência da criança a hábitos alimentares ou de higiene muito rígidos, por parte dos pais.
Diagnóstico diferencial com a epilepsia -  as crises leves de perda de fôlego, ou seja, aquelas que se resumem em choro, apneia e, eventualmente, cianose, não apresentam maior problema para o diagnóstico diferencial. Entretanto, quando mais prolongadas e seguidas de perda de consciência e/ou movimentos convulsivos, são quase sempre e erroneamente diagnosticadas como epilepsia, e tratadas como tal. Assim, torna-se muito importante a diferenciação entre crises de perda de fôlego e crises epilépticas, em primeiro lugar, para que não seja instituído um tratamento antiepiléptico, com medicamentos que são ineficazes nas perdas de fôlego e que, por vezes, são elevados a doses tóxicas, numa tentativa de controle das crises. Em segundo lugar, a diferenciação é importante para que uma criança não tenha que carregar o estigma e as discriminações que a epilepsia ainda determina em nosso meio. Segundo levingston, as crises de perda de fôlego são facilmente reconhecidas, pois nenhuma outra condição clinica segue essa sequência sintomatologia:

1. Presença de fator precipitante representado por estímulo emocional e/ou doloroso.

2. Choro, de duração curta.

3. Parada respiratória na fase de expiração.

4. Cianose ou palidez, usualmente perilabial.

5. Rigidez generalizada (opistótono), com perda de consciência.

6. Movimentos convulsivos clônicos.

A severidade da cianose ou palidez, a inconsciência e os movimentos convulsivos dependem de cada indivíduo e da duração da apnéia.

Por outro lado, em se tratando de epilepsia, a ocorrência dos ataques é espontânea, sem um fator precipitante aparente. O choro nem sempre se verifica antes do ataque epiléptico; a cianose, se presente, aparece depois do início dos movimentos convulsivos e, finalmente, o opistótono é ocorrência rara.

Prognóstico – na experiência de vários autores que têm se preocupado com a questão, as perdas de fôlego são problema inócuo e de prognóstico excelente. 

Tratamento - o tratamento deve visar principalmente à uma orientação psicológica nas relações entre os pais e a criança, pois, na grande maioria dos casos, distúrbios de conduta constituem a base do problema.

Cefaleias
A cefaléia é sintoma frequente na clínica pediátrica. Há uma tendência de se diagnosticar a cefaleia  juntamente com as dores abdominais, e caracterizá-la como “epilepsia autonômica”. Entretanto, não devemos esquecer que a cefaleia é um sintoma comum a grande número de entidades nosológicas que podem afetar os mais variados aparelhos e sistemas. Assim sendo, a principal tarefa imposta ao clínico é investigar exaustivamente se o sintoma é a própria doença ou refere-se a moléstia sistêmica, neurológica ou psiquiátrica. Portanto, ao ser cogitado o diagnóstico de “epilepsia autonômica”, subentende-se que todo o esforço foi feito para provar que a cefaleia não é devida a causa orgânica. Fato bastante conhecido é o das cefaleias poderem ocorrer no inicio (aura) ou durante a fase pós-ictal de um ataque epiléptico, especialmente no tipo grande mal. Nessa eventualidade, inquestionavelmente, o sintoma é de origem epiléptica.

A dúvida existe quando a dor de cabeça se repete sem estar associada a sintomatologia francamente comicial. De acordo com livingston,
 o diagnóstico de certeza pode ser feito se um exame eletroencefalográfico revelar descargas anormais, concomitantemente com o sintoma cefaléia. No entanto,   desnecessário é dizer da dificuldade da obtenção de um eletroencefalograma durante uma crise de dor de cabeça, geralmente de curta duração. 

Diagnóstico - diagnostica-se epilepsia nos pacientes em que o eeg revela anormalidades sem concomitância sintomatológica:

1. Quando os sintomas são paroxísticos.

2. Quando há comprometimento da consciência ocorrendo no momento da dor.

3. Quando a cefaleia é acompanhada por sonolência, sono, palidez, sudorese, ou outro sintoma similar àqueles observados em pacientes com convulsões epilépticas  declaradas.

Pensa-se em epilepsia nos pacientes com eeg normal:
1. Com sintomas paroxísticos.

2. Associados com alterações do sensório.

3. Seguidos de fenômenos posictais similares aos observados em pacientes com crises epilépticas francas.

Vários termos têm sido empregados para esse tipo de epilepsia: “epilepsia diencefálica”, “epilepsia talâmica” e/ou “hipotalâmica”, “variante epiléptica”, “equivalente epiléptico”, “equivalente convulsivo” e “síndrome equivalente epiléptica não convulsiva”.

Epilepsia e  enxaqueca
1. Na epilepsia, a cefaleia é abrupta, com máxima intensidade no início, frequentemente acompanhada por alteração de consciência e seguida de sonolência ou sono. Na enxaqueca, a cefaleia é de intensidade progressivamente maior,  não sendo acompanhada por alterações de consciência, embora possa ser seguida de sonolência.

2. A duração da cefaleia epiléptica é quase sempre breve, ao redor de cinco minutos, enquanto na enxaqueca ela dura horas.

3. As cefaleias epilépticas podem ou não estar associadas a distúrbios gastrintestinais. Porém, esses distúrbios são mais comuns e mais intensos na enxaqueca.

4. Na epilepsia, a história familiar não é fator diagnóstico significante, enquanto muitas crianças com enxaqueca têm parentes com problemas semelhantes.

5. Na epilepsia, o eeg revela, com mais frequência, anormalidades específicas, enquanto na enxaqueca o eeg é quase sempre normal, ou mostra irregularidades elétricas não específicas.
6. Os medicamentos à base de ergotamina não têm efeito algum no controle da cefaléia aguda da epilepsia, enquanto essas drogas geralmente abortam ou atenuam a fase de cefaleia da enxaqueca.

Nas diferentes etiologias das cefaleias, inúmeras são as suas causas e, embora nosso propósito aqui seja discutir os aspectos do problema que se relaciona com a epilepsia, não será demais lembrar, de um modo geral, ainda que superficialmente, as etiologias mais comuns. Entre as de causa geral, a mais importante é representada pela hipertensão arterial, especialmente na forma malígna juvenil, onde o sintoma se manifesta por acessos além dos sinais de hipertensão craniana. Os processos que levam à anóxia cerebral também devem ser lembrados, pois que determinam cefaleia por um mecanismo de estase venosa (intoxicação pelo co2, pneumopatias crônicas, poliglobulias etc.). Causas locais podem ser responsabilizadas pelo sintoma. As sinusites ou otites crônicas, em otorrinolaringologia; as inflamações oculares, os vícios de refração, as neurites ópticas e o glaucoma, em  oftalmologia; os tumores ósseos cranianos ou da coluna vertebral, as malformações na articulação occipitocervical, em ortopedia.  Os problemas dentários são causas mais ou menos frequentes das chamadas “cefaleias dos especialistas”. 

Entre as cefaleias das afecções endocranianas, a primeira causa a ser pesquisada pelo neurologista é  o tumor cerebral, frente a uma dor de cabeça que se prolonga anormalmente, localizada ou difusa e ligada a sinais de hipertensão craniana por dilatação ventricular devida a obstáculo ao escoamento liquórico, ou a edema cerebral. Entre os processos expansivos intracranianos, que se traduzem por cefaleia, estão os gliomas, meningeomas, abscessos neurinomas, malformações vasculares (angiomas e aneurismas), e os hematomas intracranianos (sub-durais ou intracerebrais), pós-traumáticos ou espontâneos. Excluindo-se essas cefaleias em que é possível reconhecer uma causa orgânica geral, local ou neurológica, são descritos outros tipos de dor de cabeça crônica e recorrente:

Cefaleia vasomotora  - o termo é usado principalmente pelos autores europeus, para designar um tipo vascular de cefaleia não enxaquecosa, sem problema orgânico demonstrável. Sua evolução durante a crise é lenta, sem fase prodrômica, difusa, pulsátil, predominando a sensação de pressão e não propriamente dor, chegando a durar dias. Geralmente esse tipo segue algum problema físico (menstruação) ou psicológico (medo), ou ainda está relacionado, pelos pacientes, com alterações meteorológicas.

Cefaleia tensional - seus sintomas são idênticos aos da cefaleia vasomotora e, como sugere o nome, sempre está relacionada à tensão nervosa.
Cefaleia histamínica (síndrome de horton) - foi descrita em 1939, sob o nome de “eritromelalgia da cabeça”. Caracteriza-se por crises severas de cefaleia, com inicio súbito, sem qualquer sinal prodrômio e com duração máxima de algumas horas. Tem caráter recorrente, em períodos bastante regulares. A dor é quase sempre unilateral, acompanhada por edema de rubor da área afetada, lacrimejamento e congestão nasal do mesmo lado da dor. É tão violenta, que também é conhecida como “cefaleia suicida”. Embora ocorra em crianças, é mais frequente na meia idade.

Tratamento - na cefaleia, o importante é que todas as causas sejam exploradas antes do início do tratamento apropriado, devendo o médico estar preparado para compreender a intimidade dos mecanismos dolorosos , a fim de discernir entre fatores primariamente estruturais, fisiológicos  ou psicológicos. Desde que exista causa demonstrável para a cefaleia, o tratamento deve visar inicialmente à remoção da causa — já que a dor obviamente será secundária — usando-se terapêutica sintomática, os analgésicos ou os sedativos.

No caso da enxaqueca, os analgésicos comuns têm algum resultado, embora o tartarato de ergotamina  deva ser a droga de escolha. Efeitos colaterais : náuseas, vômitos, dores abdominais e parestesias das extremidades. A psicoterapia é um suporte importante.

As cefaleias devidas a problema epiléptico, são tratadas com os anticonvulsivantes ususais, mas, entre estes, hidantoinatos têm papel de destaque. Dada dificuldade diagnóstica, é válida a tentativa da terapêutica de prova, através dos antiepilépticos, ou mesmo mediante uso de placebos.

Sonambulismo
Quase todo tipo de problema psíquico e/ou motor tem sido designado como epilepsia psicomotora,  e os mais variados quadros clínicos, às vezes pouco comuns, são encontrados. Entre estes, têm sido citados: agressividade, criminalidade, roubo, desvios sexuais, ataques de riso, crises de choro, manias, fugas, alucinações, ilusões, psicoses, terror noturno, sonambulismo. Por outro lado, algumas dessas alterações são consideradas como distúrbios relativos de conduta. Entre elas, o terror noturno e o sonambulismo.

Assim sendo, o problema para o pediatra resume-se em discernir, frente a um dos quadros mencionados, qual a causa determinante, pois, como é óbvio, a conduta clínica será diversa, conforme se trate de problema comicial ou psíquico. O diagnóstico definitivo é frequentemente difícil, quando se empregam só os dados clínicos da crise.

Distúrbios de conduta são quadros de múltipla sintomatologia, em que o comportamento de dada criança está em desacordo com seu grau de desenvolvimento, ou com seu meio sóciocultural, e são reativos quando aparecem como uma reação contra fatores ambientais que perturbam sua vida afetiva, de onde a importância em se estudar a fase de desenvolvimento da criança e de se avaliar sua conduta.

O sonambulismo não é um quadro comum na infância, sendo mais frequente, na adolescência. Durante o sono, a criança levanta-se e passa a executar atos mais ou menos complexos, geralmente com intenção aparente e com movimentos bem coordenados. Nem sempre é fácil acorda-la no momento, pois o sono é profundo. Quando desperta, mostra completa amnésia do acontecido. O folclore tem se encarregado de acrescentar atos dramáticos ao sonâmbulo: escalar altos muros, caminhar sobre tábuas estreitas, parapeitos de terraço, telhados etc.

O sonambulismo e o terror noturno parecem-se em determinados aspectos, mas diferenciam-se completamente em outros. Em ambos os casos, a consciência fica obscurecida, o despertar é difícil e há amnésia do ocorrido, embora, no sonambulismo, possa haver uma leve lembrança, como a de um sonho, sem que haja recordação da execução motora. A diferença mais evidente entre ambos é que, nas crises de terror noturno, existem demonstrações fisionômicas de intenso terror ou pânico, onde a criança não reconhece o ambiente, nem os familiares, com alucinações, apontando animais ou pessoas inexistentes que a perseguem, enquanto, no sonambulismo, a criança executa movimentos sem nenhuma emoção, com uma aparência mais intencional, um propósito definido, podendo, evidentemente, expor-se a situações perigosas.

Muitos casos de alterações de sono, com eeg anormal nas intercrises, têm sido diagnosticados como epilepsia psicomotora, mas o seguimento a longo prazo dos mesmos tem mostrado uma regressão dos sintomas, sem subsequente evidência clínica ou eletroencefalográfica patognomônica de disfunção de lobo temporal. O diagnóstico de epilepsia não deve ser feito em pacientes com distúrbios de conduta, alterações de sono, a menos que estejam aptos a demonstrar descargas anormais no eeg, no momento da ocorrência do sintoma. Os pacientes  que apresentam alguma sintomatologia suspeita e eeg anormal entre as crises, devem ser classificados,  como tendo “alteração de comportamento do eeg anormal”. Admitindo ser difícil a obtenção de traçado eletroencefalográfico no momento da crise, entendemos ser esta uma razão insuficiente para que um indivíduo seja estigmatizado pelo diagnóstico de epilepsia.

O critério diagnóstico da resposta terapêutica positiva aos anticonvulsivantes, nos sintomas psíquicos e/ou motores, também é falho, pois, como é sabido, muitas drogas antiepilépticas produzem resposta favorável em pacientes com problemas de comportamento.

Enurese
Desde que se passou a estudar melhor os problemas urológicos na infância, tornou-se importante separar as enureses verdadeiras das falsas, ou seja, as enureses em que não se evidencia causa orgânica, daquelas em que se consegue demonstrar algum achado anatômico anormal, infeccioso ou neuropatológico. 

Inúmeras são as causas relacionadas com a etiologia de enurese: alterações anatômicas congênitas do aparelho urinário; infecções em seis  níveis (balanites, cistites, vulvites, eczemas, pielites, nefrites); fatores nutritivos (dietas abundantes .em líquidos); alergia; perturbações endócrinas. Entre as causas orgânicas neurológicas cita-se: paralisia cerebral; o meningomielocele; mielodisplasias; spina bifida; diastematomielia e a epilepsia, o que é assunto bastante controvertido, dada à extensa e inconclusiva literatura que existe sobre o problema.

Raras são as enureses monossintomáticas. Em sua grande maioria, a enurese é acompanhada de outros distúrbios psicossomáticos, ou de conduta.  Assim, a terapêutica tem sido a mais variada possível, sendo de pouca eficácia as medidas isoladas. Cada caso deve ser bem estudado em seus múltiplos aspectos e submetido a esquema terapêutico complexo, com medidas de ordem psíquica, medicamentosa e familiar, eliminando-se a superproteção e a intolerância.

A medicação com  anticonvulsivantes (hidantoinatos, principalmente) pode ser tentada nos casos em eeg anormal, ou mesmo como terapêutica de prova. 

O eletroencefalograma simples 
O objetivo deste e do próximo capítulo é chamar a atenção a respeito da importância do método diagnóstico das doenças neurológicas e psiquiátricas: a eletroencelografia. Não pretendo esgotar o assunto aqui, mas estou certo de que falando sobre o eletroencefalograma simples e, no próximo capítulo, sobre o eletroencefalograma quantitativo, estarei cobrindo o que, no momento, há de mais importante e útil no assunto. 

 A eletroencelografia ocupa-se do registro e do estado da atividade elétrica encefálica.

O primeiro a demonstrar a existência de atividade elétrica espontânea do encéfalo foi Caton, em 1875, utilizando, para isso, eletrodos colocados sobre os crânios de animais (coelhos e macacos) ou colocados em contato direto com o córtex.

A eletroencelografia entrou na prática clínica depois que Adrian e Mathews demonstraram, em 1934, a veracidade dos registros e trabalhos de Berger. A Berger, portanto, corresponde a paternidade do método e sua aplicação clínica, apresentada em 1924). Após a divulgação de suas observações, foram desenvolvidas investigações sobre o assunto em diferentes centros de pesquisa. Desde então, pôde-se ver um rápido desenvolvimento da nova especialidade em diferentes setores da medicina, por meio de um grande número de publicações sobre o assunto. Entre os pioneiros da aplicação da eletroencefalografia clínica destacam-se, no estudo das epilepsias, os nomes de Gibbs, Davis e Lennox, assim como o de Walter na localização de tumores intracranianos.

O registro eletroencefalográfico é um método complexo, obtido por eletrodos dispostos sobre o couro cabeludo, mostrando, sobre um papel em movimento, a DDP ( Diferença de Potencial) entre os mesmos.  A atividade elétrica cerebral é espontânea e contínua, podendo ser evidenciada durante a vigília, o sono, a anestesia e o coma, cessando apenas nos estados extremos de anoxia cerebral. É captada sobre o couro cabeludo, base do crânio, sobre o cérebro exposto ou na profundidade do mesmo.

Quando captados através do couro cabeludo (prática mais usada), os potenciais são ainda menores (geralmente de 30 a 100 microvolts), e seu registro, por meio do oscilógrafo, só se torna possível após prévia amplificação.

Não são suficientemente conhecidos a origem e o modo de formação dos potenciais captados ao nível do couro cabeludo. O que se acha mais provável, no momento, é que resultariam de potenciais formados nos dendritos e/ou nas sinapses axossomáticas e axodendríticas, influenciados pela formação do tronco do encéfalo.

Aspectos técnicos

Condições ideais para uma boa tomada de registro:

· paciente em repouso sensorial (olhos fechados);


· sala em penumbra e refrigerada, a fim de se evitar os artefatos de sudorese livre, tão comumente encontrados;

· ambiente livre de interferências externas. Desta forma, evita-se os artefatos de interferência externa (ruídos). Em alguns casos, somos obrigado a lançar mão de gaiolas de Faraday.

Tipos de eletrodos

1.
Superficiais – aplicados sobre o couro cabeludo.


2.
Especiais ou basais – aplicados na base do crânio.


3.
Neurocirúrgicos.

O tipo mais usado de eletrodo é o superficial, e consiste em um pequeno disco metálico soldado a um fio condutor isolado. Na prática, utilizam-se geralmente 15 a 20 eletrodos. O registro de atividade captada em quaisquer dos eletrodos denomina-se derivação. Um conjunto de derivações constitui uma montagem.

Quando uma derivação registra a atividade captada por dois eletrodos ativos é denominada bipolar; quando um dos eletrodos é pouco ativo, ou “indiferente”, a derivação se diz unipolar ou monopolar.

Frequentemente se usam montagens em que um determinado eletrodo é comum a todas as derivações. Elas se denominam montagens “com eletrodo de referência comum”. 

Na maioria dos laboratórios, os eletrodos são colocados em oposição estabelecida de acordo com o denominado “Método 10-20”, recomendado pela Federação Internacional das Sociedades de Encefalografia e Neurofisiologia, com base em medidas que constituem de 10% a 20% de duas distâncias fundamentais: uma longitudinal — do Nasio ao Inio — e outra transversal, correspondente à distância entre os pontos pré-auliculares.  As letras Fp, F, C, P, O e T referem-se, respectivamente, às linhas de eletrodos pré-frontais, frontais, centrais ou rolândicos, parietais, occipitais e temporais. Os índices ímpares correspondem ao hemisfério esquerdo e os pares ao direito. Os eletrodos da linha média são representados por Fo, Co e Po. O paciente deve ser instruído previamente quanto à inocuidade do exame, e apresentar-se alimentado, com a cabeça limpa, sem óleo, brilhantina ou laquê. Se o exame tiver de ser registrado durante o sono, é aconselhável que, na noite anterior, durma menos do que o habitual.

Artefatos

Durante a obtenção dos traçados, o registro eletroencefalográfico é frequentemente perturbado pela presença de artefatos, isto é, potenciais de origem extraencefálica, que podem dificultar ou mesmo impedir a interpretação do gráfico. Uma boa técnica de exame deve reduzi-los ao mínimo possível.

Os artefatos são devidos a diferentes causas: cabelos sujos ou muito oleosos, movimentos oculares exagerados, sudorese, eletrocardiograma — eletrodo situado sobre uma artéria, por exemplo  — instrumental (mau contato de eletrodos), fatores externos (ruídos em geral provocados por alguns aparelhos elétricos, como, por exemplo, telefones).

Eletrocortigografia

Em casos especiais, são utilizadas técnicas diferentes. Assim, a eletrocorticografia consiste no registro de atividade elétrica captada por eletrodos em contato direto com o córtex. Exige o emprego de eletrodos especiais, é praticada em sala cirúrgica, e a distribuição dos eletrodos sobre o córtex é processada pelo neurocirurgião, que se mantém em constante comunicação com o eletroencefalografista. O traçado obtido é o eletrocorticograma, e seu valor resulta do fato de que permite localização mais precisa de focos epileptógenos, facultando assim a delimitação da área que deverá ser retirada no tratamento cirúrgico das epilepsias.

Eletrodos especiais

Além dos eletrodos usados habitualmente, podem ser utilizados, em certos casos, eletrodos faríngeos, esfenoidais e timpânicos. Destinam-se especificamente à investigação da atividade elétrica da base do cérebro e dos lobos temporais. 

Métodos de ativação

São provas com a intenção de evidenciar anormalidades que não se manifestem espontaneamente durante o registro em repouso.

Reação de parada
A abertura e o fechamento dos olhos pode desencadear anormalidades no traçado, sobretudo em se tratando de um indivíduo epiléptico. Como resposta normal observa-se atenuação (ou desaparecimento) do ritmo alfa occipital.

Hiperpneia

No adulto, pode haver uma ligeira lentificação (desde que simétrica e difusa) do registro. 

Estimulação fótica intermitente (FEI)

Na maioria dos indivíduos, a FEI não provoca nenhuma troca no registro de base, estando ou não o paciente de olhos abertos. Em outros, produz-se nas derivações occipitais um potencial eletropositivo com a mesma frequência com que o estroboscópio envia seus estímulos luminosos. Isto é conhecido como efeito driving. Além deste fenômeno, existe outra resposta igualmente fisiológica, conhecida como resposta fotomioclônica. Esta consiste em potenciais musculares que têm a frequência de estímulo luminoso e que podem ser acompanhados de abalos da cabeça e do pescoço. Uma das características notáveis da resposta fotomioclônica é sua interrupção total com a abertura dos olhos, ou mesmo com a abertura de um só olho, mesmo que o outro continue recebendo os estímulos luminosos.

Para a ativação fótica intermitente utiliza-se um estroboscópio que emite estímulos luminosos branco-azulados variáveis de 1 a 50 por segundo. Cada estímulo dura uma fração de segundo. A lâmpada que envia o estímulo é colocada a uma distância aproximada de 20 cm dos olhos do paciente. Começamos a ativação enviando um estímulo por segundo, durante cinco segundos, tendo o paciente os olhos fechados; cinco segundos com os olhos abertos, e finalmente, outros cinco segundos com os olhos fechados. Logo passamos a dois estímulos por segundo, observando-se o mesmo procedimento, e assim, sucessivamente, percorremos toda a gama de impulsos. Pode-se repetir a prova enviando dois estímulos simultâneos ou mais por segundo. O máximo efeito em pacientes suscetíveis é não só a descarga subclínica ao EEG, como também uma convulsão clínica. Cooper e seus colaboradores consideram que se obtém maior efeito se estimularmos subitamente, de uma só vez, com 15 estímulos por segundo, sem aviso prévio.

Sono induzido

O sono é induzido normalmente com barbitúrico (seconal, por exemplo) ou com derivado de fenotiazinas. É importante que o sono deva ser superficial, já que ao se aprofundá-lo perdemos todas as possibilidades de se detectar anomalias. Portanto, ao se tomar o registro em sono, devemos, vez por outra, fazê-lo flutuar entre vigília e sono ligeiro, por meio de estímulos.

Considerações gerais 

Quando o eletroencefalografista “lê” um EEG, põe em jogo um processo ordenado e racional, pelo qual chega a uma conclusão final. Toda análise de um EEG começa com o conhecimento de dois fatores, sem os quais a interpretação correta não é possível: a idade do paciente e o seu estado de consciência.

Logo após, inicia-se a leitura do traçado, observando-se a calibração em cada canal. Com estes dados em mente, inicia-se a análise do registro. Aqui se agregam outros elementos, sem os quais a interpretação acertada não é possível. Assim é o conhecimento das montagens utilizadas. Processados mentalmente todos os passos anteriores, podemos analisar os elementos gráficos do EEG. Nesta segunda etapa, tem-se em conta uma série de fatores relacionados, dos quais surge uma conclusão final. Estes fatores são:

· relação das frequências presentes com a idade e o estado de consciência;

· distribuição topográfica correta dos ritmos cerebrais;

· possível troca do estado de consciência durante o registro;

· simetria inter-hemisférica;

· presença de ondas ou ritmos anormais;

· presença de ritmos paroxísticos (normais ou anormais).

Eletroencelografia normal

O eletroencefalograma normal do adulto, assim como o da criança após os primeiros meses de vida, varia fundamentalmente, segundo se registra, em vigília ou durante o sono.

O eletroencefalograma em adulto normal em vigília ou em repouso (olhos fechados) caracteriza-se pela presença de dois ritmos fundamentais: o alfa, dominante nas áreas posteriores, e o beta, nas áreas anteriores e centrais principalmente.

A característica principal destas atividades é, sem dúvida, o sincronismo e a ritmação  que apresentam.

Coerência inter-hemisférica

Pode-se aceitar uma diferença de voltagem de até 50% menos no hemisfério dominante. Se a diminuição de voltagem é verificada no hemisfério não dominante, aceita-se como normal uma diferença de apenas 10%. Estas diferenças de voltagem se observam notadamente nas derivações posteriores.

 Ritmos e ondas normais

Ritmo alfa (8 a 12 ou 13 ciclos por segundo, ou c/s) 

Observa-se sobretudo com os olhos fechados. É atenuado ou desaparece com os estímulos, principalmente o visual (reação de parada presente). No adulto normal, a atividade alfa permanece mais ou menos constante, diminuindo com a velhice (alfa 8,0 a 9,0 c/s).  Sua voltagem média encontra-se em torno de 50 microvolts, podendo-se aceitar como normais amplitudes de até 150 a 200 microvolts (sobretudo em crianças). Aceita-se que núcleos talâmicos atuem como reguladores e que promovam a sincronia entre os hemisférios (segundo Jasper). Precisamente agora, predomina o conceito de que a atividade elétrica dos dendritos é a base do eletroencefalograma.

A atividade alfa desaparece rapidamente, tão logo o indivíduo entre em sonolência. Durante o sono, está totalmente ausente. A presença do ritmo alfa é um índice de que o paciente se acha desperto e em estado de relaxamento mental. Ao deixarmos o paciente de olhos abertos durante algum tempo, e quando ele já não está prestando atenção ao que olha, o ritmo alfa reaparece, mesmo estando o indivíduo com os olhos abertos. A ausência total de atenuação, por ocasião dos olhos abertos constitui anormalidade ou índice de disfunção cerebral.

Ritmo beta

É todo ritmo com frequência acima de 13 c/s. É predominantemente encontrado nas áreas anteriores e centrais. Algumas pessoas o apresentam em todas as regiões cerebrais (EEG de baixa voltagem ou bloqueado). É importante assinalar que os barbitúricos, meprobamato e outros agentes psicofarmacológicos produzem abundância de atividade beta. Outras substâncias tendem a desorganizar o registro, como, por exemplo, chocolate e certos queijos amarelados que contêm tiramina. A difenil/hidantoina em altas doses pode tornar o traçado isoelétrico ou retilíneo. 

Ritmo teta

Varia de 4 a 7,5 c/s. É encontrado em jovens e crianças, sendo aceito em adultos, desde que em pequenas proporções e sincronicamente dispostos.

Ritmo delta

Varia de 0,5 a 3,5 c/s. É encontrado em crianças com até cerca de nove anos de idade.
Ritmo mu

Varia entre 7 e 11 c/s. É detectável nas áreas centrais e em forma de arco no traçado eletroencefalográfico. É fisiológico, podendo ser uni ou bilateral, e abolido ou atenuado pela contração do membro superior contralateral. Apesar de se assemelhar ao ritmo alfa, é atenuado pela abertura dos olhos. Não tem significado patológico. 

 Ondas lambda

Se pedirmos ao indivíduo para abrir os olhos e mostrarmos uma imagem complexa (uma foto ou quadro de paisagem, por exemplo), podem aparecer nas áreas occipitais, em certas pessoas, ondas eletropositivas de baixa a mediana voltagem, denominadas ondas lambda. Se trocarmos o objeto a ser olhado, ou se desfocarmos a imagem de um diapositivo, por exemplo, as ondas lambda desaparecem, voltando novamente, tão logo a imagem retorne em boas condições. É, pois, um potencial visual evocado. 

EEG na velhice 

Embora o EEG do idoso sofra uma redução na frequência correspondente a um índice de deterioração mental, a experiência diária nos mostra que os indivíduos com mais de 80 anos de idade, mas em boa saúde, apresentam traçados impossíveis de diferenciar dos de um indivíduo jovem.. Assim, embora a deterioração intelectual possa ser associada a uma redução alfa, os pacientes idosos que apresentam ritmo alfa similar aos dos adultos jovens manifestam comumente preservação de suas faculdades mentais.

Quanto mais severa for a deterioração, maior número de ondas lentas são observadas.
Ritmos normais do sono

Em um mesmo indivíduo, o EEG durante o sono espontâneo ou induzido por hipnótico revela acentuadas diferenças em relação ao obtido durante a vigília. As características do traçado dependem da idade do paciente e da profundidade do sono. Diferentes fases podem ser identificadas, da sonolência ao despertar espontâneo.

As considerações que se seguem dizem respeito apenas às modificações mais importantes que se observam no EEG obtido durante o sono. 

A transição de vigília para o sono (fase de sonolência) no adulto é acompanhada pelo desaparecimento gradual e progressivo das ondas alfa, que são substituídas por ondas teta irregulares de pequena amplitude. Em crianças com idades entre três e 10 anos, observa-se frequentemente o aparecimento de surtos de ondas lentas (3 a 4 c/s) de amplitude elevada, generalizadas e muitas vezes acompanhadas por ondas pontiagudas, intercaladas ou superpostas de modo irregular. A semelhança de tais surtos com complexos ponta-onda (de significação patológica definida) pode dificultar a interpretação ou mesmo induzir a erro diagnóstico.

Posteriormente, durante o sono leve, evidenciam-se elementos bastante característicos: os fusos (ritmo sigma), limitados às áreas fronto/centrais e/ou temporais. Caracterizam-se por ondas compreendidas entre 10 e 14 c/s, e se apresentam geralmente em grupos, frequentemente com aspectos fusiformes. Podem ser identificados precocemente, em geral a partir dos três ou quatro meses de idade. Ocorrem em ambos os hemisférios, embora não obrigatoriamente de maneira simultânea. Sua presença em apenas um dos hemisférios sugere a existência de lesão no outro hemisfério. 

Durante o sono mais profundo, a atividade elétrica é representada principalmente por ondas lentas generalizadas, de voltagem elevada. Durante o despertar espontâneo, o traçado apresenta um sentido inverso às modificações observadas desde a sonolência ao sono profundo. De maior interesse para o eletroencefalografista é, entretanto, o despertar provocado por estímulos auditivos ou táteis.

Na criança, traduz-se pelo aparecimento de ondas generalizadas lentas (4 a 5 c/s) de voltagem elevada, que devem ser simétricas (coerência inter-hemisférica).

No adulto, a transcrição é brusca, resultante de crescimento do ritmo alfa logo após a aplicação de estímulo. Quando de intensidade insuficiente para provocar o despertar, os estímulos determinam geralmente o aparecimento do complexo K, de morfologia variada, consistindo habitualmente em uma onda lenta de amplitude elevada, com ondas rápidas superpostas em sua porção descendente, predominando o vértex.

Sono paradoxal

Todas as trocas que descrevemos até agora no EEG se caracterizam pela presença de ritmos lentos. Em consequência, essas etapas são globalmente denominadas sono lento. Durante este sono lento é relativamente fácil o indivíduo despertar. Depois de um período variável, ele chega em sua variação cíclica e a um estado  de sono em que não há ritmos lentos — fase REM, de Rapid Eyes Movement (Movimento Rápido dos Olhos) —  na qual existe atividade rápida de baixa voltagem,  como pode ser observado nos estados de vigília. Nessa ocasião, torna-se muito difícil despertá-lo. Esta parte do sono se denomina fase do sono paradoxal. As etapas na fase REM ocupam aproximadamente 25% do sono noturno no adulto.

Todos os estados indicam uma diferença qualitativa entre o sono paradoxal (rápido) e o sono lento. Sem dúvida, ambos vão unidos, sendo o sono lento pré-condição para o sono paradoxal. Se privarmos o homem da espera do sono paradoxal, no período de recuperação subsequente, o sono lento terá uma duração maior e mais compensadora. O que indica claramente que esta etapa é necessária para o indivíduo.

Fatores que modificam o EEG

Muitos são os fatores que podem influir, modificando o EEG normal. Os mais importantes são o estado emocional do paciente e os medicamentos a ele prescritos. Veremos também os fatores relacionados ao sexo e hemisfério dominante. E também no que diz respeito a certos alimentos (queijos e chocolate).

Estado emocional

Indivíduos muito apreensivos, tensos no momento do exame, podem mostrar excesso de frequência rápida de baixa amplitude em todas as áreas cerebrais. Obtém-se, assim, o traçado de baixa amplitude (plano) sem ritmo alfa. 

Medicamentos

Muitas das inúmeras drogas introduzidas com o avanço da psicofarmacologia modificam o EEG. No momento do exame, é recomendável conhecer qual ou quais drogas estão sendo administradas ao paciente. Em linhas gerais, os barbitúricos podem produzir excesso de ritmos rápidos. A difenil/hidantoina,  utilizada em altas doses, pode dar origem a um EEG plano. Estudos com eletrodos intracerebrais têm demonstrado que a atividade rápida característica dos barbitúricos é essencialmente cortical.

A suspensão dos mesmos produz um estado de hiperexcitabilidade cortical, que por vezes se evidencia durante a estimulação luminosa intermitente. Muitos laboratórios de EEG aconselham a suspender os medicamentos dois ou três dias antes da tomada do registro. Isto não é aconselhável, pois só o médico assistente está em condições de determinar se o paciente pode ou não interromper o medicamento. Portanto, a suspensão de um barbitúrico pode gerar uma resposta falso/positiva durante a FEI (sacudidas mioclônicas),  ou mesmo induzir a crise convulsiva generalizada.

Sexo

As diferenças que podem existir carecem de valor clínico. Assim, por exemplo, o EEG do sexo feminino pode variar em frequência de acordo com o momento do ciclo menstrual. O ritmo pode estar mais lento (sempre dentro da faixa fisiológica) e reduzir sua voltagem no período pré-menstrual. A atividade teta pode ser mais abundante em mulheres jovens do que em homens da mesma faixa etária.

Hemisfério dominante

   Podemos achar menos amplitude na derivação temporal posterior e occipital do hemisfério dominante, se a compararmos à mesma derivação do hemisfério não dominante.

Tipos de alimento

Certos tipos de alimento (queijo e chocolate), quando ingeridos em excesso, podem desorganizar, por vezes de maneira intensa, o ritmo normal do EEG.

Genética dos ritmos cerebrais

Não é possível compararmos o traçado dos pais com o dos filhos, pelo fato do traçado da criança ser sumamente diferente e apresentar características próprias. No entanto,  podemos comparar o EEG dos pais com o dos filhos adultos. A esse respeito, não há muitas investigações realizadas. Mas Vogel & Gotze puderam demonstrar que o traçado de baixa voltagem (dito plano) se acha geneticamente determinado.

— Eletroencefalograma anormal

Assimetria

Assimetria evidente e persistente entre áreas homólogas constitui sempre anormalidade, quer se manifeste durante a vigília, quer durante o sono, e isto em qualquer idade. Durante o sono, a assimetria resulta frequentemente da presença — em apenas um dos hemisférios — de ritmos rápidos ou de elementos que, no sono normal, se apresentariam bilateralmente, tais como complexos K, atividade sigma, etc.

Ritmos paroxísticos

 São modificações bruscas e temporárias da frequência (dessincronização) e/ou da amplitude do ritmo fundamental. Têm significado patológico quando se apresentam durante a vigília.

Ondas anormais

As ondas lentas, isto é, as de frequência menor que oito c/s constituem anormalidade quando se apresentam em traçados de adultos durante a vigília. Podem também ter significação patológica em crianças e também durante o sono, dependendo, nesses casos, de sua frequência e distribuição topográfica. As pontas ou espículas são ondas pontiagudas, de pequena duração (1/12 de segundo) e de amplitude geralmente elevada. As ondas agudas, ou ondas sharp, têm aspecto semelhante ao das pontas, mas possuem maior duração (são pontas mais lentas). Esses vários tipos de ondas anormais podem apresentar-se isoladamente ou em grupos (polipontas), ou ainda associar-se entre si, formando complexos (complexos ponta-onda e poliponta-onda). As alterações que se verificam podem ser divididas, grosso modo, em dois grupos principais:

· anormalidades do tipo irritativo, tais como pontas, ondas agudas, complexos ponta-onda, etc, geralmente paroxísticas e quase sempre indicativas de manifestações clínicas epileptiformes; 

· aquelas que traduzem sofrimento cerebral determinado por agentes patogênicos de diferentes tipos (neoplasias, traumas cranianos, acidentes vasculares encefálicos), representados pelas ondas teta e delta.

Epilepsias

De regra, o exame eletroencefalográfico é praticado nos intervalos entre as crises, pois é relativamente raro que o paciente sofra uma crise epiléptica não provocada durante o exame. A maioria dos traçados é, pois, do tipo interictal.

As anormalidades mais comumente encontradas nos intervalos entre as crises epilépticas são paroxísticas, isto é, temporárias e não contínuas. Consistem em descargas ou surtos de ondas de grande amplitude, de forma e frequência variáveis, resultantes da sincronização das descargas individuais dos neurônios (hipersincronia).

Localização

As anormalidades podem se classificadas em três grupos principais: bilaterais sincronas, focais corticais, e difusas.

· Anormalidades bilaterais síncronas – apresentam-se em todas ou em quase todas as áreas cerebrais, com a particularidade de possuírem, em áreas homólogas, características de forma, frequência e amplitude sensivelmente iguais. O exemplo típico pode ser encontrado nos surtos de complexos ponta-onda que se registram durante as crises de "ausência” do pequeno mal. 

· Anormalidades focais corticais – limitam-se a uma ou várias áreas cerebrais e indicam a existência de lesões de natureza diversa (cicatrizes meningocorticais, malformações, neoplasias). As anormalidades focais são evidenciadas com maior nitidez quando a lesão se situa na convexidade dos hemisférios cerebrais. Quando possui situação profunda, a identificação do foco torna-se difícil ou mesmo impossível. 

· Anormalidades difusas – como o nome indica, evidenciam-se nas várias áreas de ambos os hemisférios, podendo predominar nesta ou naquela região ou hemisférios. Diferentemente das disfunções paroxísticas bilaterais sincronas, as anormalidades difusas não se apresentam — em áreas homólogas — com as mesmas características ao mesmo tempo. Em outras palavras, falta a sincronia que caracteriza as descargas provenientes da região centroencefálica. Nas disfunções difusas a anormalidade é contínua, generalizada, irregular, podendo também apresentar surtos bilaterais síncronos de ondas lentas com voltagem elevada, muitas vezes com pontas intercaladas de modo irregular ou grupos de complexos ponta-onda ou onda aguda/onda lenta. O exemplo típico de disfunção difusa se encontra na chamada hipsarritmia caraterizada por ondas lentas de voltagem elevada, generalizadas, com pontas e ondas intercaladas a intervalos variáveis e com localização também variável.

Espículas positivas – 14 e 16 por segundo

São pequenos grupos de espículas orientadas para baixo da linha de base (e por isto positivas). Normalmente são encontradas durante o sono, com predomínio nas áreas anteriores e médias. Associam-se à epilepsia diencefálica.
Neoplasias

As neoplasias são eletricamente inativas. As alterações que se evidenciam como resposta à presença do tumor não se originam, portanto, nas células neoplásicas, mas sim em neurônios ou grupos neuronais na vizinhança ou à distância do tumor (ritmos à distância). As anormalidades encontradas não são específicas. São mais intensas quando o tumor possui crescimento rápido e se localiza nos hemisférios cerebrais próximos à superfície. Os de crescimento lento e de situação profunda, assim como os da fossa posterior, podem não modificar o traçado ou apenas dar origem  a alterações pouco evidentes.

Traumatismos cranioencefálicos

Informações úteis ao clínico podem ser fornecidas pela eletroencefalografia, tanto nos traumatismos recentes como nos antigos. Nos recentes, as anormalidades consistem geralmente de ondas lentas focais, lateralizadas ou generalizadas, e o grau das alterações é, grosso modo, proporcional à gravidade do trauma. Um traçado normal, obtido pouco tempo após o traumatismo, é sugestivo de evolução clínica favorável. Na maioria dos casos, a melhora clínica é acompanhada do desaparecimento progressivo das alterações, que podem, entretanto, persistir durante algum tempo após a recuperação clínica. Nos traumas antigos (ocorridos há mais de três meses) o EEG possibilita a identificação de eventuais focos epileptógenos (epilepsia pós-traumática), resultantes de possível formação de cicatrizes.

Hematomas subdurais

São observados por meio de alterações que consistem em ondas lentas focais ou lateralizadas. Outras vezes, há diminuição da frequência e principalmente da amplitude (depressão) do ritmo alfa manifesto no mesmo lado da lesão, ou, ainda, desorganização desse ritmo, provocada por ondas lentas. Uma depressão acentuada ou moderada pode ser evidenciada, em certos casos, ao nível do hematoma.

Acidentes vasculares cerebrais

A existência de uma região de infarto pode acompanhar-se de alterações eletroencefalográficas representadas por ondas teta e delta, polimorfas, focais ou lateralizadas (assimetria inter-hemisférica). Pode-se observar apenas assimetria entre as áreas occipitais resultantes de diminuição da frequência ou da amplitude das ondas alfa do mesmo lado da lesão.

Um eletroencefalograma único não permite, por si só, distinção entre neoplasia e outras lesões expansivas, de um lado, e lesões consequentes a acidente vascular cerebral, do outro. Exames seriados possibilitam, entretanto, o diagnóstico diferencial, pois as alterações devidas à presença de tumor geralmente intensificam-se progressivamente, o que não ocorre nos casos de lesões resultantes de acidentes vasculares encefálicos, que podem regredir e mesmo desaparecer.

Infecções e parasitoses encefálicas

Nas encefalites e meningoencefalites, as alterações, quando ocorrem, consistem na presença de ondas delta de voltagem elevada. Ondas teta, assim como alterações do tipo epileptógeno, podem ser também encontradas. Geralmente apresentam-se com distribuição irregular e difusa. Quando se observa predomínio muito acentuado de ondas delta em uma área, é provável a presença de um abscesso, que poderá ser confirmada com a tomografia computadorizada.

Panencefalite esclerosante subaguda

É com frequência encontrado um tipo de anormalidade que, de acordo com a maioria dos autores, é característico deste tipo de enfermidade. Consiste na presença de surtos de ondas hipersíncronas, repetindo-se a intervalos mais ou menos regulares (peridiocidade), e de morfologia praticamente constante para o mesmo paciente, no decorrer do mesmo exame.

Intoxicações

As alterações que se encontram são geralmente generalizadas (difusas). Em alguns casos — como, por exemplo, na intoxicação barbitúrica — o eletroencefalograma permite fornecer dados úteis com relação à provável natureza do tóxico e também quanto à evolução e ao prognóstico. Assim, na fase inicial da intoxicação barbitúrica, o traçado apresenta ondas rápidas, de voltagem média, generalizadas, assumindo com frequência o aspecto de fusos. Ulteriormente, nos casos graves, as ondas rápidas são substituídas por ondas lentas (delta) de amplitude elevada. Dependendo ainda da gravidade da intoxicação, poderão ser observados trechos de inatividade elétrica. A redução progressiva dos períodos de silêncio elétrico indica bom prognóstico.

Anoxia cerebral – parada cardíaca

Depois de uma parada cardíaca ou cardiorrespiratória, é possível obter-se distintos tipos de EEG que guardam relação com a duração da parada e a severidade do quadro clínico.

Nos casos em que os pacientes saem com aparente êxito da parada cardiorrespiratória, é importante estabelecer as possibilidades de sobrevida e, além disso, as possibilidades de recuperação das funções do sistema nervoso central. Com tal finalidade, utilizamos o esquema de Pampiglione, que caracterizou cinco tipos de eletroencefalogramas. No tipo I, o EEG é normal ou levemente desorganizado, o que indica uma boa conservação da função cerebral e um bom prognóstico. No tipo II, o traçado mostra abundância de ondas lentas. Pode haver sobrevida, mas o prognóstico é reservado no que diz respeito à recuperação neurológica. O tipo III caracteriza-se por apresentar estados de descargas permanentes ou complexos paroxismo/supressão, que mostram uma função cerebral seriamente perturbada e um prognóstico ruim, com duvidosa sobrevida. O tipo IV apresenta atividade tipo “alfa” de muito mau prognóstico e sobrevida rara (coma alfa). O tipo V é de um traçado isoelétrico que forma parte do quadrado de morte cerebral.

   Para certeza absoluta de que há silêncio eletrocerebral, procedemos à seguinte conduta:

· utilização de pelo menos 12 eletrodos;

· provocação deliberada de artefato em cada eletrodo;

· utilização da CT normal e CT larga;

· utilização de prova de reatividade;

· utilização de amplas distâncias entre eletrodos;

· duração do registro não inferior a 30 minutos;

· repetir-se o estudo 24 horas após.

Conclusões

Como podemos deduzir, as alterações eletroencefalográficas não possuem especifidade com relação ao agente patogênico, pois a mesma resposta pode ser provocada por diferentes lesões. Elas podem revelar a existência de lesões do tipo irritativo ou degenerativo, mas não fornecem informação quanto à natureza do agente causal.

Frequentemente, os dados fornecidos pelo EEG possibilitam orientar, afastar ou confirmar um diagnóstico em casos nos quais os elementos fornecidos por outros exames complementares e pela clínica não forem suficientemente elucidativos. Não é demais ressaltar que uma valorização justa e uma apresentação correta dos resultados oferecidos pelo EEG só podem ser feitas quando esses resultados são realizados em conjunto com os elementos que um exame clínico minucioso pode proporcionar.

CAPÍTULO VII

O eletroencefalograma simples 
O objetivo deste e do próximo capítulo é chamar a atenção a respeito da importância do método diagnóstico das doenças neurológicas e psiquiátricas: a eletroencelografia. Não pretendo esgotar o assunto aqui, mas estou certo de que falando sobre o eletroencefalograma simples e, no próximo capítulo, sobre o eletroencefalograma quantitativo, estarei cobrindo o que, no momento, há de mais importante e útil no assunto. 

 a eletroencelografia ocupa-se do registro e do estado da atividade elétrica encefálica.

O primeiro a demonstrar a existência de atividade elétrica espontânea do encéfalo foi caton, em 1875, utilizando, para isso, eletrodos colocados sobre os crânios de animais (coelhos e macacos) ou colocados em contato direto com o córtex.

A eletroencelografia entrou na prática clínica depois que adrian e mathews demonstraram, em 1934, a veracidade dos registros e trabalhos de berger. A berger, portanto, corresponde a paternidade do método e sua aplicação clínica, apresentada em 1924). Após a divulgação de suas observações, foram desenvolvidas investigações sobre o assunto em diferentes centros de pesquisa. Desde então, pôde-se ver um rápido desenvolvimento da nova especialidade em diferentes setores da medicina, por meio de um grande número de publicações sobre o assunto. Entre os pioneiros da aplicação da eletroencefalografia clínica destacam-se, no estudo das epilepsias, os nomes de gibbs, davis e lennox, assim como o de walter na localização de tumores intracranianos.

O registro eletroencefalográfico é um método complexo, obtido por eletrodos dispostos sobre o couro cabeludo, mostrando, sobre um papel em movimento, a ddp ( diferença de potencial) entre os mesmos.  A atividade elétrica cerebral é espontânea e contínua, podendo ser evidenciada durante a vigília, o sono, a anestesia e o coma, cessando apenas nos estados extremos de anoxia cerebral. É captada sobre o couro cabeludo, base do crânio, sobre o cérebro exposto ou na profundidade do mesmo.

Quando captados através do couro cabeludo (prática mais usada), os potenciais são ainda menores (geralmente de 30 a 100 microvolts), e seu registro, por meio do oscilógrafo, só se torna possível após prévia amplificação.

Não são suficientemente conhecidos a origem e o modo de formação dos potenciais captados ao nível do couro cabeludo. O que se acha mais provável, no momento, é que resultariam de potenciais formados nos dendritos e/ou nas sinapses axossomáticas e axodendríticas, influenciados pela formação do tronco do encéfalo.

Aspectos técnicos

Condições ideais para uma boa tomada de registro:

· Paciente em repouso sensorial (olhos fechados);


· Sala em penumbra e refrigerada, a fim de se evitar os artefatos de sudorese livre, tão comumente encontrados;

· Ambiente livre de interferências externas. Desta forma, evita-se os artefatos de interferência externa (ruídos). Em alguns casos, somos obrigado a lançar mão de gaiolas de faraday.

Tipos de eletrodos

1.
Superficiais – aplicados sobre o couro cabeludo.


2.
Especiais ou basais – aplicados na base do crânio.


3.
Neurocirúrgicos.

O tipo mais usado de eletrodo é o superficial, e consiste em um pequeno disco metálico soldado a um fio condutor isolado. Na prática, utilizam-se geralmente 15 a 20 eletrodos. O registro de atividade captada em quaisquer dos eletrodos denomina-se derivação. Um conjunto de derivações constitui uma montagem.

Quando uma derivação registra a atividade captada por dois eletrodos ativos é denominada bipolar; quando um dos eletrodos é pouco ativo, ou “indiferente”, a derivação se diz unipolar ou monopolar.

Frequentemente se usam montagens em que um determinado eletrodo é comum a todas as derivações. Elas se denominam montagens “com eletrodo de referência comum”. 

Na maioria dos laboratórios, os eletrodos são colocados em oposição estabelecida de acordo com o denominado “método 10-20”, recomendado pela federação internacional das sociedades de encefalografia e neurofisiologia, com base em medidas que constituem de 10% a 20% de duas distâncias fundamentais: uma longitudinal — do nasio ao inio — e outra transversal, correspondente à distância entre os pontos pré-auliculares.  As letras fp, f, c, p, o e t referem-se, respectivamente, às linhas de eletrodos pré-frontais, frontais, centrais ou rolândicos, parietais, occipitais e temporais. Os índices ímpares correspondem ao hemisfério esquerdo e os pares ao direito. Os eletrodos da linha média são representados por fo, co e po. O paciente deve ser instruído previamente quanto à inocuidade do exame, e apresentar-se alimentado, com a cabeça limpa, sem óleo, brilhantina ou laquê. Se o exame tiver de ser registrado durante o sono, é aconselhável que, na noite anterior, durma menos do que o habitual.

Artefatos

Durante a obtenção dos traçados, o registro eletroencefalográfico é frequentemente perturbado pela presença de artefatos, isto é, potenciais de origem extraencefálica, que podem dificultar ou mesmo impedir a interpretação do gráfico. Uma boa técnica de exame deve reduzi-los ao mínimo possível.

Os artefatos são devidos a diferentes causas: cabelos sujos ou muito oleosos, movimentos oculares exagerados, sudorese, eletrocardiograma — eletrodo situado sobre uma artéria, por exemplo  — instrumental (mau contato de eletrodos), fatores externos (ruídos em geral provocados por alguns aparelhos elétricos, como, por exemplo, telefones).

Eletrocortigografia

Em casos especiais, são utilizadas técnicas diferentes. Assim, a eletrocorticografia consiste no registro de atividade elétrica captada por eletrodos em contato direto com o córtex. Exige o emprego de eletrodos especiais, é praticada em sala cirúrgica, e a distribuição dos eletrodos sobre o córtex é processada pelo neurocirurgião, que se mantém em constante comunicação com o eletroencefalografista. O traçado obtido é o eletrocorticograma, e seu valor resulta do fato de que permite localização mais precisa de focos epileptógenos, facultando assim a delimitação da área que deverá ser retirada no tratamento cirúrgico das epilepsias.

Eletrodos especiais

Além dos eletrodos usados habitualmente, podem ser utilizados, em certos casos, eletrodos faríngeos, esfenoidais e timpânicos. Destinam-se especificamente à investigação da atividade elétrica da base do cérebro e dos lobos temporais. 

Métodos de ativação

São provas com a intenção de evidenciar anormalidades que não se manifestem espontaneamente durante o registro em repouso.

Reação de parada
A abertura e o fechamento dos olhos pode desencadear anormalidades no traçado, sobretudo em se tratando de um indivíduo epiléptico. Como resposta normal observa-se atenuação (ou desaparecimento) do ritmo alfa occipital.

Hiperpnéia

No adulto, pode haver uma ligeira lentificação (desde que simétrica e difusa) do registro. 

Estimulação fótica intermitente (fei)

Na maioria dos indivíduos, a fei não provoca nenhuma troca no registro de base, estando ou não o paciente de olhos abertos. Em outros, produz-se nas derivações occipitais um potencial eletropositivo com a mesma frequência com que o estroboscópio envia seus estímulos luminosos. Isto é conhecido como efeito driving. Além deste fenômeno, existe outra resposta igualmente fisiológica, conhecida como resposta fotomioclônica. Esta consiste em potenciais musculares que têm a frequência de estímulo luminoso e que podem ser acompanhados de abalos da cabeça e do pescoço. Uma das características notáveis da resposta fotomioclônica é sua interrupção total com a abertura dos olhos, ou mesmo com a abertura de um só olho, mesmo que o outro continue recebendo os estímulos luminosos.

Para a ativação fótica intermitente utiliza-se um estroboscópio que emite estímulos luminosos branco-azulados variáveis de 1 a 50 por segundo. Cada estímulo dura uma fração de segundo. A lâmpada que envia o estímulo é colocada a uma distância aproximada de 20 cm dos olhos do paciente. Começamos a ativação enviando um estímulo por segundo, durante cinco segundos, tendo o paciente os olhos fechados; cinco segundos com os olhos abertos, e finalmente, outros cinco segundos com os olhos fechados. Logo passamos a dois estímulos por segundo, observando-se o mesmo procedimento, e assim, sucessivamente, percorremos toda a gama de impulsos. Pode-se repetir a prova enviando dois estímulos simultâneos ou mais por segundo. O máximo efeito em pacientes suscetíveis é não só a descarga subclínica ao eeg, como também uma convulsão clínica. Cooper e seus colaboradores consideram que se obtém maior efeito se estimularmos subitamente, de uma só vez, com 15 estímulos por segundo, sem aviso prévio.

Sono induzido

O sono é induzido normalmente com barbitúrico (seconal, por exemplo) ou com derivado de fenotiazinas. É importante que o sono deva ser superficial, já que ao se aprofundá-lo perdemos todas as possibilidades de se detectar anomalias. Portanto, ao se tomar o registro em sono, devemos, vez por outra, fazê-lo flutuar entre vigília e sono ligeiro, por meio de estímulos.

Considerações gerais 

Quando o eletroencefalografista “lê” um eeg, põe em jogo um processo ordenado e racional, pelo qual chega a uma conclusão final. Toda análise de um eeg começa com o conhecimento de dois fatores, sem os quais a interpretação correta não é possível: a idade do paciente e o seu estado de consciência.

Logo após, inicia-se a leitura do traçado, observando-se a calibração em cada canal. Com estes dados em mente, inicia-se a análise do registro. Aqui se agregam outros elementos, sem os quais a interpretação acertada não é possível. Assim é o conhecimento das montagens utilizadas. Processados mentalmente todos os passos anteriores, podemos analisar os elementos gráficos do eeg. Nesta segunda etapa, tem-se em conta uma série de fatores relacionados, dos quais surge uma conclusão final. Estes fatores são:

· Relação das frequências presentes com a idade e o estado de consciência;

· Distribuição topográfica correta dos ritmos cerebrais;

· Possível troca do estado de consciência durante o registro;

· Simetria inter-hemisférica;

· Presença de ondas ou ritmos anormais;

· Presença de ritmos paroxísticos (normais ou anormais).

Eletroencelografia normal

O eletroencefalograma normal do adulto, assim como o da criança após os primeiros meses de vida, varia fundamentalmente, segundo se registra, em vigília ou durante o sono.

O eletroencefalograma em adulto normal em vigília ou em repouso (olhos fechados) caracteriza-se pela presença de dois ritmos fundamentais: o alfa, dominante nas áreas posteriores, e o beta, nas áreas anteriores e centrais principalmente.

A característica principal destas atividades é, sem dúvida, o sincronismo e a ritmação  que apresentam.

Coerência inter-hemisférica

Pode-se aceitar uma diferença de voltagem de até 50% menos no hemisfério dominante. Se a diminuição de voltagem é verificada no hemisfério não dominante, aceita-se como normal uma diferença de apenas 10%. Estas diferenças de voltagem se observam notadamente nas derivações posteriores.

 ritmos e ondas normais

Ritmo alfa (8 a 12 ou 13 ciclos por segundo, ou c/s) 

Observa-se sobretudo com os olhos fechados. É atenuado ou desaparece com os estímulos, principalmente o visual (reação de parada presente). No adulto normal, a atividade alfa permanece mais ou menos constante, diminuindo com a velhice (alfa 8,0 a 9,0 c/s).  Sua voltagem média encontra-se em torno de 50 microvolts, podendo-se aceitar como normais amplitudes de até 150 a 200 microvolts (sobretudo em crianças). Aceita-se que núcleos talâmicos atuem como reguladores e que promovam a sincronia entre os hemisférios (segundo jasper). Precisamente agora, predomina o conceito de que a atividade elétrica dos dendritos é a base do eletroencefalograma.

A atividade alfa desaparece rapidamente, tão logo o indivíduo entre em sonolência. Durante o sono, está totalmente ausente. A presença do ritmo alfa é um índice de que o paciente se acha desperto e em estado de relaxamento mental. Ao deixarmos o paciente de olhos abertos durante algum tempo, e quando ele já não está prestando atenção ao que olha, o ritmo alfa reaparece, mesmo estando o indivíduo com os olhos abertos. A ausência total de atenuação, por ocasião dos olhos abertos constitui anormalidade ou índice de disfunção cerebral.

Ritmo beta

É todo ritmo com frequência acima de 13 c/s. É predominantemente encontrado nas áreas anteriores e centrais. Algumas pessoas o apresentam em todas as regiões cerebrais (eeg de baixa voltagem ou bloqueado). É importante assinalar que os barbitúricos, meprobamato e outros agentes psicofarmacológicos produzem abundância de atividade beta. Outras substâncias tendem a desorganizar o registro, como, por exemplo, chocolate e certos queijos amarelados que contêm tiramina. A difenil/hidantoina em altas doses pode tornar o traçado isoelétrico ou retilíneo. 

Ritmo teta

Varia de 4 a 7,5 c/s. É encontrado em jovens e crianças, sendo aceito em adultos, desde que em pequenas proporções e sincronicamente dispostos.

Ritmo delta

Varia de 0,5 a 3,5 c/s. É encontrado em crianças com até cerca de nove anos de idade.
Ritmo mu

Varia entre 7 e 11 c/s. É detectável nas áreas centrais e em forma de arco no traçado eletroencefalográfico. É fisiológico, podendo ser uni ou bilateral, e abolido ou atenuado pela contração do membro superior contralateral. Apesar de se assemelhar ao ritmo alfa, é atenuado pela abertura dos olhos. Não tem significado patológico. 

 ondas lambda

Se pedirmos ao indivíduo para abrir os olhos e mostrarmos uma imagem complexa (uma foto ou quadro de paisagem, por exemplo), podem aparecer nas áreas occipitais, em certas pessoas, ondas eletropositivas de baixa a mediana voltagem, denominadas ondas lambda. Se trocarmos o objeto a ser olhado, ou se desfocarmos a imagem de um diapositivo, por exemplo, as ondas lambda desaparecem, voltando novamente, tão logo a imagem retorne em boas condições. É, pois, um potencial visual evocado. 

Eeg na velhice 

Embora o eeg do idoso sofra uma redução na frequência correspondente a um índice de deterioração mental, a experiência diária nos mostra que os indivíduos com mais de 80 anos de idade, mas em boa saúde, apresentam traçados impossíveis de diferenciar dos de um indivíduo jovem.. Assim, embora a deterioração intelectual possa ser associada a uma redução alfa, os pacientes idosos que apresentam ritmo alfa similar aos dos adultos jovens manifestam comumente preservação de suas faculdades mentais.

Quanto mais severa for a deterioração, maior número de ondas lentas são observadas.
Ritmos normais do sono

Em um mesmo indivíduo, o eeg durante o sono espontâneo ou induzido por hipnótico revela acentuadas diferenças em relação ao obtido durante a vigília. As características do traçado dependem da idade do paciente e da profundidade do sono. Diferentes fases podem ser identificadas, da sonolência ao despertar espontâneo.

As considerações que se seguem dizem respeito apenas às modificações mais importantes que se observam no eeg obtido durante o sono. 

A transição de vigília para o sono (fase de sonolência) no adulto é acompanhada pelo desaparecimento gradual e progressivo das ondas alfa, que são substituídas por ondas teta irregulares de pequena amplitude. Em crianças com idades entre três e 10 anos, observa-se frequentemente o aparecimento de surtos de ondas lentas (3 a 4 c/s) de amplitude elevada, generalizadas e muitas vezes acompanhadas por ondas pontiagudas, intercaladas ou superpostas de modo irregular. A semelhança de tais surtos com complexos ponta-onda (de significação patológica definida) pode dificultar a interpretação ou mesmo induzir a erro diagnóstico.

Posteriormente, durante o sono leve, evidenciam-se elementos bastante característicos: os fusos (ritmo sigma), limitados às áreas fronto/centrais e/ou temporais. Caracterizam-se por ondas compreendidas entre 10 e 14 c/s, e se apresentam geralmente em grupos, frequentemente com aspectos fusiformes. Podem ser identificados precocemente, em geral a partir dos três ou quatro meses de idade. Ocorrem em ambos os hemisférios, embora não obrigatoriamente de maneira simultânea. Sua presença em apenas um dos hemisférios sugere a existência de lesão no outro hemisfério. 

Durante o sono mais profundo, a atividade elétrica é representada principalmente por ondas lentas generalizadas, de voltagem elevada. Durante o despertar espontâneo, o traçado apresenta um sentido inverso às modificações observadas desde a sonolência ao sono profundo. De maior interesse para o eletroencefalografista é, entretanto, o despertar provocado por estímulos auditivos ou táteis.

Na criança, traduz-se pelo aparecimento de ondas generalizadas lentas (4 a 5 c/s) de voltagem elevada, que devem ser simétricas (coerência inter-hemisférica).

No adulto, a transcrição é brusca, resultante de crescimento do ritmo alfa logo após a aplicação de estímulo. Quando de intensidade insuficiente para provocar o despertar, os estímulos determinam geralmente o aparecimento do complexo k, de morfologia variada, consistindo habitualmente em uma onda lenta de amplitude elevada, com ondas rápidas superpostas em sua porção descendente, predominando o vértex.

Sono paradoxal

Todas as trocas que descrevemos até agora no eeg se caracterizam pela presença de ritmos lentos. Em consequência, essas etapas são globalmente denominadas sono lento. Durante este sono lento é relativamente fácil o indivíduo despertar. Depois de um período variável, ele chega em sua variação cíclica e a um estado  de sono em que não há ritmos lentos — fase rem, de rapid eyes movement (movimento rápido dos olhos) —  na qual existe atividade rápida de baixa voltagem,  como pode ser observado nos estados de vigília. Nessa ocasião, torna-se muito difícil despertá-lo. Esta parte do sono se denomina fase do sono paradoxal. As etapas na fase rem ocupam aproximadamente 25% do sono noturno no adulto.

Todos os estados indicam uma diferença qualitativa entre o sono paradoxal (rápido) e o sono lento. Sem dúvida, ambos vão unidos, sendo o sono lento pré-condição para o sono paradoxal. Se privarmos o homem da espera do sono paradoxal, no período de recuperação subsequente, o sono lento terá uma duração maior e mais compensadora. O que indica claramente que esta etapa é necessária para o indivíduo.

Fatores que modificam o eeg

Muitos são os fatores que podem influir, modificando o eeg normal. Os mais importantes são o estado emocional do paciente e os medicamentos a ele prescritos. Veremos também os fatores relacionados ao sexo e hemisfério dominante. E também no que diz respeito a certos alimentos (queijos e chocolate).

Estado emocional

Indivíduos muito apreensivos, tensos no momento do exame, podem mostrar excesso de frequência rápida de baixa amplitude em todas as áreas cerebrais. Obtém-se, assim, o traçado de baixa amplitude (plano) sem ritmo alfa. 

Medicamentos

Muitas das inúmeras drogas introduzidas com o avanço da psicofarmacologia modificam o eeg. No momento do exame, é recomendável conhecer qual ou quais drogas estão sendo administradas ao paciente. Em linhas gerais, os barbitúricos podem produzir excesso de ritmos rápidos. A difenil/hidantoina,  utilizada em altas doses, pode dar origem a um eeg plano. Estudos com eletrodos intracerebrais têm demonstrado que a atividade rápida característica dos barbitúricos é essencialmente cortical.

A suspensão dos mesmos produz um estado de hiperexcitabilidade cortical, que por vezes se evidencia durante a estimulação luminosa intermitente. Muitos laboratórios de eeg aconselham a suspender os medicamentos dois ou três dias antes da tomada do registro. Isto não é aconselhável, pois só o médico assistente está em condições de determinar se o paciente pode ou não interromper o medicamento. Portanto, a suspensão de um barbitúrico pode gerar uma resposta falso/positiva durante a fei (sacudidas mioclônicas),  ou mesmo induzir a crise convulsiva generalizada.

Sexo

As diferenças que podem existir carecem de valor clínico. Assim, por exemplo, o eeg do sexo feminino pode variar em frequência de acordo com o momento do ciclo menstrual. O ritmo pode estar mais lento (sempre dentro da faixa fisiológica) e reduzir sua voltagem no período pré-menstrual. A atividade teta pode ser mais abundante em mulheres jovens do que em homens da mesma faixa etária.

Hemisfério dominante

   podemos achar menos amplitude na derivação temporal posterior e occipital do hemisfério dominante, se a compararmos à mesma derivação do hemisfério não dominante.

Tipos de alimento

Certos tipos de alimento (queijo e chocolate), quando ingeridos em excesso, podem desorganizar, por vezes de maneira intensa, o ritmo normal do eeg.

Genética dos ritmos cerebrais

Não é possível compararmos o traçado dos pais com o dos filhos, pelo fato do traçado da criança ser sumamente diferente e apresentar características próprias. No entanto,  podemos comparar o eeg dos pais com o dos filhos adultos. A esse respeito, não há muitas investigações realizadas. Mas vogel & gotze puderam demonstrar que o traçado de baixa voltagem (dito plano) se acha geneticamente determinado.

— eletroencefalograma anormal

Assimetria

Assimetria evidente e persistente entre áreas homólogas constitui sempre anormalidade, quer se manifeste durante a vigília, quer durante o sono, e isto em qualquer idade. Durante o sono, a assimetria resulta frequentemente da presença — em apenas um dos hemisférios — de ritmos rápidos ou de elementos que, no sono normal, se apresentariam bilateralmente, tais como complexos k, atividade sigma, etc.

Ritmos paroxísticos

 são modificações bruscas e temporárias da frequência (dessincronização) e/ou da amplitude do ritmo fundamental. Têm significado patológico quando se apresentam durante a vigília.

Ondas anormais

As ondas lentas, isto é, as de frequência menor que oito c/s constituem anormalidade quando se apresentam em traçados de adultos durante a vigília. Podem também ter significação patológica em crianças e também durante o sono, dependendo, nesses casos, de sua frequência e distribuição topográfica. As pontas ou espículas são ondas pontiagudas, de pequena duração (1/12 de segundo) e de amplitude geralmente elevada. As ondas agudas, ou ondas sharp, têm aspecto semelhante ao das pontas, mas possuem maior duração (são pontas mais lentas). Esses vários tipos de ondas anormais podem apresentar-se isoladamente ou em grupos (polipontas), ou ainda associar-se entre si, formando complexos (complexos ponta-onda e poliponta-onda). As alterações que se verificam podem ser divididas, grosso modo, em dois grupos principais:

· Anormalidades do tipo irritativo, tais como pontas, ondas agudas, complexos ponta-onda, etc, geralmente paroxísticas e quase sempre indicativas de manifestações clínicas epileptiformes; 

· Aquelas que traduzem sofrimento cerebral determinado por agentes patogênicos de diferentes tipos (neoplasias, traumas cranianos, acidentes vasculares encefálicos), representados pelas ondas teta e delta.

Epilepsias

De regra, o exame eletroencefalográfico é praticado nos intervalos entre as crises, pois é relativamente raro que o paciente sofra uma crise epiléptica não provocada durante o exame. A maioria dos traçados é, pois, do tipo interictal.

As anormalidades mais comumente encontradas nos intervalos entre as crises epilépticas são paroxísticas, isto é, temporárias e não contínuas. Consistem em descargas ou surtos de ondas de grande amplitude, de forma e frequência variáveis, resultantes da sincronização das descargas individuais dos neurônios (hipersincronia).

Localização

As anormalidades podem se classificadas em três grupos principais: bilaterais sincronas, focais corticais, e difusas.

· Anormalidades bilaterais síncronas – apresentam-se em todas ou em quase todas as áreas cerebrais, com a particularidade de possuírem, em áreas homólogas, características de forma, frequência e amplitude sensivelmente iguais. O exemplo típico pode ser encontrado nos surtos de complexos ponta-onda que se registram durante as crises de "ausência” do pequeno mal. 

· Anormalidades focais corticais – limitam-se a uma ou várias áreas cerebrais e indicam a existência de lesões de natureza diversa (cicatrizes meningocorticais, malformações, neoplasias). As anormalidades focais são evidenciadas com maior nitidez quando a lesão se situa na convexidade dos hemisférios cerebrais. Quando possui situação profunda, a identificação do foco torna-se difícil ou mesmo impossível. 

· Anormalidades difusas – como o nome indica, evidenciam-se nas várias áreas de ambos os hemisférios, podendo predominar nesta ou naquela região ou hemisférios. Diferentemente das disfunções paroxísticas bilaterais sincronas, as anormalidades difusas não se apresentam — em áreas homólogas — com as mesmas características ao mesmo tempo. Em outras palavras, falta a sincronia que caracteriza as descargas provenientes da região centroencefálica. Nas disfunções difusas a anormalidade é contínua, generalizada, irregular, podendo também apresentar surtos bilaterais síncronos de ondas lentas com voltagem elevada, muitas vezes com pontas intercaladas de modo irregular ou grupos de complexos ponta-onda ou onda aguda/onda lenta. O exemplo típico de disfunção difusa se encontra na chamada hipsarritmia caraterizada por ondas lentas de voltagem elevada, generalizadas, com pontas e ondas intercaladas a intervalos variáveis e com localização também variável.

Espículas positivas – 14 e 16 por segundo

São pequenos grupos de espículas orientadas para baixo da linha de base (e por isto positivas). Normalmente são encontradas durante o sono, com predomínio nas áreas anteriores e médias. Associam-se à epilepsia diencefálica.
Neoplasias

As neoplasias são eletricamente inativas. As alterações que se evidenciam como resposta à presença do tumor não se originam, portanto, nas células neoplásicas, mas sim em neurônios ou grupos neuronais na vizinhança ou à distância do tumor (ritmos à distância). As anormalidades encontradas não são específicas. São mais intensas quando o tumor possui crescimento rápido e se localiza nos hemisférios cerebrais próximos à superfície. Os de crescimento lento e de situação profunda, assim como os da fossa posterior, podem não modificar o traçado ou apenas dar origem  a alterações pouco evidentes.

Traumatismos cranioencefálicos

Informações úteis ao clínico podem ser fornecidas pela eletroencefalografia, tanto nos traumatismos recentes como nos antigos. Nos recentes, as anormalidades consistem geralmente de ondas lentas focais, lateralizadas ou generalizadas, e o grau das alterações é, grosso modo, proporcional à gravidade do trauma. Um traçado normal, obtido pouco tempo após o traumatismo, é sugestivo de evolução clínica favorável. Na maioria dos casos, a melhora clínica é acompanhada do desaparecimento progressivo das alterações, que podem, entretanto, persistir durante algum tempo após a recuperação clínica. Nos traumas antigos (ocorridos há mais de três meses) o eeg possibilita a identificação de eventuais focos epileptógenos (epilepsia pós-traumática), resultantes de possível formação de cicatrizes.

Hematomas subdurais

São observados por meio de alterações que consistem em ondas lentas focais ou lateralizadas. Outras vezes, há diminuição da frequência e principalmente da amplitude (depressão) do ritmo alfa manifesto no mesmo lado da lesão, ou, ainda, desorganização desse ritmo, provocada por ondas lentas. Uma depressão acentuada ou moderada pode ser evidenciada, em certos casos, ao nível do hematoma.

Acidentes vasculares cerebrais

A existência de uma região de infarto pode acompanhar-se de alterações eletroencefalográficas representadas por ondas teta e delta, polimorfas, focais ou lateralizadas (assimetria inter-hemisférica). Pode-se observar apenas assimetria entre as áreas occipitais resultantes de diminuição da frequência ou da amplitude das ondas alfa do mesmo lado da lesão.

Um eletroencefalograma único não permite, por si só, distinção entre neoplasia e outras lesões expansivas, de um lado, e lesões consequentes a acidente vascular cerebral, do outro. Exames seriados possibilitam, entretanto, o diagnóstico diferencial, pois as alterações devidas à presença de tumor geralmente intensificam-se progressivamente, o que não ocorre nos casos de lesões resultantes de acidentes vasculares encefálicos, que podem regredir e mesmo desaparecer.

Infecções e parasitoses encefálicas

Nas encefalites e meningoencefalites, as alterações, quando ocorrem, consistem na presença de ondas delta de voltagem elevada. Ondas teta, assim como alterações do tipo epileptógeno, podem ser também encontradas. Geralmente apresentam-se com distribuição irregular e difusa. Quando se observa predomínio muito acentuado de ondas delta em uma área, é provável a presença de um abscesso, que poderá ser confirmada com a tomografia computadorizada.

Panencefalite esclerosante subaguda

É com frequência encontrado um tipo de anormalidade que, de acordo com a maioria dos autores, é característico deste tipo de enfermidade. Consiste na presença de surtos de ondas hipersíncronas, repetindo-se a intervalos mais ou menos regulares (peridiocidade), e de morfologia praticamente constante para o mesmo paciente, no decorrer do mesmo exame.

Intoxicações

As alterações que se encontram são geralmente generalizadas (difusas). Em alguns casos — como, por exemplo, na intoxicação barbitúrica — o eletroencefalograma permite fornecer dados úteis com relação à provável natureza do tóxico e também quanto à evolução e ao prognóstico. Assim, na fase inicial da intoxicação barbitúrica, o traçado apresenta ondas rápidas, de voltagem média, generalizadas, assumindo com frequência o aspecto de fusos. Ulteriormente, nos casos graves, as ondas rápidas são substituídas por ondas lentas (delta) de amplitude elevada. Dependendo ainda da gravidade da intoxicação, poderão ser observados trechos de inatividade elétrica. A redução progressiva dos períodos de silêncio elétrico indica bom prognóstico.

Anoxia cerebral – parada cardíaca

Depois de uma parada cardíaca ou cardiorrespiratória, é possível obter-se distintos tipos de eeg que guardam relação com a duração da parada e a severidade do quadro clínico.

Nos casos em que os pacientes saem com aparente êxito da parada cardiorrespiratória, é importante estabelecer as possibilidades de sobrevida e, além disso, as possibilidades de recuperação das funções do sistema nervoso central. Com tal finalidade, utilizamos o esquema de pampiglione, que caracterizou cinco tipos de eletroencefalogramas. No tipo i, o eeg é normal ou levemente desorganizado, o que indica uma boa conservação da função cerebral e um bom prognóstico. No tipo ii, o traçado mostra abundância de ondas lentas. Pode haver sobrevida, mas o prognóstico é reservado no que diz respeito à recuperação neurológica. O tipo iii caracteriza-se por apresentar estados de descargas permanentes ou complexos paroxismo/supressão, que mostram uma função cerebral seriamente perturbada e um prognóstico ruim, com duvidosa sobrevida. O tipo iv apresenta atividade tipo “alfa” de muito mau prognóstico e sobrevida rara (coma alfa). O tipo v é de um traçado isoelétrico que forma parte do quadrado de morte cerebral.

   para certeza absoluta de que há silêncio eletrocerebral, procedemos à seguinte conduta:

· Utilização de pelo menos 12 eletrodos;

· Provocação deliberada de artefato em cada eletrodo;

· Utilização da ct normal e ct larga;

· Utilização de prova de reatividade;

· Utilização de amplas distâncias entre eletrodos;

· Duração do registro não inferior a 30 minutos;

· Repetir-se o estudo 24 horas após.

Conclusões

Como podemos deduzir, as alterações eletroencefalográficas não possuem especifidade com relação ao agente patogênico, pois a mesma resposta pode ser provocada por diferentes lesões. Elas podem revelar a existência de lesões do tipo irritativo ou degenerativo, mas não fornecem informação quanto à natureza do agente causal.

Frequentemente, os dados fornecidos pelo eeg possibilitam orientar, afastar ou confirmar um diagnóstico em casos nos quais os elementos fornecidos por outros exames complementares e pela clínica não forem suficientemente elucidativos. Não é demais ressaltar que uma valorização justa e uma apresentação correta dos resultados oferecidos pelo eeg só podem ser feitas quando esses resultados são realizados em conjunto com os elementos que um exame clínico minucioso pode proporcionar.

CAPÍTULO VIII

Eletroencefalograma quantitativo 
com mapeamento cerebral

Vimos, no capítulo anterior,  o eletroencefalogrma ( eeg), o  exame  de investigação neurológica por meio do eletroencefalograma simples. Agora vamos tecer  breves comentários sobre a realização do eletroencefalograma quantitativo com mapeamento cerebral, ou eletroencefalograma digital com mapa cerebral.

A investigação complementar para a neurologia sempre foi um desafio. Os neurologistas sempre se perguntam: por onde começar a investigar uma encefalopatia quando os exames de imagem são normais ou evidenciam aspectos inespecíficos?

Exames laboratoriais

O sistema nervoso (sn) é altamente vascularizado e conta com um sistema próprio de barreira seletiva (barreira hematoencefálica) que o diferencia de outros. Como em outros sistemas, as afecções que acometem o sn podem ter repercussão em exames laboratoriais. Por outro lado, doenças sistêmicas, com frequência, evoluem com manifestações neurológicas e são evidenciadas a partir de exames laboratoriais. 

· Métodos hematológicos 

O estudo da hematologia envolve o conhecimento sobre o sangue e os tecidos hematopoiéticos, correspondendo a um dos maiores sistemas de nosso corpo1. As alterações buscadas na análise do sangue periférico são muito valorosas para avaliação de diversas doenças do sn. 

– hemograma

O hemograma consiste na análise dos elementos celulares do sangue. Quando suspeitamos de infecções do sn, a alteração mais importante é a constatação de leucocitose. Nos casos de etiologia bacteriana, este parâmetro estará elevado, inclusive com a observação de elementos celulares imaturos. Na avaliação de algumas neuropatias periféricas, síndromes medulares e demenciais, podemos lançar mão da avaliação da série vermelha, buscando anemias carenciais, como a do tipo perniciosa por carência de vitamina b12 . A anemia falciforme é uma das causas de acidente vascular encefálico isquêmicao em jovens, sendo diagnóstico concluído a partir da evidenciação de baixos níveis de hemoglobina e a presença de hemácias em formato de foice verificadas no esfregaço sanguíneo.
– velocidade de hemossedimentação(vhs)

A vhs é um método simples e de boa sensibilidade, no que consiste em sinal de alerta para processos inflamatórios. Ressaltamos sua importância no diagnóstico da arterite de células gigantes que, com frequência, compromete a artéria temporal superficial, sendo uma importante causa de cefaléia no idoso. A vhs encontra-se com seu valor aumentado e consiste num forte critério diagnóstico.

– avaliação metabólica

O diabetes mellitus é uma doença de grande prevalência e suas complicações são bem conhecidas. O nível glicêmico é de fundamental importância em casos de pacientes atendidos no serviço de emergência com alteração do nível de consciência. Tanto a hiper como a hipoglicemia podem evoluir com transtorno do sensório, e o diagnóstico deve ser rápido, bem como a correção do problema. Além disto, a dosagem da glicemia se faz necessária quando investigamos causas de neuropatia periférica, sendo esta uma complicação tardia muito frequente em pacientes diabéticos.

A insuficiência renal é uma causa frequente de complicaçõaes neurológicas, acometendo o sn central e periférico. A encefalopatia urêmica evolui de confusão episódica até o coma. A dosagem de ureia e creatinina, que são produtos do metabolismo proteico e encontram-se aumentados, é fundamental para o diagnóstico, bem como para indicar o tratamento dialítico. 

O desequilíbrio iônico é uma situação clínica muito frequente, principalmente em crianças e idosos, levando a alterações musculares (fraqueza, câimbras), crises epilépticas, estupor e coma. Logo, a determinação de seus níveis séricos é imperiosa para o diagnóstico e correção destes distúrbios.

As desordens hormonais podem também trazer alterações clínicas neurológicas. Os hormônios tireoideanos são fundamentais para o desenvolvimento fetal do sistema nervoso, sendo o hipotireoidismo congênito uma causa importante de retardo mental, com possibilidade de tratamento precoce. No hipertireoidismo, observamos alterações psíquicas evidentes, como inquietação, irritabilidade, mania e crises epilépticas. 

– análise do líquido céfalo-raquidiano (lcr)

O lcr é produzido pelos plexos coróides nas cavidades ventriculares, circulando através de forames interventriculares, o aqueduto cerebral, o espaço subaracnóide e, por fim, reabsorvido pelas granulações aracnóides. A análise do lcr é de fundamental importância nos processos inflamatórios/infecciosos do sn. 

A avaliação do lcr inicia-se a partir da sua coleta, que pode ser feita por meio de punção lombar ou suboccipital, com a aferição da pressão liquórica. A aferição da pressão do lcr é efetuada com manômetros graduados em centímetros ou milímetros de água. Devemos aferir a pressão inicial, que varia de 5 a 20 cm de água. Nos casos de hipertensão liquórica tendo como etiologia as neoplasias encefálicas ou abcessos, o risco é de herniação das estruturas encefálicas durante o procedimento, por mecanismo de descompressão. O lcr é um líquido claro, transparente e com poucas células( 1-4 /mm3). Estas células são predominantemente do tipo mononucleares, não havendo a ocorrência de hemáceas em sua constituição. Quando observamos aumento da celularidade (pleocitose), os tipos celulares em predomínio podem nortear a etiologia da doença. A pleocitose com predomínio mononuclear fala a favor de infecção viral ou granulomatosa (tuberculose, sarcoidose); já a pleociotose às custas de polimorfonucleares é típica de infecção bacteriana (estreptococos, estafilococos, enterobactérias). Nos casos de neoplasias que acometem as meninges (cracinomatose menígea), a pesquisa de células neoplásicas é o método de escolha, como por exemplo, em leucemias linfóides agudas, que com frequência evoluem com comprometimento do sn central.

Na avaliação bioquímica do lcr, destacamos a dosagem da glicorraquia e proteinorraquia. A queda dos níveis de glicose podem indicar infecções granulomatosas como tuberculose, infecção fúngica e meningites bacterianas. O nível elevado das proteínas no lcr é observado nos processos inflamatórios em geral. A dosagem específica de cada subtipo proteico é largamente utilizada na avaliação das doenças autoimunes, como a esclerose múltipla, lupus eritematoso sistêmico, síndrome de guillain-barré e outras neuropatias imunomediadas. A detecção de anticorpos específicos contra vírus, bactérias e helmintos também é de grande valia quando diante de encefalopatia de origem ainda desconhecida, ocorrendo, nos últimos anos, um grande avanço, por intermédio das técnicas de ensaio imunoenzimático (elisa) e de reação em cadeia da polimerase (pcr).

– genética molecular (gm)

Nos últimos anos, os estudos sobre o ácido desoxirribunucleio (dna) e sua capacidade de conter informações, explicando e, finalmente, diagnosticando subgrupos de doenças causadas por desordens genética, trouxe muita esperança à comunidade científica. A descoberta do dna como maior componente do núcleo data do século 19, porém só a partir dos anos 1950 esta molécula passou a ser estudada com maiores detalhes. Após a descrição do genoma humano, acreditou-se que todas as doenças com mecanismo genético poderiam ser diagnosticadas com a máxima precisão. De fato, a descoberta trouxe uma nova perspectiva para o diagnóstico e surgimento de terapias mais eficazes para tais doenças. Algumas delas, causadas por mutações muito frequentes, passaram a ter no estudo genético a confirmação diagnóstica precisa e, a partir daí, a possibilidade de um aconselhamento familiar mais seguro. Entretanto, sabe-se que muitos equívocos podem ocorrer na análise desta técnica laboratorial, o que pode gerar alguns problemas de ordem ética. 

As principais doenças com reconhecimento do mecanismo genético defeituoso são citadas a seguir:

Doença de huntington, distrofia miotônica (doença de steinert), ataxias espinocerebelares, amiotrofias espinhais, neuropatia sensível à compressão, síndrome do x-frágil, síndrome de rett.

Obviamente, a solicitação de estudo genético é precedida por avaliação clínica, exames complementares para delinear o diagnóstico da síndrome e, por fim, a gm seria a última instância. Isto porque, este método complementar é de alta complexidade e alto custo, só devendo ser requisitado em casos bem selecionados e por laboratórios de excelência.

Esperamos que num futuro bem próximo, tanto o diagnóstico como o desenvolvimento de técnicas para tratamento envolvendo gm proporcionem maior rapidez, precisão e alento aos pacientes e familiares que tanto padecem com estas enfermidades.

O eletroencefalograma

Durante anos, a prática da neurologia baseou-se apenas nos achados do exame neurológico e, por fim, nas peças anatomopatológicas. O desenvolvimento dos métodos de estudo neurofisiológico, particularmente o eletroencefalograma(eeg), trouxe muitas respostas para “males seculares” como a epilepsia. Em 1929, hans berger foi o primeiro a identificar atividade elétrica cerebral utilizando eletrodos no escalpo, permitindo, também, a descrição dos ritmos alfa e beta no homem normal, bem como suas modificações durante o sono. A partir daí, muitos autores, como william lennox, grey walter e o casal gibbs aprimoraram seus estudos nesta valiosa técnica, possibilitando a correlação entre doenças encefálicas e disfunções dos ritmos cerebrais. 

O eeg consiste em método não invasivo , acessível, que consiste no registro gráfico da atividade elétrica encefálica. Em suma, a atividade sináptica entre neurônios corticais, principalmente os piramidais (camadas iii e v), resulta em campos elétricos que podem ser captados por meio de eletrodos, amplificados e, por fim, inscritos em papel ou, no caso da digitalização do sinal, visualizados em monitor de microcomputador. 

- aspectos técnicos

A instrumentação consiste em captar a atividade elétrica cerebral por meio de eletrodos, que consistem em elementos metálicos (prata, ouro, chumbo) afixados no couro cabeludo com pasta condutora. Os eletrodos são dispostos por intermédio de um sistema padrão denominado 10-20, que utiliza porcentagens de 10 ou 20% das medidas cranianas.  Para  identificação dos eletrodos, utilizam-se as letras iniciais baseando-se na sua localização em relação a anatomia craniana: f(frontal), t(temporal), etc. Os hemisférios direito e esquerdo são referenciados, respectivamente, por números pares e números ímpares.
A captação do sinal elétrico sofre amplificação, devendo ocorrer aumento da voltagem captada pelos eletrodos, para que seja possível a realização do registro da atividade elétrica cerebral. Com o registro obtido pelos eletrodos, analisa-se a diferença de potencial entre eles. Isto é feito por meio dos canais do aparelho, o que permite a confecção de montagens; estas últimas, consistem em combinações dos canais que analisam a atividade elétrica das diversas áreas do encéfalo. 

Atualmente, com os avanços da informática, podemos transformar este sinal elétrico em dados digitais, permitindo a sua aquisição e, a posteriori, a possibilidade de manipulá-los sem a necessidade da presença do paciente. A digitalização do sinal idêntico à transformação rápida de fourier (fft) propicia a análise quantitativa da atividade elétrica cerebral. Isto possibilita a exposição de vários parâmetros da análise, sob a forma de gráficos, tabelas e histogramas, facilitando o entendimento pelo não especialista.

- aspectos da correlação clínica

A grande indicação do eeg é, sem dúvida, na avaliação da suspeita de epilepsia. Os aspectos do exame são típicos, norteando o tratamento e prognóstico. Entretanto, o diagnóstico não deve ser excluído, caso o exame não apresente seus elementos típicos. Muitas vezes, regiões com alterações elétricas podem não ser bem avaliadas; é o caso da face medial do lobo temporal. Muitos pacientes com crises epilépticas oriundas desta topografia têm seus eegs normais, necessitando de eletrodos especiais ou de monitorização em vídeo. Neste caso, o eeg é realizado em sincronismo com filmagem do paciente durante um determinado período, até o mesmo apresentar a crise epiléptica.

Nos casos de epilepsia, as alterações gráficas mais frequentemente encontradas são : pontas(espículas), ondas agudas, pontas seguidas de ondas lentas, descargas de pontas e padrões com desorganização completa do traçado com ondas lentas de elevada voltagem (hipsarritmia), intercalados ou não por supressão importante da atividade elétrica de base. Alguns traçados são patognomônicos de algumas formas de epilepsia, como a ausência infantil  e a epielepsia centro/rolândica. 

O eeg é de grande valor nos casos de alteração da consciência, sendo utilizado frequentemente em unidades de terapia intensiva para diagnóstico diferencial, monitorização em casos de sedação e avaliação de prognóstico da atividade encefálica. Em muitas circunstâncias, podemos observar pacientes com importante comprometimento do nível de consciência em que o padrão eletrográfico é compatível com descargas epileptiformes(estado epiléptico não convulsivo). Paradoxalmente, a administração de uma droga antiepiléptica, tal como benzodiazepínico ou barbitúrico, promove melhora do nível de consciência1. Além disso, a avaliação da atividade elétrica encefálica é imperiosa nos casos de suspeita de morte encefálica, sendo o padrão gráfico onda isoelétrica, indicativa de morte cerebral (ondas com amplitude menor que 2&#61549;v), irresponsivo a estímulos auditivos e álgicos. A este padrão denominamos “silêncio elétrico cerebral”.

Importante lembrar que o resultado da análise de um eeg sem a adequada correlação com o quadro clínico do paciente, pode levar a situações delicadas na condução de uma avaliação médica. Exames com alterações não implicam necessariamente em que o paciente deva ser medicado. O exame pode conter alterações gráficas relativas ao estado de consciência (paciente sonolento), sendo interpretadas como paroxismos epileptiformes. Na confecção do laudo do eeg, consiste prática habitual concluir-se com a palavra “anormal”, mesmo no caso de surgimento de elementos gráficos não necessariamente patológicos ou de natureza epileptiforme. Cabe aqui uma reflexão: como nos sentiríamos, como leigos, ao receber um exame obtido de nossa “cabeça”, que em sua conclusão diz ser anormal ? Ora, reportemo-nos aos colegas cardiologistas e radiologistas ao analisarem os laudos de eletrocardiograma (ecg) ou radiografia de tórax. Alguém já teria visto o seguinte laudo de ecg : “conclusão : exame de ecg anormal por revelar alterações difusas da repolarização ventricular”? Seguindo a mesma linha no laudo do rx de tórax : “conclusão : exame radiográfico anormal por revelar nódulo calcificado no ápice do pulmão direito.” 

Acreditamos que, por ser o eeg um exame repleto de particularidades para a sua consecução, deva ser interpretado e finalmente, laudado de forma a não “criar um doente”, e sim, auxiliar o seu médico a tratá-lo de forma coerente.
CAPITULO IX
A hemorragia subaracnóidea
Originalmente, o texto que compõe o presente capítulo baseia-se em resposta dada a uma solicitação à neurologia forense, por parte de um tribunal,  a respeito de um caso fatal ocorrido em um hospital público do Rio de Janeiro. Assim, da mesma forma em que, no trabalho original, em que se procurou explicar ao juiz e aos advogados o que é uma hemorragia subaracnoidea, aqui dedicamos este texto à melhor compreensão do leitor a respeito do assunto. 

Isto posto, podemos definir que a hemorragia subaracnóidea ocorre em consequência de um processo que se origina no rompimento de um ou mais vasos sanguíneos que se localizam anatomicamente no espaço subaracnóideo da meninge cerebral. Dependendo de vários fatores, suas consequências podem realmente ser fatais, mas pode também ocorrer do paciente superar o problema e voltar à vida normal, ainda que observando certos cuidados. 
Como acontece
De uma maneira geral, a hemorragia subaracnóidea  maciça se deve a algumas destas alterações: ruptura de  um aneurisma  intracraniano — ou um angioma cerebral sangrante — ou uma hemorragia intracerebral extensa que tenha penetrado no espaço subaracnóide, diretamente ou através do sistema ventricular. O aneurisma intracraniano normalmente se origina em consequência de uma debilidade congênita da túnica média na bifurcação de duas artérias cerebrais, que podem ser originalmente congênitas. Porém, pode desenvolver-se sobre uma base deficiente congênita. Há dúvidas no sentido de  que a hipertensão arterial seja responsável pelo surgimento do aneurisma cerebral, porém é indiscutivelmente a hipertensão arterial a responsável pelo seu rompimento.
Os aneurismas congênitos podem ser únicos ou múltiplos, encontrando-se com maior frequência em localização intracraniana da artéria carótida interna, ou na cerebral média, ou ainda na união da artéria cerebral anterior com a comunicante anterior. São de tamanhos variáveis, com diâmetro menor do que o da cabeça de um alfinete: em torno de 30 mm. Podem ocorrer em qualquer idade. Em alguns casos, se rompem na infância. Porém, em mais de 50% dos casos, os sintomas aparecem  entre  40 e 65 anos, sendo a mulher mais acometida do que o homem. No entanto, raramente, podemos encontrar aneurisma intracerebral micótico devido a uma enfermidade da parede da artéria que envolve um embolo infectado que chega ao cérebro, proveniente de uma endocardite infecciosa subaguda. Este aneurisma micótico também pode originar uma hemorragia subaracnóidea. Embora menos frequentemente, o angioma cerebral também origina  uma hemorragia subaracnóidea.

Qualquer que seja a etiologia da hemorragia subaracnóidea, o sangramento se difunde pelo espaço subaracnóide  da meninge, desde o ponto de ruptura até o referido espaço subaracnóide.

A hemorragia pode também invadir o cérebro, em particular o lobo frontal, sobretudo nas rupturas dos aneurismas que se localizam  na união da artéria cerebral anterior com a arteira comunicante anterior.

Um aneurisma cerebral pode sangrar simultaneamente para o interior  do cérebro e para o espaço subaracnóide. Entre as causas raras  de hemorragia maciça subaracnoidea, deve citar-se as enfermidades hemorrágicas e o angioma medular. Em uma pequena proporção de casos, não é possível descobrir a origem de uma hemorragia subaracnóidea 

Sintomas
O começo de uma hemorragia subaracnóidea originada pela ruptura de um aneurisma intracraniano geralmente é súbito e sem aviso prévio. Porém, em alguns casos, há sinais focais originados pelo aneurisma antes da sua ruptura, como a história prévia de cefaleias.

A hemorragia subaracnóidea pode originar um coma súbito, que pode levar à morte em poucas horas, ou originar cefaleia  de pouca intensidade, que não interfere na vida normal do paciente.
A intensidade de coma é medida pela escala de coma de Glasgow.
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Número máximo de pontos: 15

Número mínimo de pontos:  03

Geralmente precedido por vômitos, o coma aparece bruscamente, se houver hemorragia importante. Nos casos menos graves, o paciente não perde totalmente a consciência, permanecendo em um estado de torpor, em flexão generalizada, confusão mental e irritabilidade. A cefaleia é intensa, devido à presença de sangue no espaço subaracnóide, produzindo sinais de irritação meníngea: rigidez de nuca , sinal de Kerning,  às vezes febre.

Para identificar a gravidade da hemorragia subaracnoidea, usamos a escala de Hunt e Hess:

Escala de Hunt e Hess:

 I. Assintomática ou cefaleia  leve, e  mínima rigidez da nuca;

          II. Cefaleia moderada  a grave; rigidez da nuca; sem déficits
               neurológicos focais;          

                          

III. Sonolência, confusão e déficit neurológico focal  mínimo;

                               
IV. Estupor, hemiparesia moderada a grave, com possíveis
                reações de descerebração e perturbações neurovegetativas;

           V.  Coma profundo, rigidez de descerebração, aspecto moribundo.

Em alguns casos, encontra-se lesões de fundo de olho, como pequeno papiloedema ou hemorragias uni ou bilaterais na retina, no vítreo ou na região hialina. As alterações de fundo de olho são mais fáceis de identificar quando a hemorragia subaracnóidea se localiza nos contornos do nervo ótico.

A abolição ou diminuição dos reflexos tendinosos ou abdominais, assim como a presença do reflexo plantar e extensão, são sinais que podem indicar hemorragia subaracnóidea. Os sintomas focais se devem à compressão que sofrem os nervos cranianos, por um coágulo ou pela invasão da hemorragia no hemisfério cerebral, surgindo, no final, uma hemiplegia cruzada e um coma de instauração progressiva .

A hemorragia subaracnóidea que se origina na fossa posterior é a causa de uma rigidez de nuca desproporcional  ao resto da sintomatologia, e sinais focais  cerebelosos ou das paralisias dos nervos bulbares ou das protuberâncias.
Diagnóstico
Uma vez feito o diagnóstico da hemorragia subaracnóidea, deve-se puncionar o paciente na região lombar ou ventricular, a fim de confirmá-lo.
O líquido cefalorraquidiano será hemorrágico, apresentando as seguintes características:  no início será hipertenso. Durante os primeiros três dias  haverá hemácias no líquido cefalorraquidiano em quantidade suficiente para se depositarem no fundo do tubo de ensaio, e o líquido sobrenadante será amarelado (xantocrômico) por três semanas. As proteínas estarão elevadas dentro de algo em torno de três semanas.

As indicações para punção lombar são:

· Para se obter líquido cefalorraquidiano, com a finalidade de exame laboratorial e para determinar a pressão do líquido;
· para diminuir a pressão intracraniana, extraindo substâncias tóxicas, germes, ou outras substâncias irritativas contidas no líquido cefalorraquidiano, nas diferentes formas de meningite, encefalite e hemorragia subaracnóidea;
· para introduzir no espaço subaracnóide substâncias terapêuticas  ou anestésicas locais;
· a fim de introduzir uma substância opaca para estudo radiológico como, por exemplo, mielografia.

Contra-indicações da punção lombar :

· presença de um quadro de grande hipertensão  intracraniana, que poderá originar herniação do bulbo no buraco occipital,  com resultados fatais;
· presença de uma infecção na região lombar, podendo originar a infecção do conduto medular;
· deformidade acentuada da coluna vertebral.

Segundo Admas, na página 725 do Principles of Neurology 1993, a paralisia do sexto par, unilateralmente ou bilateralmente, é com frequência atribuída a  aumento da pressão intracraniana estando, neste caso, contraindicada a punção lombar.

Repetidas drenagens do líquido cefalorraquidiano (LCR)  não são mais  praticadas  ( Adams- Principles of Neurology  pág. 728). Uma punção lombar é o suficiente para o diagnóstico de hemorragia subaracnoidea (HSA), se o CT Scan (tomografia computadorizada de crânio) foi inconclusívo. Porém, este procedimento será executado para o alívio da dor instável de cabeça, a fim de se deter a repetição do sangramento, ou para medir a pressão intracraniana anterior ao procedimento  cirúrgico.

Prognóstico
O prognóstico da hemorragia subaracnóidea depende de uma série de fatores, tais como o tamanho e o lugar da hemorragia, a possibilidade de localização e da intervenção e, especialmente, a coexistência de hipertensão e de ateroma cerebral.

Pode acontecer que a primeira hemorragia seja fatal  ou que o paciente sobreviva a outra série de hemorragias. Cerca de 1/3 dos pacientes que sofreram uma hemorragia subaracnóidea e não tenham sido tratados cirurgicamente morrem no primeiro ataque. A metade dos que sobrevivem sofre recaída, dos quais morrem  os 2/3 restantes. A maioria dessas recidivas fatais ocorrem entre a segunda e a quarta semana depois do primeiro ataque.  Em torno de 90% dos que sobrevivem um mês, tem possibilidade de viver durante um ano, mas persiste o risco de uma hemorragia fatal. O prognóstico de uma hemorragia subaracnóidea pode basear-se nas possibilidades  de se deter a mesma . O coma de curso progressivo, a taquicardia , a taquipineia e a febre são sinais de mau prognóstico, que piora se o hemisfério cerebral tiver sido invadido pela hemorragia. Uma vez estacionada a hemorragia, se o paciente piorar nas primeiras 24 horas, seu prognóstico será fatal. Apesar da melhora que possa ter o paciente ao recuperar-se dos efeitos imediatos da ruptura do aneurisma, caso o hemisfério cerebral tenha sido atingido, o prognóstico dependerá exclusivamente da causa da hemorragia.

Tratamento
A situação mais urgente  é a conveniência da intervenção,  que pode resolver-se mediante  a realização da angiografia cerebral, supondo-se que o paciente esteja suficientemente capacitado para resistir à arteriografia . A maioria dos cirurgiões é partidária da ligadura da artéria carótida nos casos de aneurisma  da porção terminal da artéria carótida interna, se o paciente  convenientemente vigiado for capaz de tolerar por dez minutos a compressão  da carótida em nível do colo, do mesmo lado. Os aneurismas da artéria cerebral média são abordados diretamente mediante a colocação de um clipe no colo do aneurisma. Contudo, os aneurismas do início da artéria cerebral anterior são mais perigosos de ser tratados cirurgicamente. Se o paciente permanecer em coma, o tratamento será sintomático. A fim de aliviar a cefaleia e as algias consecutivas de uma punção lombar, o paciente deve permanecer na cama, em repouso absoluto, durante cerca três semanas. Se não houver manifestações de recorrência durante este tempo, poderá levantar-se dentro de mais uma semana. O paciente deverá ser aconselhado a levar uma vida a mais tranquila possível e evitar toda atividade que possa elevar a pressão arterial. É necessário suprimir a obstipação de maneira a ser evitado todo esforço na defecação. 

CAPÍTULO X

As baropatias neurológicas e psiquiátricas
Aspectos gerais
O objetivo deste capítulo é chamar atenção para os aspectos neurológicos e psiquiátricos das bariopatias. Tivemos certas dificuldades, uma vez que na literatura especializada pouca coisa se tem dito a respeito. Porém conseguimos pesquisar alguns dados, e procuramos desenvolver o que a nossa experiência pode aquilatar nesse novo e fascinante ramo da medicina, a medicina hiperbárica.

No Brasil, a Marinha de Guerra, pioneira das atividades subaquáticas (desde 1930), vem atendendo — em suas câmaras hiperbáricas, na força de submarinos — seus mergulhadores e elementos civis vitimados por acidentes hiperbáricos. Agora há também serviços particulares que oferecem este atendimento.

Atualmente, no meio civil, centenas de operários entram todos os dias em caixões pneumáticos para trabalhar sob ar comprimido, e inúmeras equipes de mergulhadores operam ao longo do nosso litoral, em modernas plataformas de prospecção submarina de petróleo, instalação e reparos de oleodutos e interceptores oceânicos, obras de construção e manutenção de cais e fundações de pontes, expondo-se aos perigos e acidentes hiperbáricos. Não existe leis que os protejam suficientemente, ou às famílias, dando a segurança e o amparo tão necessários nos momentos difíceis. 

No tratamento das doenças descompressivas nas câmeras hiperbáricas, surgiu a tecnologia, em que se efetua o tratamento baseado na administração de oxigênio a 100%, a uma pressão ambiente superior a uma atmosfera absoluta (1 ATA), através de sessões intermitentes, que denominamos oxigenoterapia hiperbárica. 

Os mecanismos de ação são os seguintes:  Promove a angiogênese, osteogênese, estimula a síntese do colágeno, reduz o tempo de cicatrização das feridas, recupera a função oxidativa dos leucócitos macrófagos, inibe a proliferação bacteriana,  causando o efeito bactericida e bacteriostático.

As indicações são: embolia gasosa, infecções necrotizantes de partes moles, gangrena gasosa, intoxicação por monóxido de carbono, enxertos e retalhos comprometidos, lesões actínicas, feridas de difícil cicatrização, pé diabético,  síndrome de Foumier, abscesso cerebral, traumatismo crânio/encefálico, osteomielite crônica refratária,  queimaduras e, como não poderia deixar de ser, as doenças descompressivas.

Bariopatias
Pode-se dizer que vivemos entre a superfície de um mar líquido e o fundo de um mar gasoso. O peso que a massa gasosa exerce sobre a superfície corporal é a chamada pressão atmosférica, à qual o nosso organismo está adaptado. Ao aventurar-se nas incursões submarinas, o homem enfrenta uma série de elementos adversos, conseguindo sobrepujá-los através de readaptações fisiológicas ou do emprego de equipamentos adequados. Dentre estes, temos os chamados aparelhos rígidos ou incompressíveis, que o mantêm, mesmo nas profundezas oceânicas, sob a pressão atmosférica. Outros, os chamados equipamentos compressíveis, ajudam-no a adaptar e a reagir favoravelmente às variações hiperbáricas.

O primeiro mergulho praticado pelo homem, o mergulho livre, foi certamente bastante limitado quanto a profundidade e durações, servindo para despertá-lo para a beleza do mundo submarino e para a necessidade de visitá-lo mais demoradamente. Dando asas à imaginação, artistas da época criaram engenhos visando introduzir o homem no mundo submarino.

Com o advento dos compressivos de ar comprimido, surgiram as primeiras experiências com os chamados aparelhos dependentes, isto é, abastecidos pela superfície, onde se comprime o ar, enviando-o por mangueiras até o mergulhador. Surgiu mais tarde o equipamento autônomo, em que o ar é armazenado em garrafas sob alta pressão e conduzido pelo mergulhador, dando-lhe total liberdade de movimentos. Atualmente, com o avanço tecnológico, o mergulho de saturação e o mergulho profundo são realizados sem contestação, permitindo ao homem a permanência prolongada em profundidades consideráveis.

Ambiente submarino
Ao ingressar no ambiente submarino, o homem tem de adaptar-se a uma série de condições adversas, quais sejam.

Meio ambiente

Com sua respiração aérea, o homem é incapaz de retirar da água o oxigênio dissolvido, como os peixes o fazem. Para sobreviver, deve levar consigo um reservatório de ar que, juntamente com os dispositivos que lhe  permitem respirá-lo, constitui o equipamento de mergulho. Esse ar deverá ser respirado à pressão ambiente, ou seja, em condições hiperbáricas, com o que é introduzido um aumento do trabalho respiratório.

Variações de pressão e do volume com os descolamentos verticais   

Como sabemos, ao nível do mar suportamos uma pressão exercida pela coluna de ar que constitui a atmosfera, que se distribui por toda a superfície corporal, chamada pressão atmosférica, aproximadamente igual a 1 Kg/cmsymbol 50 \f "Symbol" \s 8 .

À medida em que nos elevamos na atmosfera, o peso dessa coluna vai diminuindo e, assim, aos 5.000 metros, essa pressão se reduz à metade, ou seja, a 0,5Kg/cm2. Devido à diferença de densidade entre a água e o ar, se mergulharmos apenas 10 metros, uma outra pressão igual à atmosfera (ou  seja, 1Kg/cm2) vem se somar à preexistente, e assim acontece a cada 10 metros. O organismo humano, habituado a suportar pequenas variações de pressão, deverá se adaptar a essas grandes variações, para descer a profundidades maiores.

Saturação e dessaturação

Ao submeter-se a um aumento de pressão, o homem satura-se de nitrogênio, proporcionalmente à profundidade do mergulho. A volta à superfície deverá ser controlada, para permitir uma dessaturação gradativa, ou ocorrerá um acidente hiperbárico grave: a doença descompressiva.

Frio

A água tem uma condutividade térmica muitas vezes maior que o do ar. O mergulhador perde calor com facilidade e, nas águas profundas, onde a energia calorífica dos raios solares já foi totalmente absorvida, o problema se torna grave, exigindo fontes geradoras de calor, para manter o mergulhador aquecido.

Visibilidade

Pela diferença de índice de refração da água e do ar, a visão do mergulhador é bastante prejudicada, mesmo com o emprego de máscaras faciais. O s objetos parecem maiores e mais próximos.    

Redução do peso absoluto

Pela maior densidade da água, o mergulhador sofre, segundo o princípio de Arquimedes, um influxo de baixo para cima, que o torna mais leve, dando mesmo a sensação de imponderabilidade. Com isto, torna-se possível um deslocamento tridimensional ao qual o mergulhador não está habituado, devendo adaptar-se gradativamente.

Degradação do trabalho

O meio líquido oferece resistência aos movimentos do mergulhador, provocando, portanto, uma degradação do trabalho que pode chegar aos 70%.

Seres marinhos

O mergulhador poderá ser atacado por seres marinhos (tubarões, enguias, etc.), que podem lhe infringir graves lesões.

Alteração da fisiologia provocadas pelo mergulho
No estudo de adaptação do organismo do mergulhador às condições adversas encontradas nas profundezas submarinas, vamos tecer considerações sumárias sobre o funcionamento do organismo normal nos setores que mais nos interessam, ou seja, aqueles que sofrerão mais de perto os efeitos das variações hiperbáricas. São eles:

Aparelho circulatório
    CORAÇÃO                    VASOS SANGÜÍNEOS

                                            ARTÉRIAS     VEIAS    CAPILARES

                                                              PULMONARES    TISSULARES

SANGUE

                     PLASMA                                ELEMENTOS FIGURADOS

                                 GLÓBULOS              GLÓBULOS

                                 VERMELHOS                   BRANCOS     

                            PLAQUETAS

APARELHO RESPIRATÓRIO

                                    PULMÕES                CAVIDADE PLEURAL

                              VIAS  AÉREAS     AVÉOLOS

   SISTEMA NERVOSO

                                     CENTRAL                  PERIFÉRICO

O aparelho circulatório leva o sangue aos tecidos para nutri-los com oxigênio, trazendo-o de volta aos pulmões, onde o gás carbônico produzido nos tecidos é eliminado para o meio ambiente, e um novo suprimento de oxigênio é recebido.

O coração, órgão central deste sistema, é uma verdadeira bomba aspirante e premente, que impulsiona o sangue arterial para os tecidos, recebe-o de volta e manda-o aos pulmões, para ser reoxigenado e livrar-se do gás carbônico de que está carregado.

Os vasos sanguíneos, condutores de sangue, dividem-se em artérias (que conduzem o sangue do coração para os tecidos ou para os pulmões) e veias ( que conduzem o sangue para o coração), ligando as artérias às veias, em ramificações tão finas que permitem ao sangue banhar diretamente os tecidos ou espalhar-se pelas paredes alveolares. Temos os capilares, que podem ser tissulares ou pulmonares, respectivamente.

Vejamos agora como se dá a circulação sanguínea: uma gota de sangue localizada no alvéolo pulmonar livra-se do gás carbônico, carrega-se de oxigênio e dirige-se, pela via pulmonar, para o coração esquerdo. Daí é lançada pela artéria aorta para todos os tecidos do corpo, onde, através dos capilares tissulares, cede o seu oxigênio às células e recebe o gás carbônico proveniente das queimas energéticas que processam nessas células. É conduzida, então, pelas veias cavas, para o coração direito, que a envia aos pulmões, pelas artérias pulmonares, recomeçando o ciclo.

O sangue é o meio circulante responsável pelo transporte do oxigênio e dos elementos nutrientes, bem como o gás carbônico e outras impurezas. Na sua fração líquida, o plasma, encontramos, dentre os elementos figurados, os glóbulos vermelhos ou hemáceas, principais responsáveis pelo transporte de oxigênio e gás carbônico.

O aparelho respiratório conduz o ar do meio exterior para o contato íntimo com o sangue, permitindo as trocas gasosas entre este e o meio ambiente. É constituído pelas vias aéreas (brônquios e bronquíolos),  que permite  a passagem do ar para o interior dos pulmões pelos alvéolos, unidades funcionantes propriamente ditas onde se processam as trocas gasosas.

As vias aéreas que não tomarem parte efetiva nessas trocas gasosas constituem o espaço-morto anatômico. Os alvéolos são verdadeiros sacos membranosos, espalhados pela rede capilar pulmonar, atapetados pela delicada membrana aveolar.

Envolvendo os pulmões e rebatendo para revestir a superfície da caixa torácica, temos a pleura, uma membrana que delimita a cavidade pleural.

O sistema nervoso pode, grosso modo, se dividir em central e periférico. É central quando contido na caixa craniana (cérebro e cerebelo) ou no canal medular; ao sair destes invólucros ósseos, é denominado sistema nervoso periférico, sendo coberto por substâncias mielínicas, que facilitam a condução nervosa.

Função respiratória

Dinâmica da ventilação pulmonar- A inspiração é um movimento ativo, desencadeado pela ação dos músculos inspiratórios, que dilatam a caixa torácica. O diafragma, músculo principal da respiração, intervém com 75%, e os demais, chamados músculos acessórios (esternocleidomastóideos, escalenos, abdominais, etc.), participam com o restante.

A dilatação da caixa torácica leva ao aumento da pressão negativa, intrapleural de 2 para 5 cm de água, caindo também a pressão intrapulmonar. Segundo a lei de Boyle, o ar é admitido nos pulmões através da inspiração, pelo aumento do volume pulmonar. Cessando o estímulo inspiratório, o diafragma se relaxa, a cúpula se eleva e os pulmões elasticamente se retraem, pela redução da pressão negativa intrapleural, que  volta a 2 cm, sendo a expiração, portanto, um fenômeno passivo.

O conjunto inspiração/expiração constitui o ciclo respiratório, e o número de ciclos por minuto é a frequência respiratória, que vai  de 10 a 20 vezes por minuto, no homem normal.

Regulação neurológica da respiração

Sabendo-se das importantes funções dos aparelhos respiratório e circulatório na manutenção das concentrações sanguíneas de O2 e CO2, compreende-se que estes aparelhos necessitam de centros para regulá-los e coordená-los nessa função.

No caso da respiração, os pulmões não têm um sistema autônomo de comando, como o coração. Os músculos respiratórios não têm comando próprio, sendo controlados pelo sistema medular e pelo cérebro.

Sabemos da existência de um centro no córtex, permitindo o controle voluntário da respiração, que sofre interrupções pelos reflexos nasais, pela alimentação, deglutição, defecação, fonação, canto, emoções, etc. Na protuberância, existem os centros apnêustico e pneumotáxico, e, na medula, os centros inferiores. Temos, ainda, os centros respiratórios periféricos carotídeos e aórticos.

Os centros bulbares, encarregados de manter o ritmo respiratório, sofrem a ação central do CO2, através de receptores osmóticos que reagem  às remoções de concentração de íons de hidrogênio nos tecidos locais.

No bulbo também se encontram os centros reflexos inspiratórios e expiratórios, encarregados da insuflação e dessuflação alveolar. O centro apnêustico parece ser a estação central para o reflexo de insuflação nasal. O centro pneumotáxico funciona da seguinte forma: a inspiração envia impulsos, que sobem do centro inspiratório bulbar ao centro pneumotáxico, onde se originam impulsos descendentes para excitar o centro expiratório e inibir o centro inspiratório. Os estímulos destes centros são levados aos centros medulares e transmitidos aos músculos inspiratórios pelos nervos raquidianos.

Outro reflexo importante na regulação respiratória é o de Hering & Breuer: pela insuflação alveolar, há excitação de terminações vagais das paredes alveolares, cujos impulsos alcançam o centro respiratório. Os impulsos que alcançam esses centros caminham pelas fibras reticuloespinhais, para os músculos inspiratórios. A contração destes músculos faz penetrar o ar nos alvéolos e renovar o ciclo.

Existem, pelo menos, 12 reflexos originários dos receptores de vísceras torácicas, além do reflexo de Hering & Breuer. Citam-se os receptores subepiteliais da traqueia e bronquíolos respiratórios, e condutores alveolares de terminações pleuroviscerais, de receptores vasculares, esofágicos, gastrointestinais e diafragmáticos.

Os centros periféricos são sensíveis à baixa tensão de O2 e à hipoxia. São os quimiorreceptores aórticos e carotídeos.

O centro respiratório é também estimulado pelos nervos sensitivos cutâneos, graças às excitações térmicas e dolorosas.

Difusão pulmonar

É a fase da respiração que abrange a passagem dos gases do sangue para os alvéolos e vice-versa. Essas trocas ocorrem devido às diferenças de pressões parciais desses fases, no ar alveolar, sangue arterial e sangue venoso, criando-se um verdadeiro gradiente, responsável pela movimentação constante desses gases.

Ao examinarmos a Tabela1 poderemos constatar a natureza e o sentido desses gradientes e avaliar sua importância na dinâmica respiratória.

Tabela 1

Pressões parciais dos gases nas diversas etapas das trocas pulmonares.

	GÁS
	AR

INSPIRADO
	AR

EXPIRADO
	AR

ALVEOLAR
	SANGUE 

ARTERIAL
	SANGUE 

VENOSO

	Oxigênio
	158
	116
	101
	100
	40

	Carbônico
	0,50
	28,5
	40
	40
	46

	Vapor d’água
	5
	47
	47
	47
	47

	Nitrogênio
	588
	568
	572
	570
	570


Principais volumes pulmonares
Para melhor compreensão da dinâmica respiratória, o volume de ar contido nos pulmões pode ser assim dividido:

Capacidade total  -  Maior volume de ar que pode ser contido nos pulmões após uma inspiração máxima.

Capacidade vital -  Maior volume de ar que pode ser expelido dos pulmões após uma inspiração máxima.

Volume residual – Volume de ar que fica retido nos pulmões após uma expiração máxima.  


Volume corrente - Volume de ar que se movimento no ciclo respiratório normal.

Volume-minuto – Volume de ar que se movimente nos pulmões em um minuto.

VM – Volume corrente x freqüência.

Normalmente, os alvéolos pulmonares são perfundidos pelo sangue dos  capilares e ventilados pelo ar, para permitir as trocas gasosos. Quando alguns desses alvéolos não são suficientemente perfundidos, ficando prejudicado seu funcionamento, temos  constituição do chamado espaço-morto fisiológico, de grande importância na dinâmica respiratória.

Conclusão
Após esta resumida preleção dos assuntos fisiológicos da respiração, podemos chegar a um denominador comum das alterações da fisiologia do homem durante o mergulho.

Alterações respiratórias

Durante o mergulho, ocorrem importantes alterações da função respiratória. Para nós só interessa o mergulho com equipamentos, deixando de lado as alterações respiratórias causadas pelo mergulho livre, uma vez que são mais comuns em atividades esportivas ou de lazer.

Aumento do espaço morto

O espaço morto anatômico aumenta, primeiramente, pelo acréscimo de pesos do equipamento, como máscara facial, que introduz um aumento de até 2.500cc. A distensão dos alvéolos pulmonares e bronquíolos pelas condições hiperbáricas aumenta também o espaço morto anatômico. Por outro lado, há colapso da circulação pulmonar, provocado pela redução relativa da pressão na artéria pulmonar, diante de uma pressão pulmonar agora aumentada. Surgirão, assim, novas áreas alveolares ventiladas e não perfundidas, aumentando o espaço morto fisiológico.

Durante o mergulho ocorrem importantes alterações da função respiratória. O espaço morto anatômico aumenta, primeiramente pelo acréscimo de pesos do equipamento, como a máscara facial, que introduz um aumento de até 2.500cc.

Aumento da resistência respiratória

O aumento das pressões pulmonar e ambiente leva a uma redução da complacência pulmonar. Por outro lado, há uma pressão hidrostática relativamente maior a ser vencida. O movimento do ar passa a ser turbilhonar, e a resistência oferecida passa a ser proporcional à densidade de mistura, aumentada pelas condições hiperbáricas.  

O aumento de resistência respiratória leva a uma aumento do trabalho respiratório.

Redução da ventilação alveolar

Essa resolução ocorre, por um lado, pelo aumento do espaço morto e, por outro, pela redução do volume/minuto consequente à redução da frequência respiratória e do volume corrente pulmonar.

Elevação do teor de CO2 

Pelo aumento do espaço morto, pelo aumento do trabalho respiratório (com maior produção de gás carbônico), pela redução da ventilação alveolar e, mais, pela dificuldade no transporte de gás carbônico, este vai se elevando no sangue e nos tecidos, provocando uma vasoconstrição pulmonar que vem acentuar a falência respiratória, com consequências graves para o mergulhador.

Alterações circulatórias

Essas alterações ocorrem com frequência no inicio do mergulho, com uma bradicardia que desaparece depois de algum tempo. Casos de vasoconstrição generalizada têm sido evitados com utilização de roupas apropriadas.

Alterações sanguíneas

Entre mergulhadores veteranos antigos, pode-se encontrar  aumento das  hemácias e dos  leucócitos. Seria um fenômeno análogo ao encontrado nos morados da Cordilheira dos Andes, devido à baixa concentração de oxigênio.

Alterações urinárias

O mergulho provoca aumento da diurese, devido a fatores psicológicos, como o estresse, por exemplo, e também devido à interferência com o hormônio antidiurético, através do feedback no sistema portal hipofisário.

Alterações hidroeletrolíticas

É comum verificar-se entre os mergulhadores um quadro de desidratação discreta, com acidose metabólica, devida a alterações metabólicas dos íons cálcio e fosfato.

Alterações neurológicas

Sendo  o sistema nervoso central uma estrutura nobre do organismo, a falta de O2 por mais de sete minutos poderá provocar lesões irreversíveis, de prognósticos reservados para o mergulhador.

Ao nos restringirmos aos aspectos neurológicos das bariopatias, vamos estudar dois assuntos que atuam diretamente sobre o sistema nervoso central. Trata-se das doenças descompressivas, da embriaguez das profundidades e da intoxicação pelo O2.

Doenças descompressivas
Conceito
A doença descompressiva é um quadro proteiforme, provocado no mergulhador pela sua descompressão inadequada quanto à duração e profundidade do mergulho.

Etiologia

Três elementos fundamentais na gênese da doença descompressiva comportam-se como as bases de um tipo com variações interdependentes: a profundidade, a duração do mergulho e o tempo da descompressão.

A duração do mergulho deve ser inversamente proporcional à sua profundidade, ou seja, quanto maior a pressão ambiente, menor o período de tempo que o organismo poderá suportá-la sem problemas. Quanto maior a profundidade e a duração do mergulho, mais lenta deverá ser a volta à superfície, programadas pelas tabelas de descompressão.

Existem alguns fatores predisponentes, dos quais citamos os seguintes:

- Obesidade.

- Nível de gás carbônico.

- Exercício físico.

- Temperatura ambiente.

- Balanço hídrico.

- Fatores locais

- Adaptação.

Obesidade

Experiências com animais e prática de trabalhos sob o ar comprimido têm demonstrado que a doença descompressiva ocorre mais entre os indivíduos obesos, devido à maior volubilidade de nitrogênio nos tecidos gordurosos, que, por serem pobremente vascularizados, dificultam a liberação desse nitrogênio na volta à superfície.  

Nível de gás carbônico

O nível de gás carbônico nos ambientes de trabalho sob ar comprimido é importante, pois, ultrapassados os limites permissíveis, aumenta a incidência e a gravidade da doença descompressiva.

Exercício físico

Apesar de  alguns autores afirmarem que o exercício físico moderado durante a descompressão melhora a circulação sanguínea e  remove o excesso de nitrogênio, admite-se atualmente que o mesmo predisponha ao aparecimento da doença descompressiva, não só pelo aumento do nível de gás carbônico, como pela elevação das tensões mecânicas dos tecidos.

Temperatura ambiente

O papel da baixa temperatura ambiente na predisposição à doença descompressiva tem sido valorizado atualmente por vários autores.

Balanço hídrico

A desidratação aumenta a predisposição à doença descompressiva. Estudos recentes concluíram que a ingestão reduzida de líquidos e o débito urinário baixo são elementos importantes na gênese desse acidente.

Fatores locais

O traumatismo mecânico predispõe ao aparecimento de formas localizadas de doença descompressiva, provavelmente devido a um mecanismo de cavitação sanguínea dos tecidos lesados

Adaptação

É reconhecido o desenvolvimento de tolerância progressiva aos efeitos da descompressão, pelos indivíduos que se submetem, por períodos prolongados, a condições hiperbáricas.

Patogenia

Várias teorias tentaram explicar a patogenia da doença descompressiva, destacando-a  da embolia gasosa, que relega as demais a uma importância secundária. Há consideráveis evidências de que as bolhas gasosas são o agente patogênico primário da doença descompressiva.

Quando o indivíduo permanece em condições hiperbáricas a quantidade de nitrogênio que se dissolve em seus tecidos aumenta proporcionalmente ao aumento da pressão ambiente, segundo a lei de Henry. O sangue é o transportador dessa sobrecarga gasosa, que vai saturando gradativamente os tecidos. A despressurização lenta e controlada, segundo as tabelas de descompressão programadas, permite a volta à pressão atmosférica sem problemas, sendo o excesso de nitrogênio gradativamente conduzido pelo sangue aos  pulmões e eliminado para o meio ambiente. A despressurização brusca provoca a supersaturação dos tecidos e do sangue, com a formação de bolhas de nitrogênio, obstrução da circulação sanguínea e manifestações locais e gerais da doença descompressiva.

Discute-se se as bolhas preexistem em estado potencial, sob a forma de micronúcleos, ou se a sua formação pela despressurização brusca ocorre sem qualquer ponto de partida. No primeiro caso, essas pequenas partículas gasosas cresceriam por difusão dos gases, do meio adjacente para o seu interior.

Dor

Quanto à patogenia da dor, o aparecimento de bolhas nas estruturas articulares provoca dor, por pressão direta sobre os tecidos sensíveis.

A localização no interior da medula óssea é outra boa hipótese, tendo-se em vista a semelhança da dor da doença descompressiva com a da osteomielite. Certos autores admitem que a dor é sempre de origem central, pela localização das bolhas em regiões cerebrais responsáveis pela sensibilidade das áreas aparentemente comprometidas, à semelhança do que acontece com as dores fantasmas dos membros amputados.

Quadro clínico
Segundo Rivera, há duas semelhanças notáveis dessa patologia com a sífilis, pois ambas estão largamente difundidas por um problema de ignorância, de descaso, uma vez que o tratamento e profilaxia são extremamente fáceis e sua localização e intensidade são bastante variáveis, assumindo um aspecto verdadeiramente proteiforme. De acordo com os órgãos atingidos, manifestam as seguintes formas clínicas:

Manifestações osteomusculares

A dor osteomuscular é, indiscutivelmente, a manifestação mais frequente. Ocorre em mais de 90% dos casos e pode constituir o único sintoma. Sua instalação é geralmente gradativa, crescendo até atingir um nível insuportável. É contínua, lembrando, nos casos mais graves, a dor da osteomielite. Frequentemente inicia-se por um foco limitado, estendendo-se  centrifugamente e comprometendo uma área cada vez mais extensa. Pode se acompanhar de edema e hiperemia localizados, e a aplicação de calor e massagens dão alívio temporário, bem como o uso de analgésicos tipo butametasona.

Em estudo de 935 casos de mergulhadores com doença descompressiva, Rivera encontrou manifestações osteomusculoarticulares em 858 casos (Tabela 2).

Tabela 2

Manifestações osteomusculoarticulares – distribuição percentual de localização

	LOCALIZAÇÃO DA DOR
	DISTRIBUIÇÃO PERCENTUAL

	Membros superiores
	53,3

	Membros inferiores
	27,1

	Região lombar
	6,4

	Regiões cefálica e cervical
	4,7

	Torácica
	4,3

	Abdominal
	3,4


Manifestações neurológicas e psiquiátricas

O comprometimento do sistema nervoso central entre mergulhadores é predominantemente medular, com hemiplegia, tetraplegia, paraplegia, monoplegia, espasticidade, distúrbios esfincterianos e da potência sexual, disreflexias, hipoestesias, hiperestesias e parestesias de distribuições correspondentes à área medular atingida.

O comprometimento dos centros nervosos superiores mais encontrados nos trabalhadores de caixões pneumáticos e em acidentes no interior de câmaras hiperbáricas, caracteriza-se por comprometimento progressivo da consciência, colapso, náuseas, vômitos, distúrbios visuais, cefaleia, tonteiras e vertigens. Em alguns casos, podem ocorrer nistagmo, disartria, afasia, agitação, confusão mental, alteração da personalidade e, por vezes, instala-se um quadro clínico de edema cerebral, com episódio de vômitos em jato, pupilas arreflexas, ou reagindo fracamente à luz, com o traçado eletroencefalográfico característico.

O quadro conhecido como staggers corresponde ao comprometimento da função labiríntica, com náuseas e vômitos, vertigem, nistagmo, podendo associar-se zumbido e hipoacusia. Vem sendo descrito com frequência nos mergulhos profundos com o uso da mistura hélio-oxigênio.

O comprometimento do sistema nervoso periférico pode atingir isoladamente os nervos cranianos e espinhais, e o sistema nervoso autônomo, com manifestações sensitivas ou motoras idênticas às do sistema nervoso central, com as quais pode se confundir. 


Manifestações pulmonares

Mais frequentes entre pilotos (aviadores) e trabalhadores de caixões pneumáticos. Resultam, provavelmente, da obstrução emboligênica dos vasos pulmonares, caracterizando-se por mal-estar ou queimação retroesternal, agravada pela inspiração profunda e pelo fumo, provocando acesos de tosse irreprimíveis, tornando a respiração superficial e acentuando-se progressivamente até ocupar ambas as fases da respiração. Surgem agitação, sensação de morte iminente e o quadro pode evoluir para uma situação de choque, cianose, síncope respiratória e morte, se não for devidamente tratado.

Manifestações cutâneas

Apresentam-se manifestações maldefinidas de picada, prurido e queimação na pele, durante ou logo após a descompressão de um mergulho geralmente profundo e rápido.

Podem surgir, também, extensas manchas urticariformes, manchas lineares acastanhadas em fundo branco (aspecto marmóreo), ou pequenas manchas avermelhadas, distribuídas irregularmente pela superfície atingida. São assimétricas e mais frequentes na região peitoral, parte posterior dos ombros, parte superior do abdome, antebraço e coxas. Com frequência antecedem formas mais graves e sua patogenía é obscura. Ocorrem mais frequentemente no interior de caixões pneumáticos ou de câmaras hiperbáricas.

Choque

Algumas vezes, encontramos quadro de choque hipovolêmico, provavelmente pelo grande extravasamento de plasma pelos vasos sanguíneos abdominais, com a fuga de considerável volume de líquido para a cavidade peritoneal. Outra explicação é a formação de bolhas nas glândulas suprarrenais. Este quadro, por vezes bastante grave ou mesmo mortal, deve ser combatido precocemente.

Outras manifestações

Podemos encontrar dolorosos e crescidos os gânglios linfáticos, com discreto edema da extremidade distal a esses gânglios, por uma possível obstrução de condutos linfáticos. As localizações mais frequentes são a axilar, inguinal e parotídea, podendo esta se confundir com a parotidite epidêmica. Outras vezes o mergulhador apresenta (algumas horas depois de chegar à superfície) fadiga desproporcional ao trabalho executado, que cede espontaneamente após algumas horas de sono. Esta manifestação, mais frequente após mergulhos profundos, é atribuída a bolhas encontradas em todas as camadas do córtex e medula suprarrenal. Podem ser encontradas ainda manifestações de isquemia, ou mesmo de injúria miocárdica, com todo o cortejo sintomático e distúrbio gastrointestinal mal definido.

Tabela 3

Distribuição percentual de manifestações clínicas de 935 casos de doenças descompressivas entre mergulhadores ( Rivera)

	MANIFESTAÇÕES
	PERCENTUAL

	Dor localizada
	91,8

	Neurológica central
	25,8

	Neurológica periférica
	21,6

	Cutânea
	14,9

	Respiratória
	2,0


Classificação
Podemos classificar as diversas formas de doenças descompressivas segundo dois tipos principais:

Tipo I

Caracterizado pela manifestação dolorosa osteomusculoarticular, fadiga, quadro cutaneolinfático, manifestando-se conjunta ou isoladamente. É de menor gravidade, melhor prognóstico e permite um exame médico cuidadoso antes de se iniciar a recompressão terapêutica.

Tipo II

Caracterizado por manifestações neurológicas, psiquiátricas, cardiovasculares ou respiratórias, necessitando atendimento urgente, pela sua gravidade.

Tabela 4

Distribuição quando ao tempo de manifestação dos primeiros sintomas, segundo Rivera.

	TEMPO DECORRIDO
	NÚMERO DE CASOS
	PERCENTUAL PARCELADO
	PERCENTUAL CUMULATIO

	Durante a descompressão
	85
	9,1
	_

	Durante a 1ª hora
	426
	45,6
	54,7

	Entre 1 e 2 horas
	113
	12,1
	66,8

	Entre 3 e 6 horas
	182
	19,5
	86,3

	Entre 7 e 12 horas
	72
	6,6
	92,9

	Entre 25 e 36 horas
	3
	0,3
	95,5

	Desconhecido
	42
	4,5
	100

	Total
	923
	100
	-


Diagnóstico
História da doença
É de primordial importância, pois é através da entrevista inicial e boa anamnese que, diante do paciente com sintomas suspeitos, descobrimos tratar-se de mergulhador ou trabalhador de caixão pneumático, sendo colhidos os seguintes dados:

Profundidade do mergulho

É um dado de grande importância que, juntamente com a duração do mergulho (a seguir), nos permitirá avaliar a probabilidade de doença descompressiva. Sabe-se que até 10 metros de profundidade, o homem pode permanecer submerso por tempo indefinido e descomprimir rapidamente, sem qualquer problema. Nesse caso, essa probabilidade diagnóstica ficaria quase definitivamente afastada. Além dessa profundidade, torna-se indispensável o emprego de tabelas de descompressão.

Duração do mergulho

Forma, com o anterior, o binário de proporcionalidades inversas, ou seja, quanto menor a profundidade do mergulho, maior o tempo que poderá ser dispendido nessa profundidade, sem necessidade do cumprimento das paradas de descompressão.

Tabelas de descompressão

Ultrapassando o limite de tempo para uma determinada profundidade, devem ser cumpridas as tabelas de descompressão, que  preconizam a velocidade da subida, as profundidades de parada, e o tempo dispendido nessas paradas, em função da profundidade e da duração do mergulho. Usam-se as tabelas do U.S. Navy Diving Manual, que, quando rigorosamente obedecidas, apresentam considerável margem de segurança, com um índice mínimo de acidentes.

O fato de um mergulho ter sido de curta duração, em profundidade inferior a 10 metros, e de as tabelas de descompressão terem sido usadas corretamente, não elimina por completo a possibilidade de doença descompressiva.

Outras circunstâncias de mergulho

O equipamento utilizado, a natureza do ar comprimido respirado e as circunstâncias que determinam a subida do mergulhador, se em emergência ou simplesmente por término do período de trabalho, são elementos importantes

Exame físico

Deve-se fazer inicialmente uma avaliação da gravidade do quadro. Os pacientes deverão ser examinados minuciosamente, visando-se principalmente o sistema nervoso. Qualquer anormalidade poderá mudar o esquema de tratamento e prognóstico. Muitas vezes a dor articular impede ou dificulta os movimentos, podendo simular um caso neurológico. Um exame mais cuidadoso mostrará os sinais locais do comprometimento articular, sem comprometimento do sistema nervoso.

Toda a dor localizada fora dos membros deverá ser considerada suspeita de comprometimento neurológico, sendo necessário exame neurológico completo, com os respectivos exames laboratoriais de apoio, inclusive, quando necessário, eletroencefalograma quantitativo com mapeamento cerebral, tomografia computadorizada de crânio, ou a ressonância magnética de crânio.

Em muitos casos de doença descompressiva têm sido constatadas lesões neurológicas permanentes, geralmente causadas pelo retardo do atendimento ou por conduta terapêutica inadequada. Algumas mudanças de temperamento e alterações de personalidades entre mergulhadores poderiam ser atribuídas a essas complicações.

Tratamento
O tratamento da doença descompressiva  consiste, basicamente, na recompressão em câmara hiperbárica, visando reduzir o diâmetro das bolhas responsáveis pelo quadro clínico, e provocar a absorção de seu conteúdo gasoso pelos tecidos circunjacentes. As tabelas terapêuticas de van der Auer indicam a recompressão do paciente até uma profundidade padronizada, segundo a gravidade dos sintomas e sua resposta ao tratamento. A descompressão com ar comprimido ou oxigênio se faz por etapas, durante cerca de 36 horas, segundo algumas dessas tabelas (Apêndice I).

Atualmente, discute-se as vantagens de recomprimir o paciente às profundidades preconizadas pelas tabelas de Van der Auer, verdadeira “faca de dois gumes” que impregna os tecidos com mais nitrogênio, à medida em que reduz o tamanho da bolha. O desconforto e o aumento do trabalho respiratório nessas profundidades e a valorização de outros fatores etiopatogênicos, além da bolha, reforçam o  conceito de que verdadeiras mangueiras, ao invés de bolhas, dificilmente seriam reduzidas por essas recompressões. O emprego crescente do oxigênio hiperbárico nesses casos vem popularizando as tabelas de Workman & Goodman, que apresentam durações e profundidades.

Quanto mais precoce for a recompressão, mais rápida será a regressão do quadro, mais completa a  recuperação, e menor a probabilidade de complicações. Nas frentes de mergulho, câmaras hiperbáricas individuais são empregadas para iniciar imediatamente a recompressão terapêutica, sendo transportadas até o centro de tratamento hiperbárico e acopladas à câmara estacionária, que permite a aplicação de medicamentos e a entrada do médico, para avaliação do paciente.

Enquanto o paciente é conduzido até uma câmara, ou em casos que não respondam satisfatoriamente à recompressão, estão indicadas as seguintes normas terapêuticas.

Oxigênio

Aplicado na superfície, durante o transporte para a câmara, proporciona melhor oxigenação dos tecidos isquemiados pela obstrução sanguínea, e desloca o nitrogênio alveolar, baixando sua pressão parcial e aumentando o gradiente com relação ao nitrogênio sanguíneo, o que acelera sua eliminação.

A aplicação de oxigênio pode trazer alívio sintomático, porém deverá ser feita a recompressão, tendo em vista o problema das complicações tardias.

Empregado durante a recompressão, o oxigênio encurta consideravelmente a duração da aplicação das tabelas de tratamento, facilitando a eliminação do nitrogênio nas paradas mais próximas da superfície e permitindo melhor oxigenação dos tecidos que recebem uma quantidade extra do oxigênio dissolvido no plasma sanguíneo.

Corticosteróides

São empregados no choque que constantemente se instala nos casos graves de doença descompressiva, e nas manifestações de edema cerebral e não respondam à recompressão.

Usa-se a dexametasona por via endovenosa, na dosagem de 40 mg (10 ml), na dose inicial e depois fracionada em 10 mg (2,5 ml, IV)de seis em seis horas, sempre precedida por um bloqueador de produção do ácido gástrico, injetável — como, por exemplo a cimetidina 300mg  IV, de seis em seis horas — para evitar episódios de hemorragias digestivas.

Plasma
No choque hipovolêmico estão indicados o plasma humano ou as soluções macromoleculares por via endovenosa

Manitol

É  um diurético osmótico, de uso apropriado para evitar o edema cerebral, devendo ser utilizado com cuidado, pois só atua na área sadia do cérebro,  podendo causar a formação dos hematomas cerebrais, se mal utilizado. Usam-se em média 1 a 2g por quilo de peso.

Soluções alcalinizantes

Para a frequência com que encontramos a acidose na doença descompressiva, são preconizadas soluções  alcalizantes para os casos que custam a ceder à medicação rotineira.

Ácido acetilsalicílico

O ácido acetilsalicílico interfere nos mecanismos de sludge e clotting encontrados nas formas graves das doenças descompressivas, pois há interferência na barreira hematoencefálica.

Recompressão na água

É uma medida totalmente condenada, pelas temíveis consequências que dela podem resultar. As dificuldades de controle do paciente e de aplicação de qualquer medicação complementar são outros inconvenientes que tornam essa medida totalmente indesejável. O paciente deverá sempre ser transportado para um centro onde seja possível recomprimi-lo em câmara hiperbárica.

O transporte em avião deverá ser feito em cabine pressurizada, pelo risco de agravamento da sintomatologia do paciente.

Serviço médico especializado
Pela natureza insalubre e perigosa das atividades do mergulhador, torna-se imprescindível a manutenção, nas frentes de mergulho, de um serviço médico especializado no atendimento de acidentes hiperbáricos, que se responsabilize também pela seleção de candidatos e cumprimento das diversas medidas preconizadas, sendo de grande valia a presença de um neurologista especializado neste setor, onde há uma soma de patologias que poderão ser mais eficientemente tratadas e, o mais importante, evitadas.

Conclusão
A doença descompressiva assume inúmeros aspectos, e sua possibilidade deve ser considerada sempre que ocorra qualquer problema com o mergulhador, ou operários que atuam em caixões pneumáticos ou sob ar comprimido.

A recompressão em câmara hiperbárica, com descompressão segundo tabelas terapêuticas, é o procedimento recomendado para o tratamento da doença descompressiva, podendo ser complementada com outros cuidados que, entretanto, não deverão jamais substituí-la.

A recompressão na água é perigosa e contraindicada, sendo sempre preferível remover o paciente para um serviço de medicina hiperbárica. Este procedimento somente deve ser tentado em casos gravíssimos e desesperadores, sabendo-se das limitações do método.

Atualmente, temos nas grandes capitais, como Rio de janeiro e São Paulo, centros de medicina hiperbárica, onde são submetidos à descompressão não só os acidentados de mergulho, como também os politraumatizados de crânio, bem como os pacientes portadores de doenças em que a oxigenação inadequada dos tecidos seja relevante, compatibilizando necessidades humanas com possibilidades econômicas.

Embriaguez  da  profundidade
Conceito  
É um quadro provocado pela impugnação difusa do sistema nervoso central, por elementos de uma mistura gasosa respirada além de certa profundidade, com manifestações psíquicas, alterações sensitivas e motoras.

Etiopatogenia
Existe um distúrbio de comportamento (descrito por Itil & macleod, no início do século XX) que, a princípio, pensou-se ser esporádico, porém mais tarde, foi caracterizado como uma síndrome de manifestações e etiopatogenia bem definidas. Embriagado como se estivesse sob os efeitos do álcool, o homem perde a capacidade de cumprir tarefas e despreocupa-se totalmente dos perigos que o cercam, caminhando com atitudes incoerentes para uma provável morte por afogamento.

São os  seguintes os fatores que determinam a embriaguez das profundidades.

Profundidade

Embora instrumentos tenham registrado distúrbios ocorridos aos 10 metros, é a partir dos 30 metros de profundidade que começam a surgir os elementos mais indicadores (em 30% dos mergulhadores), os primeiros sinais de embriaguez.

Aos 60 metros, com ar comprimido, a totalidade dos mergulhadores tem o desempenho prejudicado por esse problema. Aos 90 metros poucos são os profissionais que conseguem executar alguma tarefa, que deverá ser muito fácil, para ser executada.

Há, portanto, uma proporcionalidade direta entre a profundidade do mergulho e a intensidade dos sintomas, justificando a conhecida “Lei do Martini”, guia dos mergulhadores americanos, na qual “cada cem pés de profundidade corresponderiam aos efeitos de uma dose de Martini”.

Suscetibilidade individual

Exatamente como na embriaguez alcoólica, as manifestações de embriaguez das profundidades variam de intensidade e qualidade de pessoa para pessoa, e mesmo em um determinado mergulhador, de um dia para outro. Mediante testes especiais, nesse começo de recompressão, poderemos selecionar elementos capazes de atingir grandes profundidades com ar comprimido, e adestrar essas pessoas até que se tornem tão adaptadas que possam, embora sob certos efeitos da síndrome, executar tarefas impossíveis a outros mergulhadores.

Natureza da mistura gasosa

Quanto ao elemento da mistura gasosa responsável pela embriaguez das profundidades, existem divergências de opinião. Para a escola americana, baseada na teoria de Meyer- Overton, todos os gases inertes podem agir como narcóticos, dependendo da facilidade com que consigam penetrar nas células do sistema nervoso e combinar as substâncias lipídicas ali existentes. Logo, quanto maior o fator de solubilidade no azeite de oliva (que reproduz as condições lipídicas do sistema nervoso), quanto menor o fator de solubilidade na água (que reproduz as condições do sangue) e  quanto maior a relação entre estes fatores  (coeficiente de partição), tanto menor será a pressão exigida para a dissolução do gás inerte nos tecidos do sistema nervoso central e, portanto, mais facilmente surgirão os efeitos narcóticos.

Assim, os gases narcóticos potentes, como o ciclopropano e o clorofórmio, têm coeficiente de partição da ordem de 35. O xenônio seria narcótico na pressão atmosférica. Por outro lado, o hélio, com um coeficiente de partição de 1,7, não apresenta ação narcótica, mesmo a grandes profundidades, sendo, então, usado na mistura com o oxigênio para mergulhos profundos.

Já a escola européia nega a atuação isolada do nitrogênio como responsável pela embriaguez das profundidades. O aumento da densidade da mistura gasosa no mergulho, aumentando o trabalho respiratório e diminuindo a ventilação leve com acúmulo de gás carbônico, atingindo o sistema nervoso central, seria o responsável pela embriaguez das profundidades. 

Tabela 5 

Comparação entre os coeficientes de solubilidade

E de partição de alguns gases.

	
	He
	N
	Ar
	Xe

	Azeite  de oliva
	0,0148
	0,0667
	0,1395
	1,1940

	Água
	0,0087
	0,0128
	0,0262
	0,097

	Coeficiente da partição
	1,7
	5,24
	5,32
	20

	Peso das moléculas
	4
	28
	39,88
	131


A ação do hélio far-se-ia pelo seu peso molecular e densidade reduzidos, com menor aumento da resistência respiratória nas condições hiperbáricas.

São levantados pela escola européias os seguintes argumentos à atuação do nitrogênio:

1. Têm-se conseguido mergulhos de até 180 metros com misturas de 90% de nitrogênio e 10% de oxigênio, sem nenhuma intoxicação.

2.
Se a intoxicação é em função da quantidade de nitrogênio que se dissolve no sistema nervoso central, e se os processos de impregnação e desimpregnação pelo nitrogênio demoram algumas horas, como explicar o desaparecimento dos sintomas tão bruscamente, quando o mergulhador diminui um pouco a profundidade de  ação, e o reaparecimento também brusco quando volta à profundidade anterior?

Quanto à participação do gás carbônico, não se tem conseguido experimentalmente provas de sua atuação, como a reprodução dos efeitos de intoxicação hiperbárica pelo aumento do seu teor no sangue, por exemplo. Entretanto, em casos com manifestações nítidas da embriaguez das profundidades, não se conseguiu constatar qualquer aumento significativo do gás carbônico na circulação cerebral, pela perfusão do cérebro do mergulhador. Ë indiscutível, porém, a atuação do gás carbônico como fator agravante de embriaguez das profundidades.

Natureza do trabalho

Os trabalhos fisicamente mais pesados aumentam a probabilidade de aparecimento da embriaguez das profundidades, provavelmente pelo aumento do nível de gás carbônico no sangue.

Sabe-se que a fadiga torna o profissional mais suscetível à embriaguez das profundidades.

Quadro clínico

As manifestações são psíquicas, sensoriais e motoras.

Aos 30 metros, não há sinais de intoxicação, quando os profissionais são mantidos em repouso. Qualquer exercício, por menor que seja, provoca ligeiros distúrbios na destreza manual.

Aos 60 metros, os sintomas são mais nítidos, mas ainda muito leves. Apenas discretas alterações na associação de ideias e na discriminação auditiva.

Aos 100 metros, os sintomas são mais nítidos, surgem distúrbios acentuados na motricidade, na associação de ideias e na discriminação auditiva. Os indivíduos tornam-se eufóricos, embora não manifestem outros sinais de intoxicação.

Aos 120 metros tornam-se claras as manifestações psicóticas, com acentuada deterioração da motricidade e nítidas alterações de temperamento e objetividade. A maioria dos mergulhadores mostra grande euforia, que pode evoluir para um estado maníaco. Alguns tornam-se agressivos, irritadiços, insolentes ou espalhafatosos. Na maioria das vezes, surgem distúrbios da consciência, que vão desde obnubilação progressiva, com dificuldades crescentes na concentração e na atenção, até a perda total da consciência.

Alguns indivíduos se tornam autistas, parecendo completamente desligados do ambiente que nos cerca. Não atendem ordens e não respondem nem mesmo às perguntas mais energicamente formuladas, evoluindo para uma situação de estupor catatônico.

Há casos em que se constata amnésia lacunar, com completa perda da sensação do tempo decorrido. Podem ocorrer uma sensação de imponderabilidade ou levitação e alucinações auditivas de reverberação do som, ou seja, uma frase ou música ouvida uma vez fica como que repetida muitas vezes, cada vez menos intensamente, até desaparecer. Podem surgir alterações da visão, quando a sensação de contraste de fundo dá a impressão de aumento da acuidade visual e auditiva. No decorrer do mergulho, a destreza manual vai se comprometendo gradativamente, ficando o profissional completamente inoperante. Os distúrbios da memória, o estado catatônico e a perda progressiva da percepção do que se passa em volta, sem a perda do tônus muscular e da consciência,  constituem um estudo similar ao chamado “automatismo temporal”, de Jasper & Penfield, cujo traçado encefalográfico revela alterações compatíveis com o quadro.

As manifestações da embriaguez das profundidades parecem resultantes do comprometimento do sistema de inibição dos centros nervosos superiores, que ao liberarem os instintos comandados pelos centros inferiores, provocam manifestações latentes de caráter e temperamento do indivíduo, em tudo idênticas à embriaguez alcoólica, ou seja, ao se inibir os centros superiores do comportamento humano, são liberados os centros inferiores, dando origem a toda uma gama de alterações já por todos conhecidas.

Síndrome neurológica das altas pressões
E defeitos de Paul Bert
Diagnóstico
Atualmente, com o uso da mistura hélio/oxigênio, os mergulhos vêm atingindo profundidades consideráveis, sendo descrita recentemente a síndrome neurológica das grandes pressões, caracterizada por tremores, incoordenação motora, agitação psicomotora, náuseas, vômitos em jato, tonteiras e ataxia.

Esse quadro, que se manifesta geralmente depois de ultrapassados os 100 metros, talvez seja o equivalente às alterações provocadas pela embriaguez das profundidades, um mecanismo provocado pelo hélio encontrado na mistura do oxigênio.

Paul Bert, em seu livro La pression barometrique, desenvolve estudos que atualmente são respeitados no corpo da pesquisa especializada, chamando atenção para o efeito tóxico do oxigênio hiperbárico (efeito de Paul Bert). Os principais sintomas e sinais localizam-se no sistema nervoso, resultantes de uma interferência nos mecanismos responsáveis pelo metabolismo das células nervosas do córtex cerebral.

Podemos encontrar, no indivíduo intoxicado pelo oxigênio, espasmos musculares, náuseas e vômitos, alterações auditivas, dispneia, ansiedade e convulsões, que são, estas últimas, o sintoma mais perigoso e ponto culminante do quadro, podendo levar ao afogamento.

Sobrevêm bruscamente, iniciando-se por uma fase de rigidez muscular e de convulsões tônicas. Segue-se, após alguns segundos, uma fase de convulsão clônica, com movimentos descoordenados dos membros. O paciente debate-se violentamente, podendo morder a língua ou ferir-se de encontro a móveis e objetos próximos. Esta fase dura, no máximo, dois a três minutos e é seguida de um estado de confusão mental, amnésia, cefaleia, náuseas e astenia, que perdura por 15 a 20 minutos, exatamente igual à síndrome poscomicial das epilepsias tônico/clônicas, ou grande mal.

Afastada a fonte de oxigênio, o quadro regride rapidamente e a recuperação é imediata. Caso a vítima continue respirando oxigênio, sobrevirão episódios mais frequentemente, ou o estado de mal epiléptico, culminando com um quadro grave, que geralmente evolui para óbito.

Tratamento
Os efeitos da embriaguez das profundidades são rapidamente reversíveis e a remoção do mergulhador para profundidades menores faz com que desapareçam imediatamente os sintomas, sem nenhuma sequela.

Existem casos raros em que se instalam quadros mais duradouros, justificando a internação em hospital, para cuidados mais especializados.

O mesmo acontece nos casos de intoxicação por oxigênio, pois, devido à velocidade de utilização pelos tecidos, a pressão parcial de oxigênio no interior das células diminui instantaneamente, pela redução da pressão do gás na mistura respiratória, sendo a recuperação imediata e sem qualquer efeito residual.

Caso sobrevenha edema cerebral, faz-se o tratamento clínico do mesmo à base de corticoides, tipo dexametasona, e com diuréticos osmóticos, tipo manitol. Para prevenir os perigos de complicações tardias, todo o paciente intoxicado por oxigênio deverá ser internado por 24 horas, para observação.

Conclusão
Por serem mais perigosos, os mergulhos mais profundos deverão ser planejados nos mínimos detalhes, sendo de extrema importância a escolha da mistura gasosa adequada (com diferentes percentagens de hélio e oxigênio), visando o máximo de segurança. Os profissionais (já selecionados para mergulhos convencionais) deverão passar por uma inspeção médica rigorosa. Após alguns meses, os melhores serão separados e reinspecionados, com exames laboratoriais e radiológicos especiais, sendo submetidos a testes de grande profundidade em câmara hiperbárica, onde são analisados as reações à embriaguez das profundidades e outros distúrbios do comportamento. Esse profissional deverá ser excepcionalmente calmo e seguro, sem nenhuma alteração neurológica grave perceptível ao exame físico e ao resultado eletroencefalográfico, pois nessa modalidade de mergulho profundo o pânico ou qualquer alteração neurológica desencadeada pela profundidade levarão invariavelmente à morte.

Apêndice 1  -  Tabelas  de descompressão 
Tabela obsobobsd

A descompressão com ar comprimido ou oxigênio se faz por etapas, durante cerca de 36 horas, segundo algumas dessas tabelas. Tratamento (van der Auer)

	PARADAS
	     BENDS  - SINTOMAS LEVES


	SOMENTE  DOR 
	SINTOMAS GRAVES

	Velocidade de descida = 25 pés por minuto

Velocidade de subida = 1 minuto entre as paradas
	As dores desaparecem à profundidade menor que 66 pés

Use a Tabela 1-A, caso não possua oxigênio
	As dores desaparecem à         profundidade maior que 66 pés

Use a Tabela 2-A caso não possua oxigênio

Caso a dor não desapareça após  30 minutos, a 165 pés, provavelmente não exite bends

Descomprima pela Tabela 2 ou 2-A
	1.
Inconsciência

2.
Convulsões

3.
Fraqueza ou impossibilidade de movimentar os membros.

4.
Embolia  pelo ar

5.
Distúrbios visuais

6.
Vertigens

7.
Perda da voz ou audição

8.
Distúrbios respiratórios

9.
Bends sob pressão

Sintomas               Sintomas

Desaparecendo    desaparecendo

Até 30  minutos   até 30 minutos

A 165 pés             a 165 pés

Use a Tabela 3   Use a Tabela 4




 APENDICE 2  -TABELAS  DE DESCOMPRESSÃO

	LB
	PÉS
	TABELA 1
	TABELA 1-A
	TABELA 2
	TABELA 2-A
	TABELA 3
	TABELA 4

	73,4
	165
	....
	....
	30 Ar
	30 Ar
	30 Ar
	30 a 120 Ar

	62,3
	140
	....
	....
	12 Ar
	12 Ar
	12 Ar
	30 Ar

	53,4
	120
	....
	....
	12 Ar
	12 Ar
	12 Ar
	30 Ar

	44,5
	100
	30 Ar
	30 Ar
	12 Ar
	12 Ar
	12 Ar
	30 Ar

	35,6
	80
	12 Ar
	12 Ar
	12 Ar
	12 Ar
	12 Ar
	30 Ar

	26,7
	60
	30 O2
	30 Ar
	30 O2
	30 Ar
	30 O2 ou Ar
	6h Ar

	22,3
	50
	30 O2
	30 Ar
	30 O2
	30 Ar
	30 O2 ou Ar
	6h Ar

	17,8
	40
	30 O2
	30 Ar
	30 O2
	30 Ar
	30 O2 ou Ar
	6h Ar

	13,4


	30
	
	60 Ar
	60 O2
	2h Ar
	12h Ar
	1 a 11h de Ar: em seguida, 1h de O2, ou Ar 

	8,9


	20
	5 min O2
	60 Ar
	5 min O2
	2h Ar
	2h Ar
	1ª hora de Ar: em seguida, 1h de O2, ou Ar 

	4,5
	10
	
	2h Ar


	
	4h Ar
	2h Ar
	Idem

	S u p e r
	F í c i e
	
	1 min Ar
	
	1min Ar
	1min Ar
	1min O2


Apêndice 2

 Tabelas de tratamento com oxigênio (Workman & Goodman)

	PROFUNDIDADE (PÉS)
	TEMPO

(MIN)
	MEIO RESPIRATÓRIO
	TEMPO TOTAL DECORRIDO (MIN)

	60
	20
	Oxigênio
	20

	60
	5
	Ar
	25

	60
	20
	Oxigênio
	45

	60-30
	30
	Oxigênio
	75

	30
	5
	Ar
	80

	30
	20
	Oxigênio
	100

	30
	5
	Ar
	105

	30-0
	30
	Oxigênio
	135

	60
	20
	Oxigênio
	20

	60
	5
	Ar
	25

	60
	20
	Oxigênio
	45

	60
	5
	Ar
	50

	60
	20
	Oxigênio
	70

	60
	5
	Ar
	75

	60-30
	30
	Oxigênio
	105

	30
	15
	Ar
	120

	30
	15
	Ar
	195

	30
	60
	Oxigênio
	255

	30-0
	30
	Oxigênio
	285


CAPÍTULO XI
​ Traumatismo raquimedular - Diagnóstico e tratamento nas emergências
Com o advento dos tempos modernos, imortalizado por Chaplin, observa-se a perda sistemática do controle do homem sobre a máquina por ele mesmo criada, sendo paulatinamente por ela comandado, dela sendo perigosamente dependente e quase vítima fatal.  Isto devido aos acidentes automobilísticos, as quedas acidentais, a prática de esportes violentos, os mergulhos em piscinas ou praias rasas, as agressões da violência urbana, por projéteis de arma de fogo, estilhaços ou armas brancas. Enfim, um grande número de causas levam as pessoas a dar entrada nos serviços de emergência dos hospitais, como pacientes vítimas do trauma raquimedular.

O drama desses pacientes já começa no próprio local onde sofreu o acidente, onde populares e curiosos, com a intenção nobre de ajudar, manipulam inadvertidamente o acidentado, (ACIDENTADO) tornando, muitas vezes, um caso de simples fratura, ou fratura/luxação, que teriam um prognóstico favorável, numa secção completa de medula, com prognóstico totalmente diverso, levando, imediatamente, inclusive, ao êxito letal.

E o drama continua, ao se chegar nos hospitais periféricos e postos de assistência. Aí é estarrecedor constatar-se não haver condições técnicas, sendo, então, o paciente removido para outros centros, até chegar a um hospital central, onde, por falta de sistematização, imperícia ou mesmo negligência, é preterido por um outro paciente, supostamente mais grave, enquanto o precioso tempo de intervenção vai se esgotando. Muitas vezes, quando dele vão se ocupar, pode já ser tarde, e pouca coisa é possível fazer.

Utilizando a experiência de vários anos no tratamento de pacientes com trauma raquimedular, em que incansavelmente tentamos minimizar os seus sofrimentos ou suas graves sequelas, vi, na confecção deste capítulo, a oportunidade de rever condutas e, sobretudo, a investigação bibliográfica cuidadosa sobre o assunto em que estamos longe ainda de atingirmos a perfeição, mas com o qual, porém, contribuímos um pouco em termos de conhecimento e tratamento do trauma raquimedular.

Uma grande angústia toma conta de nós, quando deparamos com um jovem adolescente, tetraplégico, com a vida comprometida sob o rótulo nada mais há de se fazer, pelo simples fato de não ter tido a oportunidade de uma intervenção eficaz no momento hábil. Esse jovem de nosso exemplo mergulhou em uma praia desconhecida de Angra dos Reis, só sendo acolhido como ponto final nos hospitais do Rio de Janeiro, e tendo passado por sabe lá Deus quantos lugares onde não havia especialistas para o tratamento.

Usamos como conduta, nas 24/48 horas após o acidente que provocou o trauma raquimedular, fazer uma raquecentese em que constatamos permeabilidade do canal, pela prova de QUECKENSTEDT STOOKEY, pelo raio X da coluna, tomografia  computadorizada ou ressonância nuclear magnética da coluna. Notamos, então, um corpo estranho (projétil de arma de fogo, esquírola óssea, etc.) dentro do canal, e levamos o acidentado, invariavelmente, à sala de cirurgia, onde o submeteremos a uma laminectomia descompressiva/exploradora, com a finalidade de examinarmos in loco a lesão, aliviando as dores das raízes comprimidas.  Muitas vezes, somos agraciados pelo percebimento de lesões que se tornariam realmente irreversíveis, se nada fosse feito, e agora tornam-se de tramento viável, devido à remoção do corpo estranho ( projétil de arma de fogo, equírola óssea, sangue etc.) que, ao ser retirado, propiciará todas as condições para que a medula, voltando a pulsar, se recupere do choque medular, mudando totalmente o prognóstico e, obviamente, toda vida do paciente. Porém quando o contrário acontece, ou seja, quando confirmamos em campo a secção completa da medula, selando definitivamente o prognóstico deste paciente, uma tristeza enorme nos invade o nosso. Resta-nos o consolo de, pelo menos, haver tentado de realmente efetivo em prol do paciente vítima do trauma raquimedular.

Quando a função das raízes nervosas está preservada, e a reeducação para o ortostatismo marcha, trabalho, enfim, uma nova vida de relação que ora começa. Inicia-se em poucas semanas ou meses, muito antes da recuperação ser ameaçada pelo desânimo ou desespero, devendo o paciente ser submetido a um rígido programa fisioterapêutico, exercícios de recuperação, condições de trabalho, um bom suporte psicoterapêutico, com o cuidado, pelo médico, de procurar saber desde o início do programa, a ocupação que o paciente gostaria de fazer, uma vez que, com as adequadas medidas de reabilitação e integração, poderá levar uma vida útil e produtiva, prestando serviços úteis à comunidade, e o fazendo alegremente, livre de complexos e preconceitos.

ASPECTOS HISTÓRICOS

As primeiras referências sobre trauma raquimedular encontradas na literatura chegam-nos do Antigo Egito, provenientes das observações médicas anotadas no papiro de EDWIN SMITH, traduzido por BREASTED. Esse papiro, que data do ano de 1700 A.C., é, obviamente, uma cópia de outro  papiro, bem mais antigo, onde são descritos seis casos, dois dos quais com tetraplegia, observados por um cirurgião egípcio, possivelmente o legendário IMHOTEP, que foi o médico do Faraó YOSER, cerca de 3.000 anos A.C.

Nos períodos grego e romano, os trabalhos principais são os de HIPÓCRATES, em torno do ano 400 a.C., que se referiu a manipulações para redução de fraturas e luxações da coluna vertebral, chegando, inclusive, a admitir a necessidade de operações descompressivas da medula, em casos de fraturas da coluna vertebral. Seus ensinamentos foram repetidos e ampliados por GALENO, cerca de 500 anos mais tarde, seguindo-se  um período de aproximadamente treze séculos sem progressos dignos de nota.

Data-se do século XVI o início de operações sobre a medula, geralmente com maus resultados, aumentando a frequência de operações sobre a coluna vertebral e nervos periféricos, que se verificaria nos séculos XVII e XVIII, a maioria das quais relacionadas com traumatismos.

Em 1762, LOUIS removeu fragmentos de bala na região lombar, obtendo cura da paraplegia que havia acometido o paciente WALKER.  Em 1914 ele nos conta que CLINE, cirurgião inglês, havia removido, em 1814, pela primeira vez, o arco de uma vértebra que, fraturada, comprimia a medula de um paciente. Como este, após a cirurgia, evoluiu para o óbito, este insucesso passou a ser citado como argumento  contra as intervenções sobre a coluna vertebral, gerando debates que duraram quase um século. Eminente neurologista da época, Sir CHARLES BELL classificava a experiência de CLINE como “impossível”, “desesperada”, “cega”, “injustificável”, “sangrenta e perigosa”, contribuindo, assim, para retardar, por muitos anos, o advento e o progresso do tratamento dos traumas raquimedulares.

Graças, principalmente, à introdução da anestesia, por NORTON, em 1846, e da antissepsia, por LISTER, em 1867, diminuiu em muito a mortalidade operatória, possibilitando a MAC-WEN, em 1883, remover um neoplasma fibroso da coluna de um paciente que apresentava uma curvatura angular da coluna, e que, havia dois anos, estava paraplégico, ficando, no entanto, totalmente recuperado. Em 1884, operou outro caso idêntico, com bons resultados. Em 1887 GOWERS diagnosticou um tumor medular, enviando-o  ao eminente Sir VICTOR HORLEY, para a necessária cirurgia, sendo de extrema valia a colaboração do seu assistente BALLANCE.

Após as publicações de GOWERS e HORSLEY, um grande interesse foi despertado pela a cirurgia raquiana. Mas permanecia uma postura pessimista, no tocante à eficácia terapêutica, de tal forma, que KOCHER, em 1896, declarava que 90% dos traumatismos vertebrais eram acompanhados de quadro de paralisia. Foi a partir do final do primeiro quarto do século XX, quando, com a generalização dos exames radiográficos, iniciou-se um avanço positivo no conhecimento dos traumas raquimedulares e tiveram também início os progressos nos tratamentos que, até o presente momento, têm chegado a uma grande eficácia, culminando com os ensinamentos de HARNEY e CUSHING, nos Estados Unidos da América e as frequentes contribuições que surgem a cada momento, em diferentes partes do Mundo.

ETIOPATOGENIA

O trauma sobre a coluna pode produzir sintomas e sinais resultantes da lesão das raízes nervosas, ou do parênquima da medula espinhal.

As lesões medulares, normalmente associadas a fraturas ou luxações da coluna vertebral, se agrupam em dois tipos fundamentais, a saber: 

a)  os traumatismos diretos, cujos ferimentos podem ser provocados por projeteis de arma de fogo, arma branca, estilhaços ou outros projeteis penetrantes, por fratura ou luxação de corpos vertebrais;

b)  os traumatismos indiretos — provenientes de lesões que resultam na violenta flexão ou extensão de coluna — ocorridos em quedas, mergulhos, acidentes automobilísticos, podendo a coluna ser lesada em partes com apresentação em nádegas. Segundo LOB, 93% dos casos são traumatismos indiretos, sobrando apenas 7% para os traumatismos diretos.
A lesão direta da medula por projeteis, ou por compressões de fraturas, ou luxação, produz grau invariável de acometimento medular. Pode haver secção transversa, completa ou incompleta, ao nível dos segmentos afetados, ou hemorragia para dentro da medula, na região do traumatismo e dos segmentos vizinhos.

A aparência da medula, ao nível do traumatismo, está sujeita a variações dependendo da natureza do mesmo. Pode parecer edemaciada e intumescida, se não estiver comprimida pela vértebra fraturada ou por espículas ósseas. Quando a medula foi lesada por projétil ou esmagada pela vértebra, os segmentos afetados aparecem amolecidos e polposos, ou a medula poderá estar completamente seccionada. As lesões graves da substância branca ou de segmentos da medula são seguidas por degeneração secundária das fibras dos tratos. Os segmentos acima do nível da lesão mostram perda das fibras do funículo posterior e, em menor grau, do funículo lateral, enquanto que a degeneração dos segmentos abaixo do nível de lesão confinam-se aos funículos lateral e anterior.

Pode ocorrer aracnoidite adesiva crônica, como sequela do traumatismo da medula espinhal, devida à proliferação progressiva da aracnoide. Essa complicação, relativamente infrequente, é a mais comum após pequenos traumatismos na medula.   

CLASSIFICAÇÃO

As lesões medulares podem dividir-se em:

a)  Lesões extramedulares

b)  Lesões medulares que podem ser totais ou parciais

Sobre estas últimas:

1 - Total - secção completa da medula 

                 esmagamento transversal total da medula

2 - Parcial - 
Concussão



Contusão



Laceração



Compressão



Hematomielia



Outras hemorragias



Edema e congestão

LESÕES EXTRAMEDULARES

São múltiplas as classificações dadas às lesões extramedulares traumáticas; entre as mais conhecidas, devem ser citadas as de LIECHTI, NICOLL, WATSON JONES e BOHLER. A classificação que talvez nos permita formar uma ideia mais clara sobre a ação do trauma é a formulada por LOB, que distingue os tipos seguintes:
1.  Contusões e distorções sem lesões esqueléticas visíveis radiológicamente;

2.  Lesões discais separadas;

3.  Lesões separadas do corpo vertebral;

4.  Fraturas do corpo vertebral e lesões discais;

5.  Lesões dos diversos elementos vertebrais: 

· Fratura  do corpo com lesões simultâneas dos arcos posteriores, com atingimento do aparelho ligamentoso e muscular.

· Luxação do corpo vertebral com fraturas e lesões unilaterais ou bilaterais dos arcos posteriores e arrancamento do disco.

6. Luxações vertebrais;

7. Lesões separadas em nível dos arcos posteriores.

Atualmente, admite-se  que a máxima frequência lesional traumática reside na zona de trânsito toracolombar. Assim, na estatística de MAGNUS, as lesões  localizadas nas IIT, XII T, e II L, representam dois terços dos casos.

Sabe-se que as lesões podem atingir uma só vértebra, mas que podem tocar também várias vértebras, simultaneamente.

Para se ter uma ideia adequada do traumatismo e valorizar melhor suas consequências, o ideal seria conhecer o estado da coluna vertebral antes das lesões anteriores ao trauma, para se evitar confusões e separar os casos especiais, quando entram em jogo interesses econômicos, policiais, etc. 

LESÕES MEDULARES:

As fraturas e luxações das vértebras, provenientes dos traumas raquimedulares, podem acompanhar-se de lesões da medula e das raízes nervosas, em virtude de concussão ou contusão medular. As mesmas lesões podem decorrer devido ao desvio das lâminas ou dos corpos vertebrais ou, algumas vezes, de material do disco intervertebral, deslocado para frente, ou, então, pelo deslocamento para trás do ligamento amarelo.

A medula ou as raízes nervosas podem lesar-se pela pressão de osso, disco ou ligamento.  O estudo clínico e radiográfico, que são bases do tratamento, deverão distinguir as lesões provocadas.

1. Concussão  - é quando, após o trauma, há perda temporária da função medular, sem alterações anatômicas macroscópicas.  Clinicamente, é traduzida por paraplegia (às vezes tetraparesia ou tetraplegia) de aparecimento súbito, seguindo-se de recuperação completa, normalmente em poucos minutos.

Em alguns casos, necessitam de dias ou semanas para total recuperação. O diagnóstico clínico se faz em casos de fraqueza ou paralisia das extremidades, na ausência de fraturas, luxações ou corpos estranhos alojados no canal medular. Não há alterações liquóricas, a prova de QUECKENSTEDT STOOKEY, a mielografia e a mielotomografia são normais. A recuperação é espontânea, de maneira que intervenções cirúrgicas não influem favoravelmente no prognóstico. A concussão medular não apresenta modificações antomopatológicas macroscópicas. Acredita-se que resulte de onda de compressão transmitida aos elementos neurais, após lesões raquimedulares fechadas, explosões intensas ou trajeto do projétil nas cercanias da medula.  
       

2.  Contusão - Nesta lesão, há alterações anatomopatológicas, como hemorragias na piamater e edemas secundários a traumas, direto da medula, que se choca contra o canal vertebral e recebe alguma  compressão por fragmentos ósseos ou corpos estranhos. A paraplegia ou tetraplegia resultante apresenta recuperação subtotal em dias, semanas ou meses, sendo usual a permanência de algumas sequelas, cuja intensidade corresponde ao grau de contusão e de interrupção microscópica de fibras nervosas.

3 . Laceração - Há interrupção macroscópica da continuidade da medula, associada a edema e hemorragias. A laceração pode ser parcial ou total e, neste último caso, corresponde à secção completa da medula, com resultante paraplegia ou tetraplegia permanente. Resulta de feridas penetrantes ou de esmagamento da medula por fragmentos ósseos. A área lacerada será tomada por fagócitos e pigmentos sanguíneos, seguindo-se formação de cicatrizes mesodérmicas e gliais.

4 . Compressão - A compressão aguda se dá pela súbita presença, dentro do canal vertebral, de corpos estranhos (projéteis de arma de fogo), de fragmentos ósseos afundados, ou de disco intervertebral agudamente herniado na linha mediana. Fraturas luxação, modificando o trajeto normal do canal que a medula ocupa, usualmente, além de comprimi-la, produzem lacerações, edemas e hemorragias. Compressão subaguda resulta da presença de hemorragias espidurais, subdurais ou intramedulares (hematomielia ou de edema e congestão). Compressão de aparecimento tardio usualmente está relacionado a hérnia de disco. De onde se conclui que operações descompressivas podem proporcionar maior oportunidade de recuperação para alguns pacientes.

5 . Hematomielia - É a hemorragia dentro da substância da medula. Mais comum na região cervical, atinge, principalmente, a substância cinzenta, comprometendo um ou vários segmentos. A sintomatologia pode ter início brusco ou progressivo, dependendo da extensão da hemorragia a outros segmentos, acima e abaixo do comprometimento inicial. Uma vez firmado o diagnóstico de hematomielia, o prognóstico torna-se relativamente favorável, sem indicação para cirurgia. Com o tempo, o sangue se fluidifica cada vez mais e se reabsorve; por vezes persiste uma cavidade com fluido, assemelhando-se a uma seriengomielia.

6 . Outras hemorragias - As hemorragias epidurais ou subdurais podem causar compressão subaguda da medula. Seu conhecimento é importante para indicação cirúrgica precoce. Mais comuns em associação com outras lesões medulares e vertebrais, podem, entretanto, ocorrer isoladamente em traumatismos fechados. Devem ser suspeitados particularmente quando há progressão da sintomatologia neurológica, algumas horas após o traumatismo, e presença de dores radiculares. Em pacientes sem corpos estranhos ou afundamentos de fragmentos ósseos no canal vertebral, uma prova de QUECKENSTEDT STOOKEY, que revela um possível bbloqueio, sugere a presença de hemorragia epidural ou subdural.

Hemorragias subaracnoideas, demonstradas por líquor hemorrágico, frequentemente acompanham outras lesões, inclusive hemorragias subdurais, quando ocorre alguma laceração na aracnoide.

7.  Edema e Congestão - Geralmente acompanham contusão, laceração ou compressão da medula. Nos casos de lesões menos graves, o edema pode ser o responsável pela progressão de sintoma neurológico e exigir uma cirurgia  descompressiva.

DIAGNÓSTICO

Para diagnóstico dum trauma raquimedular, muitas vezes não basta um estudo minucioso, atento e metódico do paciente, pois comete-se mais erros por insuficiente observação, do que por tirar conclusões falsas de fatos bem observados, uma vez que a maior parte dos erros cometidos provém da falta de método, do falha no espírito de observação, e muitas vezes, da própria imperícia e negligência do examinador.

Para minorarmos tais faltas, utilizaremos a seguinte sistematização, ao lidarmos com o paciente: Anamnese rigorosa, cuidadoso exame físico, minucioso exame neurológico e, por fim, utilizaremos os exames complementares, dos quais os fundamentais são: radiografias de coluna, raquicentese, mielografia, tomografia computadorizada de coluna, mielotomografia e ressonância nuclear magnética da coluna.

ANAMNESE  - Logicamente procurar-se-á saber quando e como ocorreu o acidente, particularmente se ocorreu hiperextensão ou hiperflexão da coluna. A consideração mais importante é a do momento em que se instalaram os sintomas neurológicos. Se tiverem sido imediatos, isto é, ocorridos no momento do acidente, significa que houve lesão irreversível. Na presença duma perda completa e instantânea de força muscular, sensibilidade e reflexos tendinosos profundos (paraplegia ou tetraplegia), o prognóstico para a recuperação é mau e torna-se negativo se a paralisia permanece total por mais de 24 horas. O prognóstico só será favorável quando, após alguns minutos ou poucas horas de ter ficado paraplégico ou tetraplégico, e paciente recupera o movimento e a sensibilidade perdida. Para uma avaliação positiva do momento exato em que surgiram os sintomas neurológicos, é importante esclarecer se o paciente permaneceu lúcido durante todo o tempo, e, em caso contrário, qual o período de inconsciência. O interrogatório deve referir-se a dormências, parestesias, dores, perda de força muscular, espasmos involuntários, anestesias ou hipostesias, bem como retenção ou incontinência de fezes ou urina.

EXAME FÍSICO - O exame do paciente deverá ser feito, se possível, no próprio local do acidente, a fim de serem tomadas as medidas corretas para o transporte. O paciente com fratura ou luxação da coluna cervical pode ter suas lesões medulares iniciadas ou agravadas ao ser removido sem os devidos cuidados. Pacientes com tetraplegia e arreflexia resultantes de lesão ao nível do quarto dermatomocervical, e com paralisia de músculos intercostais, se submetidos à manipulação incorreta, poderão ter agravada a luxação cervical com consequente paralisia do diafragma. É  indispensável que se coloque uma tração cervical, segurando-se firmemente a cabeça, sem permitir-lhe rotação, ou colocar-se um cabresto ao qual se agrega sete a doze quilos de peso. Para se colocar o paciente na maca, que deverá ser dura e plana, é preciso a participação de várias pessoas; uma para manter a tração cervical, e outras para conservar a cabeça, o tronco e as extremidades sempre em um mesmo plano. Ao nível das curvaturas lombar e cervical, colocam-se travesseiros ou cobertores; e nos casos de fratura cervical, colocam-se sacos de areia dos dois lados da cabeça. O alívio da dor durante o transporte é obtido com analgésicos potentes, devendo ser evitada a morfina que, particularmente em lesões cervicais, poderá originar dificuldades respiratórias.

O exame físico necessita apuração de sinais de choque traumático ou hemorrágico, que requer tratamento imediato, sugerindo pesquisa de lesões em outros locais. Não se esquecer de verificar também sinais de lesões, associados em outros pontos do organismo (punção abdominal), bem como anotam-se, desde então, os sinais vitais (pressão arterial, temperatura e pulso).

EXAME NEUROLÓGICO - Deve ser efetuado um exame neurológico completo, o qual determinará o nível das lesões medulares, como termo de comparação para outros reexames.

A lesão das raízes da cauda equina causa paralisia flácida e perda da sensibilidade, na área inervada pelas raízes afetadas, e paralisia vesical e do reto. Nas lesões totais, por secção ou esmagamento total ao nível de um segmento, surge o fenômeno a que denominamos de choque medular, caracterizado por paralisia motora completa, perda da sensibilidade total, perda temporária do tono muscular, paralisia vasomotora e arreflexia. Abaixo do nível da lesão, perda do controle dos esfíncteres (bexiga e reto).

O choque medular pode ocorrer também em lesões parciais, em que reações vasculares e edema da medula produzem uma secção fisiológica completa, porém  temporária. Com o desaparecimento do estado de choque medular, reaparecem os reflexos e funções neurológicas correspondentes aos elementos anatomicamente íntegros. A duração do estado de choque  medular tem grande valor prognóstico, e, nos casos de secção completa, pode permanecer por várias semanas, após o que, finalmente, reaparecem os reflexos tendíneos e tono muscular, ambos exaltados. Quando a lesão é de grau menor, pode haver melhora mais rápida, em poucas horas ou dias. Passando o estado de choque medular, as lesões incompletas revelam-se por sintomatologia variável, dependendo do nível da extensão e da localização da lesão: anterior, posterior ou lateral.

A síndrome de lesão anterior da medula é frequentemente produzida por hérnias discais, na linha média, caracterizando-se por paralisia imediata completa, com nível de hipostesia,  que aponta para o nível da lesão, com persistência da sensibilidade táctil, vibração, posição e movimento.

A síndrome de lesão posterior da medula, provocada pelos traumatismos, caracterizar-se-á por diminuição ou abolição da sensibilidade profunda (ataxia espinal, sinal de Romberg) e das sensibilidades vibratórias e discriminativas, apresentando dores cordonais, com perturbações homolaterais.

A síndrome de lesão lateral da medula, também denominada síndrome de BROWN - SÉQUARD, caracteriza-se, no lado da lesão, por abolição do sentido da posição e movimento, paralisia espástica com exagero de reflexos tendíneos, clono e reflexos patológicos (sinais de Babinski); no lado oposto da lesão, evidencia-se por analgesia e termoanestesia, que se iniciam dois a três dermatometros abaixo do nível da lesão, por atrofia segmentar e perda de sensibilidade ipsilateral.

Lesões localizadas abaixo da primeira vértebra lombar atingem, logicamente, a cauda equina e não a medular. A paralisia parcial resultante nunca será espástica, os reflexos não se tornam exaltados e os distúrbios esfinctéricos são comuns. O prognóstico para recuperação é bom, uma vez que os elementos principais são poupados, atingindo-se somente as raízes nervosas cujas regenerações são possíveis.

Lesões completas do cone medular são responsáveis por perda de função sexual e distúrbios esfinctéricos, além de distúrbios sensitivos e motores segmentares, atingindo vários dermatomos. Devido às pequenas dimensões do cone medular, lesões dessa área normalmente estão associadas à lesões da medula imediatamente acima, e de raízes da cauda equina, imediatamente abaixo.

Lesões nos segmentos torácicos se localizam pela análise do nível de sensibilidade. Se localizadas entre o oitavo e o 11º segmentos, além de paraplegia, há paralisia da metade inferior dos músculos; se acima do 8º segmento, a paralisia dos músculos abdominais é completa.

Lesões ao nível do primeiro segmento torácico e último cervical frequentemente apresentam, no lado da lesão, a síndrome de HORNER (miose, enoftalmo, ptose palpebral superior parcial e anidrose da face), resultante do comprometimento de fibras simpáticas que acompanham a primeira raiz dorsal. Há também distúrbios de sensibilidade correspondentes aos demartomos C8 e T1 (borda interna do membro superior e dedo mínimo), e fraqueza muscular dos pequenos músculos da mão, além da sintomatologia usual abaixo da lesão (paraplegia, etc.). Abdução e rotação dos braços, com flexão dos antebraços indicam lesão ao nível do sexto dermátomo cervical. Abdução e rotação dos braços, com flexão apenas dos antebraços indicam lesão ao nível do sétimo dermátomo cervical.

Lesões acima do sexto dermátomo cervical produzem tetraplegia, incluindo paralisia dos músculos intercostais. Lesões completas acima do quinto dermátomo   são incompatíveis com a vida, por apresentar paralisia do diafragma. A secção medular cervical paralisa a sudorese abaixo da lesão e a concentra na cabeça e pescoço.

ESQUEMA DOS DERMÁTOMOS

EXAMES COMPLEMENTARES – São os exames complementares fundamentais para o paciente portador de trauma raquimedular: radiografias da coluna, raquicentese, mielografia, tomografia computorizada da coluna, mielotomografia e ressonância nuclear magnética da coluna.    

RADIOGRAFIA DA COLUNA - Comprovando que não há estado de choque traumático, todos os pacientes devem ser submetidos à radiografia de coluna, no nível suspeito. Normalmente projeções anteroposterior e lateral fornecem informações satisfatórias, mas casos há em que lesões só são visualizadas com incidências em oblíquas. Durante a obtenção das radiografias, é de máxima importância os cuidados já mencionados no transporte e manejo do paciente. Pacientes com fratura luxação da coluna e lesão medular podem sofrer compressão da medula, ao serem submetidos uma manipulação intempestiva na mesa de exames. Nos casos suspeitos de lesão cervical, é imperativo que a tração cervical seja mantida durante o estudo radiológico e não se permitam rotações da cabeça em relação ao resto do corpo.
As radiografias podem revelar fraturas das apófises espinhosas, das lâminas, do corpo vertebral, das facetas articulares, fraturas com luxações, luxações simples ou presenças de fragmentos ósseos ou corpos estranhos no canal vertebral.
RAQUICENTESE DA COLUNA - São procedimentos comuns em quase todos os pacientes. Constituem exceção os casos de feridas penetrantes que são submetidos a intervenção imediata e os casos com exame neurológico negativo. Na presença de fraturas ou luxações, o máximo de cuidado é exigido ao colocar-se o paciente em decúbito lateral apropriado para a função: o paciente deve ser girado em um só todo, como se fora uma barra rígida, para o que são necessárias três ou mais pessoas; havendo lesão cervical, deverá ser colocada uma tração que manterá todo o tempo a estabilidade da coluna; as pernas são fletidas cuidadosamente, ligeiramente separadas por travesseiros colocados entre os joelhos;  para se efetuar uma raquisentese, não se permite flexão da coluna.

Feita a raquicentese, a prova de QUECKENSTEDT STOOKEY é indispensável para revelar a presença de bloqueio, o que indica tratamento cirúrgico imediato. A prova QUECKENSTEDT STOOKEY pode ser negativa na primeira punção e demonstrar bloqueio em punções subsequentes, o que significa progressão de edema da medula ou a presença de hemorragias intra ou perimedulares. Um liquor hemorrágico, nos primeiros dias após o acidente, significa hemorragia subaracnoidea que, normalmente acompanha laceração da medula. Nos casos subagudos liquor amarelado, com aumento das taxas de proteínas, é sugestivo de bloqueio.

MIELOGRAFIA DA COLUNA - Se a prova de QUECKENSTEDT STOOKEY revelou bloqueio total, e este não está bem localizado clínica e radiologicamente, ou se a prova de QUECKENSTEDT STOOKEY for normal e se suspeita de bloqueio parcial, há indicação para mielografia. O contraste é injetado por via lombar, por exemplo, e pela fluoroscopia acompanha-se a decida deste contraste, basculando a mesa para a posição de TRENDELENBURG. Logicamente o nível de parada do contraste corresponderá ao nível inferior da lesão.

TOMOGRAFIA COMPUTORIZADA DA COLUNA -  Este exame torna-se imprescindível,   no sentido da visualização da lesões do trauma raquiomedular, localizando-as   tomograficamente; o problema é que nem todos os hospitais públicos estão aparelhados, porém já existem em funcionamento nos denominados Hospitais Centrais como, por exemplo, Souza Aguiar e Miguel Couto, no Rio de Janeiro, e Pronto Socorro Central de São Gonçalo, naquela cidade fluminense.

MIELOTOMOGRAFIA -  Associação  da técnica mielográfica com a tomografia computadorizada da coluna. 
RESSONÂNCIA NUCLEAR MAGNÉTICA DA COLUNA - O exame é mais completo do que a tomografia, no sentido de localizar, tridimensionalmente o trauma raquimedular. Está disponível somente em hospitais particulares.

TRATAMENTO 

Os pacientes vítimas de trauma raquimedular devem ser movimentados com muito cuidado, imediatamente após o traumatismo, para evitar deslocações do osso fraturado ou luxado, e agravamento da lesão medular. Sua remoção só deverá ser efetuada em maca própria, rígida ou em tábua, a fim de manter toda a coluna mais retificada possível. O pescoço deverá ser mantido em extensão, e deverá ser evitado todo e qualquer movimento, utilizando, para tal fim, um cabresto.

TRAÇÃO CERVICAL - O tratamento de emergência se refere a aplicação de tração cervical nos casos em que há luxação, com ou sem fratura da coluna cervical. Durante o transporte do paciente, o médico deverá efetuar uma tração, utilizando as próprias mãos ou instituindo a colocação de um cabresto de couro equipado com pesos de 7 a 10 quilos. Não é aconselhável o uso do cabresto por muito tempo, devido à irritação da pele ao nível do queixo e face, causando, inclusive, dificuldades na alimentação do paciente.

O processo ideal de tração cervical é por meio do aparelho de VINKE, que é colocado por simples anestesia local, sobre a cabeça do paciente, previamente raspada.

A tração pode ser mantida com o paciente em posição horizontal, oblíqua ou vertical. Devido a muitos pacientes estarem paraplégicos ou tetraplégicos, seria ideal, em vez da utilização de camas, o emprego do arcabouço de STRIKER. A intervalos semanais, deve-se repetir as radiografias da coluna cervical, pelo que se vai documentando a redução. 

Normalmente, a tração permanece por um período de seis a oito semanas, após o que, então, a cabeça e pescoço do paciente devem ser imobilizados com gesso, utilizando-se um aparelho tipo Minerva, que se conserva por um período de seis meses.

Na falta do aparelho de VINKE, pode-se utilizar o aparelho de CRUTCHFIELD, mais antigo e menos confortável. A quantidade do peso a ser colocado, quando houver comprometimento da coluna cervical, será o da tabela anexa (veja, logo abaixo). Em caso de não se dispor de nenhum dos aparelhos, pode-se fazer um par de orifícios de trepanação, de cada lado onde devem ser inseridos os fios de aço para tração.

TABELA   ANEXA 

	NÍVEL
	PESO MÍNIMO KG
	PESO MÁXIMO   KG

	1ª Vértebra Cervical
	           2,5
	 5 

	2º Vértebra Cervical
	           3
	 5      a  6

	3ª Vértebra Cervical
	           4 
	 5      a   7,5

	4ª Vértebra Cervical
	           5
	 7,5   a   10

	5ª Vértebra Cervical
	           6
	 10    a    12,5 

	6ª Vértebra Cervical
	           7,5
	 10    a    15

	7ª Vértebra Cervical
	           9
	 12,5 a     17,5


FERIDAS PENETRANTES - Pacientes com feridas penetrantes de medula (projéteis de arma de fogo, arma branca, estilhaços, esquírolas ósseas) frequentemente apresentam lesões múltiplas em diferentes partes do organismo, e o tratamento das outras lesões não deve, de forma nenhuma, ser protelado. No mais das vezes, tem prioridade, pela gravidade do choque traumático ou hemorrágico. As feridas penetrantes da medula frequentemente se associam a concussão, laceração, compressão, hemorragias e secção da medula.

TRATAMENTO CIRÚRGICO - Toda esperança de recuperação está em relação direta com o fato de se liberar a medula da compressão sofrida. A correção da angulação e deslizamento vertebral ( em especial da coluna cervical) pode ser de bom prognóstico.

A laminectomia não será indicada nas seguintes circunstâncias:

a)  Quando uma paralisia incompleta manifesta melhoria constante durante as primeiras 24 horas.

b)   Se as vértebras estão mal alinhadas, mas a prova de QUECKENSTEDT STOOKEY for negativa.

c)  Quando a duração de uma paralisia total não tiver ultrapassado as 24 horas.

d)  Sempre que os pacientes com lesão da medula espinhal não experimentarem choque traumático.

A laminectomia será realizada  com urgência nos seguintes casos:

a)  No caso de haver uma paralisia incompleta, com aumento do déficit neurológico durante as primeiras 12 a 24 horas.

b)  Quando a paralisia for parcial ou total, e a prova de QUECKENSTEDT STOOKEY for positiva, depois de um acidente de menos de 24 horas de evolução, cujas radiografias revelem desligamento vertebral, indicando grande compressão ou uma secção de medula.

c)  Se uma paralisia incompleta  não melhora dentro das primeiras 24 horas, apesar do realinhamento das vértebras.

d)  Sempre que as lesões atingirem a cauda de cavalo.

e)  Uma indicação quase absoluta para a laminectomia torácica, no entender de KAHR, é quando as radiografias mostram uma deformação tão acentuada, que tornará impossível, no futuro, o apoio do peso corporal, ou quando uma giba traumática seja tão grande, que tornará inevitável uma lesão por decúbito direto sobre ela, devendo expor a duramater, realinhando-se as vértebras e realizando-se uma artrodese.

Além da laminectomia em si, outros cuidados se fazem necessários, que são os seguintes:

· Se tratar-se de lesão da coluna cervical, deverá ser instalada, imediatamente, tração com o aparelho de VINKE ou, na sua falta, com o de CRUTCHFIELD.

· No tocante à limpeza externa, raspar completamente ampla área ao redor do ferimento, lavar com escova, água e sabão (neutro). Utilizar antissépticos comuns.

· Debridar completamente a ferida, com excisão de todo o tecido necrótico e de todos os detritos. Se a porta de entrada está afastada da linha mediana, deve ser debridada em separado, acompanhando-se, de fora para dentro, todo o trajeto da penetração, seguindo-se, então, a  laminectomia na linha mediana.

· Proceder à laminectomia com cautela, para não empurrar para dentro do canal vertebral possíveis fragmentos ósseos. A laminectomia se faz com maior segurança expondo-se inicialmente as áreas proximal e distal à lesão, que é, assim, a última a ser investigada e debridada de fragmentos ósseos ou corpos estranhos.

TRATAMENTO CIRÚRGICO  

DO TRAUMA RAQUIMEDULAR NA EMERGÊNCIA

Para elucidar este tópico, vamos apresentar, como exemplo, dois dos inúmeros casos por nós operados nas emergências do Hospital Estadual Getúlio Vargas do Rio de Janeiro, e do Pronto Socorro Central de São Gonçalo, Estado do Rio de Janeiro, como médico neurocirurgião de plantão.

CASO I

O paciente S.A.O. deu entrada no serviço de emergência, com ferimento perfurocontuso nas costas e ombro direito, por projétil de arma de fogo, vítima de assalto à sua residência.

Pelo exame inicial, verificou-se que o paciente encontrava-se desperto, lúcido, orientado no tempo e no espaço, mas em estado de choque emocional, com fortes dores, apresentando ferida perfurocontusa em ombro direito, transfixante e sem fraturas, ferida perfurocontusa cega, nas costas, ao nível da região dorso lombar esquerda, provocadas por projétil de arma de fogo. Paciente com paraplegia sensitiva motora com nível em L1 L2, ausência de reflexos bulbo cavernoso e cremastérico. Foi levado ao RX, revelando-se: projétil de arma de fogo alojado à direita e posterior da coluna dorso lombar, com fragmentos metálicos na altura T11 e T12. O RX de tórax foi considerado normal.

Com os sinais vitais preservados, o paciente foi imediatamente removido para sala de cirurgia onde, após uma raquicentese — sendo a prova de QUENCKENSTEDT STOOKEY positiva, indicando a presença de bloqueio medular — foi o paciente submetido a uma laminectomia descompressiva.

A técnica de laminectomia utilizada foi a recomendada por  BANCROFT e PILCHER,  e por  POPPEN.  Paciente colocado em decúbito ventral, após os cuidados de assepsia e antiassepsia, em T10 e L1, foi feita a incisão superficial com bisturi e a hemostasia da pele feita com pinças de Kelly. Incisão longitudinal do tecido subcutâneo e do fascia expõe a ponta das apófises espinhosas. Faz-se secção lateral das inserções ligamentosas e musculares das apófises, seguida de descolamento subperiósteo com rugina reta, até se obter campo suficiente para colocação de afastadores ortostáticos que afastem satisfatoriamente toda a massa muscular paravertebral. Após a limpeza das partes moles, teremos, então, à vista, os processos espinhosos que no paciente encontravam-se fraturados pela penetração do projétil de arma de fogo, juntamente com as lâminas vertebrais de T12.  Removeu-se com pinças goivas as apófises espinhosas e os ligamentos interespinhosos de T10 a L1, e o ligamento amarelo que liga uma lâmina à outra.  Procedeu-se, então à laminectomia propriamente dita da área afetada, quando verificamos uma lesão completa de medula e respectiva duramater, e retiramos os fragmentos de projétil de arma de fogo e de esquírola óssea situados dentro do canal medular

A seguir, foi feita a hemostasia dos plexos venosos que sangravam abundantemente, com a ajuda de aspiração constante e coagulação com termocautérico. Quando o campo cirúrgico  encontrava-se completamente limpo, sem presença de sangramento, pudemos, então, fazer um inventário, pelo qual notamos uma lesão total de medula, ao nível de T11 T12, não observando sinais de batimento medular.

Procedeu-se, então, ao fechamento dos planos cirúrgicos, com fio de catgut 2-0, fechando a pele com pontos separados, com mono nylon 2-0, deixando na porção caudal um dreno de Pen-Rose. Foi providenciado curativo compressivo, encaminhando-se, a seguir, o paciente ao centro de tratamento intensivo.

No pós-operatório, dois dias depois da internação no CTI, foi o paciente removido, e por mim acompanhado durante sete dias, período este que transcorreu sem nenhuma anormalidade, devido aos cuidados intensivos prestados pela enfermagem e a perfeita cobertura antibiótica.

O paciente não apresentou melhoras na paraplegia, que permaneceu com nível L1 L2 (raiz das coxas), utilizando sonda de alívio para urinar, com perfeito controle dos esfíncteres, sem queixas das terríveis dores, devido a compressão raqueana e intercostais provocadas pelas esquírolas ósseas e fragmentos de projétil de arma de fogo no canal medular.

O paciente teve alta hospitalar com ferimento cirúrgico totalmente cicatrizado, paralisia flácida de membros inferiores, usando sonda de alívio, sendo enviado à A.B.B.R., onde efetuaria tratamento fisioterápico especializado.

CASO 2

A paciente C.A.S. deu entrada no serviço de emergência, com ferimento perfurocontuso na região malar direita e ombro direito, por projétil de fogo, disparado por seu cônjuge, por crise de ciúmes.

No exame inicial, a paciente apresentava-se torporosa, reagindo aos estímulos álgicos, atendendo mal às solicitações verbais, com pupilas isocóricas, midriáticas, fotoreagentes, rigidez de nuca, tetraplégica, com nível sensitivo em C6 C7, ferida cega por projétil de arma de fogo, na região malar direita e ombro direito, hematoma palpebral esquerdo, escoriações generalizadas; porém, respirava espontaneamente, sem necessidade de aparelhos mecânicos.

O Raio X revelou a presença de projétil de arma de fogo dentro do canal raquimedular, ao nível C6. Feito raquicentese, a prova de QUENCKENSTED STOOKEY foi positiva, sendo a paciente encaminhada à sala de cirurgia, para laminectomia descompressiva.

A técnica e o procedimento para a laminectonia foram os mesmos utilizados e relatados na apresentação do caso anterior, só mudando a anatomia da coluna torácica para a coluna cervical. A paciente foi submetida a uma laminectomia descompressiva de C5 a C7, com retirada de fragmentos de projétil de arma de fogo de dentro do canal medular. Após hemostasia cuidadosa do campo operatório, notamos a presença duma lesão parcial da duramater, que foi devidamente suturada com fio de mononylon 6-0, e tivemos o gosto de observar que, após a retirada dos fragmentos de projétil de arma de fogo, esquírolas ósseas e hematomas de dentro do canal, a medula cervical voltou novamente a pulsar, sincronicamente com os batimentos cardíacos da paciente.

Feito o fechamento por planos com fios catgut 3-0, e fechamento da pele com pontos separados com fio de mononylon 3-0, foi imobilizada com colar de SHANTZ, gessado, e enviado ao centro de tratamento intensivo.

Duas horas após, a paciente foi por mim examinada, no CTI, e tive a satisfação de constatar o início dos movimentos de membros superiores, com baixamento do nível de sensibilidade para linha bimamilar T4 T5, havendo uma chance de bom prognóstico para o caso, o que realmente mais tarde se confirmou.

OUTRAS INDICAÇÕES DE EMERGÊNCIA

· Se, ao radiografar o paciente, descobre-se fragmentos ósseos no canal vertebral, ou ao fazer a raquicentese, revela-se a presença de bloqueio, o paciente deverá ser submetido a laminectomia. No primeiro caso, os fragmentos ósseos são removidos, e no segundo caso, controlam-se as hemorragias (epidural, subdural, intramedular) ou descomprime-se a medula (congestão e edema).

· A síndrome aguda de lesão anterior da medula, produzida por hérnia aguda de disco intervertebral com compressão da medula, necessita intervenção imediata, indicação de que o bloqueio liquórico produzido por esta lesão, já evolui para mau prognóstico, mesmo que clinicamente a síndrome não tenha sido reconhecida.

· Como a hematomielia atinge predominantemente a substância cinzenta ao nível do canal central da medula, sua sintomatologia se assemelha à da seringomielia, em que a sensação térmica e dolorosa desaparecem nos dermátomos correspondentes à área hematomiélica, por compressão das fibras condutoras dessas modalidades de sensibilidade, ao nível de sua decussação anterior ao canal central da medula. As colunas posteriores normalmente não são atingidas, garantindo-se a preservação de tato, vibração e sentidos de posição e movimento. Se a hematomielia se estende lateralmente, atinge os feixes piramidais, lesando primeiramente os mais internos, correspondentes aos membros superiores, produzindo fraqueza ou paralisia dos movimentos das mãos e dos braços; extensão maior lesa, a seguir, as fibras correspondentes  aos membros inferiores, causando tetraplegia; ordinariamente salvam-se as fibras correspondentes à região sacra. Extensão da direção dos cornos anteriores da medula fará aparecer, nos músculos correspondentes aos segmentos lesados, paralisia flácida, com atrofia e arreflexia. Sintomas mais complexos podem resultar de hematomielia de grandes proporções, por comprometimento das colunas laterais, anteriores e posteriores. Quando os sintomas de hematomielia ou seringomielia se agravam meses depois do trauma raquimedular, pensa-se que o fluido esteja se acumulando progressivamente na cavidade hematomiélica; justificando-se uma laminectomia tardia, com incisão do sulco dorso medial para evacuação da cavidade. Entretanto, felizmente, para o paciente, as hematomielias pós-traumáticas tendem a resolver-se espontaneamente.

· O trauma raquimedular pode originar tardiamente uma hérnia de disco intervertebral crônica.

· O tratamento das lesões ósseas (fraturas luxações), dependendo de sua gravidade, poderão exigir medidas que vão desde simples repouso no leito, em posição adequada, até colocação de aparelhos de gesso ou redução cirúrgica.

Como exemplo, temos o caso do paciente A.F.M., de 43 anos, vítima de trauma raquimedular devido a acidente automobilístico com fratura luxação de T3/T4 evoluindo com paraplegia sensitivo motora, com nível a T5/T6. Devido a instabilidade da coluna e agravamento do quadro neurológico, foi submetido a uma cirurgia de fixação da coluna torácica, com duas hastes de hallis de T3/T10 bilateral, evoluído com excelente prognóstico. Hoje, totalmente recuperado, leva uma vida absolutamente normal.   

· Tratamento clínico - O paciente traumatizado de coluna é um politraumatizado, e como tal deve ser tratado, ou seja, toda a rotina para grande traumatismo deverá ser posta em prática, como punção abdominal, radiografia de tórax, hematócrito, etc.

· Choque medular - Como já vimos, o choque medular é caracterizado por paralisia motora completa, com perda de sensibilidade total, perda do tono muscular, arreflexia completa abaixo do nível da lesão, com perda do controle dos esfíncteres. Nas lesões parciais da medula, o choque medular produz reações vasculares e edema da medula, dando origem a uma secção temporária completa, a ser medicada com Dexametosona, dose de início da medicação.  Empregamos 40 mg, que equivale a 10 ml, utilizando, como dose de manutenção, 10 mg, ou seja 2,5 ml, a cada 6 horas, que serão paulatinamente retirados, dependendo da evolução do caso, até atingir a dosagem de 4 mg = 1 ml Ev, de 6 em 6 horas, que, por sua vez, será também retirada paulatinamente da prescrição, o que quer dizer, 4 mg = 1ml Ev de 8 em 8 horas, passando para 4 mg = 1ml diários, até que, com o desaparecimento do choque medular, reapareçam os reflexos e funções neurológicas dos elementos anatomicamente íntegros.


Prevenimos a hemorragia digestiva com o emprego de cimetidine 300 mg Ev, de 6 em 6 horas, que iremos suprimindo também paulatinamente, de acordo com a diminuição da dosagem da dexametasona.


Caso seja necessária uma cobertura antibiótica, utilizamos, por exemplo, Amplicilina ou Cefelosporim 1g, associados ao emprego de um aminoglicosídeo, como Garamicina de 80 mg.   

PROFILAXIAS

O paciente politraumatizado, que apresentou um trauma raquimedular, é enviado — da sala de exame, ou da sala de cirurgia — à enfermaria, para repouso e observação. Será, então, submetido a exames periódicos, com a finalidade de surpreender, logo de início, o aparecimento de alguma infecção, ou de anotar as melhoras que possam permitir uma reavaliação do prognóstico inicial. Os maiores problemas de enfermagem referem-se aos pacientes com paraplegia ou tetraplegia, que, logicamente, necessitam de mudanças constantes do decúbito, combinada as fraturas e luxações da coluna que, por sua vez, exigem imobilidade total da mesma.

ALGUNS PONTOS  A DESTACAR

1. Dor - O problema da dor, normalmente no pós-operatório, deve ser resolvido com o emprego de analgésicos usuais (Novalgina, aspirinas, etc.), reservando-se o uso de morfina e seus derivados para os casos mais graves, como pacientes com lesões  cervicais,  torácicas ou lombares. Em casos  de graves lesões da coluna cervical, torácica ou da coluna lombar, justifica-se exploração do local da lesão com a finalidade de desfazerem-se aderências, aproveitando-se a oportunidade para praticar, se indicada, rizotomia posterior de dois ou três segmentos. Quando a dor se transforma em problema incontrolável, a cordotomia anterolateral tem indicação e, em caso de falha desta, há casos em será indicada uma lobotomia pré-frontal.

2. Cama - A cama deve ser firme, com um colchão de espuma de borracha colocado sobre estrado de madeira. É importante que se mantenham os lençóis limpos, secos e livres de dobras ou rugas, mudando-se sempre que necessário. É boa norma pulverizar com talco os lençóis, bem como o paciente. Em lesões complexas, o leito ideal para o paciente é o arcabouço de STRIKER.

3. Prevenção das úlceras de decúbito - Cama sempre seca e limpa, com lençóis bem passados, recobertos por talco; troca das roupas do corpo e da cama sempre que sujos ou molhados; mudança frequente do decúbito (a cada 2 horas), uso de dietas com alta caloria, alta proteína e vitaminas, e, se necessário, transfusões para conservar a taxa de hemoglobina acima de 14 g e concentração de proteína sérica acima de 6,5 g; proteção especial para os tornozelos, quadris e sacro, colocando-se travesseiros de espuma de borracha sob o corpo, de tal forma que essas porções não se apoiem diretamente sobre o leito, ficando sempre em contato com o ar; banhos frequentes, à base de álcool, talco e massagens, constituem as medidas essenciais à profilaxia das escaras. Algumas clínicas têm utilizado pele de carneiro, com a respectiva lã, como forro dos colchões, para a prevenção do atrito e, consequentemente,  a prevenção das escaras de decúbito.

4. Excreções - No início aplica-se enemas diariamente, e depois a cada dois a três dias; óleo mineral deve ser dado pela boca, todas as noites, para facilitar a eliminação de fezes.

Uma sonda de Foley deve ser colocada na bexiga  logo no primeiro dia, sob condições rigorosamente assépticas. A sonda evita a hiperdistensão da bexiga, se houver retenção, e a cama molhada, provocada pela incontinência. Deve conservar-se fechada, para ser aberta a cada 6 horas, com o fim de esvaziar a bexiga periodicamente, mantendo-lhe o tono. A bexiga deve ser irrigada a cada 6 horas.

Antibióticos e quimioterapeuticos, empregados para profilaxia de infecções no pulmão, ou nas feridas, auxiliam também a manter o trato urinário livre de infecções. Caso ocorra uretrite, abscesso periuretral, prostatite, epidimite ou orquite, impõe-se uma cistomia suprapública, sempre em conferência com o médico especialista.

5. Alimentação e hidratação - Na profilaxia das escaras de decúbito, a dieta deve ser rica em alta caloria, alta proteína e vitaminas. Caso não haja cooperação do paciente para alimentar-se, suplementos devem ser administrados por via venosa, sendo particularmente útil o emprego repetido de transfusões de sangue com controle por hemogramas. A hidratação deverá ser mantida com um mínimo de 3.000 ml de fluidos, diariamente, para um adulto.

6. Profilaxia de infecções - Antibióticos e quimioterápicos devem ser cuidadosamente empregados,  não só quando houver feridas abertas, como para evitar infecções pulmonares e urinárias. A mudança frequente de posição no leito, favorece  a conservação do bom estado pulmonar. A presença da sonda na bexiga contribui para o aparecimento de infecções urinárias; deve ser trocada semanalmente e retirada tão logo se perceba a micção automática pode se desenvolver. A cobertura antibiótica no caso de infecções urinárias deverá ser feita após ter-se solicitado a cultura e antibiograma da urina, a fim de erradicar, com o antibiótico certo, as bactérias específicas. O repouso forçado, em decúbito, é responsável pelo aparecimento de osteoporose e acentuado aumento de cálcio na urina. Esse aumento de cálcio, aliado à estase urinária na pelve dos rins, que ocorre no paciente mantido em decúbito prolongado, favorece a formação de cálculos urinários que, por sua vez, contribuem para a instalação de pielonefrite crônica. É, portanto, indispensável que se permita ao paciente a posição assentada, com transferência para cadeira o mais cedo possível.

7. Reabilitação - O plano de reabilitação dos pacientes deve ser posto em prática ainda na fase aguda, consistindo, a princípio, de massagens e manipulação de todas as articulações. Passada  a fase aguda, o paciente deve ser transferido para um serviço de reabilitação, com a finalidade de aproveitar ao máximo os movimentos disponíveis, no sentido de tornar-se autossuficiente. No sentido de reabilitação, há necessidade de se continuar com cuidados referentes à bexiga neurogênica, cabendo ao médico urologista indicar, quando necessário, cistometria, cistouretrografia, cistoscopia, bloqueios do nervo pudendo e ressecção transuretral do esfincter  da bexiga.

8. Espasmos - Alguns pacientes desenvolvem paraplegia em flexão, com espasmos brutais, provocados por estímulos mínimos nas pernas ou nos pés. Esses espasmos impedem o progresso do paciente no programa de reabilitação e devem ser controlados por medidas neurocirúrgicas. Destas, a mais fácil é a injeção de álcool a 95º nos espaços subaracnoides lombares, procedimento que se reserva a paciente com secção completa da medula e ausência absoluta de controle vesical. A injeção é indolor e proporciona anestesia na área posterior das nádegas, incluindo pequenas porções das coxas e região perineal.

Caso o paciente retenha algum controle vesical, apesar da seção completa da medula, a intervenção de escolha é a rizotomia anterior bilateral, com secção das raízes anteriores a partir da 10ª raiz torácica até a 1ª raiz sacra. Não se podem incluir a 2ª e 3ª raízes sacras, que seriam responsáveis pelo controle vesical.

9. Estado emocional - O paciente vítima de trauma raquimedular está sujeito a ansiedade, depressão e psiconeuroses em geral, necessitando, muitas vezes, da contribuição do médico psiquiatra, e do tratamento psicoterápico.

COMENTÁRIOS

Concluímos, portanto, que o tratamento do paciente traumatizado de coluna começa no próprio local de socorro, sendo indispensável a perfeita imobilização do paciente, principalmente quando se trata de lesão de coluna cervical, o que deverá ser providenciado por meio da colocação de um cabresto, fixado pelas mãos do médico socorrista, ou então pela colocação de pesos.  A remoção do paciente deverá ser processada com todo cuidado, utilizando-se macas desmontáveis articuladas, que se encaixam por baixo do paciente, evitando mobilizações indesejáveis.

Não podemos esquecer que o paciente vítima de trauma raquimedular é um politraumatizado, sendo, portanto, indispensável uma abordagem que vise este fato, ou seja, pela qual se verifique e controle as situações que representam risco imediato de vida, que são três: obstáculos à ventilação e expansibilidade pulmonar, choque hemorrágico e tamponamento cardíaco. Basta, portanto, uma avaliação rápida da gravidade do paciente, que vise às condições respiratórias, cardiocirculatórias, lesões hemorrágicas externas e, claro, um exame neurológico rápido e orientado quanto ao tipo de lesão raquimedular.

Chegando ao serviço de emergência, deverá ser medicado sintomaticamente, e encaminhado, de imediato, ao serviço de raio X, onde será submetido a um minucioso estudo radiológico. A raquicentese, e consequente prova de QUENCKENSTEDT STOOKEY, quando positivas, somadas à orientação radiológica, indicariam a remoção imediata do paciente para o centro cirúrgico, onde seria submetido a uma laminectomia exploradora que, muitas vezes, feita no momento hábil (antes de 24 horas após o acidente), leva a um prognóstico inteiramente favorável e, consequentemente, à recuperação e retorno para o convívio social e familiar de um elemento que horas antes estava a um passo da morte, ou duma lesão irreversível de medula. 

CAPÍTULO XII
O que é hérnia de disco

Não poderia encerrar este livro sem abordar uma patologia que aflige um número incontável de pessoas, que é a hérnia de disco. Geralmente associada mais às dores que provoca do que aos déficits neurológicos que às vezes causa, a hérnia de disco pode prejudicar tanto por um, quanto por outro desses aspectos, e é da síntese das duas particularidades que este mal pode levar a um terceiro e trágico ponto que é a incapacitação. 

A hérnia de disco, no entanto, não é uma fatalidade à qual devamos nos conformar. É um processo patológico em certos casos prevenível, sempre tratável e pode ter minimizados em alto nível os seus inconvenientes. 

Exatamente em vista dessa importância, e sem a pretensão de esgotar o assunto, optei por encerrar esta nossa conversa sobre os Fundamentos da Neurologia com alguns pontos importantes sobre a hérnia de disco, sua natureza, sintomas gerais e inconvenientes, e as formas de se tratá-la, no intuito, sobretudo, de prestar informação fundamental, a qual poderá ser aprofundada e complementada numa outra oportunidade.
Hérnia de disco cervical

 
Os pacientes portadores de hérnia de disco cervical comparecem ao consultório queixando-se de cervicalgia, com irradiação para os membros superiores. O exame neurológico normalmente evidencia alterações do tônus muscular, presença de atrofias musculares, e alteração dos reflexos osteotendinosos tricipitais,  bicipitais, estiloradiais e flexores dos dedos que, nos casos específicos de hérnia cervical, podem estar reduzidos. 
Os exames imagéticos a se efetuar são: ressonância magnética de coluna cervical, tomografia computadorizada de coluna cervical, raio x de coluna cervical, e o exame de eletroneuromiografia com potencial evocado somatossensitivo de região cervical anterior e posterior, e dos membros superiores direito e esquerdo, para investigação dos comprometimentos dos nervos periféricos. 

 

 Hérnia de disco dorsal ou torácia
 
São formas mais raras deste mal. Os pacientes costumam alegar dores na região abaixo da escápula com irradiação para o tórax anterior e posterior, que muitas vezes  se acentuam com os movimentos respiratórios e são seguidas de dormência na mesma região. O diagnóstico é efetuado pelo exame neurológico, que pode evidenciar alterações do tônus e atrofias musculares, e exame imagéticos como: ressonância magnética de coluna dorsal ou torácica, tomografia computadorizada de coluna  dorsal ou torácica,  raio x da coluna dorsal ou torácica. Exame eletroneuromiográfico, com potencial evocado somatossensitivo da região torácica anterior e posterior deverá também ser solicitado, para estudo de comprometimento dos nervos periféricos.

 

Hérnia de disco lombar

 

Os pacientes portadores de hérnia de disco lombar via de regra queixam-se de lombalgia e dormências às vezes acompanhadas de irradiação para os membros inferiores, seguidas de claudicação à marcha. O exame neurológico  torna evidentes  alterações da tonicidade muscular, atrofias musculares e presença do sinal de Lassegue positivo. Este último resulta de exame com o paciente deitado em decúbito dorsal, e tendo mobilizada a perna a 90° em relação ao plano horizontal da mesa de exames. O paciente alegará dor em determinado grau. A dor terá, então, determinado o seu grau correspondente ao sinal de Lassegue.  Por exemplo, se o paciente ao ter movimentado o membro inferior direito, a 45 º, alega dor,  isto indica sinal de Lassegue positivo a 45º à direita; e, se  ao ser movimentado o membro inferior esquerdo, ele alegar dor a 30º ,  isto indica, então,  sinal de Lassague positivo a 30° a esquerda. O sinal de Lassague positivo é  forte indicativo de o paciente ser portador de uma hérnia de disco lombar. Usando um martelo de reflexos, o examinador vai realizar a verificação do reflexo patelar ( na patela, pelo joelho),  e o reflexo aquileu ( pelo tendão de aquiles),  que estarão reduzidos, no caso de existência de hérnia de disco lombar . Os exames imagéticos serão fundamentais para o diagnóstico do nível ou dos níveis da hérnia de disco lombar. O mais solicitado é a ressonância magnética da coluna lombar, que às vezes deve ser executada com carga , para que se estude a instabilidade da coluna afetada; a  tomografia computadorizada da coluna lombar ,para evidencia melhor a marcação do nível da hérnia de disco; estudo radiológico ortostático da coluna lombar em AP (frente e perfil), e  hemodinâmico da coluna lombar, com a incidência perfil em flexão e perfil em extensão. Quando existirem dois ou mais níveis de hérnias de disco, uma discografia  será solicitada, exeme em que um contraste é injetado no disco doente, levantando a necessidade de tratamento cirúrgico. O exame de eletroneuromiografia com potencial evocado somatossensitivo da região lombar e sacra, e dos membros inferiores direito e esquerdo, também é solicitado para estudo das neuropatias periféricas causadas pela hérnia de disco lombar, que muitas vezes levam a atrofias dos músculos inervados pelos mesmos.
A coluna  vertebral

Grosso modo, a coluna vertebral é uma estrutura dividida em parte anterior e posterior. A primeira consiste em corpos vertebrais cilíndricos, articulados por discos intervertebrais e unidos por ligamentos longitudinais anteriores e posteriores. Os elementos posteriores estendem-se a partir dos corpos vertebrais como pedículos e lâminas que formam, com as faces posteriores dos corpos vertebrais e ligamentos, o canal vertebral. Lateral e posteriormente, projetam-se processos espinhais e transversos, onde os músculos se inserem. A estabilidade da coluna depende da integridade dos corpos vertebrais, discos intervertebrais, ligamentos e musculatura.

Uma unidade funcional vertebral (UFV) consiste de duas vértebras adjacentes com o disco interposto e todas as estruturas associadas: articulações, cápsulas, ligamentos, músculos e estruturas neurovasculares. Os discos intervertebrais são estruturas constituídas de um núcleo polposo firme, cercado por anel de fibrocartilagem e tecido fibroso, que liga duas vértebras. A UFV forma um complexo triarticular com uma articulação cartilagínea ou sínfise, anteriormente (disco intervertebral), e duas articulações sinoviais, posteriormente (articulações facetárias). A segunda vértebra de uma UFV é, ao mesmo tempo, a primeira vértebra da UFV seguinte, e assim nenhum segmento da coluna vertebral é considerado independentemente e isolado. Alterações em uma estrutura ou articulação repercutem nas outras, com sobrecarga, maior desgaste e aceleração do processo degenerativo. A sobrecarga nas articulações facetárias resulta em desgaste da cartilagem articular e exposição do osso subjacente, que responde com formação óssea (osteófito), hipertrofia cápsulo-ligamentar e instabilidade da coluna. O traumatismo agudo ou crônico repetitivo, ao longo da vida, causa inicialmente fissuras no ânulo fibroso, envoltório do disco intervertebral, fragilizando-o e favorecendo herniação do núcleo polposo (hérnia de disco), com possível compressão das estruturas nervosas adjacentes. Por sua vez, a diminuição do espaço intervertebral consequente a uma discopatia gera formação de osteófitos vertebrais e sobrecarga secundária nas articulações facetárias. Durante a ocorrência desses eventos, pode haver aparecimento de sintomas resultantes da inflamação das estruturas degeneradas ou da compressão sobre as estruturas nervosas, devido a instabilidade, hipertrofias ósseas ou cápsulo ligamentares.

A hérnia de disco cervical
As regiões da coluna com maior mobilidade são a lombossacra e a cervical, as quais, por isso mesmo, são as mais sujeitas à lesão. A hérnia de disco cervical acomete mais frequentemente os discos cervicais C4-C5, C5-C6 e C6 C7. Na maioria das vezes, estão relacionadas a processo degenerativo e progressivo da coluna vertebral. Quando aguda, a causa geralmente é um traumatismo por flexão da coluna. Alterações degenerativas nos discos intervertebrais e ligamentos começam a ocorrer já na terceira década de vida. O quadro degenerativo inicial, representado por afinamento ou protrusão discal (abaulamento do disco), é uma condição onde o anel fibroso que envolve o disco intervertebral permanece intacto, e geralmente é silencioso ou pouco sintomático, mas progressivo. Um espirro, um solavanco ou movimento trivial, podem causar rotura da parede do anel fibroso enfraquecido com extrusão de massa discal/núcleo polposo (hérnia de disco) para o canal medular, ou em direção à emergência das raízes nervosas, provocando quadro clínico relacionado e incapacitante. 

A degeneração discal é um evento multifatorial com fatores intrínsecos e extrínsecos afetando o seu curso, e de forte influência genética. A hérnia de disco sintomática pode ser encontrada em qualquer faixa etária, porém é mais comumente diagnosticada entre os 35 e os 45 anos. A degeneração do disco tem sido atribuída ao acúmulo de efeitos ambientais, primariamente agressões e traumas, hábitos de vida, tabagismo, aterosclerose, acrescidas das mudanças que ocorrem com o envelhecimento. Descobertas recentes, no entanto, demonstram que esses efeitos influenciam modestamente a degeneração discal, o que reforça a importância da participação dos fatores genéticos nesse processo. A expressão de fatores hereditários conduz a alterações na estrutura ou meio bioquímico do disco, tornando-o mais suscetível à lesão e subsequente herniação. Esta predisposição genética explicaria os casos de degeneração discal em indivíduos menores de 21 anos.
O diagnóstico é feito com tomografia computadorizada e ressonância magnética. O quadro clínico é de dor que se irradia para a região posterior do pescoço e para os membros superiores e mãos , panturrilhas e, na dependência da raiz nervosa comprometida, postura rígida e antinatural da coluna, alterações de sensibilidade, diminuição de força muscular e reflexos prejudicados. As manobras que tracionam as raízes nervosas pioram muito a sintomatologia.
O tratamento inicial para hérnia de disco é conservador, com repouso absoluto por duas a três semanas, analgésicos e relaxantes musculares. A grande maioria das hérnias discais são assintomáticos ou não precisam de tratamento cirúrgico, com remissão dos sintomas a partir de repouso, tratamento medicamentoso e fisioterapia, para fortalecimento de musculatura paravertebral, e medidas que diminuam a sobrecarga da coluna. Somente hérnias que produzam compressão severa, com dor intratável ou déficit neurológico progressivo têm indicação verdadeira de tratamento cirúrgico. A indicação cirúrgica fica limitada aos casos em que não há melhora do quadro após 6 semanas de tratamento conservador. As alterações neurológicas nem sempre regridem. Cerca de 25% dos pacientes operados permanecem com sintomas problemáticos, e 10% necessitam de outra cirurgia. A cirurgia pode consistir em hemilaminectomia com excisão do disco acometido; quando existe instabilidade na coluna cervical a artródese vertebral é o tratamento de escolha, mas ela acarreta estresse mecânico aos níveis adjacentes à fusão, estimulando a instalação ou progressão rápida de processo degenerativo já instalado. Mais recentemente, as cirurgias que preservam a mobilidade, incluindo a prótese de disco e a fixação dinâmica posterior, têm ganhado o interesse de muitos cirurgiões. Os espaçadores dinâmicos interespinhosos, por exemplo, são implantados entre os processos espinhosos das vértebras cervicais, mantendo a mobilidade parcial do nível fixado; promovem a separação do espaço interespinhoso reduzindo a pressão sobre as facetas articulares, "abrem" o forame de conjugação, diminuem a pressão sobre o disco intervertebral. No entanto, a literatura é pobre com relação aos resultados em longo prazo das técnicas que preservam a mobilidade da coluna, e alguns trabalhos mostram resultados insatisfatórios, no que se refere  à manutenção da mobilidade e estabilização da coluna vertebral. 
 Hérnia de disco cervical 

Os pacientes portadores de hérnia de disco cervical, comparece ao consultório queixando-se de cervicalgia, com irradiação para os membros superiores. O exame neurológico evidenciara alterações do tônus musculara, presença de atrofias musculares, e os reflexos osteotendinosos tricipitais,  bicipitais, estiloradiais e flexores dos dedos estarão alterados, nos casos de hérnia de disco cervicais poderão estar reduzidos. Os exames imagéticos: ressonância magnética de coluna cervical tomografia computorizada de coluna cervical, raio x de coluna cervical, e o exame eletroneuromiografoa com potencial evocado somatosensitivo de região cervical anterior e posterior e dos membros superiores direito e esquerdo para investigação dos comprometimentos dos nervos periféricos.
 
Hérnia de disco dorsal ou torácica
 
São mais raras, os pacientes alegam dores na região abaixo da omoplata, com irradiação para o tórax anterior e posterior, muitas vezes   se acentuam com os movimentos respiratórios e seguidas de dormência na mesma região. O diagnóstico será efetuado pelo exame neurológico, que pode evidencia alterações do tônus e atrofias musculares  e exame imagéticos como: ressonância magnética de coluna dorsal ou torácica, tomografia computorizada de coluna  dorsal ou torácica,  raio x da coluna dorsal ou torácica. Exame eletroneuromiografia com potencial evocado somatosensitivo da região torácica anterior e posterior devera também ser solicitado, para estudo de comprometimento dos nervos periféricos.
 
Hérnia de disco lombar
 
Os pacientes portadores de hérnia de disco lombar comparecem ao consultório com lombalgia, e dormencias ás vezes seguidas de irradiação para os membros inferiores, seguidas de claudicação á marcha, ao exame neurológico  evidencia  alterações da tonicidade muscular, atrofias musculares, presença do sinal de Lassegue positivo, ou seja com o paciente deitado de barriga para cima, ao ser mobilizada a perna em 90° relação ao plano horizontal da mesa de exames, o paciente alegara dor a determinado grau, então será determinado o grau da dor correspondente ao sinal de Lassegue;  exemplo se o paciente ao ser movimentado o membro inferior direito e a 45 º ele alega dor,  indica  então sinal de Lassegue positivo a 45º á direita, e  ao ser movimentado o membro inferior esquerdo, ele alegar dor a 30º , indica então  sinal de Lassague positivo a 30° a esquerda, o sinal Lassague positivo é  forte indicativo, de o paciente ser portador de uma hérnia de disco lombar. Usando um martelo de reflexos, o examinador vai realizar o reflexo patelar ( na patela ou joelho)  e o reflexo aquileu ( no tendão de aquiles), que estarão reduzidos, no caso de existência de hérnia de disco lombar. Os exames imagéticos serão fundamentais para o diagnóstico do nível ou dos níveis  da hérnia de disco lombar. O mais solicitado é a ressonância magnética da coluna lombar, que às vezes é necessária  que seja executada com carga , para estudar a instabilidade da coluna afetada; a  tomografia computaorizada da coluna lombar para evidenciar melhor a marcação do nível da hérnia de disco, estudo radiológico ortostático da  coluna lombar em AP e Perfil, e  hemodinâmico da coluna lombar com a incidência perfil em flexão e perfil em extensão. Quando existirem dois ou mais níveis de hérnias de disco, uma discografia  será solicitada, onde um contraste é injetado no disco doente, positivando a necessidade de tratamento cirúrgico. O exame de eletroneuromiografia com potencial evocado somatosensitivo da região lombar e sacra e dos membros inferiores direito e esquerdo também são solicitados para estudo das neuropatias periféricas causadas pela hérnia de disco lombar, que muitas vezes levam a atrofias dos músculos inervados pelos mesmos.
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