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RESUMO: Este artigo que acompanha a introducéo da classificacdo dos tipos de
crises epilépticas da ILAE 2017 fornece um guia de como aplicar a classificacao.
llustracao da classificagdo através de tabelas, dicionario de termos relevantes,
levantamento da terminologia antiga e substituicdo pela atual, abreviacfes sugeridas
e exemplos. As versfes basica e expandida da classificacdo estao disponiveis,
dependendo do grau de detalhamento desejado. Os sinais e sintomas principais das
crises epilépticas (semiologia) séo utilizados como base para categorizacao das
crises que podem ser de inicio focal ou generalizado ou de inicio desconhecido. As

crises focais podem ser adicionalmente e opcionalmente caracterizadas de acordo



com a percep¢ao em preservada ou comprometida. A presenca de
comprometimento da percepc¢ao em qualquer parte da crise classifica-a como crise
focal com comprometimento da percepcao ou disperceptiva. As crises focais podem
ser adicionalmente e opcionalmente caracterizadas de acordo com sinais e sintomas
motores iniciais em: atbnicas, automatismos, clénicas, espasmos epilépticos,
hipercinéticas, mioclénicas ou ténicas. Crises de inicio ndo motor podem manifestar-
se como alteracdo autondmica, sensorial, emocional, cognitiva e parada
comportamental. A manifestacdo mais precoce é a que define o tipo de crise, que
pode na sequéncia progredir para outros tipos de crises. As crises focais podem
evoluir para crises tonico-clonicas bilaterais. Crises generalizadas recrutam redes
neuronais bilaterais desde o inicio. As caracteristicas das crises motoras
generalizadas incluem atdnicas, clénicas, espasmos epilépticos, mioclénicas,
mioclono-atdnicas, mioclono-tonico-clonicas, tonicas e tonico-clénicas. Crises nao
motoras (auséncias) sao tipicas ou atipicas, ou crises que apresentam atividade
miocldnica proeminente ou mioclonias palpebrais. Crises de inicio desconhecido
podem ter certas caracteristicas permitindo sua classificagdo como motoras, néao-
motoras, tbnico-clonicas, espasmos epilépticos e parada comportamental. Este
“manual do usuario” da classificagao de crises da ILAE 2017 ira ajudar na

incorporacdo deste novo sistema.

Palavras-chave: classificacéo, crises epilépticas, focais, generalizadas, epilepsia

(taxonomia)

PONTOS CHAVE

¢ A ILAE construiu uma classificacao revisada basica e expandida dos tipos de
crises, com divisao inicial em crises de inicio focal versus crises de inicio
generalizado ou crises de inicio desconhecido.

o Crises focais sdo opcionalmente subdivididas em crises focais perceptivas e
crises com comprometimento da percepgéo. Classificadores especificos
motores e ndo motores podem ser adicionados.

e Crises de inicio generalizado podem ser motoras: tonico-clénicas, clénicas,
tdbnicas, mioclonicas, mioclono-tbnico-clonicas, mioclono-atdnicas, atbnicas e

espasmos epilépticos.



e Crises de inicio generalizado podem também ser ndo motoras (auséncias):
auséncias tipicas, auséncias atipicas, auséncias miocl6énicas ou auséncia
com mioclonias palpebrais.

o Descritores adicionais e texto livre sdo encorajadas para caracterizar as
crises. Levantamento da nomenclatura antiga e substituicdo por novos

termos pode facilitar a adocdo da nova terminologia

A International League Against Epilepsy (ILAE) publicou uma verséo da
classificacdo de tipos de crises epilépticas em 2017 (manuscrito em anexo). A
revisdo da classificacdo, que tem sido utilizada na forma modificada desde 1981 1,
foi motivada por vérios fatores. Alguns tipos de crises, por exemplo, crises ténicas
ou espasmos epilépticos, podem ter um inicio tanto focal quanto generalizado. A
falta de conhecimento sobre o inicio da crise tornava-a inclassificavel. Alguns
termos utilizados para classificar crises apresentam pouca aceitacdo na comunidade

ou sao pouco compreendidos pelo publico, incluindo “discognitivas”, “psiquicas”,
“parciais”, “parciais simples” e “parciais complexas”. Pode ser confuso para nao-
médicos definir se a consciéncia esta preservada ou ndo. Alguns tipos importantes
de crises epilépticas ndo foram incluidos na classificagdo de 1981. A nova
classificagdo aborda estas questdes relevantes. O material que se segue explica

como aplicar a classificacao de tipos de crises epilépticas de 2017.

Métodos

A classificacao de crises epilépticas inicia-se com a descri¢cdo e observacao
de certos sinais e sintomas (as vezes referidos como semiologia de crises) que
sabemos estarem associados a crises comuns. Os sinais e sintomas chaves nao
podem ser associados a tipos de crises utilizando relagdes do tipo um-a-um, ja que
alguns sintomas aparecem em mais de um tipo de crise. Parada comportamental,
por exemplo, ocorre tanto em crises focais com comprometimento da percepcéo
guanto em crises de auséncia. Atividade ténico-clénica pode estar presente no inicio
das crises generalizadas ou surgir no curso de uma crise focal. Inversamente, um
tipo de crise frequentemente esta associado a multiplos sintomas. Nomear uma crise
como “crise com automatismos” ndo permitiria a distingéo entre crise focal com
comprometimento da percep¢ao ou disperceptiva ou crise de auséncia.
Considerando que estes dois tipos de crises tém tratamentos distintos e apresentam
prognosticos diferentes a manutengéo na presente Classificagdo destes tipos

distintos de crises € muito Util, apesar de que, muitas vezes, para a classificagdo de



uma crise algum grau de interpretacdo, além da observacgédo direta, possa se fazer
necessario. A distincao do tipo de crise frequentemente pode ser feita através do
reconhecimento de uma sequéncia de sintomas caracteristicos e outras
observacdes clinicas. Crises de auséncia tipicas, por exemplo, apresentam uma
recuperacao das funcdes mais rapida que as crises focais com comprometimento da
percepcéo ou disperceptivas. Em alguns casos, informac¢des adicionais de EEG,
imagem e estudos laboratoriais sdo necessarias para que possamos classificar as
crises de forma apropriada. Nestes casos, a classificacdo do tipo de crise comeca a
fundir de forma imperceptivel com o diagnéstico das sindromes epilépticas 2. Como
nos falta um conhecimento fisiopatoldgico fundamental da apresentacdo dos
diversos tipos de crises, agrupar os sinais e sintomas em tipos de crises reflete uma
opinido operacional sobre quais tipos de agrupamentos séo suficientemente distintos
e semelhantes a ponto de merecerem um nome especifico 4. Esta classificacéo é
direcionada para pratica clinica, mas também pode ser usada por pesquisadores e

outros grupos com objetivos especificos.
Resultados

A classificacéo de crises da ILAE de 2017 apresenta uma versao bésica e
uma expandida, dependendo do grau de detalhe desejado. A versao basica é
semelhante a verséo expandida, mas com subcategorias suprimidas.

CLASSIFICACAO BASICA

FIGURA 1.



Classificagdo dos Tipos de Crises da ILAE 2017 !
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Figura 1. Classificacao operacional bésica da ILAE 2017 para os tipos de crises
epilépticas. ! Definicdes, outros tipos de crises e descritores estéo listados no artigo
e no glossario de termos que acompanha este artigo. 2 Por informac&o inadequada

ou impossibilidade de inserir nas outras categorias.

A figura 1 mostra a classificacao basica. As crises epilépticas sdo
inicialmente categorizadas por tipo de inicio. Crises de inicio focal séo definidas
como “iniciadas em redes neurais limitadas a um hemisfério. Elas podem ser bem
localizadas ou mais difusamente distribuidas. Crises focais também podem originar-
se em estruturas subcorticais”. Crises de inicio generalizado sé@o definidas como
“crises iniciadas em algum local de uma rede neuronal com rapido envolvimento de
redes distribuidas bilateralmente” 5. Uma crise de inicio desconhecido ainda pode
apresentar algumas evidéncias que a define como crise com caracteristicas motoras
(ex. tbnico-cldnica) ou ndo motora (ex. parada comportamental). Com informacdes
adicionais e observacao de crises futuras, a reclassificagdo das crises de inicio
desconhecido em crises de inicio focal ou generalizado pode ser possivel. Dessa
forma, “inicio desconhecido” ndo se refere a caracteristica da crise, mas a um termo
conveniente que reflete nossa ignorancia. Quando o tipo de crise inicia-se com o0s
termos “focal”, “generalizado” ou “auséncia” entdo a palavra “inicio” fica

subentendida.



A classificacdo adicional € opcional. O préximo nivel de classificacdo das
crises focais é de acordo com a percepcéao. Percepcao é operacionalmente definida
como conhecimento de si mesmo e do ambiente. A avaliacdo da percepcédo é um
marcador substituto pragmatico usado determinar se o nivel de consciéncia esta ou
nao afetado. Durante uma crise focal perceptiva, a consciéncia estara intacta.
Percepcéo especificamente refere-se a consciéncia durante a crise, e ndo ao fato do
paciente ter ou ndo percebido a ocorréncia da crise. Se a percepg¢éo do evento esta
comprometida em qualquer parte da crise, entédo a crise deve ser classificada como
crise focal com comprometimento da percepc¢ao ou disperceptiva. De uma forma
pratica, uma crise focal com comprometimento da percepc¢ao implica na habilidade
da pessoa que teve a crise de verificar que a consciéncia permaneceu intacta.
Ocasionalmente crises podem produzir uma amnesia epiléptica transitéria ® com
percepcdo preservada, mas para a classificacao destas crises seria necessaria uma
documentacdo excepcionalmente clara feita por observadores. Alguns utilizariam a
abreviacao “focal disperceptiva”. Dessa forma, € importante notar que a percepgao
pode estar comprometida sem que o paciente esteja totalmente inconsciente. A
ordem das palavras ndo importa, ou seja, “crise focal perceptiva” significa 0 mesmo

gue “crise focal com percepcéo preservada’.

Responsividade é um atributo clinico separado que pode estar tanto intacta
ou afetada em crises com ou sem comprometimento da percepgéo. Apesar da
responsividade ser um importante aspecto descritivo das crises, ela nao é utilizada
na classificacdo da ILAE 2017 para designar um tipo especifico de crise. A
classificacdo basica das crises também permite a classificagdo em crises com
sintomas de inicio motor e inicio ndo motor (por exemplo, sensorial). Especificacdes

adicionais requerem a classificacdo expandida, discutida abaixo.

O tipo de crise “focal evoluindo para ténico-clonica bilateral” fica em uma
categoria especial por conta da sua ocorréncia comum e importancia, apesar de
refletir mais um padrao ictal de propagacéao que um tipo especifico de crise. O termo
“focal evoluindo para bilateral tdnico-clonica” substitui o termo antigo “crise ténico-
clénica secundariamente generalizada”. Na nova classificagao, “bilateral” é utilizada
para crises com padrdo de propagacao e “generalizada” para crises de inicio

generalizado.

Crises de inicio generalizado sao divididas em crises motoras e nao motoras

(auséncia). O grau de percepc¢ao ndo é utilizado como classificador para crises



generalizadas, ja que a maioria das crises generalizadas (embora ndo todas)
estarem associadas a alteracdo da mesma. Para ser definida na secao generalizada
da classificacdo, a atividade motora deve ser bilateral desde o inicio, mas na
classificacdo basica o tipo de atividade motora ndo precisa ser especificado. Nos
casos em que o inicio da atividade motora bilateral € assimétrica, pode ser dificil
determinar se a crise tem inicio focal ou generalizado baseado apenas na

semiologia.

Crises de auséncia (o prefixo “inicio generalizado” pode ser assumido)
apresentam-se com suUbita parada da atividade e da percepc¢éo. Crises de auséncia
tendem a ocorrer em individuos jovens, seu inicio e final sdo mais abruptos e
geralmente sdo acompanhadas de automatismos menos complexos do que aqueles
observados nas crises focais com comprometimento da percepgdo, no entanto a
distincado ndo é absoluta. Informacéo eletroencefalogréafica pode ser necesséria para
uma classificagéo acurada. Atividade epileptiforme focal esta associada a crises
focais e espicula-onda lenta bilateral e sincrona pode ser vista nas crises de

auséncia.

Crises de inicio desconhecido podem ser categorizadas em motoras,
incluindo tbnico-clonicas, ndo-motoras e nao classificadas. O termo néo
classificadas engloba tanto crises com padréo que nao se encaixa nas outras

categorias como crises com informag0@es insuficientes para categorizacao.

CLASSIFICACAO EXPANDIDA



Classificacdo dos Tipos de Crises da ILAE 2017 1

Esquema expandido
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Figura 2. Classificagao operacional expandida da ILAE 2017 para os tipos de crises
epilépticas. Os esclarecimentos seguintes devem guiar a escolha do tipo de crise.
Para crises focais, a especificacdo do nivel de percepcao é opcional. Percepc¢éo
mantida significa que a pessoa esta ciente de si e do meio ambiente durante a crise,
mesmo se estiver imoével. Uma crise focal perceptiva corresponde ao termo anterior
crise parcial simples. Uma crise focal disperceptiva ou com comprometimento da
percepcéo corresponde ao termo anterior crise parcial complexa, e o
comprometimento da percepc¢do em qualquer parte da crise obriga a utilizagéo da
denominacéo crise focal disperceptiva. Abaixo, ha a opcao de ulteriormente
classificar as crises focais perceptivas e disperceptivas em sintomas motores e ndo
motores, refletindo o primeiro sinal ou sintoma da crise. Crises devem ser
classificadas pela caracteristica proeminente mais precoce, exceto em crises focais
com parada comportamental a qual deve ser a caracteristica dominante durante
toda a crise. O nome crise focal também pode omitir a mencao a percepg¢ao quando
esta percep¢ao ndo é aplicavel ou é desconhecida e entdo deve-se diretamente
classificar a crise pelas caracteristicas motoras ou hdo motoras. Em crises atbnicas
e espasmos epilépticos usualmente ndo se especifica a percepcgao. Crises
cognitivas implicam em comprometimento da linguagem ou outros dominios
cognitivos ou em caracteristicas positivas tais como déja vu, alucinacdes, ilusdes ou
distor¢des da percepcao. Crises emocionais envolvem ansiedade, medo, alegria,

outras emoc0des, ou aparecimento de afeto sem emoc¢des subjetivas. Uma auséncia



€ atipica por apresentar inicio e término gradativos ou alteracées no ténus corporal
acompanhados de complexos de onda aguda-onda lenta no EEG. Uma crise pode
ser néo classificada por informacao inadequada ou incapacidade de coloca-la em
outras categorias. ! DefinicGes, outros tipos de crises e descritores séo listados no
artigo e glossario de termos que acompanha este artigo. 2 Grau de percepcao
usualmente néo é especificado. 2 Por informacéo inadequada ou incapacidade de

insercao em outras categorias.

A classificac@o expandida (Figura 2) fornece um novo nivel de nomenclatura
para crises epilépticas, construido com base na classificagdo basica. A organizagéo
vertical da categoria de crises focais ndo é hierarquica, ja que a informagéo quanto
ao grau de percepcéo € opcional. Uma crise focal pode ser classificada como focal
perceptiva (correspondendo ao termo “crise parcial simples” de 1981) ou crise focal
disperceptiva (ou com comprometimento da percepc¢éo, correspondendo ao termo
“crise parcial complexa” de 1981). As crises focais perceptivas ou disperceptivas
podem opcionalmente ser classificadas adicionando-se um dos termos relacionados
dentro dos subitens do quadro ‘de inicio motor’ ou ‘ndo motor’ da figura 2, refletindo
0s sinais e sintomas precoces mais proeminentes, além do grau de percepgéo.
Alternativamente, na nomenclatura da crise focal a mengéo sobre o grau de
percepgdo pode ser omitida caso seja inaplicavel ou desconhecido e a classificagdo
pode ser feita utilizando diretamente os sinais motores e nao motores mais

precoces.

Para as crises de inicio focal, o clinico deve avaliar o grau de percepcao
assim como descrito na classificacdo basica. Pergunte ao paciente se a percep¢ao
para eventos ocorridos durante a crise estava preservada ou comprometida, mesmo
guando a pessoa nao fosse capaz de responder ou compreender a linguagem
durante a crise. Se alguém entrar no quarto durante uma crise, a presenca desta
pessoa seria lembrada posteriormente? Perguntas para as testemunhas podem
esclarecer a natureza do comportamento durante a crise. E importante tentar
diferenciar o periodo ictal do pés-ictal, ja que a percepcao retorna apos a crise. Se 0
grau de percepc¢ao € duvidoso, como ocorre, por exemplo, nos casos de crises
atdnicas ou espasmos epilépticos, entdo a crise é classificada como focal mas a
percepc¢do ndo é especificada. A descri¢cdo do grau de percepc¢ao € opcional e

aplicada somente quando € conhecido. Uma “crise focal perceptiva” com ou sem



outras caracterizacdes, corresponde ao antigo termo “crise parcial simples” e uma
“crise focal disperceptiva” (ou com comprometimento da percep¢ao) ao antigo termo
“crise parcial complexa”. Termos subsequentes na coluna de termos focais da
classificacdo expandida podem dar mais especificacdes sobre o tipo de crise focal
perceptiva e crise focal disperceptiva. Alternativamente, o grau de percepcéo pode
ndo ser especificado e a crise ser classificada como crise com inicio focal com um

dos tipos de caracteristicas motoras ou ndo motoras listadas na figura 2.

Comportamentos no inicio da crise motora incluem as seguintes atividades:
atbnica (perda de tonus focal), tdnica (contratura focal sustentada), clénica (abalos
ritmicos focais), mioclénica (abalos focais breves e irregulares) ou espasmos
epilépticos (flexdo e extensdo dos bracgos e flexao do tronco). A distingdo entre
clénica e mioclénica é arbitraria, mas clénica implica em abalos mantidos,
estereotipados e ocorrendo de forma regular; enquanto que mioclénico é menos
regular e mais breve. Outros comportamentos focais menos ébvios incluem
atividade hipercinética (pedalar, movimentos bruscos de membros) e automatismos.
Um automatismo é uma atividade motora repetitiva, mais ou menos coordenada,
mas sem objetivo. Observadores devem ser questionados se 0 sujeito apresentou
comportamentos fragmentados repetitivos sem propdsito, que poderiam parecer
normais em outras circunstancias. Alguns automatismos sobrepdem-se a outros
comportamentos motores, como por exemplo, atividade hipercinética ou de pedalar,
levando a classificacdo ambigua. A classificacdo da ILAE de 2017 arbitrariamente
agrupa a atividade de pedalar com as crises hipercinéticas, ao invés de crises com
automatismos. Automatismos podem ser vistos nas crises focais e nas crises de
auséncia.

Uma crise motora focal com parada comportamental envolve a parada do
movimento e arresponsividade. Ja que uma parada comportamental breve no inicio
de muitas crises é comum e de dificil identificacdo, uma crise focal com parada
comportamental deve incluir crises que tenham a parada comportamental como a
caracteristica predominante durante toda a crise. Crises focais autondmicas
apresentam-se com sensac¢fes gastrointestinais, sensacédo de calor e frio, rubor,
piloerecao (arrepio), palpitacdo, excitacdo sexual, alteracbes respiratérias ou outras
alteracdes autonémicas. Crises focais cognitivas podem ser identificadas quando o
paciente reporta ou exibe déficits de linguagem, pensamento ou outras fungdes
corticais superiores durante a crise e quando estes sintomas prevalecem sobre
outras manifestagdes ictais. Déja vu, jamais vu, alucinagdes, ilusbes ou pensamento

forcado sdo exemplos de fenbmenos cognitivos induzidos anormais. Um termo mais



correto, apesar de menos eufdnico, seria “crises focais com cognig¢ao alterada”, mas
0 termo cognicao alterada pode ser assumido, ja que a fun¢do cognitiva nunca
melhora durante as crises. Crises focais emocionais apresentam-se com alteracdes
emocionais, incluindo medo, ansiedade, agitacdo, paranoia, prazer, felicidade,
éxtase, risos (gelastica) ou choro (dacristica). Alguns deste fenbmenos sado
subjetivos e precisam ser lembrados pelo paciente ou cuidador. Os sintomas
emocionais incluem um componente subjetivo; enquanto que sinais afetivos podem
ou ndo ser acompanhados por emocao subjetiva. Comprometimento da percepgéo
para eventos durante a crise néo classifica a crise como focal cognitiva, pois 0
comprometimento da percepcao pode ser aplicada a qualquer crise focal. Uma crise
focal sensorial pode produzir sensacdes somatossensitivas, olfatérias, visuais,

auditivas, gustatérias, sensacao de quente e frio ou vestibulares.

O clinico precisa definir se a crise € um evento Unico, com manifestacées
gue progridem ao longo do tempo, ou se sdo duas crises distintas. Tal distingdo
pode as vezes ser dificil. Sinais e sintomas com uma evolugéo lenta e continua e 0
padréo eletroencefalografico (quando disponiveis) falam a favor do evento ser uma
Unica crise. Repeticdo estereotipada e sequencial de sinais e sintomas e mudancas
no EEG em momentos distintos falam a favor de uma Gnica crise. Crises focais
unitarias sdo nomeadas de acordo com a manifestacao inicial e preservagéo ou
comprometimento da percepcdo em alguma parte da crise. Por outro lado, eventos
ndo estereotipados, interrompidos e descontinuos, apontam para a classificagédo em
mais de um tipo de crise. Considere um evento iniciando com déja vu, movimentos
oromastigatoérios repetitivos e sem propésito, comprometimento da percepcao,
versao cefalica forcada da cabeca para direita e endurecimento do membro superior
direito. Esta evolucdo estavel implica em uma crise Unica, que seria classificada
como crise focal disperceptiva (ou com comprometimento da percepg¢ao) cognitiva.
Seria util anexar (como uma descri¢ao opcional, ndo um tipo de crise) informacdes
sobre a progressao para automatismos e para versao ténica. Em um outro cenario,
o clinico poderia encontrar uma crise com medo e comprometimento da percepgéao.
O paciente recuperou e 30 minutos depois tem um evento caracterizado por
parestesia no bracgo direito com percepc¢ao preservada. Tal sequéncia reflete duas
crises separadas, a primeira sendo crise focal disperceptiva emocional e a segunda
uma crise focal perceptiva sensorial.

Existem outros tipos de crises focais, como por exemplo, crises tonico-
clénicas focais, que ndo sédo frequentes o suficiente para serem classificadas como

um tipo especifico de crise. Ao invés de incluir o termo “outros” em cada categoria,



foi tomada a decisdo de reverter para o uso de um termo inespecifico mais amplo,
como por exemplo, crise de inicio motor ou de inicio ndo motor, quando o nivel de
detalhamento néo é claro ou o tipo de crise ndo esta definido como uma crise
especifica.

A classificacdo das crises de inicio generalizado é semelhante aquela de
1981, com a adicdo de alguns novos tipos. Percepcao é usualmente comprometida
em crises de inicio generalizado, dessa forma a percep¢ao ndo deve ser usada
como um termo classificador para estes tipos de crises. A principal subdivisdo é
entre tipos de crise motoras e ndo motoras (auséncias). Os termos “motor” e “nédo
motor (auséncias)” estdo presentes com o objetivo de permitir a classificagcao de
crises de inicio motor ou ndo motor sobre as quais ndo se tem mais informacoes
adicionais, mas os termos “motor” e “ndo motor (auséncias)’” podem ser omitidos se
0 nome da crise € clara, por exemplo, “crise generalizada ténica”. A palavra
“generalizada” pode ser omitida para crises como as de auséncia em que 0 inicio é
sempre generalizado.

O termo tbnico-clénica permanece como 0 home que substitui o tipo de crise
“grande mal’, apesar da provavel persisténcia do uso deste antigo termo francés,
devido a sua popularidade. Ja que existe um novo tipo de crise caracterizada por
movimentos mioclénicos precedendo os movimentos ténicos (contracdo) e clénicos
(abalos ritmicos sustentados), é importante documentar os sintomas precoces da
crise tbnico-clonica como sendo ténicos. A fase clénica da crise tdnico-clénica
tipicamente apresenta um reducéo regular na frequéncia dos abalos no decorrer do
curso do evento. Durante um crise tdnico-clonica, a percepcao é alterada antes dos
movimentos de contragao e dos abalos. Algumas crises tdnico-clénicas podem ser
precedidas por sentimento inespecifico de uma crise prestes a acontecer ou por um
curto periodo de versao cefalica ou de membros, nenhum dos quais invalida o inicio
generalizado, j& que o processo biolégico nunca exibe uma sincronia perfeita. O
clinico deve julgar se houve ou ndo um inicio verdadeiramente focal.

Crises clbnicas generalizadas comegam, progridem e terminam com abalos
ritmicos e sustentados de ambos os membros em ambos os lados do corpo e
frequentemente na cabeca, pescoco, face e tronco. Crises clénicas generalizadas
S80 menos comuns que as crises tonico-clénicas, e geralmente ocorrem em
criancas e devem ser diferenciadas dos eventos néo epilépticos de agitacdo e do
tremor .

Crises tonicas generalizadas manifestam-se como contracao ou elevacao
bilateral dos membros, frequentemente com rigidez cervical. A classificagédo

presume que a atividade ténica ndo é seguida por movimentos clénicos. A atividade



tbnica pode ser uma postura anormal sustentada, em extenséo ou flexao, as vezes
acompanhada por tremor de extremidades. Pode ser dificil diferenciar atividade
tbnica de postura distdnica, definida como contracdo sustentada de ambos os
musculos agonistas e antagonistas produzindo movimentos atetéides ou de torcao,
gue guando prolongados podem produzir posturas anormais.

Crises mioclonicas generalizadas podem ocorrer de forma isolada ou em
conjunto com atividade tonica e atonica. Mioclonia difere de crise clonica por ser
mais breve e irregular. O sintoma mioclonia pode ter etiologia epiléptica ou ndo
epiléptica.

Crises generalizadas mioclono-tdnico-clonicas iniciam com alguns abalos
miocldnicos seguidos de atividade tbnico-clonica. Estas crises séo frequentemente
vistas em pacientes com epilepsia mioclonica juvenil & e ocasionalmente associadas
a outras epilepsias generalizadas. E discutivel se os abalos iniciais seriam
mioclénicos ou clénicos, mas eles sdo raramente suficientemente sustentados para
serem considerados clonicos.

Uma crise mioclono-atonica envolve breves abalos dos membros e tronco,
seguidos por gueda. Estas crises, previamente chamadas de crises mioclono-
astaticas, sdo mais frequentemente vistas na sindrome de Doose °, mas podem
também ser vistas na sindrome de Lennox-Gastaut e outras sindromes.

Atdnica significa sem tdnus. Quando o ténus das pernas é perdido durante
uma crise generalizada atbnica, o0 paciente cai ao solo de nadegas ou as vezes cai
para frente sobre a face e joelhos. A recuperagéo ocorre em segundos. Ao contrario,
as crises tdnico-clonicas ou tbnicas geralmente propulsionam o paciente para tras;
portanto, 0 paciente cai de costas.

Espasmos epilépticos eram previamente conhecidos como espasmos infantis
e o termo “espasmos infantis” continua adequado para espasmos ocorrendo na
lactancia. Um espasmo epiléptico apresenta-se como uma flexdo, uma extensao ou
um movimento misto de flexdo-extensao subitos dos musculos predominantemente
proximais e do tronco. Eles usualmente ocorrem em grupos e sao mais frequentes
durante a infancia.

Os tipos de crises generalizadas ndo motoras compreendem alguns tipos de
crises de auséncia. A Forca Tarefa manteve a distincdo entre crises de auséncia
tipicas e atipicas, pois os dois tipos estdo usualmente associados a achados
eletroencefalogréaficos, sindromes epilépticas, terapias e prognadsticos distintos. De
acordo com a classificagdo de 1981, que foi baseada na analise de vérias gravacdes
de video-EEGs 1, crises de auséncia eram consideradas atipicas quando eram

associadas a mudancgas de tbnus mais pronunciadas que aquelas observadas nas



crises de auséncia tipicas ou quando o inicio ou final ndo eram abruptos. Um EEG
pode ser necessario para assegurar a distincdo entre auséncias tipicas e atipicas.

As crises de auséncia mioclénicas ° referem-se a crises de auséncia com
movimentos mioclénicos ritmicos (3 por segundo), causando uma lenta abducao dos
membros superiores, levando a elevacdo progressiva dos bracos, associada a
descargas de espicula-onda lenta generalizadas de 3 Hz. A duragéo é tipicamente
de 10-60 segundos. O comprometimento da percep¢ao pode nado ser 6bvia. Crises
de auséncia miocldnicas ocorrem em uma variedade de condigbes genéticas e em
epilepsias com etiologias desconhecidas.

Mioclonias palpebrais s&o abalos mioclénicos das palpebras e desvio dos
globos oculares para cima, frequentemente precipitados por fechamento ocular e
pela luz. Mioclonias palpebrais podem estar associadas a auséncias, mas também
podem constituir uma manifestacdo de crises motoras ndo associadas a auséncia,
tornando-dificil sua categorizacéo. A classificacdo de 2017 agrupa as mioclonias
palpebrais com as crises ndo motoras (de auséncia), o que pode ser contra-intuitivo,
mas as mioclonias nesse caso estdo ligadas a auséncia, em vez de ndo motora.
Crise de auséncia com mioclonias palpebrais, crises ou paroxismos
eletroencefalogréficos induzidos por fechamento ocular ou fotossensibilidade
constituem a triade da sindrome de Jeavons 1.

Crises de inicio desconhecido podem ser motoras e ndo motoras. O uso
mais importante para esta se¢éo da classificagcéo é para crises ténico-clénicas com
0 inicio obscurecido. Informag6es adicionais poderdo permitir uma reclassificagéo
como crises de inicio focal ou generalizado. Espasmos epilépticos e parada
comportamental sdo outros possiveis tipos de crises com inicio desconhecido. No
caso dos espasmos epilépticos pode ser necessario a monitorizacdo detalhada com
video-EEG para elucidar a natureza do inicio dos espasmos, pois um inicio focal
pode significar uma patologia focal tratavel. Uma parada comportamental com inicio
desconhecido pode representar uma crise focal disperceptiva com parada
comportamental ou uma crise de auséncia. Uma crise pode ser nao classificavel
devido a informag0des inadequadas ou inabilidade de encaixar a crise em outras
categorias. Se um evento nao é claramente uma crise, entdo ndo deve ser chamado
de crise nao classificavel. O termo crise ndo classificavel é reservado para crises
incomuns que néo séo caracterizadas na classificagéo.

Toda classificacdo de crises envolve algum grau de incerteza. A forga tarefa
adotou uma diretriz geral com um grau de 80% de certeza de que o inicio foi focal ou

generalizado; caso contrario, a crise deve ser classificada como de inicio



desconhecido. O grau de 80% foi escolhido de forma arbitraria para corresponder ao

cut-off de 80% de falso negativo frequentemente aplicado em estatistica.

Descritores comuns

Crise focais provocam uma variedade de sensagfes potenciais e
comportamentos muito distintos para serem incorporados na classificagdo. Com o
objetivo de facilitar a terminologia comum das crises a Forga Tarefa listou alguns
descritores comuns de comportamentos durante uma crise focal (tabela 1), mas
estes ndo sdo intrinsecos a classificacdo. Em outras palavras, os descritores
comuns podem ser adicionados a classificacédo de crises para detalhar as
manifestacdes individuais das crises, mas estes descritores n&do definem tipos
especificos de crises nesta classificacdo. Descritores estdo dessa forma em um
“nivel inferior” em relagao aos sinais, por exemplo ténico, que definem o tipo de
crise. Lateralidade € um tipo especifico de descritor, mas um descritor muito
importante na pratica clinica. A forga tarefa reconhece a importancia de uma
descri¢do detalhada individual em texto livre de uma crise, em adicéo a

classificacéo.

Tabela 1. Descritores comuns de comportamento durante e apds crises

(em ordem alfabética)

Cognitiva Automatismos
Acalculia Agressao
Afasia Piscamento palpebral

Alteracdo de atencédo
Déja vu ou jamais vu
Dissociacao

Disfasia

Alucinacdes

llusbes

Alteracdo de memoria
Negligéncia
Pensamento forcado

Alteracdo de responsividade

Movimentos laterais de cabeca
Manuais

Orofaciais

Pedalar

Movimentos pélvicos
Perseveracao
Corrida (cursiva)
Sexual

Despir
Vocalizag&o/fala
Andar




Emocional ou afetivo
Agitacao
Raiva
Ansiedade
Choro (dacristica)
Medo

Motor
Disartria
Distonia
Postura de esgrimista (figura de 4)
Incoordenacéo
Jacksoniana

Risos (geléastica) Paralisia
Parandia Paresia
Prazer Versiva
AutonOmica Sensorial
Assistolia Auditiva
Bradicardia Gustatoria
Erecéo Sensacg0es frio-quente
Rubor Olfatéria
Gastrointestinal Somatossensitiva
Hiper ou hipoventilagdo Vestibular
Nausea ou vomito Visual

Palidez
Palpitacdes
Piloerecao

Alteracdes respiratorias

Taquicardia
Lateralidade
Esquerda
Direita
Bilateral
Glossario

A Tabela 2 fornece um glossario de termos utilizados neste e no artigo que o

acompanha. As definicbes ndo sdo universais, mas focadas nos aspectos de

linguagem pertinentes as crises epilépticas. Por exemplo, sensorial € definido em

termos de crises sensoriais, ndo a todas as sensagfes. Sempre que possivel, as

definicdes previamente aceitas no glossario da ILAE de 2001 *? foram mantidas,

como objetivos de apoiar a continuidade do uso, mas este glossério atualiza

algumas terminologias. Referéncias podem ser feitas a literatura prévia para




definicdo de termos antigos. Termos ndo mais recomendados para uso foram

omitidos.

Tabela 2: Glossario de termos

Palavra

Definicao

Fonte

auséncia tipica

crise com inicio subito, interrupcao das atividades
em curso, olhar vazio e possivelmente um breve
desvio dos olhos para cima. Normalmente o
paciente permanece arresponsivo quando tenta-
se conversar com ele. Duracéo de segundos a
meio minuto com rapida recuperacéo. Apesar de
nao estar disponivel na maioria das vezes o EEG
mostra descargas epileptiformes generalizadas
durante o evento. Uma crise de auséncia é por
definicdo uma crise de inicio generalizado. A
palavra auséncia nao é sinénimo de olhar vazio
ou desligamento, o que também pode ocorrer em

crises com inicio focal.

Adaptado

de 12

auséncia atipica

€ uma crise de auséncia com mudancas de ténus
gue sdo mais pronunciadas que na auséncia
tipica ou inicio e/ou final da crise sdo graduais,
ndo ocorrem de forma abrupta. Frequentemente
associada a atividade de ponta-onda lenta,

generalizada e irregular.

Adaptado
de 12

parada

veja parada comportamental.

Novo

atbnica

crise em que ocorre reducao ou perda subita do

tbnus muscular sem evento ténico ou mioclénico
precedendo. Duragéo de aproximadamente 1 a 2
segundos, envolvendo a musculatura da cabeca,

tronco, queixo ou membros.

12

automatismos

atividade motora mais ou menos coordenada,
geralmente ocorrendo quando a cognicao esta

afetada, e da qual o individuo posteriormente

12




nao se recorda (amnésia)(nem sempre presente).
Automatismos sempre imitam um movimento
voluntario e podem consistir em uma continuacao
inapropriada da atividade motora que estava em

curso antes do inicio da crise.

crises

autondmicas

crises em que ocorre nitida alteracdo da fungéo
do sistema nervoso autonémico envolvendo
funcdes cardiovasculares, pupilares,
gastrointestinais, sudomotoras, vasomotoras e/ou

termorregulatérias.

Adaptado
de 12

aura

€ um fenbmeno ictal subjetivo, que em
determinados pacientes precede as
manifestacdes objetivas observadas durante a
crise pelos circundantes (é um termo de uso

popular).

12

percepcéo

percepcgédo de si proprio e do ambiente.

Novo

bilateral

ambos os lados, direito e esquerdo, apesar das
manifestacdes de crises bilaterais poderem ser

simétricas ou assimétricas.

Novo

clénicas

abalos, simétricos ou assimétricos, que se
repetem regularmente e envolvem 0s mesmos

grupos musculares.

Adaptado
de 12

cognigéo

relativo ao pensamento e fungfes cognitivas
superiores como linguagem, percepgao espacial,
memoria e praxias. O termo utilizado previamente

com uso similar era “psiquica”.

Novo

consciéncia

estado da mente que inclui aspectos subjetivos e
objetivos, englobando a percepcéo de si mesmo
como uma entidade Unica, a perceptividade, a

responsividade e a memoria.

Novo

dacristicas

episodios de choro, que podem ou nao estar

associados a sensacéo de tristeza.

12

distbnicas

contracdo sustentada dos musculos agonistas e

antagonistas produzindo movimentos atetéides

Adaptado

de 10




ou de torcdo, que podem produzir posturas

anormais.

crises emocionais

crises que apresentam-se com uma emogao ou
que aparentam ter um componente emotivo como
uma caracteristica precoce e proeminente, tais
como medo, alegria, euforia, gargalhadas
(gelasticas) ou choro (dacristicas).

Novo

espasmos

epilépticos

subita flexdo, extenséo, ou uma mistura de
ambas que afeta predominantemente os
musculos proximais e do tronco, mais sustentada
gue uma mioclonia mas nao tdo mantida como
nas crises ténicas. Formas limitadas podem
ocorrer: careteamento, queda da cabecga ou
movimentos oculares sutis. Espasmos epilépticos
frequentemente ocorrem de forma repetida, em
grupos. Espasmos infantis sao a forma mais
conhecida, mas espasmos podem ocorrer em

gualquer idade.

Adaptado
de 12

epilepsia

doenca cerebral definida por qualquer das
seguintes condicdes:

1. Pelo menos duas crises ndo provocadas (ou
reflexas) ocorrendo com intervalo superior a 24
horas;

2. Uma crise nao provocada (ou reflexa) e uma
probabilidade de recorréncia, igual ou superior ao
risco de recorréncia geral apés duas crises ndo
provocadas nos proximos 10 anos (que seria de
pelo menos 60%);

3. Diagnéstico de uma sindrome epiléptica.

A epilepsia é considerada resolvida para
individuos que apresentaram uma sindrome
epiléptica idade dependente, e que agora ja
passaram da idade aplicavel ou aqueles que
permaneceram livres de crises nos ultimos 10
anos, sem medicacao antiepiléptica nos ultimos 5

anos.




mioclonias abalos das palpebras na frequéncia de pelo Novo
palpebrais menos 3 por segundo, geralmente com desvio do
ocular para cima, durando usualmente 10
segundos, frequentemente precipitados por
fechamento ocular. Podem ou n&o estar
associados a comprometimento da percepgao.
crise com postura | tipo de crise motora focal com extenséo de um Novo
do espadachim braco e flexdo contralateral no punho e cotovelo,
imitando a postura de um espadachim com sua
espada. Também tem sido chamada de crise da
area motora suplementar.
crise com postura | postura tbnica assimétrica dos membros Novo
dafigurado 4 superiores com extenséo do brago (usualmente
contralateral a zona epileptogénica) com flexao a
nivel do cotovelo do outro brago, formando a
figura do 4.
focal originada em redes neuronais limitadas a um 5
hemisfério. Podem ser bem localizadas ou mais
difusamente distribuidas. As crises focais podem
se originar em estruturas subcorticais.
inicio focal com tipo de crise com inicio focal, tanto motor como Novo
evolugéo para nao motor, com ou sem comprometimento da
bilateral ténico- percepcéo, progredindo para atividade ténico-
clénica clénica bilateral. O termo previamente utilizado
era crise parcial com generalizagdo secundaria.
gelastica episodios de gargalhadas ou risos, geralmente 12
sem tom afetivo apropriado.
generalizada originada em algum ponto e rapidamente 5
envolvendo redes neuronais distribuidas
bilateralmente.
generalizada contracao tbnica bilateral simétrica ou assimétrica | Adaptado
tonico-clonica e entdo contracgdo clonica bilateral dos misculos | de® 12

somaticos, frequentemente associada a
fendbmenos autondmicos e comprometimento da
percepcédo. Estas crises recrutam rede neuronais

em ambos os hemisférios logo no seu inicio.




10

alucinacéao criacdo de um complexo de percepcdes sem
estimulo externo correspondente envolvendo
fendmenos visuais, auditivos, somatossensitivos,
olfatérios, e/ou gustativos. Por exemplo, “ouvindo”
e “vendo” pessoas conversando.
parada parada (pausa) das atividades, congelamento, Novo
comportamental imobilizacdo, como nas crises com parada
comportamental.
imobilidade veja parada comportamental. Novo
percepgéo veja percepgdo. Perda ou comprometimento da Novo
comprometida percepgao-sdo-caracteristicas de crises focais
disperceptivas, previamente conhecidas como
crises parciais complexas.
alteracéo de ver “percepgdo comprometida”. Novo
consciéncia
crise termo tradicional que refere-se a propagacédo dos | 12
Jacksonianas movimentos clénicos através de partes contiguas
do corpo, unilateralmente.
motoras envolvimento da musculatura de alguma forma. O | 12
evento motor pode consistir em um aumento
(positivo) ou reducéo (negativo) na contracao
muscular produzindo um movimento.
miocldnicas contracdo(des) subita, breve (<100ms), Adaptado
involuntaria, Unica ou multipla de musculos ou de 1?
grupos de musculos de topografia variavel (axial,
de membros proximais ou distais). Mioclonia é
menos regularmente repetitiva € menos
sustentada que o clonus.
mioclono-aténicas | crise do tipo generalizada com abalo mioclénico Novo
gue leva um componente motor aténico. Este tipo
de crise era previamente denominado crise
mioclénico-astatica.
mioclono-ténico- | um ou alguns abalos dos membros Derivado
clénica bilateralmente, seguidos por crise ténico-clonica. | del

Os abalos iniciais podem ser considerados como

sendo ou um breve periodo de clonias ou




mioclonias. Crises com estas caracteristicas sao

comuns na epilepsia mioclénica juvenil.

nao motora

tipo de crises focais e generalizadas em que a

atividade motora nao é proeminente.

Novo

propagacao

espraiamento da atividade ictal de um local
cerebral para outro ou envolvimento de rede

neuronais adicionais.

Novo

responsividade

habilidade de reagir apropriadamente com

movimento ou fala ao ser exposto a um estimulo.

Novo

crises epilépticas

ocorréncia transitoria de sinais e sintomas
decorrentes de atividade neuronal sincrona e

excessiva no cérebro.

crises sensitivas

uma experiéncia perceptiva ndo desencadeada

por estimulo externo apropriado.

12

espasmos

veja espasmos epilépticos.

ténicas

uma contracdo muscular crescente e sustentada

com duracdo de segundos a minutos.

12

ténico-clénicas

uma sequéncia constituida por fase ténica

seguida de fase cl6nica.

12

disperceptiva

o termo pode ser utilizado como uma abreviacéo

de percepgédo comprometida.

Novo

nao classificadas

refere-se ao tipo de crise que ndo pode ser
descrita pela classificagcdo da ILAE 2017 ou por
falta de informacéo adequada ou pela presenca
de caracteristicas clinicas ndo usuais. Se a crise
€ nao classificada por que o tipo de inicio ictal é
desconhecido, uma classificacdo limitada ainda
pode ser derivada das caracteristicas

observadas.

Novo

arresponsividade

nao ser capaz de reagir apropriadamente com

movimentos ou fala apds estimulacao.

Novo

versivas

rotacdo ou desvio lateral em relacéo a linha
média, sustentada, forcada do olhar conjugado,

cefalica, e/ou do tronco.

12




Mapeando os termos antigos para termos novos:

A Tabela 3 fornece 0 mapeamento dos termos antigos oficiais e populares

para a classificacdo de 2017 dos tipos de crises epilépticas.

Termo antigo para crise

Mais importantes em negrito

Novo termo para crise [escolha]
(opcional)

auséncia

(generalizada) auséncia

auséncia atipica

(generalizada) auséncia, atipica

auséncia tipica

(generalizada) auséncia, tipica

acinética [focal/generalizada] atbnica
astatica [focal/generalizada] atbnica
atbnica [focal/generalizada] aténica
aura focal perceptiva

clénica [focal/generalizada] clonica

parcial complexa

focal disperceptiva

convulséo [focal/generalizada] motora [tbnico-
clénica, tdnica, clbnica], focal evoluindo
para ténico-clénica bilateral

dacristica focal [perceptiva ou disperceptiva]
emocional (dacristica)

dialéptica focal disperceptiva

drop attack

[focal/generalizada] atonica,

[focal/generalizada] tbnica

postura do espadachim (tbnica

assimétrica)

focal [perceptiva ou disperceptiva]

motora tonica

figura do 4

focal [perceptiva ou disperceptiva]

motora tonica

congelamento

focal [perceptiva ou disperceptiva]

parada comportamental

lobo frontal

focal

gelastica

focal [perceptiva ou disperceptiva]

emocional (gelastica)




grande mal

generalizada tdnico-clonica, focal
para tonico-clénica bilateral, tonico-

clénica de inicio desconhecido

gustatoria

focal [perceptiva ou disperceptiva]
sensorial (gustativa)

espasmos infantis

espasmos epilépticos de inicio

[focal/generalizado/desconhecido]

Jacksoniana

focal perceptiva motora (Jacksoniana)

l[imbica

focal disperceptiva

motora maior

generalizada tdnico-clonica, focal para

toénico-clénica bilateral

motora menor

focal motora, generalizada mioclénica

miocldnica [focal/generalizada] mioclénicas
neocortical focal perceptiva ou disperceptiva
lobo occipital focal

lobo parietal focal

parcial focal

pequeno mal auséncia

psicomotora

focal disperceptiva

rolandica focal perceptiva motora, focal para
ténico-clénica bilateral
salaam espasmos epilépticos de inicio

[focal/generalizado/desconhecido]

ténico-clénica secundariamente

generalizada

focal para tdnico-clonica bilateral

parcial simples

focal perceptiva

motora suplementar

focal motora tonica

sylviana

focal motora

lobo temporal

focal disperceptiva/ perceptiva

tonica

[focal/generalizada] tbnica

ténico-clbnica

inicio ténico-clénico
[generalizado/desconhecido], focal

para ténico-clénica bilateral

uncinada

focal [perceptiva ou disperceptiva]

sensorial (olfativa)




* A classificacdo anatdmica ainda pode ser Util para alguns fins, por exemplo na

avaliacao para cirurgia de epilepsia.

Tabela 4. Abreviacbes dos mais importantes tipos de crises.

Tipo de crise abreviacao
Crise Focal Perceptiva CFP
Crise Focal Disperceptiva CFD
Crise Focal Motora CFM
Crise Focal Nao Motora CFENM
Espasmo Epiléptico Focal EEF
Crise Focal para Toénico-Clbnica CFTCB
Bilateral
Crise Generalizada Tonico-Clonica CGTC
Crise Generalizada Auséncia CGA
Crise Generalizada Motora CGM
Espasmo Epiléptico Generalizado EEG
Crise Toénico-Clbnica de Inicio CTGID
Desconhecido

Regras para Classificagao de crises

1. Inicio: decida se a crise tem inicio focal ou generalizado, utilizando um

intervalo de confianca de 80%. Caso contrério, o inicio é desconhecido.

2. Percepcéo: para crises focais, decida entre classificar a crise de acordo com
0 grau de alteracdo da percepc¢do ou omita este item da classificacéo.
Crises focais perceptivas correspondem as antigas crises parciais simples e
crises focais com alteracdo da percepc¢ao correspondem a crises parciais

complexas.

3. Alteracdo da percepg¢do em qualguer momento durante a crise: uma crise
focal é uma crise focal com alteracdo da percepcgao caso a percepgao esteja

alterada em qualquer momento durante a crise.



10.

11.

Inicio como determinante: classifique a crise focal de acordo com o primeiro
sinal e sintoma proeminente. Nao considere a parada comportamental

transitoria.

Parada comportamental; uma crise focal com parada comportamental devera
assim ser classificada quando a parada comportamental é a caracteristica

mais proeminente de toda crise.

Motor/ndo-motor: as crises focais com ou sem alteracdo da percepgéo
podem ser adicionalmente sub-classificadas de acordo com as
caracteristicas motoras e nao motoras. Alternativamente, as crises focais
podem ser classificadas de acordo com as caracteristicas motoras e nao
motoras, sem especificar a alteracdo da perceptividade (Ex: crise focal
ténica).

Termos opcionais; termos como motoras e hao motoras podem ser omitidos
guando o tipo de crise é evidente (Ex. crise focal clénica) (modificado do

texto original)

Descritores adicionais; ap0s classificar as crises de acordo com as
manifestacdes iniciais, deve-se encorajar a adi¢cdo de descritores de outros
sinais e sintomas, quer sejam os descritores sugeridos ou um texto livre.
Estes nao alteram o tipo de crise. Exemplo: crises focais emocionais com

atividade tGnica em brago direito e hiperventilagao.

Bilateral versus generalizado:_utilize o termo “bilateral” para crises tdnico-
clénicas que se propagam para ambos os hemisférios e “generalizadas” para
crises que aparentemente originam-se simultaneamente em ambos 0s

hemisférios.

Auséncia atipica:_a auséncia é atipica se tem um inicio e final graduais,
mudancas marcadas no ténus ou EEG com descargas de ponta-onda lenta

com frequéncia inferior a 3 por segundo.

Clonico versus miocldnico: clénico refere-se a abalos ritmicos sustentados e

mioclénico a abalos irregulares, ndo sustentados.



12. Mioclonia palpebral: auséncia com mioclonias palpebrais refere-se a abalos
das pélpebras com desvio dos olhos para cima durante uma crise de

auséncia.

Exemplos:

1. Tonico-clénica: Um mulher acorda e vé seu marido tendo uma crise na cama.
O inicio n&o foi presenciado, mas ela é capaz de descrever um
endurecimento bilateral seguido de abalos bilaterais. EEG e RM sdo normais.
Esta crise é classificada como crise ténico-clonica de inicio desconhecido.
Nao ha dados adicionais para determinar se o inicio foi focal ou
generalizado. Na classificacdo antiga, esta crise seria inclassificavel sem
outros qualificadores.

2. Crise focal para ténico-clénico bilateral: Em um cenério alternativo ao caso 1,
0 EEG demonstra claras ondas lentas focais em regido parietal direita. A RM
mostra uma displasia cortical na regido parietal direita. Nesta circunstancias,
a crise pode ser classificada como crise focal evoluindo para bilateral ténico-
clénico, ja que apesar do inicio da crise nao ter sido presenciado, a etiologia
focal foi identificada, e ha grande probabilidade de que a crise tenha tido um
inicio focal. A classificacéo antiga teria classificado esta crise como crise

parcial secundariamente generalizada.

3. Auséncia: Uma crianca é diagnosticada com sindrome de Lennox-Gastaut de
etiologia desconhecida. EEG mostra paroxismos de espicula-onda lenta
lentos. Tipos de crise incluem auséncia, tbnicas, e crises motoras focais. As
crises de auséncia sao prolongadas, tém inicio e final indistintos e as vezes
promovem quedas. Neste caso, as crises de auséncia sdo classificadas
como auséncias atipicas devido a suas caracteristicas, padrao
eletroencefalografico e sindrome subjacente. As crises de auséncia teriam a

mesma nomenclatura que na classificacdo antiga.

4. Tonica: Crianca tem crises breves de endurecimento do braco e perna
direitos, durante as quais a percepcao e a responsividade estdo mantidos.

Esta crise é focal tbnica com percepc¢do preservada (as palavras “de inicio



motor” podem ser inferidas). Na classificacdo antiga, estas crises teriam sido

chamadas de tdnicas, com uma suposicao errbnea de inicio generalizado.

Focal disperceptiva: Mulher de 25 anos descreve as crises iniciando com 30
segundos de uma forte sensac¢éo de que uma musica familiar esta tocando.
Ela pode ouvir outras pessoas conversando, mas apos percebe que ndo
consegue entender 0 que as pessoas estavam falando. Apos o episadio, ela
fica levemente confusa e tem que “se reorientar”. A crise deve ser
classificada como focal com percepcao alterada. Apesar da paciente ser
capaz de interagir com o meio, ela ndo consegue interpretar o meio, e fica

levemente confusa. A classificag@o prévia seria crise parcial complexa.

Autondmica: Um homem de 22 anos tem crises em que continua
completamente consciente, “com os pelos do meu brago arrepiados” e com
uma sensacao de estar corado. Estas crises sdo classificadas como focais
perceptivas ndo motoras autondmicas, ou de forma mais sucinta, crises
focais perceptivas autonémicas. A classificacdo antiga teria nomeado estas

crises de crises parciais simples autonémicas.

Focal clénica: menino de 1 més tem abalos ritmicos do brago esquerdo que
ndo remitem com o reposicionamento do braco. EEG correspondente mostra
atividade ritmica ictal frontal direita. Esta crise é focal de inicio motor clonica,
ou mais parcimoniosamente, crises clonicas focais. Ja que o nivel de
percepcdo ndo pode ser acessado, a percepcao nao deve ser envolvida na
classificacdo desta crise. A classificacdo antiga ndo teria nome para esta

crise.

Manifestacdes ictais sequenciais: Crise que se inicia com parestesia no
braco direito de um homem com 75 anos. Paciente refere que ha progressao
para abalos ritmicos do braco direito com duracdo de aproximadamente 30
minutos. Ele mantém a percep¢édo e memoéria do evento. Esta € uma crise
focal sensitiva (de inicio ndo-motor). Descricdes adicionais seriam Uteis, por
exemplo: crise sensitiva focal com caracteristicas sdmato-sensitivas
progredindo para atividade clénica em bracgo direito. Se 0s eventos sensitivos
e motor ndo ocorressem na sequéncia ou se o clinico tivesse motivos para
considerar o evento como duas crises separadas (bifocais ou multifocais),

entdo cada componente deveria ser classificado como crises separadas. A



classificacdo antiga teria considerado esta crise uma crise parcial simples
sensitivo-motora. Uma vantagem da classificacdo de 2017 é que ela
especifica o inicio sensitivo da crise, informacao que pode ter relevancia
clinica.

9. Mioclono-atdnica: Menino de 4 anos com sindrome de Doose apresenta
crises com pequenos abalos nos bragos e ha sequencia queda com perda
subita do ténus. Estas sdo agora classificadas como crises mioclono-

atdnicas. No passado eram também chamadas crises mioclono-astaticas.

10. Crises mioclono-tdnico-clonicas: Adolescente de 13 anos com epilepsia
miocldnica juvenil apresenta crises iniciadas com alguns abalos, seguidos de
endurecimento dos quatro membros e na sequéncia abalos ritmicos dos 4
membros. Estas crises seriam classificadas como crises mioclono-ténico-
clénicas. Na classificacdo antiga este tipo de crise ndo existia, elas eram
chamadas de crises mioclénicas ou clbnicas seguidas de crises tdnico-

clénicas.

11. Espasmos epilépticos focais: Uma menina de 14 meses apresenta extensao
subita de ambos os bracgos e flexdo do tronco por aproximadamente 2
segundos. Estas crises repetem-se em grupos. O EEG mostra padrao de
hipsarritmia com espiculas bilaterais, mais proeminentes na regido parietal
esquerda. RM mostra uma displasia parietal esquerda. Com a ressecg¢éo da
displasia as crises pararam. Por conta da histéria prévia, o tipo de crise deve
ser considerado espasmos epilépticos focais (o termo “inicio motor” pode ser
adotado). A classificacao prévia consideraria estas crises como espasmos
infantis, sem que a informacgao de focalidade fosse incluida. O termo “infantil”

pode ser utilizado quando as crises ocorrem ha lactancia.

12. Néao classificaveis: Um homem de 75 anos com histdria prévia de epilepsia
refere uma sensacédo de tremor interno e sensacao de confusdo mental. Sem
outras informacdes disponiveis. EEG e RM normais. Este é um evento nao

classificavel.

Discussao



Este artigo adicional que apresenta a estrutura e a logica da classificacao de
crises epilépticas da ILAE de 2017 fornece um manual de instru¢ao para o uso da
classificacdo. Nenhuma quantidade de explicacbes podera, no entanto, eliminar as
ambiguidades inerentes a classificacdo durante o uso clinico real. Por exemplo,
crises tbnico-clonicas de inicio generalizado podem ser ligeiramente assimétricas
com versao cefélica inicial. Quéo focal precisa ser a assimetria para implicar um
inicio focal? A resposta esté no julgamento individual para cada crise. Qudo incerto
sobre a natureza do inicio ictal precisa estar o clinico para classificar a crise como
sendo de inicio desconhecido? A Forga Tarefa considera um nivel de confianca de
80% para que uma crise seja considerada focal ou generalizada, mas esta ténue
linha certamente ficara obscurecida na pratica clinica.

Ambiguidades surgem quando uma crise apresenta precocemente multiplos
sinais e sintomas, por exemplo, contragéo ténica do braco e automatismos. O
classificador devera escolher o sintoma precoce mais proeminente, porém
observadores diferentes poderdo dar nomes diferentes para a crise dependendo da
interpretacdo dos sinais e sintomas reportados ou observados. Estas ambiguidades
podem ser parcialmente melhoradas através do conhecimento dos padrdes tipicos
das crises mais comuns. Uma parada comportamental, seguida de piscamentos e
movimentacao cefélica em negacéo por 5 segundos, e recuperacao imediata
provavelmente é uma crise de auséncia tipica, mesmo que cada sintoma individual
possa ocorrer em multiplos tipos de crises. A inclusdo de descritores opcionais apés
o tipo de crise pode comunicar melhor a natureza da crise, por exemplo, adicionar
“com risos” a uma “crise focal disperceptiva emocional”.

Alguns sinais motores aparecem em conjunto tanto com crises de inicio focal
guanto de inicio generalizado, mas nao podemos assumir que a fisiopatologia seja a
mesma para ambas categorias. Uma crise focal tbnica pode ter um mecanismo
diferente de uma crise generalizada ténica, e cada tipo de crise pode apresentar
diferentes progndsticos, respostas ao tratamento, distribuicdes demografica e
associac6es com sindromes epilépticas. Mesmo dentro da categoria focal, atividade
ténica focal como parte de uma crise focal disperceptiva (lembrando a frequente
ocorréncia de movimentos de tor¢do observados durante uma crise parcial
complexa) pode ser uma entidade diferente da crise focal tbnica em um paciente
com sindrome de Lennox-Gastaut. A identificacdo destes novos tipos de crise deve
facilitar o aprendizado sobre elas e sobre as sindromes as quais elas estéo

associadas.



Havera uma curva de aprendizado e adoc¢&o dos termos pela comunidade
epileptoldgica que utilizara a classificacdo de 2017. Com o passar do tempo, devera
emergir um consenso sobre quais 0s tipos de crises sdo 0s mais representativos dos
diversos grupos de sinais e sintomas. Experiéncias passadas predizem uma adoc¢ao
gradual da nova classificagdo, com o uso transitério de termos de multiplas geracbes
prévias de classifica¢cdes. O uso no mundo real da classificacdo de 2017 deve
motivar revisdes. O objetivo desejado pela classificacdo da ILAE 2017 € uma maior
facilidade de comunicacao sobre tipos de crises epilépticas entre clinicos, a
comunidade ndo-médica e pesquisadores. Classificacdes empiricas futuras seréo
desenvolvidas, até que o conhecimento seja suficiente para a constru¢do de uma
classificacdo baseada nas razdes fundamentais da origem dos tipos diferentes de
crises epilépticas.
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