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Resumo
Em 2005, definiu-se a epilepsia como uma disfuncdo cerebral caracterizada por uma
predisposi¢do mantida para gerar crises epiléticas. Esta defini¢do conceptual, na prética, aplicava-se a

ocorréncia de duas crises ndo provocadas com intervalo superior a 24 horas. A Liga Internacional Contra



a Epilepsia (ILAE) aceitou as recomendacdes propostas por um grupo de trabalho alterando a definicéo
préatica de epilepsia em situacdes especiais que ndo cumpram o critério das duas crises ndo provocadas.
O grupo de trabalho propbs que a epilepsia seja considerada uma doenga do cérebro determinada por
qualquer das seguintes condic@es: 1) pelo menos duas crises nao provocadas (ou reflexas) ocorrendo
com intervalo superior a 24 horas; 2) uma crise ndo provocada (ou reflexa) e a probabilidade de
ocorréncia de mais crises equivalente ao risco geral de recorréncia (pelo menos 60%) nos 10 anos
seguintes ap6s duas crises ndo provocadas; 3) diagnostico de uma sindrome epilética. A epilepsia
considera-se resolvida, quer em individuos com sindromes relacionadas com a idade mas que ja
ultrapassaram a idade aplicavel, quer tenham estado nos Gltimos 10 anos sem crises e sem medicagdo
ha pelo menos 5 anos. “Resolvida” ndo é necessariamente idéntico a perspetiva convencional de
“remissdo” ou “cura”. Podem ainda ser estabelecidas definigdes préticas para varios fins especificos.
Esta revisdo da definicdo de epilepsia aproxima o termo do seu uso clinico habitual.
Palavras-chave: Epilepsia, crise, definicdo, ndo provocada, recorréncia.

Em 2005, um Grupo de Trabalho da ILAE formulou defini¢fes conceptuais de “crise epilética”
e de “epilepsia” (Tabela 1)*, as quais podem ser transpostas para definicdes operacionais (praticas) com

objetivos especificos.

Tabela 1. Definicdo conceptual de crise epilética e epilepsia — relatério 2005

Uma crise epilética é a ocorréncia transitdria de sinais e/ou sintomas secundarios a uma atividade neuronal excessiva
ou sincrona.

Epilepsia é uma afecdo cerebral caracterizada por uma predisposicdo mantida para gerar crises epiléticas e pelas suas
consequéncias neurobioldgicas, cognitivas, psicolégicas e sociais. A defini¢do de epilepsia exige a ocorréncia de,
pelo menos, uma crise epilética.

A ILAE encarregou um Grupo de Trabalho de formular uma defini¢do operacional de epilepsia
para servir de base ao diagnostico clinico. Este artigo resume as recomendagdes desse Grupo de
Trabalho, incluindo notas anexas e exemplos de casos clinicos demonstrativos das razes para as
recomendacdes e dos pontos de vista divergentes. Em dezembro de 2013, o Comité Executivo da ILAE
adotou oficialmente estas recomendagdes como posicéo oficial da ILAE.

Porqué alterar a definicdo de Epilepsia? Fazé-lo pode causar confusdo junto dos doentes que
podem ficar com dividas sobre tém ou ndo epilepsia? Epidemiologistas e outros investigadores tém de
decidir que definicdo utilizar, se a nova ou a antiga, e perceber que impacto isso poderia ter nas suas
anélises e comparagdes. Tém de ser alterados regulamentos e leis. Apesar de todos estes pontos
negativos, sdo muitos os aspetos positivos para a reavaliacdo da defini¢do de epilepsia. A definicdo atual
exige que haja duas crises epiléticas no intervalo de pelo menos 24 horas?. Alguns epileptologistas
reconhecem e acham necessario valorizar circunstancias de elevado risco para a recorréncia de crises
futuras, mesmo ap6s uma Unica crise ndo provocada. A titulo de exemplo, um grupo de estudo em
Espanha® que utilizou o método Delphi mostrou um elevado grau de consenso a favor de iniciar

tratamentos apds uma primeira crise, em cinco de sete cenarios hipotéticos. A decisdo de iniciar



terapéutica ndo implica necessariamente o diagnostico de epilepsia, mas pode ser vista como um
marcador de convic¢do numa elevada predisposicao para crises futuras. Pelo contrério, o diagnostico de
epilepsia ndo implica obrigatoriamente iniciar medicagdo. A definigéo atual ndo permite que um doente
se possa livrar da sua epilepsia, mesmo que muitos adultos ja hd muito tenham esquecido as duas crises
que tiveram na infancia. Uma definicdo deve aproximar-se do que pensam os clinicos e os doentes e

compatibilizar-se com outras consideragdes individuais, na ajuda a tomada de decis6es terapéuticas.

DEFINICAO CLINICA PRATICA DE EPILEPSIA

Conceptualmente, ha epilepsia depois de, pelo menos, uma crise nao provocada e quando se
verifica um risco elevado de ocorréncia de outra crise, contudo, o nivel de risco exigido esta ainda em
discussdo. Apds uma Unica crise ndo provocada, o risco de recorréncia é de 40-52%*. Com duas crises
ndo provocadas sem febre, a probabilidade de ter uma crise nos 4 anos seguintes € de 73%, 59-87% num
intervalo de confianca de 95%, ou seja, aproximadamente 60-90%°. A definicdo de epilepsia que
considerava as duas crises ndao provocadas foi Gtil, mas é manifestamente insuficiente em algumas
situacdes clinicas. Um doente pode apresentar uma crise Unica ndo provocada depois de uma lesdo
cerebral antiga, como AVC, infecdo do SNC ou TCE. Um doente com estes antecedentes tem um risco
de uma segunda crise ndo provocada semelhante ao risco de ter mais crises que quem teve duas crises
ndo provocadas®. Quando duas pessoas com histéria de pelo menos uma crise ndo provocada tém o
mesmo nivel de risco elevado para recorréncia, podemos argumentar que ambas tém epilepsia. Dentro
dos limites da definigdo atual, outro doente pode ter epilepsia fotossensivel, mas ndo considerar-se ter
epilepsia por as crises serem provocadas pela luz. Outro doente pode estar sem crises e sem medicacio
antiepilética durante 50 anos, e ainda assim, ter epilepsia. Para aproximar a definigdo clinica prética
(operacional) de epilepsia do raciocinio dos epileptologistas sobre epilepsia, 0 Grupo de Trabalho da
ILAE recomenda o alargamento da definicéo de epilepsia para que inclua as circunstancias enumeradas
na tabela 2. O Grupo de Trabalho também acrescentou um prazo de validade a definicao.

Alguns dos elementos desta definigdo necessitam de ser mais detalhados.

Tabela 2. Definicao clinica operacional (préatica) de epilepsia

Epilepsia é uma doenga cerebral definida por qualquer uma das seguintes condicoes:

1. Pelo menos duas crises epiléticas espontaneas (i.e. ndo provocadas) ou reflexas, ocorrendo com mais de 24
horas de intervalo.

2 . Uma crise ndo provocada (ou reflexa) e uma probabilidade de novas crises semelhante ao risco geral de
recorréncia (pelo menos 60%) apds duas crises espontaneas, no decurso dos 10 anos seguintes.

3. Diagnostico de uma sindrome epilética

A epilepsia é considerada resolvida em individuos com sindrome epilética dependente de idade, tendo
ultrapassado a idade em que as crises ocorrem habitualmente nessa sindrome; ou doentes que permaneceram sem
crises por pelo menos 10 anos, sem medicacdo antiepilética nos Gltimos 5 anos.

A Doenga



A epilepsia tem sido tradicionalmente referida mais como uma afe¢do ou conjunto de afegdes,
do que como uma doenga, para enfatizar o facto de incluir véarias doencas e condigdes. O termo afecao
implica uma perturbacdo funcional, ndo necessariamente cronica, ao contrario do termo doenga (embora
nem sempre) que confere uma maior duracdo a disfuncéo. Varios problemas de salde heterogéneos, por
exemplo, o cancro ou a diabetes, incluem numerosos subtipos de patologias, mas sdo considerados
doencas. O termo “afecdo” ndo é bem compreendido pela populacdo e minimiza a gravidade do
problema da epilepsia. Recentemente, a ILAE e o Agéncia Internacional para a Epilepsia (IBE)

concordaram em que a epilepsia deve ser considerada como doenca.

Duas crises ndo provocadas

Um doente tem epilepsia quando, tendo tido uma crise, tenha uma suscetibilidade cerebral
patoldgica e mantida que lhe confere risco para recorréncia de crises. Esta tendéncia pode ser entendida
como uma diminuigdo patolégica do limiar para ter crises, quando comparado com pessoas sem essa
afecdo. O ponto 1 da Tabela 2 representa a definigdo atual, comummente utilizada, de epilepsia, de haver
pelo menos duas crises ndo provocadas separadas por mais de 24 horas. A crise que € provocada por um
fator transitério atuando sobre um cérebro dito normal, baixando temporariamente o limiar para crise,
ndo conta para o diagndstico de epilepsia. O termo “crise provocada” pode ser considerado como
sindbnimo de “crise reativa” ou “crise sintomatica aguda”. A etiologia ndo deve ser confundida com
fatores precipitantes, uma vez que as etiologias implicam uma tendéncia mantida para ter crises. Um
tumor cerebral, por exemplo, pode causar uma crise epilética, mas sem ser uma lesdo transitoria. As
crises epiléticas reflexas, por exemplo, em resposta a estimulacdo luminosa, representam crises
provocadas que sdo definidas como epilepsia. Apesar de serem crises provocadas, a tendéncia para haver
respostas recorrentes, com crises, a estimulos semelhantes, enquadra-se na defini¢cdo conceptual de
epilepsia, uma vez que as epilepsias reflexas estdo associadas a uma predisposi¢do anormal e sustentada
para ter crises. Crises depois de uma concussao, associadas a febre ou devidas a abstinéncia alcodlica
exemplificam crises provocadas que ndo conferem o diagnéstico de epilepsia. O termo “nédo provocada”
implica a auséncia de um fator temporario ou reversivel que baixa o limiar e produz uma crise num dado
momento.

Né&o provocada é, contudo, um termo impreciso, porque nunca podemos ter a certeza de que ndo
houve um fator precipitante. Por outro lado, a identificacdo de um fator precipitante ndo invalida que
nado possa estar presente uma anomalia epileptogénica sustentada. Num individuo com uma
predisposi¢do persistente para ter crises, uma circunstancia proxima do limiar pode desencadear uma
crise, que ndo aconteceria num individuo sem predisposicdo. O Grupo de Trabalho reconhece as
fronteiras imprecisas entre crises provocadas e ndo provocadas, mas adia essa discussdo para outro

momento.

Risco de Recorréncia Elevado



O ponto 2 da Tabela 2 define outras vias para diagnosticar epilepsia. A sua intencao é englobar
circunstancias em que alguns médicos® e epileptologistas® orientam os doentes como se tivessem
epilepsia, mesmo ap0s uma unica crise ndo provocada, por assumirem um risco de recorréncia muito
elevado. Sdo exemplos, os doentes com uma crise Gnica ocorrendo pelo menos um més apds um AVCS,
OuU uma crianga com crise Unica, com lesdo estrutural ou sintomatica prévia e atividade epileptiforme
documentada no estudo eletroencefalografico®. Outro exemplo, é o doente em que o diagndstico de uma
sindrome epilética especifica associado a alteracdo persistente do limiar para crises pode ser feito apos
uma primeira crise. A primeira crise pode apresentar-se como um estado de mal***2, mas s6 por si nio
implicar o diagnostico de epilepsia. O risco de recorréncia ndo esté estabelecido para a maioria dos casos
clinicos. Contudo, se 0 médico tiver atento a que uma lesdo gerou uma predisposic¢do sustentada para
ocorréncia de crises ndo provocadas, com um risco comparavel ao daqueles que tiveram duas crises ndo
provocadas (em que todos concordamos tratar-se de epilepsia) entdo, deve considerar-se que esse doente
tem epilepsia. Atribuir um valor de risco de recorréncia especifico pode ser excessivo, mas para efeitos
de comparagdo esse risco é de 60-90% depois de duas crises ndo provocadas '. Um limiar de 60%
ultrapassa claramente a taxa de 50% de recorréncia a 5 anos, apds uma crise Unica, encontrada no estudo
multicéntrico realizado no Reino Unido para avaliacdo de epilepsia precoce e crise Unica (estudo
MESS®).

E importante notar que uma crise Gnica com uma lesdo estrutural ou uma crise Gnica com
atividade epileptiforme no eletroencefalograma ndo cumprem automaticamente os critérios desta
definigdo operacional de epilepsia, pois os dados variam entre os diferentes estudos e circunstancias
clinicas especificas. No Estudo Holandés da Epilepsial®, criancas, com padrdes epileptiformes no EEG,
apos a sua primeira crise, tinham um risco de recorréncia de 71% aos 2 anos, mas num outro estudo
realizado por Shinnar et al.?, criancas com uma primeira crise idiopatica e alteragdes no EEG tiveram
um risco de recorréncia de 56% aos 3 anos. Na presenca de mais do que um risco, ndo existe nenhuma
formula que possa ser aplicada para calcular o risco adicional, por falta de dados sobre como combinar
estes riscos; nesses casos teremos de decidir com base em considera¢fes individualizadas.

O risco de recorréncia varia com o tempo, de tal modo que quanto mais tempo tiver decorrido desde a
Gltima crise, menor é o risco.

A revisdo da defini¢do ndo pressiona o0 médico para especificar o risco de recorréncia para cada
caso em particular. Na auséncia de informagdo clara sobre o risco de recorréncia, ou mesmo do
conhecimento desses dados, por defeito, o diagndstico de epilepsia é estabelecido quando da ocorréncia
da segunda crise ndo provocada. Por outro lado, se a informagé&o disponivel determinar um risco de
recorréncia que ultrapasse aquele que é habitualmente considerado como epilepsia (aproximadamente

60%), entdo pode considerar-se que hé epilepsia.

Sindrome epilética



Né&o faz sentido dizer que alguém tem uma sindrome epilética®® e dizer que nao tem epilepsia.
Se existirem provas suficientes de uma sindrome epilética, entdo deve ser assumido que tem epilepsia,
mesmo que o risco de crises subsequentes seja baixo, como € 0 caso na epilepsia benigna com pontas
centro-temporais. Podem existir casos sindromaéticos excecionais em gque nem acontegam oObvias crises
comportamentais, como nos casos de ponta-onda continua durante o sono e na sindrome de Landau-

Kleffner?s.

Implica¢des no tratamento

Afirmar o diagnoéstico de epilepsia, apds uma crise ndo provocada, quando existe um risco de
recorréncia elevado, pode, ou ndo, levar & decisdo de iniciar medicagdo. Esta defini¢do pratica de
epilepsia pode apoiar o0 médico que pretende tratar um doente com risco elevado de recorréncia ap6s
uma crise ndo provocada. Contudo, a decisdo de tratar € distinta da afirmagdo diagnoéstica e deve ser
individualizada, dependendo da vontade do doente, do risco-beneficio individualizado e das opcdes
disponiveis. O médico deve pesar a possibilidade de evitar uma segunda crise com 0s seus possiveis
efeitos secundarios perante os custos da medicagdo para o doente.

Dito de outra maneira, o diagndstico de epilepsia e a decisdo de medicar sdo dois assuntos
relacionados, mas independentes. Muitos epileptologistas iniciam a medicacdo ap6s uma crise
sintomatica aguda (por exemplo, no contexto de encefalite herpética), sem que isso implique o
diagnostico de epilepsia. Pelo contrério, doentes com crises ligeiras, com crises muito espagadas ou que
recusam medicacdo, podem ndo ser tratados, independentemente de terem um diagnostico de epilepsia

estabelecido.

Crises ndo provocadas espacadas no tempo

O intervalo de tempo entre duas crises ndo provocadas, que em conjunto qualificam o
diagnostico de epilepsia, € ambiguo. Salvas de crises num periodo de 24 horas conferem 0 mesmo risco
que uma crise Unical’. O Grupo de Trabalho manteve esta ideia de que as crises ndo provocadas,
ocorrendo em salva num periodo até 24 horas, devem ser consideradas como uma crise Unica, para
efeitos de avaliacdo de risco de recorréncia.

Alguns autores'’ consideram a epilepsia como estando presente, mas em remissdo, apos 5 anos
sem crises. Contudo, a defini¢do de epilepsia ndo especifica um prazo superior para limite da ocorréncia
da segunda crise ndo provocada que marca o inicio da epilepsia. Portanto, pode haver epilepsia se uma
crise ndo provocada ocorre no 1.° ano de idade e posteriormente aos 80 anos, o que é designado, por
vezes, como oligoepilepsia'®. O Grupo de Trabalho entende que, nestas circunstancias, as causas das
crises, em diferentes momentos, possam ser diferentes, e se assim for, o diagndstico de epilepsia ndo
pode ser feito'". Por outro lado, o Grupo de Trabalho ndo chegou a um consenso para o intervalo de
tempo especifico entre crises que estabelecesse o reinicio da contagem de um segundo evento. Estudos

futuros podem trazer nova informacéo para estabelecer este intervalo.



Epilepsia resolvida

Uma vez diagnosticada uma epilepsia, isso significa que é para sempre? A definigdo tradicional
ndo permite que desapareca. Pode dizer-se que uma pessoa que teve crises de auséncias na infancia e
esta sem medicacdo e sem crises ha varias décadas tem epilepsia? Da mesma forma, devem os doentes
com epilepsia do lobo temporal mesial, sem crises e sem medicagdo ha 10 anos apoés cirurgia ressetiva
de esclerose do hipocampo, manter o diagnostico de epilepsia? Periodos longos sem crises podem
ocorrer por uma de vérias circunstancias ou terapéuticas. Pode persistir uma tendéncia anormal para ter
crises ndo provocadas, mas as crises podem estar controladas com medicagdo. As criangas podem deixar
de ter epilepsia como na epilepsia benigna com pontas centro-temporais. Algumas pessoas podem ser
submetidas a um tratamento definitivo, com cirurgia ressetiva, por exemplo, com resolu¢do permanente
das crises.

O Grupo de Trabalho pretendeu, com a nova definicéo, que fosse possivel dar por findo o peso
de ter epilepsia. A literatura médica utiliza o termo remissao para considerar suspensa uma doenca, mas
este termo ndo é bem compreendido pela populagdo em geral. O termo “cura” implica que o risco, para
crises futuras, ndo seja maior que o risco basal da populagdo ndo afetada, mas com antecedentes de
epilepsia isso nunca acontece. O Grupo de Trabalho decidiu adotar a expressdo resolvida'"'. Quando
uma epilepsia esta resolvida, isso implica que essa pessoa ja ndo tem epilepsia, mas ndo garante que ndo
a possa voltar a ter.

Que intervalo de tempo e que circunstancias devem caracterizar uma epilepsia resolvida?'V O
risco de recorréncia depende do tipo de epilepsia, idade, sindrome, etiologia, tratamento e muitos outros
fatores. A epilepsia mioclonica juvenil tem, reconhecidamente, um elevado risco de recorréncia de crises
por vérias décadas'®, mas as remissGes podem acontecer. Lesdes cerebrais estruturais, como as
malformacGes do desenvolvimento cortical®®, podem aumentar o risco a longo prazo. As crises podem
recorrer em intervalos variaveis ap6s remissdo por remoc¢do de uma lesdo epiletogénica como, por
exemplo, um angioma cavernoso®. Um estudo?® que incluiu 347 criangas, com pelo menos 5 anos de
remissao completa, incluindo pelo menos 5 anos sem medicacéo antiepilética, identificou recorréncia
em 6% dos doentes. Num dos casos, a recorréncia aconteceu 8 anos apds a ultima crise. Ndo foram
fornecidos dados sobre os doentes que se mantiveram sem crises ap6s 10 anos de remissdo, mas o
ndmero seria <6%. A recorréncia de crises, 6 meses apds cirurgia do lobo temporal®, é de 54,2%;
contudo, apenas 1,9% tiveram recorréncia 4 anos apés cirurgia. Outro estudo® mostrou resultados
semelhantes, com apenas 0,6% de doentes a terem crises no Gltimo ano de seguimento, desde que sem
crises 3 anos depois da cirurgia. O risco de recorréncia, ap0s uma crise nao provocada diminui com o
passar do tempo, apesar de nunca chegar a atingir o valor de risco da populagdo que nunca teve uma
crise. A maioria das recorréncias é precoce. Ap6s uma crise Unica ndo provocada, 80**" a 90%% dos
que tém uma segunda crise, tém-na nos primeiros dois anos. Apds uma segunda crise ndo provocada,

um estudo® mostrou que crises subsequentes aconteceram nos primeiros 4 anos, e nenhuma nos 3 anos



seguintes, sugerindo que o risco podera ndo ser zero, mas é baixo. Um estudo nacional**, no Reino
Unido, identificou um risco de recorréncia aos 3 anos de 44%, ap6s um periodo sem crises de 6 meses,
de 32%, se o periodo sem crises fosse de 12 meses e 17% ap06s 18 meses sem crises. N&o existem dados
adequados disponiveis sobre o risco de recorréncia ap6s periodos longos sem crises e sem medicacéo.
Recorréncias tardias sdo raras ap6s 5 anos?. Apés 10 anos sem medicacao, o risco anual de recorréncia
de crises é provavelmente muito baixo?*V.

Os clinicos devem avaliar de forma individualizada se a epilepsia esta resolvida. O Grupo de
Trabalho escolheu definir uma epilepsia como resolvida quando os individuos com sindromes epiléticas
dependentes da idade ja ultrapassaram a idade aplicavel ou se se mantiveram livres de crises por mais
de 10 anos, sem medicacao h4, pelo menos, 5 anos. Delinear as circunstancias em que a epilepsia esta

definitivamente curada, ultrapassa os objetivos deste artigo.

Informacéo imperfeita

Na perspetiva do clinico, a nova definicéo pratica de epilepsia, relacionando a epilepsia com
uma probabilidade predefinida de recorréncia de crises, traz maior transparéncia e relevancia clinica ao
processo diagnostico. Contudo, uma aplicacdo 6tima da definicdo requer capacidades diagndsticas e de
interpretacdo especializadas — nomeadamente na avaliagdo de fatores de risco ou no diagndstico das
sindromes — que podem nem sempre existir, sobretudo em cuidados primarios. Mais importante ainda,
é muitas vezes a incerteza inevitavel sobre o potencial epileptogénico de uma lesdo identificada numa
imagem de ressonancia magnética. Por exemplo, um ou mais quistos cerebrais, num individuo com
neurocisticercose, pode ser um achado incidental num determinado individuo sem evidéncia de
epilepsia. Risco ndo significa causalidade. Na ddvida, o médico deve considerar a referenciacdo do
doente para um centro especializado em epilepsia, com experiéncia em diagndstico.

Na falta de uma crise documentada em video-EEG e como é tipico das crises ndo provocadas,
haverd situagdes em que o diagnostico de epilepsia permanecerd incerto. Uma abordagem possivel para
esta ambiguidade seria definir uma condicdo chamada “epilepsia provavel (ou possivel)”V'. Esta
abordagem tem sido adotada noutras patologias, como nos critérios de MacDonald da esclerose
multipla?®, nos critérios de El Escorial da esclerose lateral amiotréfica®®, na enxaqueca®! ou na deméncia
vascular®2, O Grupo de Trabalho da ILAE reconhece a diferenca subtil, mas importante, entre dizer a
um doente “vocé tem uma epilepsia provavel” ou “vocé provavelmente tem epilepsia”. Sem informagoes
seguras, a segunda op¢édo, ou outra que simplesmente expresse a divida, parece uma afirmacdo mais
equilibrada. Portanto, o Grupo de Trabalho decidiu ndo definir epilepsia provavel como uma entidade

especifica, mas deixa essa possibilidade em aberto para o futuro.

CONSEQUENCIAS DA DEFINICAO PRATICA DE EPILEPSIA

As definigdes tém consequéncias. Do ponto de vista do doente, a epilepsia estd associada a estigma e a

repercussdes psicologicas, sociais, cognitivas e economicas tdo importantes que fazem parte da



definicdo conceptual®. A nova definicdo pratica pode gerar melhores consequéncias, ao sensibilizar os
clinicos para estarem mais atentos aos fatores de risco da recorréncia ap0s uma crise Unica ndo
provocada, facilitando o inicio de tratamento ap6s algumas crises ndo provocadas. Claro que esta deciséo
tem de ser individualizada, uma vez que o diagndstico de epilepsia ndo implica obrigatoriamente a
prescricdo de antiepiléticos e o tratamento pode ser justificado em alguns doentes para quem o
diagnostico definitivo ndo esteja estabelecido. Uma definigdo pratica permitindo um diagndstico mais
precoce, pode ser especialmente Util na prevencdo de lesbes fisicas e das consequéncias sociais,
desnecessarias, evitando a repeticdo de crises em doentes com alto risco de recorréncia. Esta definicdo
revista também da mais oportunidades para intervencfes modificadoras da doenca, preventivas da sua
progressdo e o aparecimento de comorbilidades.

N&o € previsivel em que medida a alteracdo da definigdo iré afetar os valores da prevaléncia da
epilepsia. Para manter a consisténcia, novos estudos epidemioldgicos podem utilizar a defini¢do
operacional anterior. Se a nova definicdo for utilizada, alguns doentes previamente considerados como
tendo epilepsia, serdo excluidos, por poderem ter a sua epilepsia resolvida. Outros individuos que
cumpram critérios de crise “Unica com risco elevado de ter outra” podem ter de ser acrescentados ao
grupo com epilepsia.

A definicdo de epilepsia afetard o diagndstico e o tratamento tanto em paises desenvolvidos
como em sociedades com menores recursos. O Grupo de Trabalho teve o cuidado de definir epilepsia
de uma maneira que possa ser aplicada, em geral, sem necessidade de recurso a tecnologias dispendiosas
e pouco disponiveis.

O diagnostico correto de epilepsia em pessoas ndo diagnosticadas previamente pode ter
consequéncias negativas e positivas. Por exemplo, consequéncias econdémicas como o reembolso pelo
sistema nacional de saude de gastos com medicacdo que poderiam ficar a cargo do doente. Por outro
lado, as pessoas com epilepsia tém mais dificuldade em conseguir um seguro de vida ou um seguro de
salde. Em alguns casos, ndo é mesmo possivel comprar a primeira casa sem um seguro de vida. O
estigma pode afetar muitos doentes que previamente ndo eram classificados como tendo epilepsia, com
consequéncias danosas, como perda de acesso a educacdo ou impedimentos para contrair matrimoénio.
A possibilidade de declarar uma epilepsia como resolvida pode retirar o estigma a alguns gue deixam
de ser considerados doentes com epilepsia. Os beneficios econdmicos e para a salde serdo mais
evidentes, quando do correto diagndstico resultar tratamento preventivo de uma segunda crise. Pessoas
com epilepsias reflexas estavam privadas do diagndstico pelo critério das crises ndo provocadas. A
inclusdo das sindromes epiléticas reflexas na definigdo préatica traz estes doentes para a comunidade das
pessoas com epilepsia.

A definicdo pratica revista, descrita neste relatério, dirige-se ao diagnostico clinico e pode ndo
ser adequada para estudos de investigacdo. Devem ser utilizadas definicbes operacionais diferentes

conforme os objetivos especificos e, sempre que apropriado, poderdo ser feitas comparagdes com a
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definigdo tradicional das “duas crises ndo provocadas”. Os investigadores devem identificar, de forma
clara, que definicao foi utilizada para os estudos ou publicacGes.

A definicéo revista tem implicaces legislativas e nas politicas de saude. As leis dirigidas aos
doentes com epilepsia, como as restri¢des a conducédo de veiculos, relacionam-se mais com a frequéncia
de crises ou com o risco de recorréncia do que propriamente com o diagnéstico de epilepsia, mas nem
sempre é o0 caso. Em alguns paises o diagnéstico de epilepsia, s6 por si, limita o periodo de validade da
carta de conducdo ou o tipo de licenca que pode ser obtido. A participacdo em algumas préaticas
desportivas pode ser limitada por recomendag6es que estipulam restri¢fes para pessoas com epilepsia,
independentemente do historico de crises. A cobertura de seguros e os beneficios sociais também podem
ser afetados pelo rétulo do diagnostico. O &mbito da nova definicéo prética é suscetivel de modificar o
nimero de doentes com o diagndstico de epilepsia, condicionando repercussfes financeiras ndo so
individuais, mas também para a comunidade. Contudo, o custo para a sociedade sdo sera
obrigatoriamente mais elevado, em particular, se 0 novo diagndstico operacional se aproximar mais da
abordagem atual dos epileptologistas, e conduzir a uma melhoria dos cuidados aos individuos com maior

ou menor probabilidade de crises futuras.

CONCLUSAO

Previamente, a epilepsia era definida pela ocorréncia de, pelo menos, duas crises ndo provocadas com
um intervalo superior a 24 horas. A definicdo pratica revista implica que se possa considerar haver
epilepsia ap6s uma Unica crise ndo provocada em doentes que tenham outros fatores associados a
elevada probabilidade de terem persistentemente um baixo limiar para crises e, portanto, um elevado
risco de recorréncia. Esse risco deve ser equivalente ao risco de uma pessoa com duas crises ndo
provocadas de ter uma terceira crise, aproximadamente 60%. Este nivel de risco esta presente em
doentes com lesdes estruturais prévias, como AVC, infe¢des do SNC e alguns tipos de lesdes traumaticas
cerebrais, diagndstico de uma sindrome epilética especifica, ou em algumas circunstancias na presenca
de outros fatores de risco. Considera-se também que quem tem crises reflexas recorrentes, por exemplo
crises fotossensiveis, tem epilepsia. Esta defini¢do de epilepsia aproxima o termo daquela que é visdo
da maioria dos epileptologistas¥''. A epilepsia ndo é necessariamente para sempre, podendo ser
considerada resolvida em pessoas sem crises ha pelo menos 10 anos, sem medicagdo antiepilética ha
pelo menos 5 anos, ou quando ultrapassada a idade propria de uma sindrome epilética dependente da
idade. A nova definicdo € mais complicada que a antiga. A maioria dos diagnosticos de epilepsia ainda
necessitara de ser documentada em duas crises ndo provocadas, uma vez que o conhecimento sobre 0s
riscos de recorréncia de crises esta limitado aos poucos estudos disponiveis. A medida que estiverem
disponiveis mais dados sobre recorréncia para etiologias especificas, a aplicacdo da definicdo serd mais

precisa e mais (til.

CASOS CLIiNICcOsY!!
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1. Duas crises. Rapariga de 25 anos tem duas crises ndo provocadas, num intervalo de 1 ano.
Comentério: Esta pessoa tem epilepsia, de acordo com a antiga e com a nova definic&o.

2. AVC e crise. Homem de 65 anos sofreu AVC da artéria cerebral média esquerda ha 6 semanas e agora
tem uma crise ndo provocada. Comentario: Com uma crise ocorrendo neste intervalo de tempo apés
AVC (ou infecdo do SNC ou TCE) a literatura® sugere um risco elevado (>70%) de recorréncia de
crises ndo provocadas. Portanto pela nova definicdo (mas ndo pela antiga) este doente tem epilepsia.

3. Crises fotossensiveis. Menino de 6 anos teve duas crises num intervalo de 3 dias enquanto jogava um
video-jogo com clardes luminosos. Nao voltou a ter crises. O EEG mostra resposta fotoparoxistica
patoldgica. Comentario: Este menino tem epilepsia de acordo com a nova defini¢do (mas nédo pela
antiga), apesar de as crises serem provocadas pela estimulagdo luminosa, existe uma predisposicao
mantida para crises induzida por estimulacdo luminosa intermitente.

4. Epilepsia Benigna com Pontas Centro-Temporais (BECTS). Rapaz de 22 anos teve crises com
contracdes faciais, enquanto dormia, aos 9, 10 e 14 anos de idade. Ndo teve mais crises desde entdo.
O EEG realizado aos 9 anos de idade mostrava pontas centro-temporais. A medicacdo foi
descontinuada aos 16 anos. Comentario: Para este jovem adulto, a epilepsia esta resolvida, porque ja
ultrapassou o intervalo de idade desta sindrome epilética dependente da idade. Pela definicdo antiga
ndo seria possivel considerar a epilepsia como resolvida.

5. Crise Unica e displasia. Homem de 40 anos teve crise focal caracterizada por movimentos da mao
esquerda com evolucdo para crise tonico-clonica. Esta foi a sua Unica crise. A ressonancia magnética
mostra uma provavel displasia no lobo frontal direito e 0 EEG interictal tem pontas fronto-temporais.
Comentério: Apesar de alguns clinicos iniciarem tratamento com antiepiléticos neste doente, o risco
de recorréncia desta situacdo clinica ndo estd determinado, pelo que ndo serd possivel fazer o
diagnostico de epilepsia com qualquer das defini¢fes. Estudos epidemioldgicos futuros poderdo vir
a clarificar esta situagéo.

6. Duas crises ha muito tempo. Homem de 85 anos teve uma crise focal aos 6 e aos 8 anos de idade. Os
achados em EEG, na RM-CE, nas analises e da historia familiar foram irrelevantes. Ndo voltou a ter
crises. Comentario: De acordo com a nova defini¢cdo a epilepsia esta resolvida, uma vez que esta sem
crises ha mais de 10 anos e sem medicacdo pelo menos nos ultimos 5 anos. Isto ndo é garantia de que
ndo possa ter crises no futuro, mas tem o direito de ser olhado como uma pessoa que atualmente ndo
tem epilepsia.

7. Periodo prolongado sem crises. Senhora de 70 anos teve crises ndo provocadas aos 15 e aos 70 anos.
O EEG, a RM-CE e a histéria familiar ndo foram significativos. Comentario: Ambas as definices,
antiga e nova, consideram que esta doente tem epilepsia. Apesar do diagndstico, muitos clinicos ndo
iniciariam medicacdo a esta doente dada a baixa frequéncia de crises. Se a investigagédo
complementar de alguma forma demonstrasse outras causas para as duas crises, entdo poderia néo

ser considerado o diagndstico de epilepsia.
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8. Informagdo duvidosa. Rapaz de 20 anos teve 3 episddios ndo testemunhados, nos Ultimos 6 meses,
caracterizados por medo subito, dificuldade em falar e necessidade de deambular. Nao teve perda de
memoria durante os episddios. Sem outros sintomas associados. Sem histdria prévia de crises ou
fatores de risco para epilepsia. O EEG de rotina e a RM-CE foram normais. Comentario: N&o é
possivel fazer o diagnostico de epilepsia utilizando qualquer uma das defini¢cBes. A possibilidade de
crises focais deve ser consideradas no diagndstico diferencial destes eventos, mas ambas as
definigdes requerem evidéncia de que a pessoa teve realmente uma crise. Discuss@es futuras podem

vir a definir fronteiras para a epilepsia “possivel ou provavel”.
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Notas:

I. Foi dificil para o Grupo de Trabalho definir um nivel de risco de recorréncia que quantifique o conceito de
predisposi¢do mantida. Todos concordaram em que um individuo com duas crises ndo provocadas tem epilepsia.
O risco de ocorréncia de uma terceira crise nesse mesmo individuo € de 3 em 4, mas os intervalos de confianca de

95%, séo entre 60-90%. Portanto, o Grupo de Trabalho concordou em que um individuo com risco de recorréncia
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semelhante, apds uma Unica crise ndo provocada, deve ser, logicamente, considerado como tendo epilepsia. O
valor >60% devera ser entendido como uma recomendacédo aproximada e ndo como um valor absoluto.

1. Algumas pessoas sugeriram estabelecer um limite de tempo para o intervalo entre duas crises ndo provocadas
para haver diagndstico de epilepsia. Ndo sendo possivel um consenso, nem encontrada evidéncia suficiente para
determinacéo desse tempo especifico, foi mantido o perfil temporal de ao longo da vida.

I11. Este aspeto da definicdo teve duas motivagdes. Primeiro, muitos clinicos, doentes e familias consideram a
epilepsia como fazendo parte do passado quando deixam de ter crises e ja ndo estdo a fazer medicacéo antiepilética.
Segundo, o Grupo de Trabalho pretendia retirar o estigma associado a uma vida inteira com o diagnéstico de
epilepsia. Foram considerados outros termos: remissdo, remissdo terminal, remissdo completa, epilepsia inativa,
epilepsia ausente, epilepsia ndo presente, epilepsia ja ndo presente e cura. Muitos destes ndo eram representativos
do conceito que de que a epilepsia tinha desaparecido. O termo cura implicava sucesso completo de um tratamento
ou desaparecimento com o tempo e um risco semelhante ao basal da populag&o geral.

IV. A evidéncia para recomendar um periodo de tempo sem crises € limitada, as funcfes de risco existentes
mostram um declinio progressivo ao longo do tempo e ndo propriamente um ponto de quebra. Alguns elementos
do Grupo sugeriram 0s 5 anos, mas a percentagem anual de recorréncia de crises ap6s 5 anos sem crises, ronda 0s
5%. A maioria das pessoas sem crises nos Ultimos 10 anos e sem medicagdo nos Gltimos 5 mantém-se sem crises
a longo prazo.

V. Embora haja evidéncia de um (baixo) risco de recorréncia apds 5 anos sem crises, ndo encontramos provas a
data da redacédo deste artigo sobre a taxa de recorréncia apds 10 anos sem crises, pelo que se optou por este Gltimo,
visto ser claramente superior aos 5 anos e, portanto, com risco provavel de recorréncia muito baixo.

VI. Dado que a possibilidade de definir uma condicdo como “epilepsia provavel” ou “epilepsia possivel”, ou
ambas, gerou 0 maior debate das deliberagdes, no final decidiu-se pela visdo da maioria e ndo propriamente por
consenso. O termo epilepsia provavel foi considerado para duas circunstancias diferentes: a primeira, para aqueles
gue tiveram uma crise e que tém risco alto de recorréncia mas ndo muito elevado; a segunda, para casos evocativos
de epilepsia mas com informacéo limitada sobre a descricdo das crises, ou falta de outros dados essenciais. Permitir
o diagnéstico de epilepsia provavel neste segundo grupo poderia, de forma prejudicial, condicionar um atalho aos
exames necessarios para esclarecer o diagnéstico. O Grupo de Trabalho considerou haver algum valor em definir
epilepsia provavel, mas serd necessaria uma avaliacdo mais extensa no futuro para que essa definicdo possa vir a
ser operacionalmente consistente e Util.

VII. Um rascunho inicial deste manuscrito foi colocado no site da ILAE para comentario publico. Foram recebidos
315 comentérios, alguns bastante extensos. A maioria das opinifes foi positiva, mas também recebemos
comentarios em franco desacordo. Consideraram que nao seria razoavel colocar no clinico, o peso de reconhecer
0 risco de recorréncia para uma crise. Os autores concordam com esta critica. Muitos dos comentarios criticos
foram no sentido de ndo considerar epilepsia como uma doenca mas antes como uma afe¢do. Esta decisdo foi
avocada pelos comités executivos da IBE e da ILAE em favor do termo “doenc¢a”. A frase “ja ndo presente” ndo
foi bem aceite e por isso foi mudada para “resolvida”. Muitos comentadores preferiam que a epilepsia fosse
considerada resolvida apds 5 anos sem crises, com ou sem medica¢do antiepilética. O Grupo de Trabalho quis que
resolvida significasse um risco suficientemente baixo para a epilepsia poder ser posta de lado, e para isso era
necessario um intervalo de tempo mais rigoroso, pelo que se optou pelos 10 sem crises e 5 anos sem medicacao.

Vérios comentadores queriam que fosse eliminado o conceito pouco claro de crise provocada versus ndo
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provocada. Tal alteracdo teria sido fundamental, alterando a nossa visdo sobre as crises sintomaticas agudas, que
correspondem atualmente a cerca de 40% de todas as crises. Deixamos essa discussao para outra ocasido. No geral,
0s autores consideram que a “sabedoria da multiddo” fortaleceu e clarificou as discussdes e, acima de tudo, trouxe
a definicéo para mais proximo do que é o pensamento dos epileptologistas.

VIII. Estes exemplos foram apresentados no dia 24 de junho de 2013 no simpdsio presidencial do Congresso da
ILAE, com mais de 1000 epileptologistas presentes. A aprovacdo da audiéncia sobre se se considerava o
diagnostico de epilepsia nos diferentes casos clinicos teve uma correlagdo muito forte entre os resultados e os
novos termos da defini¢do. Apesar de ndo ser um inquérito validado cientificamente, as respostas indicam que 0s

epileptologistas pensam a epilepsia de forma coerente com a nova defini¢éo.
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