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Resumo

A prevaléncia e a incidéncia da auto-inducéo de crises por doentes com epilepsia
¢ desconhecida mas estima-se que este seja um fendmeno muito raro. Este
comportamento estd associado habitualmente a jovens do sexo feminino com epilepsia
fotossensivel que, ao contrario do que se pensava, ndo aparentam ter défices cognitivos
associados. Existem varias manobras de auto-indugdo. No caso apresentado, 0 de uma
rapariga de 9 anos sem défice cognitivo aparente, descreve-se um dos métodos mais
frequentes, o de olhar fixamente para o sol e passar a mdo com os dedos em abdugéo em
frente aos olhos, provocando uma alterndncia luz-sombra. Os motivos pelos quais 0s
doentes recorrem a auto-inducdo séo discutidos neste trabalho através do caso descrito.
Mais de uma razéo parece justificar este comportamento, um comportamento impulsivo
ligado a sentimentos hedonistas aparenta estar presente, ndo se podendo excluir outras
razbes. O tratamento destes doentes pode ser desafiante, associando a terapéutica

farmacol6gica com uma abordagem comportamental.

Abstract

The prevalence and incidence of self-induction of crisis by epileptic patients is
unknown but it appears to be a very rare phenomenon. This behavior is usually linked to
young photosensitive females that, opposite to what was believed, do not seem to have
an associated cognitive impairment. There are many different maneuvers used for self-
induction. In the case reported, one of a nine years old girl with no apparent cognitive
deficit, it is described one of the most usual methods, staring at the sun and waving one
hand with the fingers spread in front of the eyes, causing a light-shadow effect. The
reasons why patients practice self-induction are discussed in this work trough the
reported case. More than one reason seems to justify this behavior, an impulsive
behavior linked to hedonistic feelings appears to be present and other reasons cannot be
excluded. Treatment of these patients can be challenging, associating a behavioral

approach with pharmacological therapy.

Palavras-chave: auto-inducdo, epilepsia, epilepsia reflexa, fotossensibilidade,

manobras de auto-inducéo, motivos para a auto-inducdo, tratamento.



Introducéo

A epilepsia é caracterizada por uma predisposicdo duradoura para gerar crises
epilépticas. Antes de 2013, a Liga Internacional Contra a Epilepsia (ILAE) considerava
que, na pratica, o diagnostico de epilepsia era estabelecido quando ocorriam duas crises
epilépticas ndo provocadas com mais de 24h de diferenca. Actualmente, a epilepsia, de
acordo com a ILAE, deve ser considerada como uma doenga do cérebro que cumpra
qualquer uma das seguintes condi¢6es: (1) Pelo menos uma crise provocada (ou reflexa)
ocorrendo com mais de 24 horas de diferenca; (2) uma crise ndo provocada (ou reflexa)
e uma probabilidade de novas crises semelhante ao risco de recorréncia geral (pelo
menos 60%) apos duas crises ndo provocadas, ocorrendo nos proximos 10 anos; (3)
diagnostico de uma sindrome epiléptica [1].

Uma crise epiléptica é definida como a ocorréncia transitéria de sinais e/ou
sintomas devido a uma actividade neuronal anormal excessiva ou sincrono no cérebro.

Epilepsias reflexas sdo aquelas em que a estimulagdo de receptores sensoriais
induz convulsdes ou crises epilépticas de uma forma consistente [2]. A ILAE incluiu as
epilepsias reflexas como “epilepsias caracterizadas por um modo especifico de
precipitacdo de crises” entre as sindromes especiais.

As epilepsias reflexas nos humanos podem ser divididas em dois grupos. O
primeiro diz respeito a epilepsias induzidas por estimulagdo sensitiva simples, auditiva
ou visual. O segundo grupo é aquele cuja inducéo é feita por estimulos complexos: ler,
ouvir musica, pensar ou comer. Este ultimo € raro e habitualmente reportado em estudos
com casos Unicos [2].

O tipo de epilepsia reflexa mais habitualmente visto em humanos é a epilepsia
fotossensivel. Pensa-se que aproximadamente 1 em 4000 individuos sofra deste tipo de
epilepsia [3].

No final do século XIX, Gowers fez a primeira descricdo detalhada de um
doente com epilepsia fotossensivel. Este doente apresentava crises quando exposto a luz
solar intensa [4].

Em 1932 e 1936, Radovici et al. e Goodkind, respectivamente, relataram o facto
de comportamentos motores anormais poderem, por vezes, ser provocados pela luz solar
em alguns doentes com epilepsia [5,6].

Esta associacdo atraiu atencdo quando Walter et al., em 1946, intrigados pela
descoberta que a trepidacdo (ex.: luz intermitente) por vezes provocava alteraces do



EEG, instigaram o desenvolvimento do estroboscépio [7]. Este aparelho transmitia, de
modo intermitente, uma luz artificial forte a retina humana provocando diferentes
formas de artefacto em EEGs, entre elas estando a denominada “resposta
fotoconvulsiva”. Em 1947, Cobb relatou 3 doentes cujas convulsfes eram
inadvertidamente provocadas pela presenga de trepidagdo luminosa ambiental, ex.:
alternancia luz e sombra numa avenida [8]. Mais tarde foram relatadas crises de
auséncia desencadeadas apenas pela luz [9], estas foram explicadas pela hipotese de os
doentes interromperem a luz ao pestanejar [10]. Gastaut, em 1951, observou duas
criangas com epilepsia fotossensivel que pareciam “procurar a luz” e depois fazer
movimentos repetitivos (passar a mao a frente dos olhos repetitivamente e balancar a
cabeca) de frente para a luz, tendo interpretado este comportamento, considerado tao
distinto do comportamento habitual de doentes fotossensiveis que habitualmente
evitavam o sol, como uma tentativa deliberada de produzir a trepidagdo e assim “auto-
induzir” crises de auséncia [11]. Foi maioritariamente aceite que estes doentes
ganhavam algo com este comportamento. Podendo este ganho consistir em prazer
positivo ex.: de natureza sexual ou em prazer negativo, ex.: alivio de tensdo, evitar
situacdes desagradaveis ou aumentar a preocupacao parental [12].

Véarios métodos de desencadear uma crise epiléptica foram identificados. A
grande maioria dos doentes auto-indutores (96%) é fotossensivel e usa um estimulo
visual [13,14]. As técnicas de indugdo mais vezes referidas sdo: passar a mao em frente
a uma fonte de luz com os dedos afastados repetidamente, pestanejar, ou olhar
fixamente para a televisdo [15].

A primeira descri¢do de epilepsia fotossensivel auto-induzida é anterior ao uso
do EEG e diz respeito a doentes que induziam crises ao olhar para o sol e passando a
mao com os dedos afastados em frente aos olhos [5]. A postura assumida por estes
doentes, com cabeca ligeiramente fletida para trds ao olharem para o sol ou para uma
luz brilhante e a atraccdo irresistivel por estes estimulos visuais, foi graficamente
descrita como “epilepsia girassol” por Ames e Saffer [16,17]. Mais recentemente, foi
descrito que outros individuos fotossensiveis empregam uma manobra que envolve o
desvio do olhar para 0 seu extremo superior acompanhado de encerramento lento das
palpebras de modo a induzir crises ou descargas epileptiformes [18]. Estes movimentos
oculares podem ser mal interpretados como um fenémeno ictal [19,20,21]. Estes

movimentos oculares sdo associados a actividade epileptiforme em individuos jovens e,



com o desenvolvimento, podem persistir mas deixam de gerar actividade epileptiforme
[22].

Estudos descrevem doentes, maioritariamente criangas, que se sentem
compulsivamente atraidos para ecrds de televisdo [15, 23]. Alguns destes doentes
admitem o uso da televisdo como método de auto-inducdo [24, 25]. A trepidacdo do
ecrd tem maior efeito quando a pessoa esta perto e a televisdo se encontra desfocada,
pelo que ha doentes que por vezes tornam a imagem menos focada e de seguida olham
fixamente para a luz que esta produz [25]. Outros afirmam que a compulsdo lhes é
perturbadora mas irresistivel e € incerto se esta atraccdo compulsiva deve ser
considerada como um comportamento auto-indutor ou como fendémeno ictal. Outros
métodos visuais incluem pestanejar [5,15,18,26] e olhar para objectos com riscas
horizontais ou verticais [27,28,29,30]. Também descrito na literatura estdo casos de
criancas e adolescentes que auto-induzem crises epilépticas atraves da hiperventilacdo
[31,32], ou através de um esfor¢o de concentracdo [33]. A variedade de formas de auto-
estimulacdo também inclui apneia ou manobra de Valsalva [34], compressao bilateral da
artéria carotida [35], mastigar [36], movimento [37], massagem aos pés [38] e
hiperextenséo do tronco e do pescogo [39].

O método de inducdo pode mudar com o tempo, por exemplo, alguns doentes
comecam por usar 0 método de inducdo da méo a passar em frente aos olhos e mais
tarde passam a utilizar o método de encerramento dos olhos, que é mais discreto e deste
modo mais féacil de realizar sem ser detectado [36]. Uma combinacdo de métodos pode
também ser usada (ex.: iniciar a descarga através do encerramento ocular e prolongé-la
ou aumenta-la através do movimento com a mao em frente aos olhos) [36].

Crises auto-induzidas podem ocorrer em individuos com epilepsias
generalizadas primérias e com epilepsias focais, estes Ultimos sendo aqueles em que a
auto-inducdo mais ocorre, particularmente em individuos com fotossensibilidade. A
maioria dos doentes com fendmeno ocular demonstra actividade paroxistica epiléptica
na regido cerebral occipital ou actividade difusa. Apenas alguns destes doentes
apresentam actividade na regido frontal [40]. A frequéncia destes episodios visualmente
induzidos depende em certa extensdo da intensidade luminosa disponivel, o que pode
explicar o facto de estes serem mais comuns em regides com maior luminosidade (ex.:
maior prevaléncia na Australia do que no Reino Unidos) [33].

O comportamento de auto-inducdo estd maioritariamente associado a epilepsias

fotossensiveis. A fotossensibilidade e definida como uma resposta
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electroencefalografica ou clinica anormal a luz [41]. Este tipo de epilepsia reactiva a luz
é raro, ocorrendo em 2-5% dos epilépticos [42], sendo a percentagem de doentes auto-
indutores dificil de determinar [3,42,43,44,45,46,47].

Estudos utilizando monitorizagdo telemétrica sugerem que 25% dos doentes
susceptiveis auto-induzem, se ndo crises pelo menos descargas [48]. Janz reportou que
21% de doentes com epilepsia mioclonica juvenil induziam descargas eléctricas,
auséncias ou espasmos ao fecharem lentamente os olhos ou olhando para uma luz e
passando a mao em frente aos olhos [43]. Jeavons e Harding registaram 5 auto-
indutores em 460 epilépticos fotossensiveis e estimaram que 3% de todos os individuos
com epilepsia sdo susceptiveis de induzir visualmente as crises, nao sendo
necessariamente auto-indutores [3].

Trenite averiguou que 35 em 100 epilépticos fotossensiveis tinham historia de
auto-inducdo (auto-reportada ou contada por acompanhantes), 37 demonstravam o
esteredtipo de encerrar os olhos lentamente, sendo este acompanhado de actividade
epileptiforme, e um doente apresentava adicionalmente 0 movimento de passar a mao
em frente aos olhos repetitivamente. Apenas 5 destes 37 admitiam a pratica de auto-
inducdo. Dos 37, 29 pertenciam ao grupo dos 35 com histdria de auto-inducao [42].

Um estudo com 76 utentes da clinica de epilepsia do hospital de Maudlsey
indicou que 25 a 33% dos doentes eram capazes de gerar as suas proprias crises [44].
Antebi e Bird concluiram que numa amostra de 100 doentes com epilepsia dificil de
tratar 2% eram capazes de auto-induzir as crises [45]. Enquanto Mostofsky e Loyning
relataram que 8% dos doentes eram capazes de o fazer [46]. A disparidade nestas
percentagens foi atribuida a diferencas na populacéo e a contaminacdo por individuos
ndo epilépticos. Ainda, o auto-reportamento de “por vezes capaz de induzir uma crise”
ndo foi um critério comprovado nem foi considerado clinicamente problematico [15].

Auto-inducdo na epilepsia fotossensivel parece ocorrer numa pequena proporgao
de doentes, sendo a auto-indugdo uma manifestacdo rara de um pequeno grupo de
epilepsias. E ainda dificil de determinar qual o nivel de dificuldade clinica que a auto-
inducdo provoca nos doentes e nos clinicos [15].

Nas epilepsias fotossensiveis ha uma preponderancia do sexo feminino, sem
diferencas devido a etnia, de aproximadamente 60% [3,47,50,51,52]. Deste modo se
explica que a maioria dos casos de auto-inducdo seja diagnosticada em individuos do
sexo feminino, numa propor¢do de 3:2 [53]. No entanto, doentes que sdo

impulsivamente atraidos para a TV sdo uma excepcédo, habitualmente trata-se de doentes
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do sexo masculino, de inteligéncia normal, com um padrdo de crises tonico-clénicas
[54]. A fotossensibilidade apresenta um pico de prevaléncia na faixa etaria entre os 10 e
os 25 anos [3,50], sendo que alguns estudos apontam para uma prevaléncia mais
marcada em criangas e adolescentes dos 10 aos 15 anos [51,55], em 75% dos doentes
fica para a vida e ha uma forte tendéncia genética associada [56]. Esta
predominantemente associada a crises de auséncia, e a crises mioclénicas [3]. Sendo
estes tipos de crises também o0s mais associados ao comportamento de auto-inducédo
[57].

Na literatura, auto-indutores visuais sao habitualmente caracterizados por uma
sensibilidade excepcionalmente elevada a luz, por crises frequentes e por apresentarem
um défice cognitivo [15]. Doentes que apresentam o0 comportamento tipico da
“sindrome girassol” (olhar fixamente para o sol) apresentam em geral compromisso
cognitivo [13]. Contudo, deve ponderar-se a possibilidade de uma representacéo
excessiva de doentes com problemas de aprendizagem, uma vez que a maioria dos
estudos foram “case reports” sem selec¢do aleatoria de doentes. A auto-inducdo esta
frequentemente associada a doentes cronicamente institucionalizados. Guerrini R et al,
apresentaram a hip6tese de isto se dever ao facto de muitas destas criangas ndo terem
muitas possibilidades para a auto-satisfacdo e terem uma capacidade limitada de brincar
com o seu préprio corpo [58]. Criangas com dificuldades de aprendizagem podem ainda
apresentar comportamentos repetitivos e a descoberta acidental de uma sequéncia
indutora de crises pode ser mais provavel [58]. No entanto, a auto-inducdo aparenta ser
menos frequente entre os doentes com défices cognitivos graves, sugerindo que a
descoberta da sequéncia indutora pode ndo se dever somente ao acaso [58]. Por outro
lado, individuos com niveis de inteligéncia considerados normais tendem a evitar que a
sua auto-inducdo seja observada e comportamentos auto-induzidos sdo dificeis de
registar através do uso simultdneo de gravacdo de video e EEG nestes doentes [3].
Ames argumenta que para alguns, o comportamento aparentemente indutor como a
passagem repetitiva da mao em frente aos olhos seja de facto parte da fase ictal e,
consequentemente, questiona se estes serdo verdadeiros auto-indutores [19, 20]. Existe
evidéncia que, para alguns doentes, 0 movimento da mdo é parte da fase ictal e ndo do
estimulo [19-21, 54]. Wastell et al também sugere que, em pessoas que supostamente
induzem as crises através do encerramento dos olhos, existe evidéncia de alteragfes no

EEG que precedem este acontecimento [59]. Certos casos de epilepsia ligados a



comportamentos de atraccdo pelo ecrd do televisor aparentam ser mais relacionados
com actividade epiléptica subclinica do que um acto de vontade [60].

Existe assim evidéncia contraditoria quanto ao grau de vontade e de auto-
inducdo de certos casos considerados auto-induzidos. Deste modo, surge a hipo6tese de
haver dois grupos de doentes: aqueles que séo verdadeiramente auto-indutores e outro
grupo, cujos movimentos que aparentam provocar a crise sdo na verdade parte da fase
ictal da crise [45].

Pretende-se através deste trabalho apresentar um caso de epilepsia auto-
induzida, averiguando o seu contexto, possiveis diagnosticos diferenciais, o tratamento

e dando énfase aos provaveis motivos por detras deste comportamento.

Caso Clinico

Historia recolhida dia 3.12.2015, na consulta de pediatria geral do Hospital de
Séo Bernardo. Dados fornecidos pela prépria e pelo pai com consulta do Boletim de

Saude Infantil e do processo informatico da doente.

Identificacdo
I.J.G., sexo feminino, 9 anos de idade, nascida a 09.10.2006, de origem
caucasiana, natural de Setubal e residente em Pinhal Novo. Seguida em consulta de

pediatria geral por epilepsia.

Antecedentes Familiares

Primeira filha de casal jovem nao consaguineo.

Mée: 29 anos, com antecedentes pessoais de sonambulismo, convulsdes ndo
especificadas na infancia e tabagismo.

Pai: 28 anos, saudavel, com antecedentes de tabagismo.

Av0s paternos saudaveis.

Nega ainda outras doencas de caracter heredo-familiar, nomeadamente epilepsia,

malformacgdes congénitas, surdez.



Histdria Social

Mé&e: 12° ano de escolaridade, de profissdo actual desconhecida, modelo
fotografico a data do nascimento de 1.J.G..

Pai: 9° ano de escolaridade, técnico de fuséo de fibra Optica.

Agregado familiar alargado, habitando com pai e avds paternos. Mae abandonou
o lar e ndo tem contacto com a filha desde os 9 meses de idade desta.

Durante o dia 1.J.G. frequenta a escola (4° ano).

Antecedentes Pessoais

Gestacéo

Gestacdo ndo planeada mas desejada, mde com 20 anos, grupo sanguineo ARh+,
vigiada em Centro de Saude com consultas regulares (6 consultas).

As ecografias obstétricas realizadas, bem como as avalia¢fes laboratoriais de
rotina, incluindo as serologias de 3° trimestre foram consideradas normais.

Gravidez sem intercorréncias, nomeadamente internamentos, hipertensédo

arterial, diabetes e episodios febris.

Parto e Periodo Neonatal

Parto eutocico espontaneo as 39 semanas de gestacdo. Sem intercorréncias. Peso
ao nascer: 3500 g (percentil 50); comprimento ao nascer: 49 cm (percentil 50);
perimetro cefélico: 35 cm (percentil 85); indice de Apgar: 9/10; periodo neonatal sem

intercorréncias, a excepcao da presenca de dentes ao nascimento.

Alimentacao
Aleitamento materno exclusivo até aos 7 meses, altura em que iniciou

diversificacdo alimentar, apresentando boa tolerancia alimentar.

Crescimento estaturo-ponderal
Evolucdo estaturo-ponderal adequada no percentil 50 para a estatura e 50-85

para o peso. Perimetro cefalico entre percentis 85-97.

Desenvolvimento psico-motor
Desenvolvimento adequado. Pai refere sorriso ao 1° més e marcha com apoio e

vocalizagdo ja de algumas palavras perceptiveis aos 12 meses de idade. Actualmente,
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frequenta 0 4° ano de escolaridade, tendo um bom aproveitamento escolar, sem

retencdes e aprendizagem da leitura, escrita e calculo sem dificuldades significativas.

Comportamento

Crianca definida como alegre, sociavel e participativa nas actividades.

Imunizacdes

Plano Nacional de Vacinagdo em dia.

Doencas anteriores
Nega historia de doencas anteriores de relevo, nomeadamente convulsées febris,
infeccbes do sistema nervoso central e traumatismos cranio-encefalicos. Nega

internamentos e cirurgias anteriores.

Historia da Doenca Actual

Crianca aparentemente saudavel até aos 6 anos de idade, altura em que inicia
comportamento em que “vai atras do sol” (sic pai) e movimenta a mao a frente dos
olhos com os dedos afastados e “fica no mundo dela” (sic pai). Estes episodios
apresentam uma duracéo entre 5 a 10 segundos, durante 0s quais a crianca nao responde
guando chamada por um adulto. Sao frequentes em dias de sol (“sempre que v€ o sol” —
sic pai) e podem ser inexistentes nos dias de pouca luminosidade solar.

Ainda aos 6 anos, em Fevereiro de 2013, é levada ao Servi¢o de Urgéncia
Pediatrica do Hospital de Sdo Bernardo por episddio paroxistico subito, durante o
recreio na escola, com “aumento do tonus muscular dos membros superiores ¢ inferiores
sem movimentos clonicos, com perda de consciéncia e de controlo de esfincteres e com
presenga de sialorreia” (Sic processo). Este foi o primeiro episodio com estas
caracteristicas e apresentou uma duracio de cerca de 5 minutos. A admissio na
Urgéncia Pediatrica, o exame fisico e neurologico ndo apresentava alteracdes. Avaliacdo
analitica e tomografia cranio-encefalica normais. O electroencefalograma revelou
“actividade paroxistica generalizada na estimulacdo luminosa intermitente (resposta
fotoparoxistica) sugestiva de epilepsia generalizada primaria” (sic relatorio
electroencefalograma). Foi iniciada terapéutica com valproato de sédio (dose inicial de
15mg/Kg/dia, aumentada progressivamente até 28mg/Kg/dia) que foi eficaz e bem

tolerada.
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Ap0s 2 anos sem episodios semelhantes e apos novo EEG, que ndo demonstrou
alteracdes, inicia desmame gradual de valproato de sodio.

Em Maio de 2015, recorre novamente ao servico de urgéncia por episodio
convulsivo tonico-clénico generalizado de breve duracdo, ndo precisada. A entrada,
apresentava-se sonolenta A reavaliagdo, o exame fisico e neuroldgico nio apresentava
alteracdes e a avaliacdo analitica encontrava-se dentro dos parametros da normalidade,
estando o valproato de s6dio em niveis subterapéuticos (22,8 ug/mL). Foi reiniciada a
terapéutica com valproato de sodio.

Recorre uma terceira vez ao Servico de Urgéncia Pediatrica em Novembro de
2015, novamente por episddio convulsivo tonico-clonico generalizado com perda de
controlo de esfincteres. O episodio ocorreu durante o recreio na escola, sendo
presenciado por funcionarios da escola, e tendo a duracdo de aproximadamente 7
minutos. O exame fisico e neurolégico ndo apresentava alteragcBes, bem como a
avaliacdo laboratorial. O valproato de sodio apresentava-se em niveis Séricos
terapéuticos (79,4 png/mL). 1.J.G. e o pai negam saber o que [.J.G. estaria a fazer
imediatamente antes das crises.

Durante o periodo descrito, a crianca manteve os episddios face a luz solar.
Quando questionada sobre estes, refere que “o sol ¢ meu amigo” (sic) e refere sentir-se
“feliz” (sic) durante estes episodios. Recusa ainda a utilizagdo de oculos de sol e de

boné como métodos para evitar a exposi¢do a luz solar.

Exame objectivo

Peso: 36 kg (percentil 85-97); Altura: 1,31 m (percentil 50); Perimetro Cefélico:
53 cm.

indice de Massa Corporal (IMC): 21kg/m? (percentil 97)

Bom estado geral e de nutricdo, com idade aparente correspondente & idade real,
facies incaracteristica, sem dismorfias.

Apirética. Frequéncia cardiaca: 84 bpm. Pressdo Arterial: 101/63 mmHg.

Mucosas coradas e hidratadas. Amigdalas presentes e sem alteracGes. Orofaringe
sem alteracBes. Pescogo de forma e dimensbes normais, estdtica e dinamicamente
simétrico, sem cicatrizes, lesdes, massas ou pulsacdes. Mobilidade passiva e activa
mantidas e indolores. Ndo se palpam massas andmalas nem aumento da glandula
tiroideia. Laringe movel a degluticdo, centrada, assim como a traqueia. Ndo se

auscultam sopros.
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Tdrax simétrico, com movimentos respiratérios amplos, eupneica, mobilidade e
expansibilidade mantidas.

Auscultacéo cardiaca e pulmonar sem alteragdes.

Abddémen de configuracdo normal, sem alteracdes cutdneas ou massas visiveis,
simétrico, mdvel com os movimentos respiratérios, com cicatriz umbilical centrada.
Distribuicéo pilosa supra e infra-umbilical de acordo com o sexo e idade.

Pele sem lesGes hipo ou hiperpigmentadas.

Vigil, colaborante, comunicativa e com boa articulagdo do discurso, orientada
auto e alopsiquicamente, no espaco e no tempo. Provas dos pares cranianos, da fungéo
cerebelar e motoras normais. Reflexos osteotendinosos e sensitivos presentes e de
amplitude normal.

Sensibilidade preservada e normal. FuncGes associativas conservadas e normais.
Sem alteragcbes da marcha. Oculomotricidade extrinseca e intrinseca conservada.

Fundoscopia sem alteracfes valorizaveis.

Exames Complementares de Diagnostico
Avaliacédo Laboratorial (19.02.2013)

Parametros Resultado
Hemoglobina 12,2 g/dL
Hematocrito 37,0%
Volume globular médio 74,8 fL
Hemoglobina globular média 24,7 pg
Leucécitos 8,0 x 10%/L
Plaquetas 389 x 10%/L
Sadio 138 mEq/L
Potassio 3,9 mEqg/L
Cloro 106,0 mEqg/L
Fosforo 4,9 mg/dL
Calcio 9,8 mg/dL
Glicose 85 mg/dL
Proteina C reactiva 0.03 mg/dL
Ureia 23 mg/dL
ALT 14 U/L
AST 24 U/L
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Tomografia Computorizada Cranio-Encefalica (19.02.2013)

Relatério: N&o se observam significativas anomalias densitométricas focais nos
parénquimas cerebral, cerebeloso e no tronco cerebral.

Existe boa diferenciacdo cortico/medular.

As cavidades ventriculares, 0s espacos cisternais e os sulcos corticais estdo
permeaveis, ttm morfologia, topografia e dimensbes normais.

N&o existem desvios das estruturas da linha média.

Conclusdo: Exame T.C. cranio-encefalico sem alteracGes evidentes.

Opacificacdo, de natureza inflamatoria, da loca esfenoidal direita.

Electroencefalograma (19.02.2013)

Descricdo: A actividade alfa é abundante, de morfologia irregular, com
frequéncia instavel a 9 Hz e de média voltagem. Apresenta uma topografia posterior e
simétrica. Com a abertura dos olhos o blogueio da actividade alfa é incompleto e ha por
vezes reforco ao fechar. A actividade teta é pouco abundante de predominio anterior e
simétrica. A actividade beta é pouco abundante de predominio anterior e simétrica. A
prova de hiperpneia mostra uma persisténcia das caracteristicas globais da
electrogenese. A estimulacdo luminosa intermitente (ELI) desencadeia paroxismos de
complexos generalizados ponta onda a 3 Hz (resposta fotoparoxistica). Foram
observadas as fases 1 e 2 do sono.

Conclusdo: EEG de vigilia e sono evidenciando actividade paroxistica
generalizada na ELI (resposta fotoparoxistica) sugestiva de epilepsia generalizada

primaria.

Electroencefalograma (16.02.2015)

Descrigdo: Registo em vigilia, sonoléncia e sono. Actividade alfa a 08 hz, difusa,
mais ampla nas areas direitas, discontinua. Reac¢do de suspensdo bilateral e simétrica.
Actividade rapida, difusa, pouco ampla, pouco abundante. Actividade teta de média
amplitude, abundante, dispersa. A hiperpneia e a foto estimulacdo luminosa intermitente
ndo induziram alteragdes significativas. Na sonoléncia, a actividade alfa atenua-se, o
tracado torna-se globalmente mais lento, mais irregular. No sono, o tragcado é mais
amplo, mais lento, os complexos K, as ondas do vértex e os fusos —a 13 hz — séo
simétricos e sincronos de morfologia normal.

Concluséo: EEG sem actividade patologica.
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Avaliagéo Laboratorial (05.05.2015)

Parametros
Hemoglobina
Hematocrito

VVolume globular médio
Hemoglobina globular média
Leucocitos

Plaquetas

Sadio

Potéssio

Cloro

Magnésio

Célcio

Proteina C reactiva
Ureia

ALT

AST

Acido Valproico

Avaliacédo Laboratorial (10.11.2015)

Parametros

Hemoglobina

Hematocrito

VVolume globular médio
Hemoglobina globular média
Leucocitos

Plaquetas

Proteina C reactiva

ALT

AST

Acido Valproico

Resultado
11,3 g/dL
33,4 %
79,6 fL
27,1 pg

5,5 x 10°/L
279 x 10%/L
140 mEg/L
3,3 mEqg/L
108,0 mEg/L
1,95 mg/dL
9,4 mg/dL
0.02 mg/dL
17 mg/dL
13 U/L

22 U/L
22,8 ug/L

Resultado
12,0 g/dL
36,8 %
80,7 fL
26,4 pg

6,5 x 10°/L
285 x 10°/L
<0.02 mg/dL
9 U/L

16 U/L
79,4 ng/L
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Discussio

A prevaléncia e a incidéncia da auto-inducéo de crises por doentes com epilepsia
é desconhecida mas estima-se que este seja um fenémeno muito raro. E importante
distinguir a capacidade de auto-induzir da verdadeira auto-inducéo, isto &, fazer a
distingdo entre doentes que tém a capacidade de, quando estimulados (habitualmente
por estimulo luminoso mas ndo obrigatoriamente), gerar uma crise, de doentes que
efectuam uma ac¢édo (voluntaria ou compulsiva/impulsiva) para desencadear as crises.

Como descrito anteriormente, a fotossensibilidade e, consequentemente, a auto-
inducdo encontram-se maioritariamente associadas a criangas, adolescentes e jovens
adultos, com uma predominancia do sexo feminino (3 raparigas para 2 rapazes). Assim,
esta doente pertence ao sexo e ao grupo etario mais afectado (10-25 / 10-15 anos,
dependendo da literatura consultada). A auto-inducdo encontra-se reportada
maioritariamente em individuos com défices cognitivos. No entanto, tal como discutido
anteriormente, a evidéncia mais recente aponta para a inexisténcia desta associacdo
entre défice cognitivo e auto-inducdo. A doente do caso descrito entra em linha com a
evidéncia mais recente, apresentando um desenvolvimento psico-motor adequado para a
idade. O estimulo desencadeador nesta doente é a luz solar e o olhar fixamente para esta
passando a mao com os dedos em abducdo em frente aos olhos, provocando uma
alternancia luz-sombra. Este € um dos mecanismos mais frequentemente documentados.
Outros mecanismos relatados na literatura para a inducéo de crises sdo: pestanejar, olhar
fixamente para a televisdo, olhar para objectos com riscas, hiperventilar, fazer um
esforco de concentragéo, apneia, manobra de Valsalva, entre outros.

No diagnostico diferencial de casos sugestivos de epilepsia auto-induzida
(historia suspeita, resisténcia a terapéutica, etc.) surgem as seguintes possibilidades que
devem ser consideradas [57]:

1) Tiques - actos coordenados, repetitivos, resultantes de contragdes
sUbitas, breves e intermitentes, envolvendo geralmente um grupo de musculos
que atua em suas relacdes sinérgicas normais [61]. Tiques motores simples
podem envolver um musculo ou um grupo muscular (incluindo a musculatura
ocular) podendo ser erradamente diagnosticados como crises mioclonicas.
Tiques motores complexos envolvem um grupo de acgbes simples ou uma
sequéncia coordenada de movimentos que podem ter um prop6sito ou ndo e que

podem ser incorretamente diagnosticadas como crises discognitivas focais,
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principalmente em individuos com dificuldades de aprendizagem e/ou com
problemas de comunicacdo. Os tiques sdo frequentes na infancia e tém a
tendéncia para primeiro aumentarem e depois diminuirem em frequéncia ao
longo do tempo. Uma urgéncia ou uma compulsdo para fazer o tique e uma
capacidade para o suprimir (em algum grau) sdo caracteristicas importantes na
histéria de um doente que apoiam a hipdtese de se tratar de um tique [62]. No
caso exposto, podera ser considerada uma urgéncia para realizar o movimento
em questdo mas a doente ndo demonstra capacidade de o suprimir.

2) Manifestacdes ictais do lobo occipital, como pestanejar exagerado,
mioclonias da palpebra e actividade oculoclonica; A epilepsia occipital €
marcada predominantemente por sintomas visuais, nomeadamente por
alucinagOes visuais elementares, cegueira ou ambos. As alucinagfes visuais sao
0 sintoma mais caracteristico. Estes sintomas podem progredir ou co-existir com
outros sintomas occipitais menos frequentes como sensacdo ilusoria de
movimentos oculares, dor ocular, desvio tonico dos olhos, tremor das palpebras
e encerramento repetitivo dos olhos [63].

3) Reflexo normal a luz com pestanejo e/ou fixacao da fonte luminosa;

4) Resposta normal ao stress, traduzida, por exemplo, como pestanejo

intenso.

Diversos motivos para auto-inducdo tém sido propostos e discutidos. Contudo,
as verdadeiras razdes permanecem desconhecidas. Binnie refere que, em geral, qualquer
discusséo sobre auto-inducdo com os proprios doentes gera negacao e indignacao [36].

As razbes apresentadas na literatura até a actualidade passiveis de justificar a
auto-inducdo sdo [15]:

1. Compulsdo — A auto-inducéo é considerada por muitos autores como
um comportamento compulsivo de procura do prazer. O heliotropismo, definido
como a atraccdo compulsiva pelo sol ou por luzes intensas (um comportamento
de perseguicdo da luz), € uma das manobras mais comuns. As explicacdes
oferecidas sdo habitualmente vagas, ambiguas ou até defensivas. Alguns auto-
indutores referem nao gostar deste comportamento mas ndo conseguir evita-lo;

2. Evitamento voluntario de situacdes de stress ou escape de situacOes
desagradaveis ou de aborrecimento — A auto-inducdo pode constituir um

mecanismo de proteccdo contra estimulos desagradaveis, isto €, pode ser um
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comportamento de auto-preservagdo. Este modo de acgdo pode ser uma resposta
a ameacas reais ou a situacdes apenas sentidas como ameacadoras pelo sujeito e
representa um mecanismo de adaptacdo e sobrevivéncia. Em geral, os doentes
demonstram pouco a vontade para falar e discutir este habito mas podem admitir
sentirem um alivio de tensdo aquando da auto-inducédo. A taxa de auto-inducdo,
habitualmente, aumenta sob stress e frequéncias de 100 episddios por hora
ocorrem com frequéncia [45].

3. MotivacBes hedonisticas — Determinados doentes induzem as suas
crises por obterem algum prazer destas [64]. Estas experiéncias de prazer podem
incluir auras prazerosas (hipotese elaborada por Old através do estudo de
epilepsia auto-induzida em ratos com eléctrodos no hipotdlamo [65]) ou
gratificacdo erdtica [66]. Quando os animais aprendem certos actos, por exemplo
a premir uma alavanca, para iniciar a auto-estimulagéo, estes animais podem
viver centrados em estimular-se e fazer pouco mais. Alguns negligenciando a
comida, a dgua e as suas funcdes naturais [67]. A existéncia de um sistema de
recompensa no sistema limbico estd documentada [68] e varios estimulos nesta
area sdo capazes de produzir comportamentos repetitivos como observado em
animais.

4. Obter um sentimento de controlo sobre as crises — a incapacidade de
prever quando uma crise vai acontecer constitui uma das partes mais limitantes
desta doenca [15], pelo que alguns doentes sentem algum conforto ao
acreditarem que podem identificar as circunstancias que geram as suas Crises
[36]. Ainda, apés as crises epilépticas existe um aumento do limiar convulsivo,
assim é possivel a existéncia de periodos pos-ictais livres de crises [1]. Falconer
descreveu o caso de um doente que, quando necessitava, se retirava para um
armario e induzia as crises para depois poder gozar com confianca de um
periodo refratario [69].

Por outra perspectiva, a auto-inducdo pode ser vista como uma resposta
contra 0 medo. Os doentes com epilepsia frequentemente apresentam medo da
morte e/ou de lesdo cerebral em relagdo as suas crises e alguns recorrem a
mecanismos para contrariar este medo, como colocarem-se frequentemente em
situacBes de perigo, negando a possibilidade de morte ou lesdo por agirem como

se a epilepsia ndo representasse riscos [70].

17



5. Procura de atengdo — A grande maioria dos doentes auto-indutores
apresenta outras anomalias do comportamento, levando ao isolamento social e a
problemas de aprendizagem [15]. Harley et al descreveram o0s seus doentes
como “criangas sensiveis que se sentiam diferentes e inadequadas, bem como
ndo amadas por familias onde havia relativamente poucas relagdes calorosas”
[23]. A auto-inducdo pode deste modo ser usada como meio de manipular as
atencdes da familia ou de pessoas chegadas [71].

6. Outros, como auto-tratamento — Binnie refere um doente que afirmava
recorrer a auto-inducdo de crises tonico-clonicas para sentir alivio da sua
depressao [36]. Striano et al, refere o caso de um doente que descobriu gque era
capaz de despoletar as suas crises se esfregasse o seu olho esquerdo, tendo
utilizado esta manobra em frente ao seu médico para o0 convencer que isto

acontecia realmente [64].

No caso da doente apresentada, esta ndo negava o comportamento de atraccdo
pela luz solar e quando questionada sobre este assunto, referia que o sol era “amigo”
(sic) e que a deixava “feliz” (sic), ndo sabendo justificar porque recorria a0 movimento
da médo com os dedos em abduccdo em frente aos olhos.

Esta doente apresentava crises cuja frequéncia variava conforme a presenca de
luz solar e teve trés crises que a levaram as urgéncias, estando registada uma crise
tonica e duas tdnico-clonicas. Todas as crises aconteceram durante o recreio,
desconhecendo-se o que a doente fazia aquando do inicio das crises. Nas ultimas duas
crises, sabe-se que estava sol. Ndo foi possivel determinar se havia luminosidade solar
aquando da primeira das trés crises. Desconhece-se ainda se a doente tera executado o
movimento de mao efectuado aquando das crises.

Considerando o acto de se dirigir e fixar o sol e movimentar a mao com os dedos
em abduccdo em frente aos olhos como um mecanismo de auto-inducdo das crises e
tendo em conta a literatura existente sobre as razfes que explicam este comportamento,
poderiamos equacionar este comportamento como uma compulsdo. Contudo, uma
compulsdo ¢ definida como um “acto impulsivo reconhecido pelo individuo como
indesejavel e inadequado” [61]. No caso descrito o heliotropismo e 0 movimento com a
mao aparentam ser actos impulsivos, isto €, accdes nao voluntarias. A doente refere que
quando esta sol, tem de o fazer, ndo o conseguindo evitar. No entanto, a doente quando

questionada e, ao contrario do expresso pela sua familia, ndo aparenta considerar este
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acto indesejavel ou inadequado. Contrariamente, parece obter prazer deste
comportamento, sente-se “feliz”. Sugerindo que também podera estar envolvido um
componente hedonistico por detras deste comportamento.

E ainda de ponderar a possibilidade das trés crises pelas quais recorreu as
urgéncias se poderem dever a uma tentativa de evitamento voluntario de situagdes de
stress ou a uma tentativa de chamada de atencdo. A doente foi abandonada pela mée e
apresenta uma relacdo muito proxima/dependente do pai, apresentando um
comportamento infantilizado na presenca deste. E possivel identificar para duas destas
trés crises situacBes de stress relacionadas com episodios de desacordo ou de
afastamento do pai. Desconhecendo-se se 0 mesmo acontecia para a outra crise. Pode-se
deste modo por a possibilidade de, no caso de ter havido um comportamento de auto-
inducdo, este se poder dever a uma tentativa de obter a atencdo do pai ou de evitar o
stress causado por estas situacdes. O pai, por sua vez, evitava falar do comportamento
da filha face a presenca de luminosidade solar e sentia-se responsavel pelas doenca da
filha, referindo evitar ao maximo castiga-la ou entrar em descordo com esta. E
importante ainda referir que a doente também apresentava este comportamento na
escola, sendo ja alvo de discriminagdo por parte de alguns colegas.

Evitar os factores desencadeantes pode ser impossivel para estes doentes. No
caso apresentado, a doente recusava utilizar 6culos de sol e chapéus, ndo fazendo
qualquer tentativa de evitar o sol. Deste modo, crises auto-induzidas podem ser dificeis
de controlar e podem necessitar de uma intervencao psiquiatrica ou comportamental. A
ndo adesdo a terapéutica e a relativa eficacia terapéutica, mesmo no caso de uma boa
adesdo a terapéutica anti-epiléptica, sdo problemas importantes no tratamento da
epilepsia auto-induzida [36]. Varias abordagens terapéuticas foram tentadas
[16,36,72,73,74,75].

O tratamento convencional por anti-epilépticos demonstrou alguns resultados
positivos. Ames e Enderstein reportaram algum sucesso com clonazepam e sugeriram
que tanto este farmaco como o nitrazepam ou o valproato sdo os mais provaveis de
obter sucesso [75]. Aso et al reportaram um caso de uma rapariga de 5 anos tratada com
valproato de sédio que apesar das crises epilépticas se manterem, o comportamento de
auto-inducdo tornou-se menos proeminente [30].

Overweg and Binnie estabeleceram uma analogia entre a auto-inducéo e a auto-
estimulacdo eléctrica do cérebro em animais experimentais, um fendmeno que pode ser

suprimido por antagonistas dopaminérgicos, pelo que tentaram uma terapéutica com
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clorpromazina ou haloperidol e reportaram uma melhoria em 6 de 7 doentes [76].
Trenite et al obteve uma incidéncia reduzida de auto-estimulacdo num estudo com
pimozide [77]. Farmacos que suprimem a auto-estimulagdo em animais podem bloquear
a resposta de prazer sem afectar a resposta a luz intermitente e assim podem reduzir ou
terminar a auto-indugéo [36].

Takashi et al experimentaram utilizar como tratamento filtros dpticos e lentes de
contacto azuis [72]. A oclusdo monocular apresentou pouco sucesso em doentes com
défices cognitivos ou que tiram satisfacdo deste acto.

Alguns doentes responderam a psicoterapia [78,79,80]. Em muitos casos é
necessario ajudar a familia maioritariamente a familia mais que a crianca e aconselha-
los em como lidar com a crianca e com 0s seus sintomas e sinais [33]. Estes doentes
frequentemente rejeitam o tratamento farmacoldgico para este fendmeno e apenas
conseguem ser motivados para mudar o seu comportamento por pressao social pelos
pares ou pelos pais [42].

Apesar das diferentes opc¢des testadas a epilepsia auto-induzida é notoriamente
resistente a terapéutica [13,15,75,81,82]. Isto é atribuivel em parte a ndo adesdo a
terapéutica mas, mesmo quando ha adesdo, a utilizacdo de farmacos parece refractaria.
Possiveis causas para isto podem ser [1]: 1) Muitos casos foram apenas tratados por
neurologistas e pediatras e receberam uma avaliacdo psiquiatrica inadequada. A auto-
inducdo é essecialmente uma perturbacdo do comportamento e factores secundarios que
mantém este comportamento precisam de ser identificados e geridos; 2) A medicacao
tende a ter como alvo a fotossensibilidade ou o desejo de auto-estimulacdo mas néo
abrange outras razbes subjacentes para a auto-indugdo (por exemplo, evitar stress,
necessidade de assumir um papel de doente). Lee et al. afirma que a mudanca de
comportamento é mais importante que o tratamento farmacol6gico em muitos casos
[83]. 3) Em alguns casos falha a capacidade de fidelizar o doente ao tratamento, a
abordagem utilizada pode ser demasiado confrontacional e resultar no abandono do
tratamento [15]. Epilepsias fotossensiveis, nomeadamente aquelas com mioclonias da
palpebra, sdo particularmente dificeis de tratar, ndo necessariamente por pouca adesao a
terapéutica ou devido a auto-inducdo mas devido as terapéuticas médicas serem
insuficientes para este tipo de epilepsia [15].

Na prética, crises visualmente induzidas respondem a farmacos com accao nas
epilepsias generalizadas, sendo o farmaco preferencial o valproato de sodio [4,3]. E de

referir que no caso da doente apresentada, esta manteve o comportamento auto-indutor
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aquando da terapéutica com valproato, tendo no entanto ndo apresentado crises
generalizadas durante o primeiro periodo em que fez terapéutica com este farmaco. Este
facto sugere que o valproato apresentou a capacidade de suprimir as descargas
epilépticas, ndo agindo no entanto na sensacdo de prazer e bem-estar que a crianca

sentia.

Conclusao

Apesar da auto-inducdo em doentes epilépticos ser um fendmeno raro, que
predomina em doentes fotossensiveis jovens do sexo feminino, esta pode ser
responsavel por epilepsias resistentes a terapéutica, por perturbacdes na vida dos
doentes e pode reflectir a existéncia de perturbacdes psicoldgicas.

A capacidade de auto-indugdo pode, na maioria dos casos, diminuir com o
tempo ou pode estar presente na idade adulta, ndo havendo até ao momento uma
terapéutica estabelecida para o controlo da auto-inducéo.

O diagnostico diferencial e a motivacgdo por detras deste comportamento podem
ser elementos-chave para a sua gestdo adequada. E ainda desconhecido hoje em dia se
certos comportamentos denominados “auto-indutores” o serdo mesmo ou se serao parte
da fase ictal da propria crise convulsiva.

Na literatura cientifica encontram-se descritos casos semelhantes ao da doente
do caso apresentado, sendo maioritariamente considerado que doentes com o
comportamento semelhante ao da doente o fazem devido a uma compuls&o. No entanto,
é de ter em conta que numa compulsdo estariam presentes sentimentos negativos quanto
ao comportamento, coisa que esta doente ndo apresenta. Podera assim ser um
comportamento impulsivo ligado a sentimentos hedonistas, estando presente mais de
uma razéo para justificar este comportamento. Ndo podendo ainda esquecer que podem
estar outras razdes associadas, como ja debatido anteriormente.

Um perfil psicologico da doente necessita de ser estabelecido e uma nova
abordagem terapéutica deverd ser proposta, possivelmente com a jungdo de terapia
comportamental a terapéutica ja feita com valproato.

Uma avaliacdo psicologica detalhada € um aspecto fundamental no diagnostico e

seguimento de doentes com epilepsia. A consulta de psicologia deve fazer parte
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integrante do plano terapéutico do doente, tendo a International League Against
Epilepsy definido os recursos, humanos e técnicos, de uma consulta de psicologia
dirigida ao doente epiléptico [84].

Em resumo, na epilepsia auto-induzida, incluindo no caso apresentado, 0 mais
facil serd o tratamento da epilepsia. O mais dificil sera tratar e orientar as

comorbilidades psicoldgicas, emocionais, comportamentais e escolares associadas.

Consideracoes Pessoais

O tema abordado surgiu de uma necessidade de esclarecer o caso desta crianca
que observei durante uma passagem pelo Servi¢co de Urgéncia da Pediatria do Hospital
de Séo Bernardo. 1.J.G. recorreu as urgéncias, acompanhada pelos avos, ap6s uma crise
convulsiva ténico-clonica. No entanto, os avds estavam preocupados nao s6 pelo facto
de 1.J.G. ter tido a referida crise mas também devido ao seu comportamento perante a
luz solar. Situacdo que me intrigou, bem como aos médicos que a assistiram. Por esta
razao achei importante investigar e reflectir sobre este comportamento aparentemente
“bizarro” que apresentava um peso significativo na vida pessoal, familiar e social da
doente.

Este trabalho apresenta como uma grande limitagdo a ndo inclusédo de um perfil
psicoldgico/psiquiatrico da doente que ndo foi possivel obter por restricdes de recursos.
Tal como em muitas doencas cronicas, a intervencdo de uma equipa multidisciplinar é
fundamental. As comorbilidades psiquiatricas e psicologicas da epilepsia sdo por vezes
mais significativas do que a epilepsia em si. O médico ndo pode resolver sozinho estes
casos tio complexos. E importante envolver diferentes profissionais de satide, pondo as
necessidades da crianca e da sua familia em primeiro lugar.

Considero que este trabalho me foi Gtil como futura médica e espero que possa

ser proveitoso para outros que se deparem com situa¢Ges semelhantes.
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