Camara Municipal de Conselheiro Lafaiete
ESTADO DE MINAS GERAIS

PROJETO DE LEI N¢ [02/2023

RECONHECE A EPILEPSIA IEEFRATARIA
COMO DEFICIENCIA NO AMBITO DO

MUNICIPIO DE CONSELHEIRO
LAFAIETE E DA OUTRAS
PROVIDENCIAS.

O povo do Municipio de Conselheiro Lafaiete, por seus representantes, aprovou a
seguinte lei:

Artigo 1° - Esta Lei reconhece os portadores de epilepsia (CID G40.2, G40.3,
G40.4, G40.5, G40.6, G40.7, G40.8 e G40.9) como pessoas com deficiéncia.

Artigo 2’ - Esta Lei entra em vigor na data de sua publicagao.

SALA DAS SESSOES
Conselheiro Lafai de agosto de 2023.

VEREADOR PROFESSOR OSWALDO BARBOSA

VEREADOR GIUSEPPE LAPORTE

(.
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Camara Municipal de Conselheiro Lafaiete
ESTADO DE MINAS GERAIS

JUSTIFICATIVA

O presente Projeto de Lei dispde sobre o reconhecimento da epilepsia como
deficiéncia.

Ressalte-se a existéncia de legislagdo para atendimento prioritario, conforme
Lei Municipal, n® 6.120, de 11 de julho de 2022.

A iniciativa ao Projeto de Lei visa atender a demanda de parte da populagio
que ¢ acometida pela epilepsia, doenga cronica que causa imensas dores e transtornos a quem
a possui.

A epilepsia refratiria ¢ uma condi¢do neurologica caracterizada por
episodios de atividade desordenada das células cerebrais. Em alguns casos, mais
caracteristicos, a pessoa pode sofrer convulsdes e perder a consciéncia. Em outros casos, as
manifestagdes ndo sio tdo evidentes, podendo circunscrever-se a chamada crise do tipo
“auséncia”, caracterizada pela desatencdo, pelo olhar parado e pela confusio mental. Ha
pessoas que sofrem convulsdes por toda a vida, ha casos de epilepsia infantil que desaparecem
com o tempo e ha pessoas que adquirem essa condigdo ja na vida adulta.

As pessoas com epilepsia geralmente convivem com medo, inseguranga e
preconceito. Durante uma crise, que pode ocorrer a qualquer momento, elas podem cair e se
ferir, ou se afogar, ou sofrer acidentes automobilisticos, por exemplo. Sua autoestima, sua
autoconfianga e sua autonomia sdo abaladas. Muitas evitam se expor a situagdes nas quais
possam correr riscos em caso de convulsdo, a tal ponto que algumas evitam sair de casa.

Lamentavelmente, essas pessoas podem sofrer preconceito por parte de
outras que, atemorizadas pelo aspecto assustador das convulsdes, esquecem completamente
da importancia da empatia. Ha, infelizmente, pessoas que discriminam quem sofre de
epilepsia, taxando-as de “anormais” ou “esquisitas”. Alguns chegam ao cumulo de considerar
crises epiléticas como possessdo demoniaca, tratando com hostilidade essas pessoas que
precisam, simplesmente, de um minimo de compreensdo e solidariedade. No trabalho,
também € comum que sejam isoladas ou preteridas, tanto na contratagdo quanto para efeito de
promoc¢ao.

Por qualquer dessas razdes, o fato € que as pessoas com epilepsia
geralmente enfrentam obstaculos que vado além das crises convulsivas. Isso faz com que
estejam em desvantagem na sociedade, configurando-se aquilo que a Lei Brasileira de
Inclusdo descreve como barreiras a sua plena participacao.

Ante tudo o que foi exposto, a importancia do reconhecimento da epilepsia,
como deficiéncia € incontestavel e faz-se necessario e urgente disponibilizar atendimento
prioritario aos portadores, a fim de minimizar o seu sofrimento. Desta forma, pleiteamos a
aprovagdo deste projeto de lei pelas razes acima expostas.

SALA DAS SESSOES
Conselheiro Lafaiete, 0, gosto de 2023.

VEREADOR PROFE R OSWALDO BARBOSA

¢

VEREADOR GIYSEPPE LAPORTE

U
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DEFICIENCIA PERMANENTE

Serdo consideradas pessoas com deficiéncia, “aquelas que tem impedimento de
longo prazo de natureza fisica, mental, intelectual ou sensorial, o qual, em interagéo
com uma ou mais barreiras, pode obstruir sua participagéo plena e efetiva na sociedade
em igualdade de condigdes com as demais pessoas (ari. 2° da Lei Brasileira de Incluséo
da Pessoa com Deficiéncia, Ministério do Trabalho, 2018)", que apresentem uma ou
mais das seguintes limitacSes:

1 — Fisica; 2 — Auditiva; 3- Visual; 4- Intelectual ;5- Mental

1 - Fisica: alteragdo completa ou parcial de um ou mais segmenios do corpo humano que acarreta o
comprometimento da fungdo fisica, apresentando-se sob as formas de paraplegia, paraparesia, monoplegia,
monoparesia, tetraplegia, tetraparesia, triplegia, triparesia, hemiplegia, hemiparesia, ostomia, amputagéo ou
auséncia de membro, paralisia cerebral, nanismo, membros com deformidade congénita ou adquirida, exceto
as deformidades estéticas e as que ndo produzam dificuldades para o desempenho de fungdes.

2 — Auditiva: individuos com grande dificuldade ou incapacidade de ouvir mesmo com uso de aparetho
auditivo (perda bilateral, parcial ou total de 41decibéis (dB) ou mais aferida por audiograma nas frequéncias
de 500Hz, 1.000Hz, 2.000Hz e 3.000Hz).

3- Visual: individuos com grande dificuldade ou incapacidade de enxergar mesmo com uso de 6culos
(cegueira cuja acuidade visual for igual ou menor que 0,05 no melhor clho, com a melhor corregdo éptica;
baixa vis&e que significa acuidade visual enfre 0,3 e 0,05 no methor olho, com a melhor comrecéo dptica,;
casos em que o somatério da medida do campo visual, em ambos os olhaos, for igual ou menor que 60°;
ocarréncia simultdnea de qualquer das condigdes anteriores).

4. Intelectual: Funcionamento intelectual significativamente inferior & média, com manifestagdo antes dos 18
anos e limitagbes associadas a duas ou mais habilidades adaptativas, tais como: comunicagdo; cuidado
pessoal; habilidades sociais; ufilizagio de recursos da comunidade; saude e seguranga; habilidades
académicas; lazer; e trabalho. Se enquadram no conceito, ainda, pesscas com sindromes diversas como a
Sindrome de Down.

5. Mental/Psicossocial : transtornos psicoticos de natureza incuravel que trazem aitera¢@es duradouras nas
relagdes sociais e ocupacionais (disfungdo social/ocupacional), comprometendo uma ou mais édreas
importantes do funcionamento, tais como trabalho, relagées interpessoais ou cuidados pessoais, afetando
habilidades adaptativas. Déficits cognitivos originados apds os 18 anos, causados por traumatismos
cranianos, acidentes vasculares cerebrais ou outros transtornos que produzermn sequelas cognitivas.
Sindromes epiléticas englobadas no CID G40.0 (Epilepsia Refrataria) que causam rebaixamento cognitivo,
limitagbes significafivas de funcionalidade e resultam de efeilos colalerais imporianies dos medicamentos
administrados; Transtomo do Espectro do Autismo, conforme Lei n® 12.764/12.

GRUPOS DE COMORBIDADES




Comorbidades incluidas como prioritarias para vacinacdo contra a covid-19 conforme
PLANO NACIONAL DE OPERACIONALIZAGAO DA VACINAGAO CONTRA A COVID-19.

GRUPO DE COMORBIDADES

DESCRICAO

Diabetes mellitus

Qualquer individuoc com diabetes

Pneumopatias crénicas graves

Individuos comn pneumopatias graves incluinde doenga
pulmonar obstrutiva crénica, fibrose cistica, fibroses
pulmenares, pneumoconioses, displasia broncopulmonar e
asma grave (uso recorrente de corticoides sistémicos,
internag&o prévia por crise asmatica).

Hipertensao arterial resistente
(HAR)

HAR= Quando a pressdo arterial (PA) permanece acima das
metas recomendadas com ¢ uso de itrés ou mais anti-
hipertensivos de diferentes classes, em doses maximas
preconizadas e toleradas, administradas com frequéncia,
dosagem apropriada e comprovada adesfo ou PA confrolada
em uso de quatro ou mais farmacos anti-hipertensivos

Hipertensfo arterial estagio 3

PA sistlica =180mmHg efou diastdlica =2110mmHg
independente da presenca de les@o em drgdo-alvo (LOA) ou
comorbidade

Hipertensido arterial estagios1e 2
com lesdo em drgdo-alvo efou
comorbidade

PA sistdlica entre 140 e 179mmHg e/ou diastélica entre 90 e
109mmig na presenga de [esdo em orgdo-alvo efou
comorbidade

DOENGCAS CARDIOVASCULARES

Insuficiéncia cardiaca {IC)

IC comfragdo de ejecdo reduzida, intermediaria ou preservada;
em estagios B, C ou D, independente de classe funcional da
New York Heart Association

Cor-puimonale e
pulmonar

Hipertensido

Cor-pulmonale crénico, hipertensdc pulmonar primaria ou
secundaria Cardiopatia hipertensiva Cardiopatia hipertensiva
(hipertrofia ventricular esquerda ou dilatag&o, sobrecarga atrial
e ventricular, disfuncdo diastélica efou sistdlica, lesdes em
outros drgdos-alvo)

Cardiopatia hipertensiva

Cardiopatia hipertensiva [hipertrofia ventricular esquerda ou
dilatacdio, sobrecarga atrial e ventricular, disfungdo diastélica efou
sistolica, lestes em outros érgdos-alvo)

Sindromes coronarianas

Sindromes coronarianas crdnicas (Angina Pectoris estavel,
cardiopatia isquémica, pos Infarto Agudo do Miocardio, outras)

Valvopatias

Lesbes valvares com repercussdo hemodinamica ou
sintomatica ou com comprometimento miocardico (estenose ou
insuficiéncia adrtica; estenose ou insuficiéncia mitral; estenose
ou insuficiéncia pulmonar; estenose ou insuficiéncia tricaspide,
e outras)

Mioccardiopatias e Pericardiopatias

Miocardiopatias de quaisquer etioclogias ou fenodtipos;
pericardite cronica; cardiopatia reumatica

Doengas da Aorta, dos Grandes
Vasos e Fistulas arteriovenosas

Aneurismas, dissecgdes, hematomas da aoria e demais
grandes vasos

Arritmias cardiacas

Arritmias cardiacas com imporiancia clinica efou cardiopatia
associada (fibrilagao e flutter atriais; e outras)




Proteses valvares e Dispositivos
cardiacos implantados

Portadores de proteses valvares biologicas ou mecanicas; e
dispositivos cardiacos implantados (marca-passos, cardio
desfibriladores, ressincronizadores, assisténcia circulatéria de
média e longa permanéncia

Cardiopatias congénita no adulto

Cardiopatias congénitas com repercussdo hemodinamica,
crises  hipoxémicas; insuficiéncia cardiaca; armitmias;
comprometimento miocardico.

Doengas neuroldgicas cronicas

Doenca cerebrovascular (Acidente vascular cerebral isquémico
ou hemarragico; ataque isquémico transitério; deméncia
vascular), doencas neuroldgicas crdnicas que impactem na
fungdo respiratoria, individuos com paralisia cerebral, esclerose
miitipla, e condicbes similares; doengas hereditarias e
degenerativas do sistema nervoso ou muscular; deficiéncia
neurolbgica grave.

Doenca renal cronica

Doenga renal cronica estigio 3 ou mais (taxa de filtragdo
glomerular < 60 ml/min/1,73 m2) e/ou sindrome nefrética.

Imunocomprometidos

Individuos transplantados de 6rgéo solido ou de medula 6ssea;
pessoas vivendo com HIV e CD4 <350 células/mm3; doengas
reumaticas imunomediadas sistémicas em atividade e em uso
de dose de prednisona ou equivalente > 10 my/dia ou
recebendo pulsoterapia com cortlicoide efou ciclofosfamida;
demais individuos em uso de imunossupressores ou com
imunodeficiéncias primarias; pacientes oncolégicos que
realizaram tratamento quimioterapico ou radioterapico nos
ultimos 6 meses; neoplasias hematolagicas.

L Hemoglobinopatias graves

Doenga falciforme e talassemia maior

"7 7 "7 "Obesidade mérbida

Indice de massa corporea (IMC) = 40

Sindrome de Down

Trissomia do cromossomo 21

Cirrose hepatica

Cirrose hepatica Child-Pugh A, Bou C

Fonte: CGPNI/DEVIT/SVSIMS. Com base no
CoviD-18

Plano Naclonal de Operacionalizagdo da Vacinagdo Contra a




MINISTERIO DO TRABALHO

Secretaria de Inspeciao do Trabalho

Divisdo de Fiscalizagdo para Inclusdo de Pessoas com Deficiéncia e Combate a
Discriminagdo no Trabalho

CARACTERIZACAO DAS DEFICIENCIAS!

Orientagdes para fins de cumprimento do art. 93 da Lei n®8.213/91

Brasilia - DF
2018

! Documento elaborado pela Auditora-Fiscal do Trabalho Lailah Vilela
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MINISTERIO DO TRABALHO
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Discriminacdo no Trabalho
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MINISTERIO DO TRABALHO

Secretaria de Inspecio do Trabalho

Divisdo de Fiscalizagdo para Inclusdo de Pessoas com Deficiéncia e Combate a
Discriminagdo no Trabalho

INTRODUCAO

Considerando que o Brasil ¢ signatario da Convengdo da ONU sobre os direitos das
Pessoas com Deficiéncia desde 2009, a avaliacdo da deficiéncia esta sendo adaptada de seu
modelo muito voltado para critérios médicos. que prevalecia nos Decretos 3298/99 e
5296/2004, para um modelo biopsicossocial, em que a pessoa deve ser avaliada no contexto em
que vive, de modo a compreender-se até que ponto o impedimento corporal se torna deficiéncia
por limitar suas atividades e participagio na sociedade em funciio das barreiras existentes e da
falta de apoios. A deficiéncia é um reflexo da sociedade e do ambiente, nio uma alteracio no
COrpo.

Estamos em uma fase de transi¢do entre os critérios antigos ¢ os que serdo adotados
apos a regulamentagdo do Instrumento de Funcionalidade Brasileiro IF-Br para a Lei de Cotas.

Segundo a Lei 13.146/2015 — Lei Brasileira de Inclusio da Pessoa com Deficiéncia
(LBI):

Art 2°0 ¢ 1° A avaliagdo da deficiéncia, quando necessaria, serd
biopsicossocial, realizada por equipe multiprofissional e interdisciplinar e
considerard:

1 - os impedimentos nas funcdes e nas estruturas do corpo;

11 - os fatores socioambientais, psicologicos ¢ pessodis;

I - a limitagdo no desempenho de atividades; ¢

IV - a restrigdo de participagdo.

Hoje. prioriza-se a avaliagdo de funcionalidade, com avaliagdo das atividades e das
barreiras, seguindo os conceitos da Classificagdo Internacional de Funcionalidade (CIF). No
entanto, ainda sdo necessarios alguns balizadores objetivos presentes nos Decretos, até que se
tenha o instrumento especifico.

Portanto, sfio descritos aqui os critérios de transigdo, utilizados atualmente.

O método de avaliagiio da deficiéncia sera alterado quando houver regulamentacio
do instrumento previsto no § 2° do artigo 2° da Lei 13.146/2015 — Lei Brasileira de
Inclusio da Pessoa com Deficiéncia (LBI).

Esplanada dos Ministérios, Bloco F, Anexo. Ala B,
1° Andar. Brasilia/DF, CEP: 70079-900.
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MINISTERIO DO TRABALHO

Secretaria de Inspecio do Trabalho

Divisdo de Fiscalizagdo para Inclusdo de Pessoas com Deficiéncia e Combate a
Discriminacio no Trabalho

ENQUADRAMENTO DAS PESSOAS COM DEFICIENCIA E REABILITADAS

Critérios técnicos para o laudo

1. Deficiéncia fisica:

Alteracdo completa ou parcial de um ou mais segmentos do corpo humano. acarretando
o comprometimento da fungio fisica.

I. Alteracdes da forca

Monoplegia (Mono- unica, -plegia paralisia) ¢ um termo das ciéncias da saude para
a paralisia de um unico brago (monoplegia de membro superior) ou perna (monoplegia de
membro inferior). Monoparesia® ¢ a reducdo da for¢a de um s6 membro.

Hemiplegia (Hemi- metade, -plegia paralisia) é a paralisia de metade sagital (esquerda
ou direita) do corpo. E mais grave que hemiparesia que se refere apenas a dificuldade de
movimentar metade do corpo.

A tetraplegia ou quadriplegia ¢ quando uma paralisia afeta todas as quatro
extremidades, superiores e inferiores, juntamente a musculatura do tronco. A tetraparesia ¢
uma reducdo da forga nos quatro membros, pode se dar em graus variaveis.

A paraplegia traduz-se na perda de controle e sensibilidade dos membros inferiores,
impossibilitando o andar e dificultando permanecer sentado. A paraparesia ¢ a reducao de
for¢a nos membros inferiores, também podendo ocorrer em graus variados.

Na triplegia. a interpretagio ¢ a mesma so que afetando trés membros.

Em todas as situagdes, o médico devera descrever qual o grau de reducio de forca e as
limitagdes advindas da reducdo, como o prejuizo que existe para a marcha e para a amplitude
de movimentos, se for o caso.

Em todas as situagdes. deve ser descrito qual o grau de redugio de forga e as limitagdes
advindas da reducdio, como o prejuizo que existe para a marcha e para a amplitude de
movimentos, se for o caso.

% O termo paresia € utilizado quando o movimento estd apenas limitado ou fraco.

Esplanada dos Mmistérios, Bloco F. Anexo, Ala I3,
1° Andar, Brasilia/DF, CEP: 70079-900.
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MINISTERIO DO TRABALHO

Secretaria de Inspec¢io do Trabalho

Divisdo de Fiscalizac@o para Inclusdo de Pessoas com Deficiéncia e Combate a
Discriminagio no Trabalho

Graus de Desempenho ou Forga Muscular, conforme Literatura técnica
Grau 0 — auséncia de contragdo muscular
Grau | — presencga de contragdo muscular, sem movimento
Grau 2 — movimentos com eliminagdo da forga da gravidade
Grau 3 — movimento vence a forga da gravidade
Grau 4 - movimento contra a for¢a da gravidade e alguma resisténcia

Grau 5 — normal

Na avaliagdo de redugdo da forga ou da capacidade funcional é utilizada a classificacdo
da carta de desempenho muscular da The National Foundation for Infantile Paralysis. adotada
pelas Sociedades Internacionais de Ortopedia e Traumatologia. e a seguir transcrita:

Desempenho muscular

Grau 5 - Normal - cem por cento - Amplitude completa de movimento contra a gravidade
e contra grande resisténcia.

Grau 4 - Bom - setenta e cinco por cento - Amplitude completa de movimento contra a
gravidade e contra alguma resisténcia.

Grau 3 - Sofrivel - cinquenta por cento - Amplitude completa de movimento contra a
gravidade sem opor resisténcia.

Grau 2 - Pobre - vinte e cinco por cento - Amplitude completa de movimento quando
eliminada a gravidade.

Grau 1 - Tragos - dez por cento - Evidéncia de leve contragdo. Nenhum movimento
articular.

Grau 0 (zero) - zero por cento - Nenhuma evidéncia de contragdo.
Grau E ou EG - zero por cento - Espasmo ou espasmo grave.

Grau C ou CG - Contratura ou contratura grave.

Do Grau 3 para pior, tem-se significativa alteracdo da funcionalidade de membros
superiores ou inferiores. o que permite o enquadramento. Para o Grau 4, ha que se avaliar
outras alteracdes associadas, ndo basta a redugdo de for¢a para enquadramento.

Esplanada dos Ministérios, Bloco F, Anexo, Ala B, Y
1° Andar. Brasilia/DF, CEP: 70079-900. 0o TRaaatio |
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MINISTERIO DO TRABALHO

Secretaria de Inspec¢io do Trabalho

Divisdo de Fiscalizagdo para Inclusdo de Pessoas com Deficiéncia e Combate a
Discriminagao no Trabalho

I1. Alteracdes Articulares

Para facilitar o enquadramento, pode-se utilizar os critérios referidos para redugdo
funcional na avaliagio de concessdo de beneficio auxilio-acidente, conforme quadro abaixo.

Alteracdes articulares
a) reducdo em grau médio ou superior dos movimentos da mandibula:
b) redugcdo em grau maximo dos movimentos do segmento cervical da coluna vertebral;

¢) redugdo em grau maximo dos movimentos do segmento lombo-sacro da coluna
vertebral;

d) redugdo em grau meédio ou superior dos movimentos das articulagdes do ombro ou do
cotovelo:

e) redugdo em grau meédio ou superior dos movimentos de pronagdo e/ou de supinagdo do
antebraco;

f) reducdo em grau maximo dos movimentos do primeiro e/ou do segundo quirodactilo,
desde que atingidas as articulagdes metacarpo-falangeana e falange-falangeana;

g) reducdo em grau médio ou superior dos movimentos das articulacdes coxo-femural
e/ou joelho. e/ou tibio-tarsica.

NOTA 1 - Os graus de redugdo de movimentos articulares referidos neste quadro sdo
avaliados de acordo com os seguintes critérios:

e Grau maximo: redugdo acima de dois tercos da amplitude normal do movimento da
articulagdo:

e Grau médio: reduclo de mais de um tergo ¢ até dois tergos da amphtude normal do
movimento da articulagio;

e Grau minimo: redugdo de até um ter¢o da amplitude normal do movimento  da
articulagio.

NOTA 2 - A reducdo de movimentos do cotovelo, de pronagdo e supinagdo do antebrago,
punho, joelho e tibio-tarsica, secundaria a uma fratura de osso longo do membro, consolidada
em posi¢do viciosa e com desvio de eixo, também € enquadrada dentro dos limites
estabelecidos.

Esplanada dos Ministérios, Bloco F, Anexo, Ala B, o
1° Andar, Brasiha/DF, CEP: 70079-900. 50 TRABALHO
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MINISTERIO DO TRABALHO

Secretaria de Inspecio do Trabalho

Divisdo de Fiscalizagdo para Inclusdo de Pessoas com Deficiéncia e Combate a
Discriminagdo no Trabalho

HI.  Ostomias
As ostomias definitivas sio consideradas deficiéncias pelo Decreto 3298/99.

Ostomias sdo aberturas no corpo, produzidas artificialmente pelo cirurgido, para garantir
o transito de alimento, excretas ou ar quando ocorre obstrugao.

Conforme a localizagdo no corpo, apresentam nomes diferentes: traqueostomia
(respiragdo), colostomia, ileostomia (intestinos). urostomia (urina).

IV. Nanismo

Nanismo ¢ o estado de um individuo caracterizado por uma estatura muito pequena,
decorrente de uma deficiéncia do crescimento provocada por insuficiéncia endocrina ou ma
alimentagao. Sdo mais de 80 tipos e 200 subtipos de nanismo. Ha nanismos com desproporgio
entre tronco e membros, como o acondroplasico e diversos outros como 0 que ocorre por
desnutricdo, em que a propor¢do dos segmentos corporais € preservada. No caso de nanismo
proporcional, a referéncia € apenas a baixa estatura.

Considera-se, em alguns livros médicos, que o nanismo pode ser considerado somente
para as pessoas que se encontram nos 5% mais baixos de uma popula¢io. Em outros, fala-se em
2.5%. Como ndo ha estudos epidemiologicos no nosso pais. utiliza-se um referencial da
literatura estrangeira, inclusive do Congresso Mundial de Nanismo ocorrido em Portugal em
2013: 140-145cm.

Conforme parecer do colega José Carlos do Carmo: “A literatura médica, farta em
informagdes sobre o desenvolvimento pondo-estatural de criangas, € escassa quando se trata de
curvas de altura dos adultos. que ndo sdo universais e devem ser consideradas para cada pais ou
regido. No Brasil, a principal referéncia ¢ o “Tratado de Pediatria Nelson™, endossado pela
Sociedade Brasileira de Pediatria, que estabelece que a altura dos homens que tém nanismo néo
ultrapassa 1.45metro e a das mulheres € menor que 1.40 metro™.

O CONTRAN (Conselho Nacional de Transito) utiliza um referencial de que homens
abaixo de 145 ¢cm e mulheres abaixo de 140 cm precisam de adaptagdes nos veiculos. Sendo
assim, essa faixa de estatura ou inferior é considerada como deficiéncia.

V. Paralisia Cerebral
A paralisia cerebral pode ocasionar variadas sequelas, desde paresias (reducgio da

forca) bem leve até paralisias espasticas em que a pessoa quase ndo movimenta os membros,
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necessita cadeira de rodas etc. Para esse enquadramento, € indispensavel a descri¢do detalhada
das alteragdes anatomicas, redugdes de forca de cada segmento afetado. se ha alteragdes na
amplitude de movimentos € em que grau, se ha alteracdo no trofismo (hipotrofia muscular),
assim como para as paralisias decorrentes de sequelas de poliomielite e outras doengas. A
avaliagiio de forca e alteragdes de movimentos devem seguir as orientagdes ja apresentadas no
inicio deste texto.

Pode haver alteragdo cognitiva associada, em menor propor¢do, mas que configura uma
deficiéncia multipla.

VI.  Amputagdes, auséncia ou deformidade de membros

Considera-se sempre, como ponto fundamental. a existéncia de limitagdo funcional.
Para que se tenha parametros objetivos para amputac¢des ou auséncias ou deformidade de
membros. utilizam-se os seguintes critérios, os quais devem evidenciados nos laudos.

Membros superiores

e perda de segmento ao nivel ao acima do carpo (punho)?

e perda de segmento do primeiro quirodactilo (polegar da mao). desde que atingida a
falange proximal®

e perda de segmento do segundo quirodactilo (dedo indicador), desde que atingida a
falange proximal

e perda de segmentos de dois quirodactilos (dois dedos). desde que atingida a falange
proximal em pelo menos um deles

e perda de segmento de trés ou mais falanges de trés ou mais quirodactilos

3 Para membros com deformidade, considera-se que a alteragio da fungiio deve atingir os niveis

mformados. Se a parte estd presente, mas ndo ¢ funcional, considera-se como se estivesse ausente
4 Falanges sdo os segmentos 0sseos que formam os dedos, a proxumal ¢ a mais proxima do corpo e a distal
a extremudade do dedo (vide figura abaixo).

QUIROdactilos sido dedos da mio ¢ PODOdsctilos sdo os dedos dos pés. O primeiro dedo é sempre o
polegar ou o halux (dedfio do pé) e a contagem ¢ feita a partir deles.
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Membros inferiores:

¢ perda de segmento ao nivel ou acima do tarso (tornozelo):

e perda de segmento do primeiro pododactilo (halux- dedo maior), desde que atingida a
falange proximal;

e perda de segmento de dois pododactilos, desde que atingida a falange proximal em ambos;

e perda de segmento de trés ou mais falanges de trés ou mais pododactilos.

1. Talus

2. Calcaneo

3. Navicular

4, Cuneiforme |
5. Cuneiforme 1)
6. Cunesforme 1l
7. Cubbide
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VII.  Outras alteracdes de segmentos corporais

Outras situagdes podem gerar limitagdes funcionais importantes, também podendo ser
consideradas deficiéncias fisicas, principalmente em razdo da Convengdo da ONU sobre os
direitos das Pessoas com Deficiéncia, tais como:

e Alteracdes articulares ou da coluna vertebral importantes e que limitam amplitude de
movimentos e sdo sequelas definitivas (ver quadro no inicio deste texto):

e Encurtamentos de membros inferiores que alteram a marcha comunitaria;

e Alteracdes permanentes do aparelho fonatdrio (da fala) com importante prejuizo na
comunicacdo, como aquelas advindas das fendas palatinas graus [T e IV, extracio de
pregas vocais:

e A gagueira grave, as dislalias e outros transtornos que prejudicam a comunicagdo do dia
a dia também podem ser considerados como deficiéncia. Nestes casos. solicita-se um
laudo fonoaudiologico que descreva a gravidade e as limitagdes para a comunicagdo. O
codigo da CID para esses transtornos ¢ da categoria F, transtornos mentais. Pode-se
enquadrar na deficiéncia mental ou na fisica, por falta de categoria mais adequada,
durante o periodo de transicio, até o desenvolvimento do IF-Br.

VIII. Deformudades estéticas

Pelo Decreto 3298/99. as alteragdes estéticas eram excluidas da cota. No entanto. se a
avalia¢do € feita conforme a visdo biopsicossocial da Convengdo da ONU, ndo € possivel
excluir as pessoas que sdo estigmatizadas por alguma deformidade, ja que a barreira atitudinal
ainda é uma das mais significativas no pais. Sendo assim, pessoas que sdo excluidas do
trabalho e da vida social por algum estigma estético. fazem jus a agfo afirmativa das cotas de
inclusdo no trabalho. Situagdes de lesdes com deformidade de face. cranio, perda de partes da
mandibula, queimaduras graves. tumoragdes em face, escalpelamentos como 0s que ocorrem
nas correias de motores de barco na regido amazonica. por exemplo. podem ser enquadradas.
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2. Deficiéncia Auditiva

Ea perda bilateral da audi¢do. parcial ou total. de quarenta e um decibéis (dB) ou
mais, aferida por audiograma nas frequéncias de SO0HZ, 1.000HZ. 2.000Hz e 3.000Hz.

Para compreensdo desse critério ¢ necessario saber como o ouvido humano funciona.

Conforme Marco Aurélio da Silva’:

“As ondas sonoras, apos atingir a orelha, sdo encaminhadas para o interior
do canal auditivo, local onde esta localizada uma fina membrana que é
chamada de timpano. O timpano é muito delicado e sensivel, de modo que
pequenas variagdes de pressdo sdo capazes de colocd-lo em estado de
vibragdo. Essas vibragdes sdo (ransmitidas a um conjunio de trés pequenas
ossos  denominados de martelo, bigorna ¢ estribo. As vibragdes passam
primeiro pelo martelo, que ao entrar em vibragdo aciona a higorna e este
finalmente faz o estribo vibrar. Durante esse processo as vibragdes sdo
ampliadas de forma que o ouvido passa a ter capacidade de perceber sons de
intensidades muito baixas.

Apos serem ampliadas, as vibracdes alcancam o ouvido interno, o qual possui
Jorma de um caracol. Dentro dessa pequena estrutura existem pequenos pelos
e um liquido que facilita a propagagcdo do som. Apos passar por essa
estrutura, as ondas sonoras estimulam células nervosas que enviam, através
de um nervo auditivo, os sinais ao cérebro humano. Ja no cérebro esses sinais

5 SANTOS. Marco Awrélio da Silva. "A audigdio humana"; Brasil Escola. Disponivel em
<https://brasilescola.uol.com.br/fisica/a-audicao-humana.htm>. Acesso em 05 de setembro de 2018.

Esplanada dos Ministérios, Bloco F, Anexo, Ala B, - 7
1° Andar, Brasilia/DF, CEP: 70079-900. noinieaie B

Pagina 11de 19




MINISTERIO DO TRABALHO

Secretaria de Inspecdo do Trabalho

Divisdo de Fiscalizag@o para Inclusdo de Pessoas com Deficiéncia e Combate a
Discriminagio no Trabalho

sofrem imimeras modificagdes, que no final faz com que o ser humano tenha a
percepgdo do som.”

Audiometria ¢ o exame realizado por um fonoaudidlogo ou médico, que busca
determinar o grau de perda auditiva de alguém. Os exames audiométricos se dividem em
audiometria tonal e audiometria vocal (vide quadro abaixo).

Audiometria tonal

Avalia as respostas do paciente a tons puros, emitidos em diversas frequéncias,
detectando assim o grau e o tipo de perda auditiva. E considerado um teste subjetivo porque
depende da resposta do examinando aos estimulos auditivos fornecidos pelo examinador. Pode
ser feito por via aérea comum, que vai demonstrar a captagdo da onda sonora do ouvido
externo e sua passagem pelo timpano e ossinhos do ouvido médio (Nos graficos de
audiogramas as marcagdes aparecem como "O" e "X") ou por via dssea. que mostra a captagio
do som pela coclea, parte neurossensorial do ouvido (as marcagdes aparecem como "<" e">").

O paciente é colocado em cabine acustica que o isola dos sons ambientais e usa um
fone de ouvido acoplado a um pequeno mucrofone, através do qual ouvira certos sons emitidos
pelo examinador e devera responder a eles mediante sinais gestuais previamente combinados
(levantar uma das mdos, por exemplo). Nos exames de audiometria tonal, por via ¢ssea, um
vibrador é colocado sobre osso mastoide do examinando, que acusa as percepgdes das
vibragdes do mesmo.

A escala de medida da audig¢do é feita em decibéis e o teste normalmente varia entre
zero e 120 decibéis, sendo que a audigio normal ocorre até um minimo de 25 decibéis.

Audiometria vocal

Avalia a capacidade de percepgdo e compreensdo da voz humana. Em uma parte do
exame, o paciente devera repetir palavras emitidas pelo examinador.

As avaliagdes sdo feitas sem a correcdio, quando a pessoa utiliza o aparelho de
amplificagdo sonora.

Ha Parecer Conselho Federal de Fonoaudiologia — CS n® 31, de 1° de mar¢o de 2008
que conclui pela adequacdo técnica de se considerar pessoa com deficiéncia auditiva, o
individuo que possua perda auditiva bilateral, parcial ou total. de quarenta e um decibéis (dB)
ou mais, aferida por audiograma, na média das frequéncias de SOOHZ, 1.000HZ, 2.000Hz e
3.000Hz. A media aritmética simples ¢ a soma dos resultados das quatro frequéncias e divisdo
por quatro. que deve ser feita em cada ouvido separadamente. atingindo o limiar exigido em
cada ouvido.
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Em casos limitrofes. a discriminagdo vocal pode auxiliar na constata¢do da limitacdo da
compreensdo. Quando uma ou outra frequéncia ndo atinge o limiar de 41 dB, mas ha prejuizo
na comunicagdo, pode-se verificar a possibilidade de enquadramento por uma audiometria mais
completa (vocal), com avaliagio do IRF (indice de Reconhecimento da Fala), que avalia a
maneira pela qual o individuo reconhece os sons da fala e SRT (Limiar de Recepgdo da Fala).
definido como a menor intensidade na qual o individuo consegue identificar 50% das palavras
que lhe sdo apresentadas.

A empresa devera sempre anexar o Audiograma. sem o gual ndo hda como o auditor
fazer a analise.

Em casos de exames com mais de uma pagina. o nome do paciente deverd constar em
todas as folhas.

3. Deficiéncia Visual

Considera-se deficiéncia visual:

a) cegueira, na qual a acuidade visual € 1gual ou menor que 0,05 (20/400) no melhor
olho, com a melhor corre¢dio optica;

b) baixa visdo, que significa acuidade visual entre 0.3 (20/60) e 0,05 (20/400) no
melhor olho. com a melhor correcdo optica;

¢) somatoria da medida do campo visual em ambos os olhos for igual ou menor que
60°;

d) ocorréncia simultinea de quaisquer das condi¢des anteriores

O termo cegueira ndo € absoluto. pois reune individuos com varios graus de visdo
residual. Ela nao significa, necessariamente, total incapacidade para ver, mas, isso sim.
prejuizo dessa aptidio a niveis Incapacitantes para o exercicio de tarefas rotineiras.
Individuos apenas capazes de CONTAR DEDOS a curta distincia e os que s6 PERCEBEM
VULTOS, também apresentam cegueira legal.

Mais proximos da cegueira total. estio os individuos que sé6 tém PERCEPCAO e
PROJECAO LUMINOSAS. No primeiro caso, ha apenas a distingdo entre claro e escuro: no
segundo (proje¢do) o individuo é capaz de identificar também a dire¢io de onde provém a luz.

Esplanada dos Mimnisténos. Bloco F, Anexo. Ala B,
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A cegueira total ou simplesmente AMAUROSE, pressupde completa perda de visdo. A
visdo € nula, isto €. nem a percepgdo luminosa esta presente. No jargdo oftalmologico, usa-se a
expressdo 'visdo zero'®

Portanto. para ter deficiéncia visual. a pessoa deve ter acuidade visual com correcdo de
20/60 ou pior nos dois olhos.

Quanto ao campo visual, que é a area de visdo lateral. superior e inferior que se pode
enxergar ao olhar em frente, a referéncia legal € de que seja menor ou igual a 60°. Nio € um
percentual. mas uma medida de dngulos de visdo.

Sendo assim. o exame complementar denominado Campimetria é necessario. assim
como o laudo do oftalmologista declarando qual é o somatorio do campo visual em graus. ja
que ¢ um exame de dificil interpretacio por outros profissionais.

A empresa deve anexar laudo oftalmologico. utilizar tabela Snellen para avaliar
acuidade visual, que é esta representacdio 20/.... obtida pela leitura de letras em escala ou o

laudo com a campimetria em graus. se for o caso.

[.  Visdo Monocular

Conforme parecer CONJUR 444/11, ratificado pela Coordenagdo-Geral de Analise
Preventiva e Sistematizagio do Departamento de Coordenagio e Orientagio de Orgdos
Juridicos da Consultoria-Geral da Unido da Advocacia-Geral da Unido, por meio do
DESPACHO N° 013/2013/MAC/CGAPS/DECOR/CGU/AGU, a visdo monocular esta sendo
considerada para fins de cumprimento da cota, mesmo com parecer contrario do CONADE.

Ocorre quando ha cegueira, na qual a acuidade visual com melhor corregdo Optica é
igual ou menor que 0,05 (20/400), visdo de vultos, conta-dedos em um olho, ou cegueira legal
declarada pelo oftalmologista, ou uso de protese, ou olho enucleado ou Phthisis bulbi.

Ha casos de acuidade 20/200 ou melhor, mas que, pela existéncia de comorbidades,
como estrabismo (desvio do eixo de um dos olhos). o olho ndo é funcional, caso o
oftalmologista informe visdo monocular explicitamente no laudo. pode-se aceitar.

& Adaptado de Antonio Jodio Menescal Conde - Professor do Instituto Benjamin Constant
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4. Deficiéncia intelectual

Funcionamento intelectual significativamente inferior a média. com manifestagio antes
dos 18 anos e limitacdes associadas a duas ou mais habilidades adaptativas, tais como:

a) Comunicagdo:;

b) Cuidado pessoal:

¢) Habilidades sociais:

d) Utilizagdo de recursos da comunidade;

e) Saude e seguranga:

f) Habilidades académicas;

g) Lazer:

h) Trabalho.

Sdo aquelas pessoas com diagnosticos de “retardo mental” pela Classificagao
Internacional de Doengas (CID). Também as sindromes como a Sindrome de Down e outras
que cursam com rebaixamento intelectual podem entrar neste enquadramento.

No laudo caracterizador, devem ser assinaladas as alteragdes para habilidades
adaptativas, sempre duas ou mais. Tais limitagdes devem ser descritas no laudo do especialista.

5. Deficiéncia Mental/Psicossocial
I.  Transtorno do Espectro Autista:

Conforme Let n° 12.764/12. ¢ considerada pessoa com transtorno do espectro autista
aquela portadora de sindrome clinica caracterizada por:

a) deficiéncia persistente e clinicamente significativa da comunicagio e da interacgdo
sociais, manifestada por deficiéncia marcada de comunica¢io verbal e ndo verbal
usada para interagdo social: auséncia de reciprocidade social: faléncia em
desenvolver e manter relagdes apropriadas ao seu nivel de desenvolvimento:

b) padrdes restritivos e repetitivos de comportamentos, interesses e atividades.
manifestados por comportamentos motores ou verbais estereotipados ou por
comportamentos sensoriais incomuns: excessiva aderéncia a rotinas ¢ padrdes de
comportamento ritualizados; interesses restritos e fixos.
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Antes da Convengdo da ONU, somente pelo Decreto 3298/99. ndo entravam para a cota,
pois inteligéncia é até superior @ média. Foi importante haver lei especifica. Autismo de alto
débito, Sindrome de Asperger e outros diagnosticos entram neste item.

II. Deficiéncia Mental (Psicossocial)

Conforme Convengdo ONU. que faz a separagiio entre deficiéncia Mental e Intelectual e
trata das deficiéncias “Psicossociais”, podemos enquadrar situagdes como a Esquizofrenia e
outros transtornos psicoticos, excluindo aqueles de curta duragdo, como o Transtorno Psicotico
Breve. e as que ndo trazem alteragdes duradouras nas relagdes sociais e ocupacionais.

Um conceito do DSM pode ser atil para avaliar quais os casos entram aqui, ja que ndo
ha clareza na legislagdo: Deve existir disfungdo social/ocupacional por uma porgio
significativa do tempo desde o inicio da perturbacdo. Uma ou mais areas importantes do
funcionamento, tais como trabalho. relagdes interpessoais ou cuidados pessoals, estdo
acentuadamente abaixo do nivel alcancado antes do inicio do transtorno. E deve ser incuravel,
dentro dos conhecimentos atuais, mesmo que haja controle dos sintomas.

Importante observar que certas doencas mentais. como depressdo. ansiedades. sindrome
do pénico. podem até trazer limitacdes. mas como sdo curaveis a partir dos conhecimentos de
saude atuais. ndo podem ser enquadradas como deficiéncia. pelo menos até que se tenha um
instrumento de avaliacio.

O laudo deverd informar se ha outras doencas associadas (comorbidades) e data de
inicio de manifestacio da doenca.

Também assinalar as habilidades adaptativas afetadas. como para deficiéncia
intelectual.

III.  Sindromes Epilépticas

Englobadas no codigo CID G40.0 temos a epilepsia em suas diversas apresentagdes.
Um percentual significativo, conhecido como Epilepsia Refrataria. nio pode ser controlada
mesmo com uso massivo de medicamentos e cirurgias neurologicas. Casos desse tipo cursam
com rebaixamento cognitivo, limitagdes significativas de funcionalidade, efeitos colaterais
importantes dos medicamentos, assim como ocorre nos transtornos psicoticos. Também o
estigma social € importante. Esta sendo desenvolvido um questionario de avaliagdo da
funcionalidade na tentativa de incluir tais casos. Por enquanto. na presenca de rebaixamento
cognitivo. comorbidades com alteragdes motoras, é possivel realizar o enquadramento como
deficiéncia mental. fisica ou até multipla. Importante reforcar que ndo ha enquadramento pelo
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simples diagndstico. Necessario avaliar se ha comorbidades enquadraveis nos demais itens até
que se tenha um instrumento de avaliacio.

IV. Déficits cognitivos originados apos 18 anos

A deficiéncia intelectual (item 5) traz como critério o inicio do rebaixamento intelectual
antes dos 18 anos. No entanto, pessoas sofrem traumatismos cranianos, acidentes vasculares
cerebrais ou outros transtornos que produzem sequelas cognitivas apés 18 anos. Em fungéo da
Convengao da ONU. também devem ser acolhidas para a Inclusdo no Trabalho via agdo
afirmativa da Lei 8213/91.

6. Deficiéncia Multipla

Associagdo de duas ou mais deficiéncias. A empresa deve marcar quais deficiéncias a
pessoa apresenta e comprovar cada uma delas com os documentos descritos anteriormente.

7. Reabilitado

Pessoa que passou por processo de reabilitagdo junto ao Instituto Nacional de Seguro
Social (INSS) e recebeu um Certificado de Reabilitagdo Profissional.

Seja qual for a doenga de base e limitacdes funcionais a €poca de reabilitagdo, mesmo
que em outra empresa ou para funcdo diversa da que vai exercer, a reabilitagio ¢ valida
Importante que a lei prevé a possibilidade de exercer qualquer fun¢io para a qual a pessoa se
encontre habilitada, ndo somente aquela desenvolvida durante a Reabilitagéo.

Nenhum laudo de adoecimento & necessario.
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ORIENTACOES PARA PREENCHIMENTO LAUDO CARACTERIZADOR

O Laudo deve ser legivel e preferencialmente digitado.

Cabecalho: E fundamental o preenchimento dos dados que identifiquem o trabalhador, tais
como o0 nome e CPF.

Origem da deficiéncia: Assinalar a opgdo correspondente e anotar CID. Quando decorrente de
acidente de trabalho, ocorrido na vigéncia do presente contrato, anexar a CAT.

Descrigdes e documentos adicionais:

Fundamental a descrigdo de quais as dificuldades que a pessoa apresenta para as atividades da
vida diaria. como alteragdes de marcha. perda de for¢ca ou mobilidade doméstica e urbana,
dificuldades de comunicacio. dificuldades no cuidado pessoal, dificuldades de leitura, escrita e
compreensdo, dificuldades nas interagdes sociais, dentre outras.

Nio podem ser descricdes genéricas como “carregar peso excessivo™, “caminhar distancias
excessivas”, afinal, ninguém deve carregar peso excessivo ou realizar qualquer excesso de
esforco. Se a pessoa ndo consegue carregar SKg, por exemplo, pode-se constatar que realmente
existe hmitagio.

Informar quando a pessoa necessita de apoios para as atividades da vida diaria (Orteses,
proteses. aparelho auditivo, lentes especiais, bengalas. muletas. sofiwares de adaptagdo.
tecnologias assistivas etc.)

Em seguida, o avaliador deverd marcar o tipo de deficiéncia. Observar que, em caso de
deficiéncia multipla, deve-se assinalar, descrever e apresentar os documentos comprobatorios
de cada uma das deficiéncias que a compdem:

a. DEFICIENCIA FISICA: preencher o laudo de caracterizagio de deficiéncia. Qualquer
profissional de saude de nivel superior habilitado na area da deficiéncia pode preencher.
nio somente o Meédico do Trabalho. Fisioterapeutas sdo profissionais altamente
capacitados para descrever alteragdes motoras. Detalhar bem a descrigio dos
impedimentos (alteracdes nas fun¢des e anatomia do corpo) e as limitagdes no
desempenho de atividades da vida diaria e restricdes de participagdo social que a pessoa
apresenta. Lembrar que ndo sdo limitacdes para o trabalho, pois pressupde-se que seu
posto de trabalho esta adaptado e acessivel, mas para as fungdes do dia a dia. em
comparagio com uma pessoa que nio tem o impedimento.

Esplanada dos Ministérios, Bloco F, Anexo. Ala B, N
1° Andar. Brasiha/DF, CEP: 70079-900. W
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MINISTERIO DO TRABALHO

Secretaria de Inspecio do Trabalho

Divisdo de Fiscalizagdo para Inclusdo de Pessoas com Deficiéncia e Combate a
Discriminagdo no Trabalho

b. DEFICIENCIA AUDITIVA: além do laudo. deve ser apresentado o exame
audiométrico. E importante destacar que os parimetros balizadores da perda auditiva
foram significativamente alterados pelo Decreto n® 5.296, de 02 de dezembro de 2004.
Desta forma, as pessoas que estavam empregadas na empresa e se enquadram nos
critérios anteriores (perdas auditivas leves ou em frequéncias elevadas), cuja deficiéncia
for comprovada por meio de exames audiométricos. registro em CAGED e RAIS.
prontudrios médicos ou outros documentos produzidos até aquelas datas. podem ser
consideradas para o cumprimento da cota. Para tanto a empresa tem que fazer prova do
inicio do contrato de trabalho e da condicdo de enquadramento anteriores ao Decreto
(vide IN 98/2012 da Secretaria de Inspegdo do Trabalho — SIT).

¢. DEFICIENCIA VISUAL: além do laudo, deve ser apresentada acuidade visual com
corregdo em ambos os olhos ou exame de campimetria com o laudo declarando o
somatério, se o caso for de redugdo de campo visual. Somente ndo € necessaria
acuidade para os casos de visdo monocular com uso de protese ou perda do olho visivel
ao exame fisico. quando o médico deve declarar no laudo tal condigéo.

d. TRANSTORNO DO ESPECTRO AUTISTA, DEFICIENCIA MENTAL
(PSICOSSOCIAL). DEFICIENCIA INTELECTUAL: deve ser anexado laudo do
especialista em satde mental, com a conclusdo sobre o diagndstico e alteragdes das
habilidades adaptativas existentes. Pode ser de psiquiatra, neurologista, psicélogo,
psicopedagogo especializado ou outros profissionais de nivel superior da area da saude
afetos.

e. DEFICIENCIA MULTIPLA: cada uma deve ser comprovada conforme descrito, com
marcagio dos itens correspondentes no laudo.

f REABILITADO PELO INSS basta apresentar o certificado de reabilitagdo emitido pelo
INSS/Previdéncia Social e a concordancia do trabalhador em ser considerado para a
cotadaLei 8213/91.

4. Ao final. ha a conclusdo de que a pessoa avaliada esta enquadrada legalmente nos critérios
para o enquadramento na reserva legal, o local para assinatura do examinador e carimbo.

5. O trabalhador devera concordar expressamente com sua inclusdo na cota da empresa e com
o fornecimento dos documentos a fiscalizagdo. Para tanto. deverd assinar o termo de
consentimento ao final do laudo caracterizador. Caso seja trabalhador reabilitado pelo INSS.
essa concordancia também devera ser registrada por escrito (§2° do artigo 4° da LBI).

Esplanada dos Ministérios, Bloco F, Anexo, Ala B, Y
1° Andar, Brasilia/DF, CEP: 70079-900. > , - {
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MINISTERIO DA SAUDE
SECRETARIA DE ATENCAO A SAUDE _
SECRETARIA DE CIENCIA, TECNOLOGIA E INSUMOS ESTRATEGICOS

PORTARIA CONJUNTA N° 17, DE 21 DE JUNHO DE 2018.

Aprova o Protocolo Clinico ¢ Diretrizes Terapéuticas da Epilepsia

O SECRETARIO DE ATENCAO A SAUDE e 0 SECRETARIO DE CIENCIA, TECNOLOGIA E INSUMOS
ESTRATEGICOS, no uso das atribui¢des,

Considerando a necessidade de se atualizarem parametros sobre a epilepsia no Brasil e diretrizes nacionais para
diagnostico, tratamento ¢ acompanhamento dos individuos com esta doenga;

Considerando que os protocolos clinicos e diretrizes terapéuticas sdo resultado de consenso técnico-cientifico e
sdo formulados dentro de rigorosos parametros de qualidade e precisdo de indicagdo,

Considerando os relatorios de recomendacdo n° 248 de Fevereiro de 2017, n” 281 de Julho de 2017, n® 290 de
Julho de 2017 e n® 353 de Fevereiro de 2018 ¢ o Registro de Deliberagdo n® 329/2018 ¢ o Relatorio de Recomendagdo n°347 de
Novembro de 2017 da Comissdo Nacional de Incorporagdo de Tecnologias no SUS (CONITEC). a atualizagdo da busca ¢
avaliacfio da literatura; e

Considerando a avaliagdo técnica do Departamento de Gestdo e Incorporagdio de Tecnologias em Saide
(DGITS/SCTIE/MS), do Departamento de Assisténcia Farmacéutica ¢ Insumos Estratégicos (DAF/SCTIE/MS) e do
Departamento de Atengdo Especializada e Tematica (DAET/SAS/MS), resolvem:

Art. 1° Fica aprovado o Protocolo Clinico ¢ Diretrizes Terapéuticas — Epilepsia.

Paragrafo unico. O Protocolo objeto deste artigo. que contém o conceito geral da epilepsia, critérios de diagnostico,
critérios de inclusio ¢ de exclusdo, tratamento ¢ mecamsmos de regulagdo, controle ¢ avaliagdo, disponivel no sitio
http://portalms saude pov br/protocolos-e-diretrizes, € de carater nacional ¢ deve ser utilizado pelas Secretarias de Saude dos
Estados, do Distrito Federal ¢ dos Municipios na regulagdo do acesso assistencial, autorizagio, registro ¢ ressarcimento dos
procedimentos correspondentes.

Art. 2° £ obrigatéria a cientificagdo do paciente, ou de seu responsivel legal, dos potenciais riscos e efeitos
colaterais relacionados ao uso de procedimento ou medicamento preconizados para o tratamento da epilepsia.

Art. 37 Os gestores Estaduais, Distrital ¢ Municipais do SUS, conforme a sua competéneia ¢ pactuagdes, deverdo
estruturar a rede assistencial, definir os servicos referenciais ¢ estabelecer os fluxos para o atendimento dos individuos com essa
doenga em todas as etapas descritas no Anexo desta Portaria.

Art. 4° Esta Portaria entra em vigor na data de sua publicacdo.

Art. 5° Fica revogada a Portaria n° 1.319/SAS/MS. de 25 de novembro de 2013, publicada no Diario Oficial da
TUnido n® 230, de 27 de novembro de 2013, segiio |, paginas 138 a 149,

FRANCISCO DE ASSIS FIGUEIREDO

MARCO ANTONIO DE ARAUJO FIREMAN




ANEXO
PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICAS
EPILEPSIA

1 INTRODUGAQ

A epilépsia é uma doenga que se caracteriza por uma predisposigio permanente do cérebro em originar crises epilépticas
e pelas consequéncias neurobioldgicas, cognitivas, psicoldgicas e sociais destas crises!. A epilepsia esta associada a uma maior
mortalidade (risco de acidentes e traumas, crises prolongadas e morte sibita), a um risco aumentado de comorbidades
psiquidtricas (sobretudo depressio e ansiedade) e também a infimeros problemas psicossociais (perda da carteira de habilitacdo,
desemprego, isolamento social, efeitos adversos dos firmacos, disfungfio sexual e estigma sopial).

Uma crise epiléptica é a ocorréncia transitéria de sinais ou sintomas clinicos secundérios a uma atividade neuronal
anormal excessiva ou sincrénica, A definigfo de epilepsia requer a ocorréncia de pelo menos uma crise epiléptica. do ponto de
vista pritico, a epilepsia pode ser definida por uma das seguintes condigGes:

- Ao menos duas crises ndo provocadas (ou reflexas) ocorrendo com intervalo maior-que 24 horas;

- Uma crise ndo provocada (ou reflexa) e probabilidade de novas crises ocorrerem nos préximos 10 anos, similar ao-risco
de recorréncia geral {pelo menos 60%) ap6s duas crises niio provocadas;

- Diagnostico de uma sindrome epiléptica.

Estima-se que a prevaléncia mundial de epilepsia ativa esteja em torno de 0,5% a 1,0% da populag8io, A prevaléncia da
epilepsia difere com as diferentes idades, géneros, grupos étnicos e fatores socioecondmicos. Nos paises desenvolvidos, a
prevaléncia da epilepsia aumenta proporcionalmente com o aumento da idade, enquanto nos paises em desenvolvimento
geralmente atinge picos na adolescéncia e idade adulta®. A probabilidade geral de um individuo ser afetado pela epilepsia ao
longo da vida é de cerca de 3%°. No Brasil, Marino e colaboradores encontraram uma prevaléncia da doenga de 11,9/1.000 na
Grande S#o Panlo?, enquanto Fernandes e colaboradores descreveram 16,5 individuos com epilepsia ativa para cada 1.000
habitantes em Porto Alegre®. Num levantamento porta-a-porta realizado em trés dreas de duas cidades do Sul do Brasil, Noronha
e colaboradores encontraram uma prevaléncia de epilepsia ativa de 5,4/1.000 habitantes. A prevaléncia foi maior em classes
sociais menos favorecidas (7,5/1.000) e em idosos (8,5/1.000). Este estudo apurou ainda uma grande lacuna no tratamento da
epilepsia nas 4reas estudadas, com mais de 1/3 dos individuos com epilepsia em tratamento inadequado®.

O diagnéstico de epilepsia deve ser feito seguindo niveis de classificagdo, iniciando pelo tipo de crise apresentada e,
juntando-se a outras caracteristicas clinicas e eletroencefalogréficas (EEG), classifica~se o paciente dentro de uma sindrome
epiléptica, conforme explanado a seguir:

Classificaciio das crises epilépticas

A nova classificagfio das crises epilépticas manteve a separacfio entre crises epilépticas de manifestagGes clinicas iniciais
focais ou generalizadas’. Em geral, a Liga Internacional Contra a Epilepsia (ILAE), importante associagio internacional
promotora ¢ disseminadora do conhecimento sobre esta doenga, respeitou o mesmo esquema geral da classificagéo anterior,
modificando alguns termos, por julgi-los mais adequados, flexiveis e transparentes. Assim, o termo “parcial” foi substituido por
“focal”; a percepefo (consciéncia) passou a ser utilizada como um classificador das crises focais; os termos “discognitivo®,
“parcial simples”, “parcial complexa”, “psiquico” e “secundariamente generalizado”, da classificagio anterior, foram
eliminados; foram incluidos novos tipos de crises focais (automatismos, parada comportamental, hipercinética, autonémica,
cognitiva e emocional); foi decidido que as crises atdnicas, cl6nicas, espasmos epilépticos, mioclonicas e ténicas podem ter uma
origem tanto focal como generalizada; crises secundariamente generalizadas foram substituidas por crises focais com evolugfio
para crise tonico-clonica bilateral (ver abaixo); foram incluidos novos tipos de crises generalizadas {mioclonias palpebrais,
auséncia miocldnica, miocl6nico-aténica, e mioclénico-ténico-clonica)’.

As crises generalizadas tém origem em algum ponto da rede neural que é capaz de recrutar rapidamente outras redes
neurais bilaterais®. As crises de inicio generalizado s#o subdivididas em motoras (t6nico-clénicas, clénicas, tonicas, miocldnicas,
mioclénico-ténico-clénicas, miocldnico-atdnicas, atbnicas, espasmos epilépticos) € nfio motoras, as classicas crises de auséneia,
que se subdividem ainda em tipicas, atipicas, mioclanicas e auséncias com mioclonias palpebrais,

As crises epilépticas focais iniciam-se de forma localizada numa drea especifica do cérebro, e suas manifestag@es clinicas
dependem do local de infcio e propagagiio da descarga epileptogénica para outras éreas. Dois aspectos fundamentais sfo
considerados na subdivisfio das crises de inicio focal: alteragfio ou nfio da consciéncia durante a crise (percepgiio dos eventos por
parte do paciente) e tipo de manifestagdo da crise (motoras e n#o motoras). As crises focais motoras séo representadas pelos
automatismos, crises atdnicas, crises clénicas, espasmos epilépticos, crises hipercinéticas, crises mioclnicas e crises tonicas; as
nfio motoras sfo as crises autondmicas, parada comportamental, cognitivas, emocionais e sensoriais). Por fim, uma crise focal,
quando propagada para todo o cdrtex cerebral, pode terminar numa crise tdnico-clonica generalizada, sendo entdio denominada
crise focal com evolugfo para crise tdnico-clonica bilateral®,

Nessa nova classificagfio das crises epilépticas’, algumas crises podem ser classificadas como “de inicio desconhecido”,
sejam elas motoras (espasmos epilépticos, crises t6nico-clonicas) ou n#o motoras (parada comportamental). Hi ainda um lugar
para classificar a crise em “inclassificivel”, seja por informagdes inadequadas, ou por impossibilidade de colocé-la em outras
categorias.




Classificagfio das sindromes epilépticas (Apéndice 1)

Uma sindrome epiléptica é um conjunto de caracteristicas clinicas e eletroencefalogréficas incorporados ao tipo de crise
do paciente, tais como idade de inicio e remissio (quando aplicével), fatores precipitantes de crises, variagdo ao longo do dia e
prognéstico. Podem estar associadas a comorbidades especificas, intelectuais e psiquidtricas, além de achados especificos de
EEG e imagem'®, O EEG nfio é obrigatério (nem essencial) para diagnosticar epilepsia, pois o diagnéstico de epilepsia € feito
com base na descrigo da crise epiléptica. (Apéndice 2).

As epilepsias podem ser causadas por lesdes estruturais, alteragSes genéticas, erros inatos do metabolismo, doengas
neurocutineas (esclerose tuberosa, Sturge-Weber), doengas cromossdmicas (Angelman, cromossomo 20 em anel, sindrome 4P),
doengas mitocondriais, infecciosas, metabélicas ou autoimunes, além de condigdes adquiridas ao longo da vida (trauma, AVC
etilismo)!®. As causas lesionais mais frequentes das epilepsias focais sintomdticas sdo esclerose temporal mesial, neoplasias
cerebrais primdrias, traumatismo craniano, doengas cerebrovasculares, anomalias vasculares e malformagdes do
desenvolvimento cerebral, incluindo hamartomas hipotaldmicos'., A etiologia da epilepsia de um determinado individuo pode
ser “desconhecida”, devido as limitagdes dos métodos de investigagio,

A identificagfio de fatores de risco e da doenga em seu estigio inicial e o encaminhamento 4gil e adequado para ¢
atendimento especializado ddio & Atengiio Bésica um cardter essencial para um melhor resultado terapéutico ¢ progndstico dos
casos.

Este Protocolo visa a estabelecer os critérios diagnosticos e terapéuticos da sindrome de Turner. A metodologia de busca
e avaliagio das evidéncias estfio detalhadas no Apéndice 3.

2 CLASSIFICACAO ESTATISTICA INTERNACIONAL DE DOENGAS E PROBLEMAS RELACIONADOS A SAUDE - CID 10

= (40,0 Epilepsia e sindromes epilépticas idiopéticas definidas por sua localizagfio (focal) (parcial) com crises de inicio
focal

s (G40,1 Epilepsia e sindromes epilépiicas sintométicas definidas por sua localizagdo (focal) (parcial) com crises
parciais simples

e (G40.2 Epilepsia e sindromes epilépticas sintométicas definidas por sua localizagio (focal) (parcial}) com crises
parciais complexas

s (40,3 Epilepsia e sindromes epilépticas generalizadas idiopaticas
G40.4 Qutras epilepsias e sindromes epilépticas generalizadas
(G40.5 Sindromes epilépticas especiais
G40.6 Crises de grande mal, nfo especificada {(com ou sem pequeno mal)
G40,7 Pequeno mal nio especificado, sem crises de grande mal
G40.8 Outras epilepsias

» ® 9 ¢ @

Nota: (1) o termo idiopdtico refere-se a uma etiologia possivelmente genética ou genética identificada; (2) o termo
sintomdtico refere-se a uma etiologia identificada; (3) o termo parciais simples refere-se a crises focais sem alteragdo da
consciéncia; (4) o termo parciais complexas refere-se a crises focais com alteragdo da consciéncia; (3) o termo outras epilepsias
e sindromes epilépticas generalizadas refere-se s sindromes de Ohtahara, West, Lennox-Gastaut e Doose; (6) o termo
sindromes epilépticas especiais refere-se a crises relacionadas ao uso de dicool ou medicamentos, modificagbes hormonais,
privagdo de sono ou estresse; (7) o termo crise de grande mal refere-se a crise ténico-clonica generalizada; (8) o termo pequeno
mal refere-se a crises de auséncia tipica.

3 DIAGNOSTICO

3.1 CLiniCO

Na maioria dos casos, o diagndstico de uma crise epiléptica pode ser feito clinicamente por meio da obtengfio de uma
histéria detalhada e de um exame fisico geral, com énfase nas dreas neuroldgica e psiquidtrica. Muitas vezes, o aixilio de uma
testemunha ocular é importante para que a crise seja descrita em detalhes, A ocorréncia de uma aura (manifestagiio sensorjal
inicial de uma crise), bem como fatores precipitantes da crise, deve ser registrada. Idade de inicio, frequéncia de ocorréncia das
crises, e intervalos entre as crises (o mais curto e 0 mais longo obtido na historia do paciente) devem ser caracterizados, muitas
vezes com ¢ auxilio de um didrio de crises. A historia deve cobrir ainda a existéncia de eventos pré- e perinatais, crises no perfodo
neonatal, crises febris, qualquer crise ndo provocada e historia de epilepsia na familia. Tranma craniano, infec¢gio ou intoxicagbes
prévias também devem ser investigados®.
E fundamental também um diagndstico diferencial correto com outros distirbios paroxisticos da consciéncia, como sincopes &
crises nfio epilépticas psicogénicas, bem como manifestagBes neurolégicas focais siibitas, como isquemia cerebral aguda e
enxaqueca.

3.2 COMPLEMENTAR

Os exames complementares devem ser orientados pelos achados da histdria e do exame fisico. O principal exame 6 o
eletroencefalograma (EEG), cujo papel € auxiliar o médico a estabelecer um diagnéstico acurado. O EEG € capaz de, quando
alterado, identificar o tipo ¢ a localizagiio da atividade epileptiforme e orientar na classificagio da sindrome epiléptica e na
escolha do férmaco antiepiléptico (FAE) (10).
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Como j& mencionado, o EEG nio & obrigatério (nem essencial) para diagnosticar epilepsia. O diagndstico de epilepsia ¢
feito com bases na descrigfio da crise epiléptica. E importante que, quando realizado, o tempo de registro scja de no minimo 30
minutos e que seja utilizado o Sistema Internacional 10-20 para colocagio de eletrodos (Apéndice 2).

Exames de imagem [ressondncia magnética (RM) do encéfalo e tomografia computadorizada (TC) de crinio] devem ser
solicitados na suspeita de causas estruturais, que podem estar presentes nos pacientes com epilepsia focal'?, O diagndstico de
uma lesdo subjacente pode definir mais precocemente refratariedade ao tratamento medicamentoso e embasar a indicaggo de
tratamento cirrgico para a epilepsia do paciente. Em torno de 75% dos pacientes avaliados em centros tercidrios, especializados
em epilepsias refratrias, apresentam anormalidades 4 RM do encéfalo’®, Metade dos pacientes com epilepsia apresenta
anormalidades estruturais detectadas por exame de imagem'.

A RM do encéfalo é auxiliar na investigagio e condugfio dos casos de pacientes refratdrios a medicamentosos (petsisténcia
de crises epilépticas apesar do uso de dois FAE de primeira linhia, em doses adequadas)®, sobretudo em pacientes com epilepsias
focais, para os quais 2 presenca de uma lesdo cerebral & forte preditor de refratariedade a monoterapia medicamentosa'®. Nio ha
necessidade de solicitar TC de crénio previamente a uma RM de encéfalo.

Os seguintes procedimentos também sfo auxiliares em casos de crises refratdrias:

e Didario de registro de crises;

s Reélatdrio médico, com descrigdo dos firmacos e doses méximas previamente utilizadas; e

+  Testes psicométricos, na suspeita de efeitos cognitivos negativos provocados pelo use de FAE.

4 CRITERIOS DE INCLUSAQ

Serfio incluidos neste Protocolo pacientes com diagndstico estabelecido de epilepsia, segundo a Classificacio
Internacional das Epilepsias e Sindromes Epilépticas, ou seja, os pacientes que tenham apresentado duas crises epilépticas no
intervalo minimo de 24 horas; os que tenham apresentado uma crise e que tenham um risco de recorréncia de crises acima de
60%, ou ainda pacientes que tenham um diagnéstico estabelecido de uma sindrome epiléptica especifica'”.

5 CRITERIOS DE EXCLUSAQ
Serfio excluidos deste Protocolo pacientes com diagndstico duvidoso de epilepsia ou suspeita de eventos paroxisticos nfio
epilépticos. Um diagndstico duvidoso de epilepsia inclui eventos paroxfsticos nfio completamente caracterizados e que
necessitam diagnostico diferencial com outras condigBes neuroldgicas (p.ex.: migrinea, doenga cerebrovascular aguda, sincope).
Intolerfincia, hipersensibilidade ou contraindicagfio sfio critérios de exclusfio ao uso do respectivo medicamento
preconizado neste Protocolo.

6 CASOSESPECIAIS
Preconiza-se individualizar o tratamento de acordo com as necessidades especificas dos grupos de pacientes com

epilepsia:

Idosos (idade acima de 60 anos)Pacientes idosos podem estar mais sujeitos a efeitos adversos em comparagio com
pacientes das outras faixas etérias e t8m uma janela terap8utica mais estreita e um maior grau de variagfio interindividual dos
efeitos dos farmacos antiepilépticos.

Indica-se evitar o uso de firmacos antiepilépticos indutores enziméticos classicos (carbamazepina, fenitoina,
fenobarbitat), pelo fato de estes farmacos apresentarem um perfil farmacocinético menos favordvel (interagSes com os outros
iniimeros farmacos necessarios nesta faixa etéria) e também por poderem provocar mais frequentemente osteoporose!®, Nesta
faixa etéria escalonamento de dose deve ser mais lento, e a dose méxima a ser atingida deve ser menor do que a normalmente
recomendada®,

Criancas e adolescentes (até 18 anos)

Criangas e adolescentes frequentemente sofrem o estresse ndo apenas das crises, mas, também, das limitagOes impostas
4s suas atividades de lazer, pela doenga ¢ pelos efeitos adversos dos farmacos antiepilépticos. A epilepsia mioclonica juvenil
{EMYJ) inicia-se na adolescéneia e € relativamente facil de controlar desde que sejam evitados fatores precipitantes de crises,
como privagfio de sono, ingestio de dlcool e mé adesio ao tratamento. A EMIJ requer tratamento por toda a vida, pois o indice
de recorréncia de crises apds a retirada de fArmacos & superior a 90%°.

Nas meninas, a contracepgiio deve comegar a ser discutida em seguida 4 menarca, Deve ser enfatizado que uma gestagiio
nio planejada pode ser muito problematica'®. O 4cido valproico € associado & sindrome de ovérios policisticos. Féarmacos
indutores do metabolismo hepatico aumentam o metabolismo dos contraceptivos orais, podendo reduzir os niveis séricos destes
em até 50% e levando a potenciais falhas na contracepgfio, com consequentes gestagtes indesejadas. Qutras formas de
contracepgdo, como dispositivos intrauterinos (DIU) e diafragmas, devem ser consideradas como alternativas.

Mulheres em idade fértil

Segundo recomendagdes da ILAE, a escolha do tratamento para as mulheres em idade fértil deve ser baseada em uma
decisdo compartilhada entre médico e paciente e, quando apropriado, os responsdveis pela paciente, As discusstes devem incluir
uma avaliagio cuidadosa do risco-beneficio das apgies de tratamento adequadas para o tipo de crise ou da epilepsia da paciente.
Sabe-se que crises tdnico-clonicas generalizadas (TCG) nfio controladas podem ser prejudiciais ao feto. Quando o dcido valproico
for a opgiio mais apropriada, a paciente deve estar totalmente informada dos riscos associados ao seu uso durante a gestagfio,
bem como dos riscos e beneficios das alternativas de tratamento. Sempre que possivel, o dcido valproico deve ser evitade em
mulheres em idade fértil'®. Existem, no entanto, epilepsias para as quais o dcido valproico € o tratamento mais eficaz, e também
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situagdes em que a gestagio é extremamente improvavel, sendo o 4cido valproico, portanto, nestas situagdes, uma escolha
razodvel.

Qualquer mudanca do firmaco deve ser feita bem antes da concepgo. Formacos potencialmente teratogénicos devem ser
evitados, ¢ 0 esquema de tratamento deve ser simplificado a um minimo de firmacos, com uma dose minima que controle as
crises da paciente que deseja engravidar, HA diversos registros de aumento dos indices de malformagdes congénitas maiores
(espina bifida, defeitos de septo atrial, fenda palatina, craniossinostose) com o uso de 4cido valproico durante a gestagio,
comparado com outros firmacos, como carbamazepina e lamotrigina®. Além disto, criangas com exposi¢o pré-natal ao dcido
valproico podem apresentar rebaixamento do coeficiente de inteligéneia (QI)* ¢ maiores indices de incapacidades motoras e de
linguagem??, além de uma maior associagfio com transtornos do espectro autista®,

Além do 4cido valproico, outros FAE estfio implicados em malformagSes congénitas de bebés expostos a eles durante a
gestagio; sfio os casos do fenobarbital (malformagfes cardiacas), carbamazepina, fenitoina e lamotrigina, estes Gltimos
implicados na ocorréneia de fenda palatina, [ibio leporino e hipospadia?®, No entanto, embora a teratogenicidade dos firmacos
antiepilépticos seja uma preocupagfio significativa durante a gestagfo, o impacto das crises TCG durante este perfodo tem
consequéncias mais sérias ainda para o feto.

Dada a multiplicidade de alternativas de tratamento de epilepsias focais com eficcia pelo menos comparavel, é preferivel
que 0 dcido valproico nio seja utilizado para esta indicagfio. A retirada do 4cido valproico ou a mudanga para outras alternativas
de tratamento devem ser consideradas em mutheres em idade fértil que estejam em tratamento de crises focais com dcido
valproico e que consideram engravidar. Quando usado em mulheres em idade fértil, o &cido valproico deve ser prescrito na
menor dose efetiva, quando possivel em doses nio superiores a 500-600 mg/dia.

As mulheres em idade fértil que ndo estdo planejando a gestagfio e continuam o tratamente com 4cido valproico devem
utilizar métodos de contracepgfio eficazes ou, de outra forma, garantir que uma gestagfio nfo planejada possa ser evitada. As
mulheres devem ser informadas sobre as possibilidades e limitagdes da triagem pré-natal, que nfo pode identificar criangas cujo
desenvolvimento neurolégico serd afetado.

Crises febris

As crises febris (CF) sdo o transtorno convulsivo mais comum na infincia, afetando 2% a 5% das criangas. O diagnéstico
¢ essencialmente baseado na histdria clinica e no exame fisico. Uma crise febril simples (CFS) € definida como uma breve (<15
min) convulsiio generalizada, nfio recorrente dentro de 24 horas, que ocorre durante uma doenga febril nfio resultante de uma
doenga aguda do sistema nervoso, em uma crian¢a com idade entre 6 meses ¢ 5 anos, sem déficits neurolégicos e sem crises
epilépticas afebris anteriores. J4 uma crise febril complexa (CFC) é definida como uma crise focal ou generalizada, prolongada,
com uma duragfio maior do que 15 minutos, recorrendo mais de uma vez em 24 horas, ou associada a anormalidades neurolégicas
pds-ictais, mais frequentemente uma paralisia (de Todd), ou com déficits neurolégicos anteriores. Criangas com esta nltima
condi¢fio devem ser internadas, devido & ampla variabilidade das condigBes subjacentes a este evento.

Nos casos de CFS, n#o estiio recomendados exames laboratoriais de rotina, nem EEG ou exames de imagens. Uma pungéio
lIombar s6 ¢ indicada, nestes casos, na presenga de sinais meningeos, em pacientes em uso de antibidticos nos dias que
antecederam a ctise e em criangas com menos de 18 meses de idade com sinais de deterioracfio clinica®®, J& nos pacientes com
CEC, estfio recomendados exames laboratoriais, de imagem, EEG e pungfio lombar, na busca de uma causa para a condi¢do, e
nestes casos, o tratamento serd voltado para a causa encontrada.

Viérios estudos, incluindo meta-andlises, demonstraram que a administragfio continua de fenobarbital e 4cido valproico €
eficaz na prevengiio da recorréncia de crises febris simples. Ha, no entanto, contraindica¢Bes para a administragio desses
farmacos, como potenciais efeitos adversos, que podem superar os beneficios do tratamento. Portanto, dado o progndstico
benigno das CFS, que niio causam danos permanentes e tendem a entrar em remisso espontaneamente com a idade, e os efeitos
adversos potenciais dos firmacos antiepilépticos, a profilaxia para recorréncias de CFS néo é recomendada.

Na maioria dos casos, as CFS cessam espontaneamente (em 2 a 3 minutos) e nfio requerem tratamento. Os principais
fatores de risco para recorréncia de crises febris so primeira ocorréncia de CF com menos de 1 ano de idade, historia familiar
(HF) de epilepsia ou CF e curta duragio do episddio febril. A frequéncia de recorréncia ¢ de 10% em pacientes sem fatores de
risco; 25% a 50% na presenga de 1 a 2 fatores de risco; 50% a 100% na presenca de 3 ou mais fatores de risco®, O risco de
epilepsia é estimado em cerca de 1% a 1,5% em pacientes com CFS%, apenas um pouco maior que a incidéncia na populagfio
em geral, que é aproximadamente 0,5%. O risco de epilepsia em individuos com CFC & estimado entre 4 ¢ 15%%. A indicagfio
da profilaxia pode ser feita apds o primeiro episddio caso, desde que um ou mais fatores preditivos estejam presentes.

No entanto, dois cendrios devem ser considerados: a) pacientes com um ou mais episédios de CFS e pais confisveis; b)
pacientes com CFS frequentes num curto espago de tempo (3 ou mais em 6 meses, 4 ou mais em tm ano). Nestes casos, a terapia
intermitente, que é a administragfio retal (primeira escolha), ou oral de diazepam, pode ser considerada como uma medida de
emergéncia ¢ administrada, no infcio da febre, na dose de 0,4 a 0,5 mg/kg, para repetir uma segunda vez, se a febre persistir apds
8 horas, Alternativamente, pode ser utilizado o clobazam por via oral, nas seguintes doses: criangas com até 5 kg, 5 mg/dia; de
5a 10 kg, 10 mg/dia; de 11 a 15 kg, 15 mg/dia; e acima 15 kg, 20 mg/dia. Tipicamente, a administragfo de diazepam deve ser
limitada a duas doses, embora condigSes clinicas especificas possam exigir uma terceira dose apds pelo menos 24 horas da
primeira administrago,

Pacientes com doenca psiquiftrica

Depressdo e ansiedade séo frequentemente subdiagnosticados em pacientes com epilepsia, especialmente nos pacientes
com epilepsia do lobo temporal (ELT) e nos pacientes com epilepsias refratarias®, No caso da depresséo, a utilizagio de firmacos
inibidores da recaptaco sindptica seletiva da serotonina (IRSS) e de ansioliticos é bastante segura, apenas devendo ser evitadas
a maprotilina, a bupropiona em altas doses (> 450 mg/dia), a clomipramina e a amitriptilina em altas doses (> 200 mg/dia)?. A
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pregabalina est4 atualmente licenciada para o tratamento de transtorno de ansiedade generalizada, e um estudo recente sugeriu
haver efeitos sinergisticos entre firmacos antidepressivos e pregabalina®.

Além disso, nos casos de pacientes com transtornos do humor ¢ de ansjedade, deve ser dada preferéncia a farmacos
antiepilépticos com efeito estabilizador do humor, tais como 4cido valproico, lamotrigina e carbamazepina™®.

No caso de comorbidade com transtornos psic6ticos, ndic hd evidéncias claras de que uma geragiio de farmacos
antipsic6ticos é mais ou menos eficaz do que a outra, Na auséncia de orientag#o especifica para tratamento, os sintomas psicoticos
no contexto de uma psicose interictal devem ser tratados de acordo com os protocolos estabelecidos de tratamento para
esquizofrenia priméria e psicoses relacionadas®!,

Pacientes com HIV/SIDA

O tratamento da epilepsia concomitante com agentes anti-retrovirais (ARV) pode requer ajustes para manter as
concentragdes séricas destes medicamentos. As recomendagdes sobre o uso dos AVR devem ser consultadas no Protocolo Clinico
e Diretrizes Terapéuticas para o Manejo da Infeccgdo pelo HIV em adultos. Neste protocolo o uso de dolutegravir nfo ¢
recomendado em uso de fenitoina, fenobarbital, oxicarbamazepina, carbamazepina, devendo ser recomendado o uso do
raltegravir. Os pacientes em uso desses anticonvulsivantes e raltegravir deverfio passar por avaliagfio quanto 3 possibilidade de
suspensdo ou troca dos anticonvulsivantes, para que seja vidvel a troca do RAL pelo DTG.

Segundo recomendagdes de um painel conjunto entre 2 Academia Americana de Neurologia ¢ a ILAE*, em até 55% das
pessoas que tomam agentes anti-retrovirais (ARV) e pacientes sob tratamento com fenitofna podem exigir um aumento de dose
de Iopinavit/ritonavir de aproximadamente 50%, para manter as concentracées séricas destes ARV,

Pacientes que se tratam com dcido valproico podem exigir uma redugfio da dose de zidovudina para manter as
concentragies séricas deste ARV inalteradas®’. A coadministragfio de acido valproico ¢ efavirenz pode nfio requerer ajuste de
dose do efavirenz*2.

Pacientes que se tratam com #cido valproico podem exigir uma redugfo da dose de zidovudina para manter as
concentragies séricas deste ARV inalteradas®. A coadministrag3o de 4Acido valproico e efavirenz pode nfio requerer ajuste de
dose do efavirenz*2,

Pacientes que se tratam com ritonavir/atazanavir podem requerer um aumento da dose de lamotrigina de aproximadamente
50%, para manter concentragbes séricas inalteradas da lamotrigina. A coadministragfio de raltegavir/atazanavir e lamotrigina
pode n#o requerer ajuste da dose de lamotrigina®2. A coadministragfo de raltegravir e midazolam pode niio requerer o ajuste da
dose do midazolam®,

Os pacientes devem ser informados que nifo esta claro se o ajuste de doses & necessirio quando outros FAE ¢ ARV siio
combinados. Pode ser importante evitar firmacos antiepilépticos indutores enziméaticos nos casos sob tratamento com ARV que
incluem inibidores de protease ou inibidores da transcriptase reversa, porque as interagdes farmacocinéticas podem resultar em
falhas viroldgicas, o que tem implicagGes clinicas para a progressio da doenga e desenvolvimento de resisténcia a ARV. E se
tais esquemas terapéuticos s#0 necessirios para controle de crises, os pacientes podem ser monitorados por meio de avaliagtes
farmacocinéticas para garantir a eficicia do protocolo ARV?2.

Conducio de veiculos

A permissdo para dirigir veiculos ou a renovagiio da habilitagiio para pessoas com epilepsia é um processo que envolve
médicos peritos examinadores, consultores das autoridades de trinsito e os médicos destes pacientes. Para se habilitar como
motorista, o candidato deverd submeter-se ao exame de aptiddo fisica e mental (artigo 147 da Lei n®. 9.503 de 23 de setembro de
1997). A Resolugfio n® 425/2012 do Conselho Nacional de Trinsito (CONTRAN), que estabeleceu normas regulamentadoras
para o procedimento do exame, faz referéncia especifica 4 epilepsia e ela esta do ponto de vista legal incluida entre as condigbes
que necessitam de uma avaliagio médica, que pode permitir ou restringir a condugéio veicular,

O candidato deverd passar pelos seguintes procedimentos:

- O condutor ou candidato  habilitagéio que, no momento do exame de aptiddo fisica e mental, por meio da anamnese
ou da resposta ac questiondrio, declarar ser epiléptico ou fazer uso de firmacos antiepilépticos, deverd ter como primeiro
resultado “necessita de exames complementares ou especializados” e ser solicitado a trazer informagdes do seu médico assistente,
que acompanhe o candidato hd, no minimo, um ano, por meio de relatério padronizado.

- Orelatério padronizado deverd informar dados sobre o tipo de crise epiléptica, o niimero estimado de crises nos tiltimos
6, 12, 18 ¢ 24 meses, grau de confianga na informag#io prestada, ocorréncia de crises exclusivamente no sono, fatores precipitantes
conhecidos, tipo da sindrome epiléptica, resultado do dltimo EEG e dos exames de imagem, medicamentos em uso, duragfo do
uso, retirada do medicamento quando for o caso, especialidade do médico assistente, infcio do tratamento e parecer favoravel ou
n#o & liberagio para a diregio de vefculos automotores. O relatério devera conter a assinatura e o carimbo do médico assistente
e a assinatura de ciéncia do paciente {candidato).

A resolugio do CONTRAN, bem como o questiondrio, a ser respondido pelo candidato, e o relatorio padronizado, a ser
preenchido pelo médico assistente, encontram-se disponiveis para consulta no site da Associagfio Brasileira de Epilepsia
(http://www.epilepsiabrasil.org.br/duvidas-frequentes).

Estado de mal epiléptico

A nova definicdo de estado de mal epiléptico (EME) proposta pela ILAE € a seguinte: condigfio resultante da falha dos
mecanismos responsdveis pelo término das crises epilépticas ou pelo desencadeamento de mecanismos que levam ao
prolongamento anormal das crises (ponto de tempo t1). A EME ¢ uma condigiio que pode ter consequéncias em longo prazo
(ponto de tempo t2), incluindo morte neuronal, lesdo neuronal ¢ alteragio de redes neuronais, dependendo do tipo e duragdo das
crises. Esta definigio é conceitual, com duas dimensGes operacionais: a primeira (t1) ¢ a duragfio da crise além da qual ela deva
ser considerada "atividade de crise contfnua". I o momento de iniciar medidas teraputicas de urgéncia. O segundo ponto de
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tempo (t2) € o tempo de duragéio de crise ap6s o qual existe um risco aumentado para consequéncias em longo prazo. Tem,
portanto, um valor prognéstico. No caso do EME convulsivo (TCG), os pontos de tempo t1 (5 min) e t2 (30 min) foram definidos,
baseados em experiéncias com animais e pesquisas clinicas®.

O tratamento medicamentoso precoce ideal para 0 EME convulsivo ainda ndo est4 totalmente esclarecido, mas, apesar da
escassez de ensaios contralados randomizados bem desenhados, conclusdes praticas e um algoritmo de tratamento integrado para
o tratamento do EME convulsivo pode ser estabelecido®, O protocolo de tratamento do EME deve seguir uma sequéncia pré-
estabelecida®, que compreende primeiro firmacos benzodiazepinicos (primeira linha), depois um agente antiepiléptico
endovenoso (EV} (segunda linha), seguido, quando necessario, por anestesia geral (terceira linha). A primeira linha € o uso de
diazepam EV, na dose usual de 5 2 10 mg, conforme a necessidade, até uma dose maxima de 20 mg, numa velocidade de infusdio
de 5 mg/min, para evitar depressio respiratétia. Mesmo que a crise cesse, o indice de recorréncia ¢ alto, e a maioria dos pacientes
ir4 precisar de firmacos antiepilépticos de segunda linha. Neste estagio, hé no Brasil dois firmacos disponiveis para uso EV: a)
fenitoina, na dose de 18 mg/kg (15-20), numa velocidade de infus@o méxima de 50 mg/min, que deve ser administrada através
de uma veia calibrosa ou central, com monitorizagfio do ECG e da pressio arterial (PA); b) fenobarbital 15 mg/kg, infundidos a
100 mg/min®. Se as crises recorrerem, em pacientes que estfio hemodinamicamente estdveis, deve-se otimizar a dose do primeiro
féirmaco de segunda linha e, ap6s, considerar o uso de um segundo férmaco de segunda linha. O passo seguinte (apos 30 minutos
da admissfio, sem resposta) & g terceira linha, que utiliza anestesia geral, com intubagfio € ventilagio. Os medicamentos devem
ser administrados em UTL Podem ser utilizados: (1) propofol (1,5 a 3 mg/kg, em bolo — com atengio para a ocorréncia de
hipotensio ¢ bradicardia) e 1 a § mg/kg/h, na manutengo; (2) midazolam (1 mg EV em balo; apés 0,05 a 0,20 mg/kg/hora; ou
ainda (3) tiopental 3 a 5 mg/kg/h. No caso do uso de anestésicos gerais, estd indicada a monitorizagdo continua por EEG, para
avaliar o nivel de sedagfo e aboli¢fio das descargas epileptiformes.

Convulsdes em pacientes com microcefalia
Diante da epidemia de microcefalia e outras anormalidades congénitas associadas com o virus Zika no Brasil, foi ampliado

0 uso de levetiracetam para o tratamento de crises epilépticas em pacientes com microcefalia, como terapia adjuvante, nos casos
de falha terapéutica de outros antiepilépticos preconizados neste Protocolo.

7 TRATAMENTO
O objetivo do tratamento da epilepsia & propiciar 2 melhor qualidade de vida possivel para o paciente, pelo alcance de um

adequado controle de crises, com um minimo de efeitos adversos, buscando, idealmente, vma remisséo total das crises.
Os farmacos antiepilépticos sdo a base do tratamento da epilepsia. Os tratamentos nfio medicamentosos sfo vidveis
apenas em casos selecionados, e sfio indicados apds a falha dos antiepilépticos™.

7.1. TRATAMENTO MEDICAMENTOSO
Deve-se buscar um firmaco antiepiléptico com um mecanismo de agfio eficaz sobre os mecanismos de geragdo ¢

propagagio, especificos das crises do paciente, individualmente®®. Os principais mecanismos de agfo dos firmacos
antiepilépticos sdo: bloqueio dos canais de sédio, aumento da inibigio GABAérgica, bloqueio dos canais de calcio e ligagio &
proteina SV2A da vesicula sinéptica®.

A decisdo de iniciar um tratamento antiepiléptico baseia-se fundamentalmente em trés critérios: risco de recorréncia de
crises, consequéncias da continuagfio das crises para o paciente e eficdcia e efeitos adversos do farmaco escolhido para o
tratamento. O risco de recorréneia de crises varia de acordo com o tipo de crise e com a sindrome epiléptica do paciente?’, e é
maior naqueles com descargas epileptiformes no EEG, transtornos neuroldgicos cangénitos, crises sintomdticas agudas prévias,
pacientes com les@es cerebrais e pacientes com paralisia de Todd®!. Recorréncia das crises epilépticas sfio inaceitiveis para
pacientes que necessitam dirigir, continuar empregados ou sdo responsaveis por pessoas mais vulneraveis*, nestes individuos, é
racional optar por tratamento mesmo apds uma primeira crise. A decisfio de iniciar tratamento fica bem mais fortalecida apés a
ocorréneia de duas ou mais crises epilépticas nfo provocadas com mais de 24 horas de intervalo.

Os farmacos antiepilépticos de 1* {ditos tradicionais), 2* (ditos recentes) e 3* (ditos novos) linhas tém eficicia equivalente,
porém o perfil de efeitos adversos e de interagies medicamentosas é mais favorivel aos farmacos antiepilépticos mais recentes.
Por outro lado, por serem recentes, ndo se conhecem os eventuais efeitos adversos do uso destes farmacos por 20 a 30 anos. O
estudo SANAD confirma esta afirmagfio e agrega que a escolha do tratamento inicial nio tem impacto na qualidade de vida (QV)
apds 2 anos de seguimento. O que influencia significativamente a QV dos pacientes com epilepsia séio a persisténcia de crises,
os efeitos adversos do firmaco e a falha do tratamento inicial*+*°,

Com relagfio a ensaios clinicos randomizados (ECR), existern1, até o momento, seis estudos bem delineados?®3!, todos
envolvendo pacientes com epilepsias focais. Em geral, a lamotrigina e gabapentina foram mais efetivas do que a carbamazepina
em idosos®®%. Em adultos jovens, a carbamazepina foi mais efetiva do que o fenobarbital, primidona e a vigabatrina®® %1,
enquanto o Acido valproico teve eficicia compardvel a da carbamazepina. Um ensaio aberto randomizado comparou
carbamazepina, gabapentina, lamotrigina, oxcarbazepina e topiramato em epilepsias focais, bem como 4cido valproico,
lamotrigina e topiramato em epilepsias generalizadas e inclassificaveis®, O estudo concluiu que a lamotrigina & mais efetiva do
que 2 carbamazepina, gabapentina e topiramato como monoterapia de primeira linha para epilepsia focal, e o acido valproico é
mais efetivo (eficdcia + tolerabilidade) do que o topiramato e mais eficaz do que a lamotrigina nas epilepsias generalizadas e
inclassificveis. Entretanto, a revisdio sistemdtica da Cochrane conclui pela igualdade de eficicia®,

As recomendagdes da [LAE(43), baseadas apenas em evidéncias de eficdcia e efetividade para escolha de farmacos
antiepilépticos, sfo as seguintes:

. Adultos com epilepsia focal — carbamazepina, fenitoina e acido valproico;

. Criangas com epilepsia focal — carbamazepina;

. Idosos com epilepsia focal — lamotrigina e gabapentina;




. Adultos e criangas com crises TCG, criangas com crises de auséncia, epilepsia roldndica e EMJ — nenhuma
evidéncia alcangou niveis A on B.

A selegdo do farmaco deverd levar em consideragfo outros fatores além da eficicia, tais como efeitos adversos,
especialmente para alguns grupos de pacientes (criangas, mulheres em idade reprodutiva, gestantes e idoses), tolerabilidade
individual e facilidade de administragfio. Especificamente para crises de auséncia, uma andlise sistematica que incluiu cinco
pequenos estudos, dos quais apenas um randomizado, comparando a eficicia de etossuximida, 4cido valproico, lamotrigina e
placebo, ndio foi suficiente para levantar evidéncias Gteis para a prética clinica®, Mais recentemente, um ECR com 453 criangas
com diagndstico recente de epilepsia do tipo auséncia comparou a eficécia do acido valproico com a da etossuximida ¢ da
lamotrigina. Os resultados mostraram eficcia semelhante para o acido valproico e a etossuximida, e inferior para a lamotrigina®.

Em caso de falha do primeiro firmaco, deve-se tentar sempre fazer a substituicdo gradual por outro, de primeira escolha,
mantendo-se a monoterapia. Em caso de falha na segunda tentativa de monoterapia, pode-se tentar a combinagio de dois
farmacos antiepilépticos conforme evidéncias de beneficio em estudos de nivel I e como indicado neste Protocolo®®, Poucos
pacientes parecem obter beneficio adicional com a associagio de mais de dois fArmacos, por isso, tal conduta nfio estd
preconizada neste Protocolo. Em um estudo prospectivo, 47% de 470 pacientes em tratamento inicial se beneficiaram com o
primeiro firmaco em monoterapia, 13% com o segundo FAE em monoterapia e apenas 3% com associaglio de dois firmacos.
Entretanto, outros autores relatam controle adicional de crises em 10% a 15% dos pacientes refratdrios a monoterapia com
acréscimo de um segundo firmaco®.

Carbamazepina

A carbamazepina € um iminodibenzil que inibe as descargas neuronais corticais repetitivas, sustentadas e de alta
frequéncia pelo bloqueio dos canais de sédio dependente de voltagem. Também possui uma discreta agdo anticolinérgica.

Sua eficicia foi avaliada em duas revisdes sistemdticas®®®!. Tudur e colaboradores®® compararam carbamazepina ¢
fenobarbital em monoterapia. Em quatro diferentes ensaios, incluindo 684 participantes, o estudo nfio encontrou diferencas entre
esses dois firmacos na remissfio de crises por 12 meses, nem no tempo de aparecimento da primeira crise. O fenobarbital € menos
tolerado do que a carbamazepina. Gamble & colaboradoresS' compararam a carbamazepina com a lamotrigina e encontraram
maijor eficdcia da carbamazepina e melhor tolerdncia & lamotrigina em epilepsias focais e generalizadas. Esta reviso sistemdtica
estudon cinco ensaios, com um total de 1.384 pacientes incluidos. ;

H2 uma caréneia de estudos que comparem a oxcarbazepina e carbamazepina, este (ltimo normalmente considerado de
primeira linha para crises focais. A igualdade de eficacia foi demonstrada no tratamento de epilepsias focais refratirias em reviséio
sistematica conduzida por Castillo e colaboradores>3, que avaliou dois ECR, incluindo 961 pacientes, e encontron uma razio de
chances (RC) para redugiio de 50% ou mais na frequéncia de crises de 2,96 (IC95%: 2,20-4,00). Para as crises generalizadas, o
dcido valproico permanece como firmaco antiepiléptico de primeira escoiha®.

Indicagdes:

¢ Monoterapia ou terapia adjuvante de crises focais, com ou sem generalizaggio secunddria;

s Crises TCG em pacientes com mais de um ano de idade,

Clobazam

O principal sitio de agfio dos benzodiazepinicos é um receptor pos-sindptico do Acido gama-aminobutirico (GABA), o
principal neurotransmissor inibitério do sistema nervoso central (SNC). Ao ligar-se aos receptores GABA- A, o clobazam, como
todos os benzodiazepinicos, aumenta a frequéncia de aberturas destes receptores, aumentando, assim, as correntes inibitorias
neuronais.

O clobazam ¢ rapidamente absorvido pelo trato digestivo, atingindo picos de concentragfio maximos no sangue em cerca
de 90 minutos. A meia-vida ¢ longa (em torno de 20 horas). Este farmaco é fortemente ligado &s proteinas séricas (cerca de 85%
das moléculas), Suas principais vantagens sfio a alta eficicia, o rdpido inicio de agfio e a boa tolerabilidade. Possiveis
desvantagens sdo o desenvolvimento de tolerdncia em 40% dos casos e problemas relacionados & sua retirada (abstinéncia),

Revisfio sistemética conduzida por Michael e Marson®, incluindo 196 pacientes, concluiu que o clobazam como adjuvante
pode reduzir a frequéncia de crises nas epilepsias focais. No entanto, o estudo nfio define que tipo de paciente poderi se beneficiar
mais com o firmaco, nem o periodo de tempo em que o beneficio se mantera.

Indicagdes:

» Terapia adjuvante de crises parciais e generalizadas refratarias;

s  Terapia intermitente (por exemplo, crises catameniais).

Clonazepam

Benzodiazepinico com larga utilizagiio na Europa e nos EUA ja ha vérias décadas, o clonazepam ¢ bastante Gtil no
tratamento de crises mioclénicas, podendo ser usado em monoterapia, mas mais frequentemente ¢ utilizado na terapia
adjuvante®®, Uma dose tinica de 0,5 a 2 mg, tomada na hora de deitar, é frequentemente efetiva no controle de crises miocl6nicas,
tanto em monoterapia como na terapia adjuvante dos casos mais resistentes.

Seu principal mecanismo de agfio, a exemplo do clobazam, é sua ligago aos receptores GABA-A, como um agonista,
resultando em efeito inibitério sobre o SNC, devido a promogdo de influxo neuronal do fon cloreto®,

Indicagdes:

e Adultos e criangas;

o  Crises de auséncia (incluindo auséncias atipicas);
» Crises TCG primérias ou secunddrias;

» Crises tdnicas,




 Crises cldnicas;

« Crises focais;

« Crises mioclfnicas;

» Mioclonias e movimentos anormais associados,

Levetiracetam
O levetiracetam € um s-enantidmero, andlogo do piracetam, introduzido no mercado em 2000, e que agora €

comercializado em mais de 50 paises™", Acredita-se que o levetiracetam exerga suas propriedades antiepilépticas ligando-se
especificamente & proteina 2A da vesicula sindptica™, interferindo com a exocitose ¢ liberagfio de neurotransmissor na fenda
sindptica™. Com base nos resultados de ensaios pivotais duplo-cegos realizados nos Estados Unidos e na Europa, seu uso como
terapia adjuvante para crises focais em adultos foi aprovado, ¢ apresenta controle eficaz de crises em adultos, tanto focais quanto
generalizadas. Verificou-se que tem efeito antiepiléptico ndo inferior & carbamazepina™,

O levetiracetam apresenta um perfil farmacocinético favordvel, com répido inicio de agfo e baixa ligagfio a protefnas, e
acredita-se que, por isso, apresente menos efeitos adversos e menor interago com outros férmacos™.

Uma meta-analise, com 11 estudos e o total de 1.861 pacientes participantes, concluiu que, comparado a placebo, o
levetiracetam como terapia adjuvante, na dose de 2 gfdia, proporcionou redugfio quatro vezes maior de crises focais em adultos
(taxa de resposta de 30%). Em criangas, na dose de 60 mg/kg/dia, o levetiracetam apresenta o dobro de eficacia em relaglio a
placebo, com taxa de resposta de 25%7%. A eficicia e seguranga do levetitacetam foram confirmadas em recente meta-analise™,
na qual o firmaco utilizado como terapia adjuvante em epilepsias com muiltiplos tipos de crises foi significativamente superior
a0 placebo na redugiio na frequéncia de crises em pelo menos 50% e no indice de pacientes com remisséo de crises, além de ter
demonstrado frequéncia muito baixa de efeitos adversos sérios (frombocitopenia, leucopenia, rash cuténeo).

Indicagdes:

s Pacientes com epilepsia focal (crises simples ou complexas) e ¢pilepsia primariamente generalizada em adultos e
criangas como terapia adjuvante em casos refratirios & monoterapia com antiepiléptico de primeira linha;

e Crises mioclnicas em pacientes com EMLJ, como terapia adjuvante em casos refratrios;

e Tratamento de crises epilépticas em pacientes com microcefalia, como terapia adjuvante, no caso de falha terapéutica
de outros antiepilépticos preconizados neste Protocolo.

o O [evetiracetam tem diferentes indicages para cada tipo de crise e respectiva faixa etdria. As posologias nos esquemas
de administragiio devem ser seguidos conforme descrito na Sessfio 7.3 Firmacos e esquemas de administraciio.

Etossuximida

Este farmaco apresenta um espectro de ago antiepiléptico bastante restrito. Seu principal mecanismo de agfio ¢ o bloqueio
dos canais de célcio, com consequente inibigo do circuito talamo-cortical, que estd intimamente relacionado a geragfio das crises
de auséncia.

A etossuximida é atil no tratamento em monoterapia das crises de auséncia tipicas e como terapia adjuvante nas
mioclonias negativas, crises atOnicas e mioclonias®,

Indicacdes:

» Tratamento de crises de auséncia em pacientes com ou mais de 3 anos de idade;

¢ Tratamento adjuvante de mioclonias negativas, crises astiticas e certos tipos de epilepsias mioclnicas.

Fenitoina

Seu principal mecanismo de agfio € o bloqueio dos canais de sddio dependentes de voltagem, o que lhe confere grande
eficacia contra crises epilépticas de inicio focal.

Apds ingestdo, a fenitoina atinge picos de concentragdo em cerca de 6 horas, sendo fortemente ligada as proteinas
plasmiticas (mais de §5%), com uma meia-vida de eliminagfo em torno de 20 horas. Estd contraindicada nas crises de auséncia
e miocldnicas, podendo ser efetiva nas crises tonicas (proprias da sindrome de Lennox-Gastaut)®>%,

Suas principais desvantagens s#o efeitos adversos de curto e longo prazos, limitagbes para uso crénico em mulheres
(efeitos estéticos e propriedades teratogénicas) e janela terap8utica restrita e muito préxima dos niveis téxicos, necessitando de
frequentes monitoragBes dos niveis séricos. Devido 3 sua farmacocingética peculiar, apds atingir doses em torno de 300 mg/dia,
pequenos incrementos de dose podem gerar aumentos desproporcionais dos nfveis séricos, o que exige cautela em sua
administrag#o..

Numa revisfio sistematica incluindo apenas dois ECR que compararam a oxcarbazepina com a fenitoina, foram estudados
480 pacientes com crises parciais ou convulstes TCG. Os resultados foram controversos: quando utilizados os desfechos “tempo
para suspensio do tratamento e tempo para incidéncia de uma primeira crise”, houve vantagem para a oxcarbazepina. Porém,
com o desfecho “remisséo de crises, de 6 a 12 meses”, n#o houve diferenga entre os firmacos. Em atualizagdio recente, concluiu-
se que nido ¢ possivel avaliar se a oxcarbazepina é mais eficaz em termos de controles de crises, dada a heterogeneidade dos
dados e problemas metodolégicos dos estudos originais®*.

Revisbes sistemdticas néo encontraram diferengas significativas de eficdcia entre fenitoina ¢ fenobarbital em monoterapia
para crises focais e TCG (apesar de a fenitoina ter sido mais bem tolerada) ®-%, entre fenitoina e dcido valproico em menoterapia
para crises focais e TCG® e entre fenitoina e carbamazepina em monoterapia para crises epilépticas®!,
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Indicagdes:
o Tratamento de crises TCG, focais complexas, ou combinagfio de ambas, em criangas, adolescentes ¢ adultos;
» Prevengiio ¢ tratamento de crises epilépticas durante ou apés procedimento neurocirirgico;
¢ Tratamento das crises tnicas, proprias da sindrome de Lennox-Gastaut,

Fenobarbital !

Este farmaco possui largo espectro de agiio com efetividade similar & de outros fairmacos antiepilépticos. E seguro ¢
disponivel em apresentages orais e parenterais. Seu principal mecanismo de agfo é o prolongamento da abertura dos canais de
cloro, dos receptores GABA-A e consequente hiperpolarizagio da membrana pés-sindptica. O fenobarbital também pode
bloquear os canais de sédio e potéssio, reduzir o influxo de célcio pré-sindptico ¢, provavelmente, reduzir as correntes mediadas
pelo glutamato.

Apresenta répida absorgfo por via oral, porém uma meia-vida de eliminago longa (2 a 7 dias), apesar de ser fracamente
ligado &s proteinas (20% a 50%). As principais desvantagens so seus efeitos colaterais, principalmente na drea cognitiva, o que
limita seu uso tanto em criangas quanto em idosos. E inadequado tentar a substituigio de fenobarbital em caso de pacientes bem
controlados, 2 menos que seu uso esteja associado a efeitos adversos inaceitdveis. A retirada deve ser foita em dosagens muito
pequenas e por longo perfodo de tempo devido ao risco de crises de abstinéncia. Doses elevadas devem ser evitadas (em adultos,
dose méxima de 300 mg/dia).

O fenobarbital ainda ¢ largamente utilizado na pritica clinica, por apresentar eficicia equivalente 4 de fenitoina no
tratamento em monoterapia tanto de crises focais como nas generalizadas™,

Indicagfo:

+ Tratamento de crises focais e generalizadas de pacientes de qualquer idade, inclusive recém-nascidos.

Gabapentina

A gabapenting apresenta estrutura semelhante 3 do GABA, no entanto nfio tem nenhuma interagfio com os receptores
GABA-A ou GABA-B. Seu sitio de ligagdo ¢ a proteina alfa2-gama, uma sub-unidade dos canais de calcio dependentes de
voltagem, embora ainda ndo haja uma compreensdo completa do exato mecanismo antiepiléptico deste farmaco®.

Ensaios clinicos testaram sua eficicia apenas com a dose de 2.400 mg/dia, mas, na prética, doses mais elevadas podem
ser benéficas®™™. Em ECR duplo-cego, a gabapentina demonstrou eficdcia e tolerabilidade semelhantes as de carbamazepina em
monoterapia da epilepsia parcial com ou sem generalizagfio secundaria®®®. No entanto, num estudo aberto comparativo de
efetividade (eficicia mais tolerabilidade), a gabapentina mostrou ser inferior a Jamotrigina no desfecho *“tempo de falha no
tratamento” e inferior a carbamazepina no desfecho “tempo de remissfo de crises em 12 meses” . Em criangas, ela foi avaliada
para terapia adjuvante de crises focais refratirias, Em ECR duplo-cego contra placebo, em criangas de 3-12 anos, a eficécia de
gabapentina foi significativa em doses de 23-35 mg/kg/dia'®. Em todos os estudos, houve boa tolerabilidade com baixa
toxicidade.

A gabapentina apresenta uma absorgfo saturdvel, dependente de dose, ou seja, em doses maiores pode haver menor
absorciio no duodeno, levando a uma menor eficacia'®', A absorgéio varia de individuo para individuo., Por nfio ser ligada a
proteinas plasmaticas, ¢ eliminada pelos rins, ndio interferindo com o metabolismo de ontros farmacos!®, o que a torna ideal para
idosos ¢ para pacientes com doenga crénica que geralmente usam outros medicamentos®s,

Estudos clinicos demonstraram boa tolerdncia, ndo tendo observado efeitos adversos significativos. Estudos em criangas
indicaram a ocorréncia de alguns distirbios comportamentais, como agressividade e irritabilidade, que parecem ser mais
frequentes em criangas com deficiéncia mental ou com problemas comportamentais prévios'®+1%, Sedagio, ataxia e ganho de
peso também foram relatados. A gabapentina tem poucos efeitos cognitivos, niio tendo sido observados efeitos teratogénicos
durante a gestagao!?105,

Revisfo sistematica da Cochrane publicada em 2009 ¢ atualizada em 2013, incluindo 11 ensaios clinicos randomizados e
um total de 2.125 pacientes, concluiu que a gabapentina tem eficdcia como agente adjuvante em pacientes com epilepsia focal
refratria. No entanto, foi feita a ressalva de que os trabalhos revisados foram de relativa curta duragfo, deixando, portanto, de
mostrar evidéncias de eficicia de longo prazo. Os resultados também nfio podem ser extrapolados para monoterapia ou para
pacientes comi outros tipos de epilepsia'®'%®, A pratica clinica também mostra que o firmaco é pouco eficaz para o tratamento
da epilepsia.

Indicag8o:

s  Terapia adjuvante de crises focais com ou sem generalizagfio secundéria em pacientes com mais de 3 anos de idade.

Topiramato

Este farmaco & bem absorvido e minimamente ligado is proteinas plasmaticas. E parcialmente metabolizado no figado, e
cerca de 60% da dose s3o excretados de forma inalterada na urina. Seu metabolismo sofre a influéncia de farmacos indutores de
enzimas hepéticas, tendo a meia-vida diminuida com o uso concomitante destes farmacos,

O topiramato apresenta um largo especiro de eficacia, e sua estrutura € distinta da dos outros antiepilépticos, tendo sido
implicado em varios mecanismos de agiio, incluindo o bloqueio dos canais de sédio dependentes de voltagem, modulagio
negativa dos canais de célcio tipo-L, ativagéio da conduténcia do potassio, potencializagfio da ag#o inibitéria GABAérgica, além
de antagonismo a receptores glutamatérgicos e inibigfio da anidrase carbdnica®,

Revisdo sistematica conduzida por Jette ¢ colaboradores’® confirmou a eficdcia do topiramato como firmaco adjuvante
no tratamento das epilepsias focais refratdrias. Nesse estudo, foram revisados dez ECR, incluindo 1.312 pacientes. Os estudos
foram relativamente de curta duragfio (11-19 semanas na fase duplo-cega). Comparado ao placebo, o risco relativo (RR) para
50% ou mais de redugfio de crises foi de 2,85 (IC95%: 2,27-3,59). Uma andlise de regressfio de doses revelon aumento do efeito




"

terap@utico proporcional & dose utilizada, mas nenhuma vantagem adicional com doses acima de 300 mg/dia. Ataxia, tonturas,
fadiga, ndusea, sonoléncia e “anormalidades do pensamento” sdo efeitos adversos associados ao topiramato.

Em recente revisiio sistemdtica, Ben-Menachem e colaboradores'® encontraram trés estudos randomizados, controlados
e duplo-cegos que demonstraram adequada efetividade do topiramato em monoterapia em pacientes com epilepsia recentemente
diagnosticada. Os estudos mostraram que o uso de altas doses de topiramato (400-500 mg/dia), comparado ao de baixas doses
(50 mg/dia), est4 associado a significativa redugfio do nimero de crises apds 6 meses de tratamento (54% versus 39%; p=0,02)
e a maior tempo para a ocorréncia de uma primeira crise (p<0,001), além de maior probabilidade de remiss@o de crises apés 12
meses de tratamento (76% versus 59%; p=0,001). Estes desfechos estiveram diretamente ligados ds concentragSes plasmédticas
de topiramato!®®''°, Em estudo comparativo com carbamazepina (600 mg/dia) e com &cido valproico (1.250 mg/dia), ndo se
observou diferenga significativa na redugfio de crises em 6 meses de tratamento em relagio a topiramato (100 mg/dia e 200
mg/dia). Os indices de redugHio de crises se mantiveram entre 44% e 49% com os trés farmacos. Os efeitos adversos mais
encontrados com o uso de topiramato durante a fase de escalonamento de doses nos trés estudos foram parestesias (25%), fadiga
(16%), tontura (13%), sonoléncia (13%) e nausea (10%5). Na fase de manutengfio, foram observadas cefaleia (20%), diminuigio
do apetite (11%) e perda de peso (11%)"'*!'2, Arroyo e colaboradores®” encontraram disfungfo cognitiva em 15% dos pacientes
em uso de 50 mg/dia e em 24% dos pacientes em uso de 400 mg/dia, A incidéncia destes efeitos adversos parece ser menor em
criangas e adolescentes!!?,

Em estudo comparativo entre topiramato (50-175 mg/dia) e 4cido valproico (500-1.750 mg/dia), em pacientes com EMJ,
Aratijo Filho e colaboradores'™* ndo encontraram diferengas significativas em 11 de 13 subtestes neuropsicoldgicos (WISC IIT)
entre os grupos. No entanto, o icido valproico foi associado a escores significativamente maiores em testes de memoéria de curto
prazo, atencfo e velocidade de processamento, quando comparade com topiramato. Qutro efeito adverso frequente observado
com o uso de topiramato foi nefrolitiase (15%;).

Recente estudo aberto randomizado demonstron que a eficicia do topiramato em adultos ¢ criancas é equivalente 2 de
carbamazepina nas epilepsias focais e 4 de 4cido valproico nas epilepsias generalizadas recentemente diagnosticadas, No entanto,
o estudo teve uma série de limitagBes referentes ao nfo cegamento, nfio controle de doses utilizadas e a nfio classificagfo
adequada dos tipos de crises®>, O topiramato pode ser 1itil como adjuvante no tratamento de pacientes com sindrome de Lennox-
Gastaut!15.116,

Indicagdes:

» Monoterapia de crises focais ou primariamente do tipo TCG em pacientes mais de 10 anos de idade com intolerfincia
ou refratariedade a outros medicamentos de primeira linha;

» Terapia adjuvante de crises focais, primariamente generalizadas ou crises associadas com a sindrome de Lennox-
Gastaut em pacientes mais de dois anos de idade.

Lamotrigina

O principal mecanismo de agfio da lamotrigina parece envolver a inibigio dos canais de sédio dependentes de voltagem,
resultando em inibig#o dos potenciais elétricos pds-sindpticos. Nio parece ter efeito GAB Aérgico e ndo tem semelhanga quimica
com os antiepilépticos indutores enzimaticos!!’.

Alguns autores sugerem uma associagfo de lamotrigina com 4cido valproico para o tratamento de pacientes refratdrios, a
fim de se obter uma eficdcia maior, devido is possiveis interag@es farmacodindmicas favordveis entre os dois firmacos. Revisfio
sistemdtica da Cochrane, recentemente revisada, reafirmou a eficicia da lamotrigina como terapia adjuvante na redugfio da
frequéncia de crises em pacientes com epilepsias focais refratdrias. Foram revisados os casos de 1.243 pacientes em trés estudos
de lamotrigina como farmaco adjuvante e em oito estudos cruzados. Comparada ao placebo, a lamotrigina apresentou maior
redugiio na frequéncia de crises (50% ou mais), com uma RC geral de 2,71 (IC95%: 1,87-3,91)!'3,

A efetividade da lamotrigina como tratamento de adigfo de crises TCG refratérias foi avaliada em revisio sistemdtica da
Cochrane, tendo sido identificados apenas dois estudos de curto prazo mostrando algum beneficio. Os autores concluem que as
evidéncias sfo insuficientes para resultar em recomendagio, sendo necessérios mais estudos de longo prazo'?.

H4 estudos demonstrando que a lamotrigina é mais bem tolerada do que a carbamazepina em idosos ',

Uma atualizagfio dos pardmetros préticos recomendados pela ILAE no tratamento da epilepsia em muiheres, com foco na
gestaglo, realizou uma revisio sistemética de artigos publicados entre 1985 e 2007. Conclui-se que ¢ altamente provivel que a
exposicio intrauterina a &cido valproico, no primeiro trimestre da gestagdo, tenha maior risco para malformagdes congénitas
importantes em relagfio & carbamazepina, ¢ possivelmente em comparagfio com a fenitoina e com a lamotrigina. No entanto,
convém lembrar que o uso de anticoncepcionais orais diminui a concentragfo plasmatica de lamotrigina, além do que, durante a
gestaglo, o metabolismo deste farmaco encontra-se aumentado'?'. Recente estudo demonstrou que, ¢com uma rigorosa
monitorizagfo do paciente, -0 risco de aumento da frequéncia de crises nfo fol maior do que com outros firmacos
antiepilépticos'?. Por conta dos menores riscos de teratogénese, e por proporcionar menor ganho de peso em relagfio ao &cido
valproico, a lamofrigina tem sido apontada como um farmaco de escolha no tratamento da EMJ em mulheres em idade fértil'®,
Entretanto, nem todos os tipos de crises sfo tratados com a mesma eficdcia pela lamotrigina, ¢ alguns deles inclusive podem ser
agravados, como delerminadas crises mioclénicas!?*,

Indicag@es:

e Monoterapia de crises focais com ou sem generalizagHo secundéria em pacientes com mais de 12 anos de idade com
intolerincia ou refratariedade a FAE de primeira linha;

» Monoterapia de crises primariamente generalizadas em pacientes com mais de 12 anos de idade com intoleréncia ou
refratariedade a FAE de primeira linha;

* Terapia adjuvante de crises focais em pacientes mais de 2 anos de idade;

*  Terapia adjuvante de crises generalizadas da sindrome de Lennox-Gastaut em pacientes com mais de 2 anos de idade.
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Vigabatrina ,

A vigabatring é um apilogo estrutural do GABA que inibe imeversivelmente a GABA-trapsaminase (GABA-T),
aumentando os niveis sinapticos de GABA no cérebro!?>1%6,

As duas maiores indicages deste finmaco s&o o tratamento de crses de espasmos epilépticos e de crises focais refratdrias.
Seu uso em adultos restringe-se a pacientes com epilepsia grave que niic respondem a outros FAE, devido a seus potenciais
efeitos adversos graves'”, No entanto, comparada & carbamszepina, sun eficicia ¢ inferior ¢m pacienles com epilepsia
recentemente diagnosticada'?’. Revisdo sistematica da Cochrane comparando eficdcia e seguranca em relagfio a carbamazepina
concluit que as evidéncias sdo insuficientes para recomendar a vigabatrina como primeira escotha'*1%, Ela também agrava
mioclonias'®®. Em criangas, no entanto, a vigabatrina é altamente efetiva na sindrome de West, especialmente quando associada
a esclerose tuberosa'™®,

Numa revisfio sistematica, incluindo 747 pacientes em uso adjuvante de vigabatrina para tratamento de epilepsias focais,
em 11 ECR, Hemming e colaboradores!™ concluiram que a vigahatrina & 2,5 vezes mais eficaz do que placebo, Também os
pacientes tratados com vigabatrina apresentaram 2,5 vezes mais efeitos adversos quando comparados a placebo (principalmente
fadiga e sonoléncia). A eficdcia da vigabatrina ¢ maior nas crises focais sem generalizagiio secundéria, tanto como terapia
adjuvante quanto em monoterapia®®’.

A vigabatrina ¢ eficaz para tratamento da sindrome de West (espasmos epilépticos, EEG com hipsarritmia e retardo do
desenvolvimento neuropsicomotor). Apesar de haver poucos estudos metodologicamente aceitdveis e, até o momento, poucos
pacientes selecionados, Hancock e colaboradores'! conclufram, numa revisfo sistemdtica, que a vigabatrina deve ser
considerada o firmaco de primeira escolha em espasmos epilépticos associados 3 esclerose tuberosa.

A vigabatrina piora crises generalizadas primdrias, provoca aumento de auséncias e pode desencadear crises miocionicas.
E contraindicada para epilepsias miocldnicas e para crises TCG primédrias'®2. Os principais efeitos adversos sfio irritabilidade,
insénia e distirbios psiquiadtricos'®®. Efeitos sobre os campos visuais (retragfio concéntrica) foram confirmados em muitos
estudos, sendo encontrados em até 40% dos pacientes tratados'®. Eles sfio progressivos nos pacientes que continuam usando o
farmaco e dependem de dose cumulstive, sendo roversiveis apenas quando suspense precocemente. Estes efeitos sfio
provavelmente resultantes da toxicidade da vigabatrina sobre os cones da retina periférica e devem ser ativamente buscados por
meio de estudos de eletrorretinografia e potenciais evocados visuais, uma vez que a maioria dos pacientes ¢ agsintomatical®* 133,

Em recente meta-andlise, com 11 estudos selecionados e 747 participantes, a vigabafrina mostrou-se eficaz como
adjuvante para tratamento de crises refratirias, comparado ao placebo, em doses entre 1.000 e 6.000 mg/dia (OR: 2,58). No
entante, o QR para retirada do estudo. também foi elevade, sendo os principais efeitos adversos observados cansago e confusfo
mental'®s,

Indicagdes:

e Monoterapia de espasmos epilépticos, particularmente nos casos de Esclerose Tuberosa;

e  Terapia adjuvante de crises focais com ou sem generalizacio secundiria em pacientes de qualquer idade.

Precursores do ion valproato (icide valproico, valproatoe de sodio)

O valproato é o fon circulante no sangue responsavel pelo efeito antiepiléptico das diferentes formulagdes farmacéuticas.
Foi inicialmente comercializado sob a forma &cida e depois na de sal (de sédio on de magnésio) ¢ de amido. Todas essas
forimulagdies sdo equivalentes com relagHo 2 eficicia e seguranga. Mais recentemente, foi desenvolvida a moléeula de divalproato
de sodio. Inexiste na literatura ECR que tenha demonstrado superioridade em eficicia antiepilépticn entre as diferentes
formulagdes, e o divalproafo nio estd incluido neste Protocolo.

O icido valproico ¢ um dos principais antiepilépticos utilizados, com eficicia estabelecida para multiplos tipos de crises.
Picos méximos de concentragio sio atingidos 2 horas ap6s.a ingestiio oral, E altamente ligado &s proteinns (90%), e a meia-vida
de eliminacfo ¢ de cerca de 15 horas.

Seu mecanismo de agio pode envolver reduciio na frequéneia de disparos dos canais de sédio, ativagio da condutfineia
do potdssio e, possivelmente, agio direta sobre outros canais iénicos. K sabido que o dcido valproico tem um efeito GABAdrgico
por mejo da elevaciio do GABA cerebral por diversos mecanismos: nibi¢io da GABA-transaminase, aumento das enzimas
sintetizadoras do GABA, aumento da liberacfio e inibigfo da recaptacio do GABA.

Suas principais desvantagens sfo maior incidéncia de efeitos adversos em mulheres (alteragGes hormonais, ganho de
peso), na gestagdo (teratogenicidade) e em criangas com menos de 2 anos de idade, especialmente naquelas em politerapia, com
doengas metabolicas congénitas oun com retardo mental (devido a risco aumentado de desenvolvimento de hepatotoxicidade
fatal). O uso de dcido valproico para casos de crises focais apresenta eficdeia limitada, devido principalmente & necessidade de
doses significativamente maiores do que as usadas pama crises generalizadas.

Revisfo sistemitica, incluindo cinco ensaios randomizados ¢ o total de 1.265 pacientes, nfo encontrou evidéncias para
apoiar o uso de carbamazepina em crises focais nem de dcido valproico em crises generalizadas!®”. No entanto, os intervalos de
confianca obtidos foram muito amplos para confirmar equivaléncia entre os dois farmacos nos diferentes tipos de crises
epilipticns. Assim, na ausfneia de evidéneia definitiva, continuam a ser adotados critérios tradicionais de tratamento.

Indicacfio:

» Monoterapia e terapia adjuvante de pacientes com mais de 10 anos de idade € com qualquer forma de cpilepsia.

Primidona

A primidona, com base em sua estrutura quimica, nffo pode ser considerada um barbittrico; no entanto, parte do seu efeito
clinico pode ser atribuido 4 biotransformagio hepatica de suas moléeulas em fenobarbital.

Urm gronde egtuds mudticintics controlado comparou 622 pacientes com epilepsia focal, niio encontrando gualquer
vantagem na eficicia de primidona sobre o fenobarbital, fenitoina e carbamazepina®, Além de controlar crises focais em tm
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menor mimero de pacientes, houve grande exclusfio de pacientes que faziam uso de primidona devido a seus efeitos sedativos.
Dessa forma, a primidona tem indicagfio especifica neste Protocolo.

Indicagfio:

¢ Tratamento de crises focais ¢ generalizadas em pacientes reffatirios ou intolerantes aos férmacos de primeira linha.

Tratamento dos espasmos Infantis
As recomendagGes atuais pata tratamento de espasmos epilépticos sio!34:
1 Se espasmos s#o suspeitados, um EEG deve ser realizado dentro de poucos dias;
2 Se espasmos sdo diagnosticados, tratamento deve ser iniciado imediatamente;
3 Aresposta ao tratamento de primeira linha deve ser avaliada clinicamente e comt EEG em vigilia € sono, ap6s 14 dias;
4 Corticostercide ou vigabatrina devem ser os fixmacos de primeira linha utilizados para tratamento de espasmos
epilépticos;
5 Em criangas portadoras do complexo Esclerose Tuberosa, a vigabatrina deve ser o farmaco de primeira escolha;
6 Topiramato, acido valproico e berzodiazepinicos podem ser utilizados, quando os firmacos de primeira linha forem
ineficazes. Dieta cetogénica também deve ser considerada;
7 Criangas refratirias & fanmacoterapia devem ser avaliadas para possivel tratamento cirirgico, especialmente se uma
lesdio focal estiver presente.

Qutras alternativas medicamentosas

Lacosamida

A Jacosamnida ¢ vm aminodcido funcionalizado com um zovo mecanismo de aglo, desenvolvido como um firmaco
antiepiléptico para uso oral e EV, e esta disponfvel também como xarope oral (15 mg/mL) na Europa, O principal mecanismo
de acfio da lacosamida é um aumento seletivo da inativaglio lenta dos canais de sédio dependentes de voltagem, sem afetar a
inativagiio rapida, o que pode normalizar os limiares de disparo neuronal®.

Trés estudos pivolais (um estudo de fase T e dois de fase TI) foram condwridos para estabelecer a eficicia e seguranga
da lacosamida®™*® No estudo de fase II, tanto as taxas de resposta de 50% (proporgio de pacientes que experimentaram uma
reducio de crises maior que 50%) quanlo a percentagem de redugfo na frequéneia de crises por 28 dias da dose didria de 400
mg em relacio ao placebo foram significativas™.

Em um ensaio de fase I a reducio média no percentual de frequéncia de crises foi significativa nas doses de 200mg/dia®.
Nas doses de 400 e 600mg/dia observou-se a redugfio média no percentuat de frequéncia de crises além da redugdo de taxas de
resposta 50% significativas em relagio ao placebo®.%. Os efeitos adversos mais comuns foram tontura, cefaleia, niusea e
diplopia, todos relacionados & dose®.

A analise deste medicamento pela CONITEC incluiu duas relevantes revis3es sistematicas sobre o tratamento da epilepsia
em pacientes refratdrios. A revisio de Bodalia et al. (2013) realizou numa meta-andlise em rede com o objetivo de comparar a
eficdcia e seguranga dos medicamentos como adjuvantes no tratamento da epilepsia focal™®. A meta-andlise convencional com
modelo de cfeitos aleatérios, realizada para avaliar a eficicia e seguranga dos estudos controtades por placebo, demonstrou a
superioridade dos farmacos antiepilépticos (FAE) em relacio ao placebo na redugdo das crises em pelo menos 50%, identificando
que nfo havia evidéncias fortes de eficdcin e seguranca que favorecessem qualquer um dos FAE avaliados. A meta-andlise em
rede utilizando método Bayesiano de efeitos randbmicos foi realizada para a avaliagfio da eficicia e a seguranga entre os FA,
permitindo estabelecer a classificagfio dos FAE de acordo com a eficAcia e seguranga. A lacosamida apresentou eficicia inferior
ao levetiracetam e nffo apresentou diferenca estatistica quando comparada aos demais medicamentos.

A Revisfo sistemdtica de Costa et al. (2011) comparcu um FAE em terapia adjuvante com placebo ou oufro FAE,
analisados por meio de meta-anilise convencional com modelo de efeitos aleatérios e comparagfio indireta quanto a sua eficicia
e seguranga', A meta-andlise convencional demonstrou que a taxa de resposta > 50% foi significativamente superior para os
FAE em comparagiio ao placebo, independente da dese. Os resultades apresentados para os medicamentos avaliados nessa
analise também nfo apresentaram heterogeneidade significante. As taxas de abandono do tratamento com topiramato e
lacosamida, observadas no estudo, foram significativamente superiores ao placebo, mas nfio ha diferenca para os demais FAE
analisados. Os autores dessa revisio sistemdtica relataram gue nfio era possivel estabelecer nma concluso definitiva sobre a
superioridade de qualquer um dos FAE em relagdo a outro. Discutiram sobre as limitacGes das comparagies indiretas e sobre
hemogeneidade, similaridade ¢ consisténcia dos estudos incluidos na anAlise.

Inexistem estudos de comparagiio direta entre a lacosamida ¢ oulro antiepiléptico para o tratamento da epilepsia focal, Os
resultados obtidos com as comparagdes indiretas sugerem similaridade de eficicia e seguranga entre todos os FAE, avaliados
para o tratamento aditivo de pacientes com epilepsia focal, refratirios a monoterapia, nfio sendo possivel estabelecer
superioridade enire eles. A anélise das evidéncias disponiveis e a avaliagfo econdmica conduziram a deliberagio da CONITEC,
com posterior publicagfio da Portaria n® 20/SCTIE/MS, de 27 de abril de 2018, que aprovou a nio incorporagiio da lacosamida
no SUSM,

Oxcarbazepina

A oxcarbazeping ¢ um derivado da carbamazepina, contendo um tomo de oxigénio adicional no anel de dibenzazepina.
A oxcarbazepina foi desenvolvida em um esforgo para introduzir um novo firmaco antiepiléptico com eficdcia similar 3
catbamazepina, mas sem os seus efeitos adversos indesejados®l. Foi usado pela primeira vez para tratar neuralgia do irigémeo
em 1989%, Foi introduzido pela primeira vez na Dinamarca em 1990, e agora estd registrado em 54 paises em todo o mundo
como monoterapia ¢ terapia adiuvante para crises focais,
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Fm um estudo multicénirico, randomizado, controlado por placebo, a oxearbazepina mostrou-se segura, eficaz e bem
tolerada como terapia adjuvante em uma dose de 6-51 mg/k/dia em criangas com crises focais™. A oxcarbazepina é estabelecida
como eficaz ou efetiva como monoterapia inicial para criancas com epilepsias focais recém diagnosticadas ou niio tratadas, No
tnico estudo de classe I nesta categoria, a oxcarbazepine demonstrou eficicia superior {em comparagfo com a fenitoina) e
eficcia ignal®, Em uma revisfio de 2004, os subcomités da Academia Americana de Neurologia e da American Epilepsy Society
concluiram que a oxcarbazepina ¢ uma monoterapia efetiva em adolescentes recém diagnosticados o adultos com crises focais
ou mistas e em adultos e criangas com crises focais refratirias®™®®. Niio é recomendada para crises generalizadas primérias ou
sintométicas,

O risco de hiponatremia ¢ significalivamente maior em pacientes tratados com oxcarbazepina (29,9%) do que em aqueles
tratados com carbamazepina (13,5%). As reagdes adversas mais comuns sfo: em criangas ~ vOmitos (33%), dor de cabeca (31%),
sonoléncia (31%), tontura (28%); em adultos - tontura (22%5), ndusea (16%) e dor de cabega (13%)5".

Em recente meta-analise, que avaliou dois ensaios clinicos randomizados, com 961 participantes, entre adultos e criancas,
a oxcarbazepina como terapia adjuvante em epilepsias focais foi 2 & 3 vezes superior ao placebo, tanto na redugfio da frequéncia
de crises em mais de 50%, como no indice de pacientes que apresentou remissgo de crises®. No entanto, deve-se lembrar que
esses resultados nio podem ser extrapolados para o uso da oxcarbazepina em monolerapia.

Este medicamento nfio esti indicado neste Protocolo, visto nfio possuir vantagens terap8uticas em relaglio aos demais
agentes constantes no elenco de medicamentos dispondveis. O tnico estudo com evidéncia classe I no tratamento de crises focais
em criangas, o firmaco foi comparado a fenitoina®. A literatura carece de estudos comparativos entre a oxcarbazepina e a
carbamazepina, que é considerada firmaco de primeira escolha para tratamento desse nicho de pacientes,

7.2. TRATAMENTOS NAO MEDICAMENTOSOS

Mesmo utilizando farmaces adequados para o tipo especifico de crise, um conirole insatisfatério ocorre em cerca de 15%
dos pacientes com epilepsia focal*’, sendo estes candidatos a tratamento cirtrgico da epilepsia, ou ainda, nuir segundo momento,
se indicado, a tratamento de estimulagio do nervo vago.

Tratamento cirirgico

As indicacdes de cirurgia da epilepsia sdo respaldadas por dois ensaios clinicos randomizados seminais'!. A cirurgia é
considerada em pacientes com crises epiiépticas focais resistentes aos medicamentos, descontroladas e incapacitantes, ¢ se as
crises sdo originarias de uma regifio que pode ser removida com um risco inexistente ou minime de causar alguma disfungio
neurolégica ou cognitiva'®2,

Existem situacdes especificas, nas quais claramente o prognéstico do tratamento cinfrgico € mais. favordvel que o
progndstico do tratnmento medicamentoso, e que merecem, no minimo, uma avaliagio pré-cirirgica em centros especializados.
S#io elas: epilepsia do lobo temporal com esclerose hipocampal, hamartoma hipotalémico, fumores glionewrais, displasias
corticais focais, angioma cavernoso. Algumas doencas podem ser tratadas cirurgicamente, dependendo do resultado da avaliagdo
pré-cirtrpica: esclerose tuberosa, sindrome de Sturge-Weber, lestes isquémicas congénitas unilaterais, hemimegalencefalia e
sindrome de Rasmussen'®,

Estimulacio do nerve vago (ENV)

Trata-se de uma técnica que estimula diretamente o nervo, incluindo estimulacio manual ou elétrica, aplicada de forma
invasiva ou nfio. A forma de ENV mais bem avaliada cienlifieamente ¢ com maior experiéncia clinica envolve a implantacio de
eletrodos helicoidais na regifio cervical esquerda, os quais disparam estimulos intermitentes oriundos de um gerador implantade
na parede antetior do torax*,

Em 1994, a técnica foi aprovada pela Agéncia Furopeia para uso clinico em pacientes com epilepsia, e em 1997 recebeu
aprovagiio do FDA para a mesma indicagio. A ENV é contraindicada em pacientes previamente submetidos a vagotomia cervical
esquerda ou bilateral, outras contraindicagfes sio apneia do sono e distarbios do ritmo cardiaco 145145,

O mecanismo exato pelo qual a estimulagio vagal produz efeito antiepiléptico nfio € bem conhecido, mas acredita-se que
seja pela ativaco do sistema relicular. A estimulacfio. do vago aliva fibras que se projetam ao micleo do trato solitério, nicleo
sensitivo que se conecta ao cortex e a outras estruhinas do tronco cerebral, possivelmente modulando estimulos excitatérios sobre
o sistema nervoso simpatico!,

A ENV em sua porgiio cervical esquerda por meio de eletrodo implantével € uma terapia aprovada pelo FDA para epilepsia
refrataria de inicio focal em individuos acima de 12 anos. No Brasil a ENV foi aprovada pela ANVISA em 2000 para tratamento
de pacientes com diagnostico ha mais de dois anos de epilepsia refratiria, focal ou generalizada#5.

Cirurgias de remogiio de foco epileptogénico e calosotomia sFo os principais tipos de procedimentos cirlirgicos, com taxas
de sucesso que variam entre 40% ¢ 70% dos casos, sendo maiores na epilepsia parcial do- lobo temporal. Uma proporgio
significativa dos pacientes, entretanto (20% a 30%5) nfio evoluem bem ou nio siio candidatos  cirurgial*+16,

Evidéncias baseadas em ensajos clinicos randomizados e estudos observacionais comparativos com até um ano de
acompanhamento indicam que aproximadamente 40% dos pacientes podem alcancar redugfio em 30% nas crises em até 1 ano.
Essa taxa sobe para 42% nos estudos comparativos de médio prazo ¢ para 59% nos estudos nio comparativos com
acompanhamento superior a 2 anos (registros de pacientes). Nesses estudoes, as amostras estudadas tinham em média 1,6 crise
por diz ou 584 crises por ano, sem alcangar melhora na redugdio de crises epilépticas, com fratamento medicamentoso. Com a
utilizagfio da eletroestitaulagiio do nervo vago, esses pacientes tiveramn reduzidas suas crises epilépticas de 584 para 292 crises
por ano, as evidéncias de meta-andlise dos estndos de mundo real revelam que a ENV esté associada & berdade de crises em
4,8% a 11,8% dos pacientes pedidtricos! 417,

Dieta cetogénica
Criada em 1921 na Mayo Clinic em Rochester, Minnesota por Wilder' para criangas com epilepsia refratéria, a dieta
cetogénica (DC) é rica em gorduras, adequada em proteinas e pobre em carbeidratos, foi desenvolvida para mimetizar no nosse
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organismo os efeitos bioquimicos do jejum, mantendo um estado de anabolismo™. A DC pode oferecer em alguns casos
resultados muito satisfatérios, sendo que em torno de 10% dos pacientes podem ficar livres de erises, ¢ cerca de 40% dos
pacientes tém redugiio delas em 50%. .

Desde o inicio dos anos 1990, foi observado 1m aumento dramitico em artigos cientificos sobre DC, e atualmente a DC
& bem estabelecida e comprovadamente eficaz para a epilepsia. A DC ¢é atualmente utilizada em mais de 45 paises, e novas
modalidades de DC estio disponiveis como a dicta modificada de Atkins (DMA), a dieta de baixos indices glicémicos (DBIG),
além de novas formulas cetogénicas facilitando a introdugfio e manutengdo da DC*1. Em 2009 foi publicado na revista Epilepsia,
pelo Dr. Kossoff e outros médicos e nutricionistas especialistas na dieta cetogénica em todo o mundo, o primeiro consenso
internacional para implementagfio da dieta cetogénica'™”.

Apés 3 meses de tratamento, a eficicia da dieta cetogénica cléssica 4:1 em reduzir as crises pode chegar a percentual tio
elevado quanto 85%', Um dos principais objetives da DC, além do controle das crises, € a redugfo das doses dos farmacos
antiepilépticos¥™2. Tante o menor nimero e intensidade das crises cpilépticas, quanto a redugfio dos efeitos colaterais dos
farmacos podem resultar na melhora do desenvolvimento neuropsicomotor.

Os mecanismos de agfio da DC ainda nio estfio completamente esclarecidos. Os estudos, na maioria experimentais em
modelos animais in vive e modelos in vifro, apontam para proviveis mecanismos complexos no controle das crises epilépticas,
efeito neuroprotetor além de diversas alterages metabélicas ocasionadas pela DC!%,

A dieta cetogénica cldssica (DCC) ¢ a mais utilizada para epilepsia resistente a medicamentos, principalmente em
lactentes, pré-escolares e nos casos de encefalopatias epilépticas'™>'*. E uma dieta com alto teor de gordura (90% do valor
caldrico total da dieta), composta principalmente por triglicérides de cadeia longa (TCL), baixo teor de carboidrato e teor
adequado de proteinas, sendo o minimo de 1 p/kg/dia. E estritamente individualizada, minimamente calculada, baseada nas
necessidades energéticas de cada individuo. Ela é realizada na proporg8o 3:1 (3 g de gordura para 1 g de carboidrato ¢ proteina)
e 4:1 (4 g de gordura para 1 g de carboidrato ¢ proteina). Esta proporgiio pode ser modificada de acordo com a resposta clinica e
a cetose do individuo, A DCC é a que promove os mais altos niveis de cetose' Em criangas que recebem a dieta por gastrostomia
ou via sonda nasogésirica, como no estado de mal epiléptico, a methor indicag@io é a DCC, na proporgio 3:1 ou 4:1.

A dieta com triglicerides de cadeia média (DTCM) € uma opgie mais palativel e possibilita 2 ingestiio de maior
quantidade de carboidratos, ja que utiliza dleo rico em triglicérides de cadeia média (TCM)41*7 que s@io mais bem absorvidos
que os triglicérides de cadeia longa (TCL)"*, sendo mais cetogénicos que os TCL. A menor quantidade de gordura necesséria
na DTCM permite um aumento da quantidade de proteinas e carboidraios,

A dieta modificada de Atkins (DMA) foi desenvolvida em 2003, no Hospital Johns Hopkins em Baltimore, EUA', ¢
uma dieta com quantidade livre de calorias, gordura e protefua, porém com restricfio da quantidade de carboidratos, que pode ser
aumentada progressivamente, de acordo com o conirole das crises e a tolerabilidade. Cerca de 60% do valor caldrico total sio
obtidos a partir da gordura. A DMA pode ser introduzida de forma mais rdpida que a DCC, e permite uma maior flexibilidade ¢
independéncia do individuo, pois os alimentos podem ser encontrados facilmente em restaurantes, cafeterias e lanchonetes da
escola.

A dieta de baixo indice glicémice (DBIG) foi desenvolvida em 2002 no Hospital Geral de Massachusetts, em Boston,
EUA, com o objetivo de manter os niveis de glicemia estaveis e mais baixos, por meio do consumo somente de carboidratos com
indice glicémico (IG) menor ou igual a 50*413_ Permite a ingestfio de 40 2 60 g de carboidrato ao dia e incentiva o consumo de
gordura, na média de 60% do valor cal6rico total. Também permite o consumeo de alimentos por todos da familia ¢ também em
restaurantes!™

ADC est4 indicada para pacientes desde a infincia até a fase adulta com epilepsia refratdria ™ 174168161, A DC também &
altamente eficaz e bem tolerada em criangas abaixo de 2 anos com epilepsia'®?, As condigdes que melhor respondem ao
tratamento com a DC sdo’®;

» Sindrome da Deficiéncia da GLUT-I1;

» Deficiéncia da piruvato-desidrogenass;

« Epilepsia mioclonico —atbnica (Sindrome de Doose);

» Espasmos epilépticos (Sindrome de West);

» Sindrome de Lemmox — Gastaut;

« Sindrome de Dravet;

» Complexo Esclerose tuberosa;

¢ Sindrome de Rett;

¢ Doengas mitocondriais;

» “FIRES”- Estado de mal epiléptico induzido por febre;

¢ Criangas e adultos que se alimentam somente de férmulas (lactenles ou pacientes em alimentagfio enteral).

A DC ¢ considerada como primeira linha de tratamento, independentemente da quantidade de crises epilépticas, na
sindrome da deficiéncia do transportador de GLUT-1 ¢ na deficiéncia complexo piruvato-desidrogenase!>Z. No consenso de DC
publicado em 2009, algumas sindromes epilépticas como sindrome de Doose, sindrome de Dravet, espasmos infantis ¢ complexo
esclerose tuberosa, a DC pode ser indicada precocemente, apés auséneia de resposta aos firmacos de primeira linha'*2,

Alguns estudos recentes tém sido publicados sobre o uso da DC no estado de mal epiléptico tanto em criangas como
adultos com resultados favoraveis'®. Estudos preliminares também. encontraram. efeitos benéficos da DC nas cpilepsias
sintomdticas da Doenga de Lafora, Sindrome de Rett, Sindrome de Landau-Kleffner, ponta-onda continua durante o somne,
panencefalite esclerosante subaguda, deficiéncia da fosfofiutoquinase, glicogenose tipo V e desordens da cadeia respiratoria
mitocondrial'é,

Existem condigbes newroldgicas em que a DC nfio pode ser procedida.

As contraindicagSes absolutas sio’>;
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e Deficiéncia primdria da camitina;

e Deficiéncia da carnitina palinitoiltransferase (CPT) tipe I oull;

* Deficiéncia da camnitina translocase;

# Defeitos da beta-oxidagfo:

oDeficiéncia da acildesidrogenasae de cadeia média (MCAD),

oDeficiéncia da acildesidrogenasae de cadeia longa (LCADY,

oDeficiéncia da acildesidrogenase de cadeia curta (SCAD);

oDeficiéncia da 3-hidroxiacil-CoA de cadeia longa;

oDeficigneia da 3-hidroxiacil-CoA de cadeia média,

» Deficiéneia de piruvato carboxilase;

# Porfinia.

As contraindicagdes relativas séo:

s Inabilidade de manter nutricio adequada;

& Possibilidade de cirurgia identificada por video-EEG ou neuroimagem (a DC pode ser realizada para controle das crises
enquanto o paciente aguarda o agendamento do procedimento cirirgico);

» Inaceitaciio da DC pelos pais ou cuidadores.

A DCC ¢ DTCM podem ser iniciadas de forma ambulatorial (introduzindo 2 DC em domicilie) ou durante internachio
hospitalar; com ingestio dos alimentos cetogénicos desde o inicio, oumantendo o paciente por um periodo de jejum, para indugéio
do estado de cetose em menor tempo'®®. A cetose é um parfimetro relevante que deve ser acompanhado rigorosamente nos
primeiros meses de DC. No decorrer do tratamento, pode-se medir a cetose de forma menos frequente.

Na fase inicial do tratamento, na maioria das vezes os efeitos adversos siio feves e de fécil tratomento: hipoglicemia,
desidratagfio, acidose metabélica, alteragBes gastrointestinais, letargia e recusa alimentar.

Os principais efeitos adversos observados ap6s os trds meses iniciais do tratamento sio: hiperlipidemia, alteragdes
gastrointestinais, cdlculo renal, deficiéncia de crescimento, alteragBes Osseas, alteragGes cardiacas e deficiéneia de vitaminas e
minerais. De uma forma geral, o risco de efeftos adversos graves € baixo, e nfio ha necessidade de suspender a DC por esse
motivo na maior parte dos pacientes'™>,

A DC deve ser mantida por 3,5 meses para avaliagio de sua eficicia’®. Os pacientes gue apresentam redugfio de mais
de 50% das crises epilépticas tém indicagiio de permanecer no tratamento por um periodo de 2 a 3 anos'®’. Se se obteve um
controle de > 90% das crises epiléplicas, os efeitog adversos forem insignificantes ¢ a possibilidade de recorréncin de crises
epilépticas for grande, como na esclerose tuberosa ¢ na sindrome de Dravet, a DC deve ser mantida por periodos de 6 a 12
anos'®®, Recomenda-se que a retirada da DC seja gradual, ao longo de 2 a 3 meses'®.

Nos pacientes com a deficigncia do transportador de glicose GLUT-1 ¢ com deficiéncia de piruvato desidrogenase, a
DC pode ser mantida por toda a vida, Nesses pacientes, ¢ importante avaliar ao longo do tempo a possibilidade de redugdio da
proporedio da DC para 3:1, 2:1, 1:1, ou transi¢fio para DMA.

7.3 FARMACOS E ESQUEMAS DE ADMINISTRACAO

Acido valproico (valproato de sadio): comprimidos ou cipsulas de 250 mg, comprimidos de 500 mg e solugfio e xarope
de 50 mg/mL.

Dose inicial: 250 mg/dia.

Escalonamento: 250 mg/dia a cada 3 dias.

Dose méaxima: 3,000 mg/dia.

Intervalo de dose; 2 administragGes/dia.

Intolerincia gastrica significativa (menor com o uso de valproato de sédio). Tomar apds alimentagiio

Carbamazepina: comprimidos de 200 ¢ 400 mg, suspensfic oral de 20 mg/ml..
Dose inicial;

e Adultos: 200 mg/dia.

¢ Criancas de 6 a 12 anos: 100 mg/dia.

 Criangas abaixo de 6 anos: 5-10 mg/kg/dia.

e Escalonamento:

e Adultos: 200 mp/dia/senana.

& Criangas de 6 a 12 anos: 100 mg/dia/semana.

« Criangas com menos de 6 anos: 5-10 mg/kg/dia/semana.

* Dose maxima:

« Adultos: 1.800 mg/dia.

+ Crangas de 6 a 12 anos: 600-1.000 mg/dia.

+ Criancas com menos de 6 anos: 35 mg/kg/dia.

Intervalo de dose: senfio for 2 formulagfio de liberagdo lenta, tem de ser utilizada 3 a 4 vezes ao dia, apds alimentagfo,




Clobazam: comprimidos de 10 e 20 mg
Dose inicial: 5-10 mg/dia.
Escalonamento: 5 mg/dia/semana.

Dose maxima: 40 mg/dia.

Intervalo de dose: 1 a 2x/dia

Clonazepam: solugio oral (2,5 mg/mil).

Dose inicial: 0,25 mp/dia (criancas de 2 a 12 anos: 0,01 mg/kg/dia).
Escalonamento: 0,25 mg/dia/semana (criangas: 0,1-0,2 mg/kp/dia/semana}.
Dose maxima: 10 mg/dia,

Intervalo de dose: 1-2 administragOes/dia.

Etossuximida: xatope de 50 mg/mL.
Dose inicial: 250 mg/dia,
Escalonamento: 250 mg/dia/semana.
Dese maxima: 1.500 mg/dia,

Intervalo de dose: 2-3 administragées/dia.

Fenitoina: comprimidos de 100 mg, suspensio oral 20 mg/mL.
Dose inicial: 100 mg/dia.

Escalonamento: 100 mg/dia/semana,

Dose maxima: 500 mg/dia.

Intervalo de dose: 1-2 administragdes/dia.

Fenobarbital: comprimidos de 100 mg e solugdo oral 40 mg/mL.
Dose inicial; 50 mg/dia.

Escalonamento: 50 mg/dia/semana.

Dose maxima: 300 mg/dia.

Intervalo de dose: dose Gnica didria.

Gabapentina: capsulas de 300 e 400 mg.

Dose inicial: 15 mg/kg/dia on maximo de 300 mg/dia,
Escalonamento: 300 mg/dia (15 mg/kg/dia).

Dose maxima: 3.600 mg/dia (50-100 mg/kg/dia).
Intervalo de dose: 3 administragGes/dia.

Lamotrigina: comprimidos 25, 50 ¢ 100 mg.

. Monoterapia:

Dose inicial: 25 mg/dia por 2 semanas; 50 mg/dia por mais 2 semanas.
Escalonamento: 50-100 mg & cada 1-2 semanas,

Dose maxima: 500 mg/dia (1-5 mp/kg/dia).

Intervalo de dose; 2 a 3 tomadas reduzem efeitos adversos de pico de dose.
. Terapia adjuvante com dcido valproico:

Dose inicial: 25 mg a cada 2 dias por 2 semanas (0,15 mg/kg/dia), 25 mg/dia por mais 2 semanas (0,3 mg/kg/dia).

Escalonamento: 25-50 mg a cada 1-2 semanas (0,3 mg/kg).

Dose méxima: 500 mg/dia (1-5 mgfkp/dia).

Intervalo de dose: 2 a 3 tomadas reduzem efeitos adversos de pico de dose.

. Terapia adjuvante com farmacos antiepilépticos indutores enziméticos:

Dose infcial: 50 mg/dia por 2 semanas (0,6 mg/kg/dia), 100 mg/dia por mais Z semanas (1,2 mg/kg/dia).
Escalonamento: 100 mg a cada 1-2 semanas {1,2 mg/kg).

Dose maxima: 700 mg/dia (5-15 mg/dia).

Intervalo de dose: 2 a 3 tomadas reduzem efeitos adversos de pico de dose.

" Levetiracetam: comprimidos de 250, 500, 750 e 1.000 mg; solugfio oral 100 mg/mL.
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= Terapia adjuvante no tratamento de crises focais/parciais com ou sem generalizagiio secundédria em bebés a partir de 1

més de idade, criangas, adolescentes e adultos, com epilepsia:

Bebés com mais de 1 més ¢ menos de 6 meses de idade
Dose inicial: 14 mg/kg/dia

Escalonamento: 14 mg/kg/dia a cada 2 semanas

Dose maxima: 42 mg/kg/dia

Intervalo de dose: 2 administrag8es/dia
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Bebas dos 6 aos 23 meses, criancas {dos 2 aos 11 anos) e adolescentes {dos 12 nos 17 anos) com peso inferior a 50 kg
Dose inicial: 20 mg/kg/dia

Escalonamento: 20 mg/kg/dia a cada duns semanas.

Dose maxima: 60 mg/kg/dia

Intervalo de dose: 2 administragfes/dia,

Adolescentes (dos 12 aos 17 anos) e adultos > 18 anos) com peso igual ou superior a SO kg
Dose inicial; 1.000 mg/dia

Escalonamento: 1.000 mg/dia, a cada duas a quatro semanas

Dose maxima: 3.000 mg/dia

Intervalo de dose: 2 ndministragGes/dia

e Terapia adjuvante de crises ténico-clonicas primdrias generalizadas em criangas com mais de 6 anos de idade,
adolescentes e adultos, com epilepsia idiopatica generalizada:

Criancas (dos 6 aos 11 anos) e adolescentes (dos 12 aos 17 anos) com peso inferior a 50 kg
Dose inicial: 20 mg/kg/dia

Escalonamento: 20 mgfkg/dia a cada duas semanas

Dose maxima: 60 mg/kp/dia

Intervalo de dose: 2 administragdes/dia

Criancas {dos 6 aos 11 anos). adolescentes (dos 12 aos 17 anos) e adultos (> 18 anos) com peso igual ou superiora 50 ke
Dose inicial; 1.000 mg/dia

Escalonamento: 1.000 mg/dia, a cada duas a quatro semanas

Dose méxima: 3.000 mg/dia

Intervalo de dose: 2 administragSes/dia

» Terapia adjuvante de crises miocldnicas em adolescentes (>12 anos) e adultos, com epilepsia miocldnica juvenil:

Adolescentes (dos 12 aos 17 anos) com peso inferior a 50 kg
Dose inicial: 20 mg/fkg/dia

Escalonamento: 20 mg/kg/dia a cada duas semanas

Dose méxima: 60 mg/kg/dia

Intervalo de dose: 2 administracdes/dia

Adolescentes (dos 12 ags 17 anos) e adultos (> 18 anos) com peso isual ou superior a S0 kg
Dose inicial: 1.000 mg/dia

Escalonamento: 1.000 mg/dia, a cada duas a quatro semanas

Dose maxima: 3,000 mg/dia

Intervalo de dose: 2 administragdes/dia

Primidona: comprimidos de 100 e 250 mg.
Dose indcial: 100 mg/dia.

Escalonamento: 100 mg/dia/semana.

Dose maxima: 750 mg/dia.

Intervalo de dose: 3 administragdes/dia.

Topiramate: comprimidos 25, 50 ¢ 100 mg.
-Adulfos:

Dose inicial: 25 mg/dia.

Escalonamento: 25-50 mg/fsemana.

Dose maxima: 400 mg/dia.

Intervalo de dose: 2 administragGes/dia.
-Criangas ¢ adolescentes de 6 a 16 anos:
Dose inicial: 1-3 mp/kp/dia.
Escalonamenio; 1-3 mg/kg/semana,

Dose maxima: 9 mg/kg/dia ou 250 mg/dia.
Intervalo de dose: 2 administragGes/dia.

-Criangas de 2-06 anos:

Dose inicial: 0,5-1 mg/kg/dia.

Escalonamento: 1-3 mg/kg/semana.

Dose maxima: 9 mg/kg/dia ou 100 mg/dia.

Intervalo de dose: 2 administragGes/dia.

Nota: Em pacientes com insuficiéncia renal recomenda-se utilizar a metade da dose.
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Vigabatrina: comprimidos de 500 mg.

Dose inicial: 500 mgfdia.

Escalonamento: 500 mg/semana.

Dose midxima: 3.000 mg/dia (150-200 mg/kg/din)
Intervalo de dose: 1 a 2 administracSes/dia

As doses méximas indicadas podem variar, pois dependem das caracteristicas individuais do paciente e da interagfio com
outros firmacos. A dosagem do nivel sérico, particularmente nas suspeitas de intoxicagio medicamentosa ou quando o
paciente estd em politerapia, pode ser 1til para o ajuste de dose.

7.4 CRITERIOS PARA ESCALONAMENTO MEDICAMENTOSO

7.4.1 Critérios para troca de fairmaco (manutencio de monoterapia)
Asseguradas a adesfio ou nivel sérico adequados (quando dispordvel), recomenda-se a troca de firmacos nas seguintes
situagdes:
»  Intolerincia 4 primeira monoterapia ou
s  Falha no controle ou exacerbagio de crises.
A froca de farmacos deve ser feita numa sequéneia racional, procedendo-se primeiro 4 introdugiio gradual do segundo
farmaco, com dose gradativa aié que as crises sejam controladas, ou que o paciente demonstre intolerdneia. Se ocorrer o controle
de crises, o primeiro farmaco passa a ser retirado gradativamente.

7.4.2  Critérios para ¢ uso de associacio medicamentesa

Podera ser aplicada uma associagfio de farmacos em caso de controle inadequado de crises com duas monoterapias
sequenciais,

H4 evidéncias de sinergismo entre o dcido valproico e a lamotrigina, quando utilizados em combinacfo, no tratamento de
crises focais e generalizadas. Ha, também, evidéncias de que o uso de carbamazepina em combinaciio com lamofrigina pode
favorecer o aparecimento de efeitos adversos neurotdxicos devido a interagdes farmacodinimicas adversas.

De forma geral, as associagdes devem utilizar wm férmaco de espectro amplo (p.ex. dcido valproico, lamotrigina,
topiramato, levetiracetam) com um de espectro resirito (p.ex. carbamazepina, fenitoina, fenobarbital). Outro aspecio a ger
observado ¢ evitar usar dois farmacos com o mesmo mecanismo de agiio (p.ex: carbamazepina + fenitoina fenobarbital + acido
valproico).

7.5 TEMPO DE TRATAMENTO - CRITERIOS DE INTERRUPCAO
(O tempo de tratamento da epilepsia, em geral, nfo pode ser pré-determinado. Porém, hd duas situagdes em que ele pode
ser interrompido: por fatha do tratamento ou por remissio completa das crises.

Por falha de tratamento

O periodo de avaiiagio da resposta serd de 3 meses com o tratamento em doses méximas toleradas (com o aumento
gradual da dose até o controle das crises epilépticas ou presenca de efeitos adversos inaceitiveis), apos o que, caso nfio haja
resposta, um segundo farmaco serd adicionado ao esquema terapéutico.

Se o aumento graduval nfio produz uma redugio na quantidade ou gravidade das crises epilépticas, provavelmente o
paciente ndo terd as crises com este antiepiléptico, nfio sendo necessdrio atingir a dose méxima tolerada, e, sim, substituir por
um oufro antiepiléptico conm um mecanismo de agfio diferente.

Pacientes que permaneceremr apresentande crises epilépticas apesar do uso de pelo menos dois antiepilépticos
adequadamente escolhidos e utilizados em esquemas adequados de doses, tanto em monoterapia como em combinagfio, serfio
considerados refratirios ao tratamento medicamentoso!”. Neste momento, o paciente devera ser avaliado para confirmagio
diagndstica de epilepsia (20% a 30% dos pacientes encaminhados aos centros especializados em epilepsia nfo t8m crises
epilépticas — psendo-refratariedade) e avaliados para eventual tratamento cirirgico de epilepsia, ou ainda, num segundo
momento, para tratamento de estimulagiio do nervo vago. Estima-se gue 30% sejam refratarios aos farmacos atuais.

Por remissde das crises

O paciente é considerado livre de ciises quando elas nfo ocorrerem apds um intervalo trés vezes maior que o intervalo de
crises vigente anteriormente a introduglio do tratamento, ou por pelo menos 1 ano.

Inexistem diretrizes definitivas para a interrupgiio do tratamento. A decisio deve ser tomada individualmente,
considerando-se as consequéncias médicas e psicossociais da recorréncia das crises e os riscos de efeitos adversos do tratamento
prolengado. Nas epilepsias sinfomaticas, a persisténcia das crises estd definida pela persisténcia da lesfo determinante. Nas
epilepsias focais complexas associadas a esclerose temporal mesial, apenas 10% dos pacientes ficam livres de crises contra cerca
de 60% com bons resultados cirtrgicos!’.

A presenga de alteragfo estmfural ¢ crises focais slio provavelmente os principais fatores indutores da recidiva apds a
retirada do antiepiléptico (excegdo € a EMI). A presenca de alentecimento da atividade de fimdo (usualmente associado a lesdo
cortical) no EEG é o fator mais relevante na recidiva.

Revisdo sistemadtica, que incluiu sete ECR com 924 criangas (nfio houve estudo elegivel com adultos), comparou os riscos
de recorréneia de crises epilépticas apos a retirada precoce (fnenos de 2 anos de remissfio de crises) e tardia (mais de 2 anos sem
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crises) dos farmacos antiepilépticos'™ A retirada precoce de anticpilépticos associou-se a maiores indices de recomréncia de
crises em pacientes com crises focais (RR 1,52 IC (95%): 0,95-2.41) ou a0 EEG anormal (RR 1.67; IC (95%): 0,93-3,00).
Portanto, hi evidéncias que apoiam uma espera de pelo menos 2 anos livies de crises antes da retirada do farmaco
antiepiléptico em criancas, principalmente se o paciente tiver crises focais ou EEG anormal. Imexistem evidéncias para
determinar quando suspender o tratamento em criangas € adolescentes com crises generalizadas nem em adultos livres de crises.

8 MONITORIZACAO

O periodo de reavaliacfio é de 3 meses. Na reavaliacfio, o médico verificara a eficicia e seguranca do tratamento. A
resposta ao tratamento deve ser avaliada conr base na redugio do mimero de crises (difrio de crises), betn como na tolerabilidade
ao(s) medicamento(s), levando em consideragiio os efeitos adversos, especialmente os cognitivos e comportamentais, Sugere-se
elaboragio de um didrio de crises contendo doses do firmaco em uso, descrighio das crises e efeitos adversos.

Recomenda-se a realizagfio de exames laboratoriais numa frequéncia anual, realizando-se hemograma, contagem de
plaquetas, avaliacio das provas de fungfo hepatica (aminotrasferases/transaminases - ALT/TGP e AST/TGO), eletrolitos (sddio,
potassio), perfil lipidico {colesterol total ¢ fragBes, triglicerideos), vitamina D ¢ funclo tireoideana (TSH, T4 livie), com conirole
de eventuais alteragdes desses testes (com reducdo da dose ou troca do farmaco, reposiciio de caréncias, solicitacio de avaliaciio
por especialistas).

A identificagfio de comorbidades psiquidiricas, por meio de questiondrios de facil aplicagio e validados para o Porlugués
{GAD-7 e NDDI-E), e suas respectivas condutas terapéuticas (conforme sessfo “pacientes com doenga psiquidtrica”, na sessfio
6 (Casos Especiais), sfio fundamentais no tratamento do paciente com epilepsia.

O objetivo do tratamento é controlar completamente as crises epilépticas, sem efeitos adversos intolerdveis, permitindo
que o paciente atinia a plenitude das suas capacidades. Para atingi-lo, virios objetivos devem ser buscados. O primeiro deles, e
certamente o mais importante, é o controle completo das crises. Farmacos antiepiléplicos podem produzir efeilos adversos graves,
especialmente quando utilizados em doses elevadas ou em combinagdo com outros firmacos. Sempre que o controle completo
de crises for inalcangdvel, uma conduta alternativa adequada € combinar tma frequéncia de crises minima desgjavel com efeitos
adversos mantidos dentro de limites aceitiveis. Por exemplo, em pacientes com varios tipos de crise, como na sindrome de
Lennox-Gasiaut, é importante evilar as crises com maior impacio sobre a qualidade de vida do paciente. Assim, é muito mais
importante tentar suprimir as crises de queda (drop attacks) do que as crises focais ou de auséncia atipicas que acompanham o
quadro. Da mesma forma, o tratamento das crises TCG exerce maior impacto sobre a qualidade de vida do paciente do que o
tratamento das crises focais simples.

Mesmo com um tratamento medicamentoso adequado, ¢ importante que o paciente identifique e evite situages que
aumentem sua suscelibilidade a crises, como privagio de sono ou abuso de bebidas alcodlicas.

Niveis terapéuticos, medidos na corrente sanguinea, foram estabelecidos para os firmacos antiepilépticos. Embora
disponiveis no SUS as dosagens de mais antiepilépticos, na maioria dos laboratorios pode-se dosar carbamazepina (niveis
terapéuticos entre e 12 g/m!), fenitoina (niveis terapéuticos entre 10 e 20 g/ml), fenobarbital (niveis terap8uticos entre 10 ¢ 30
g/ml) e acido valproico (niveis terapéuticos entre 50 e 100 g/ml). Eles representam as faixas de concentragfio dentro das quais a
maioria dos pacientes apresenta controle de crises sem efcitos adversos. Recomendam-se medidas da concentragiio sérica dos
fdrmacos antiepilépticos, podendo ser Wteis nas seguintes situagdes clinicas!*'; 1) avaliar adesfio ao tratamento; 2} diagnosticar
intoxicagfio medicamentosa; 3) estabelecer concentrages teraputicas individuais para cada paciente; 4) orientar ajuste de doses
quando houver variabilidade farmacocinética (mudanca de formulagio, criancas, idosos, presenga de comorbidades);, 5)
apresentar potenciais alteragtes farmacocinéticas (gestagfio, politerapia); e 6) apresentar farmacocinética dependente de dose ou
janela terapéufica restrita (p.ex., femtoina).

Efeitos adversos relacionados ao uso de farmacos antiepilépticos podem ser relacionados ou nfio & dose. Em geral, os
efeitos relacionados A dose utilizada, como letargia, sonoléncia, ataxia e diplopia, s3o reversiveis, isto €, desaparecem com a
redugio da dose ou com a suspensfo do farmaco causador dos sintormas. ReagSes adversas aos farmacos antiepilépticos,
dependentes da dose ou niio, podem, dependendo da gravidade, requerer suspensfio imediata do mesmo. Para evitar quadros
clinicos graves e de dificil condugfo, potencialmente fatais, devem ser identificados pacientes pertencentes a grupos de risco
para o desenvolvimento de efeitos adversos, especialmente aqueles com histdria familiar de graves reagfes alérgicas, idosos,
pacieptes com massa corporal baixa e com doencas coexistentes (em uso de virios firmacos).

Na pés-menopausa, artralgias e dores musculares podem indicar esteoporese associada ao uso de férmacos
antiepilépticos, especialmente de indutores enzimaticos. Nos homens, disfungfio sexual e aumento de peso durante tratamento
com farmacos antiepilépticos podem ocorrer.

Os principais efeitos adversos relatados encontram-se a seguir arrolados:

« Acido valproico/valproato de sédio: sonoléncia, cansago, tremor, alteragdes da fungdo do figado, diminuigio das

plaquetas, ganho de peso, queda de cabelos,

¢ Carbamazepina: vermelhidfio da pele, sonoléncia, ganho de peso, diarreia, ndusea, vdmitos, problemas para caminhar,

mudangas de humor, fremor, transtorno de memdria, visfo dupla e impoténcia;

+ Clobazam: sonoléncia, transtornos de meméria e de comportamento, perda progressiva do efeito terapéutico;

¢ Clonazepam: sonoléncia, hiperatividade {(em criangas), transtomos cognitivos, sialorreia, diplopia, fadiga ¢ depressio

(em adultos);

« Etossuximida: diarreia, ndusea, vOmitos, sonoléncia, perda de peso, dor de cabega;

» Fenitoina: incoordenaciio, sonoléneia, aumento do volume e sangramento das gengivas, crescimento de pelos no corpo

& na face;

s Fenobarbital: tontura, sonoléncia, depressiio, mudanga no comportamento, transtomos de meméria e de concentragiio,

hiperatividade em criancgas;
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& Gabapentina: aumento do apetite, ganho de peso, tontura, incoordenagfio, dor de cabega, tremor, cansago, niusea,
comportamento agressivo (em criancas);
+ Lamotrigina: dor de cabega, ndusea, vimitos, visdo dupla, tonturas, incoordenagio ¢ tremor;
» Levetiracetam: {ontura, sonoléncia, desinimo, cansaco e dor de cabega;
e Primidona: semelhantes aos do fenobarbital;
» Topiramato: sonoléncia, perda do apetite, cansago, nervosismo, pensamento lento, dificuldade de encontrar palavras,
dificuldade de concentragdo, perda de peso, calculo renal e glaucoma;

¢ Vigabatrina: defeitos do campo visual, sonoléncia, dor de cabega, tontura, incoordenagio, transtornos de memoria
e de comportamento, ganho de peso e tremor.

9 REGULACAO/CONTROLE/AVALIACAO PELO GESTOR

Devem ser observados os eritérios de incluso e exclusfio de pacientes neste Protocolo, a duracfio e a monitorizacio do
tratamento, bem como a verificagiio peridédica das doses prescritas e dispensadas e a adequacio de uso de farmaco.
De acordo com a complexidade dos casos, os atendimentos podem dar-se da seguinte forma:

Clinicos gemais, pediatras ¢ médicos da familia: podem controlar com monoterapia as crises epilépticas de 50% dos
pacientes utilizando os antiepilépticos disponiveis nas UBS (vide o Manual do Ministério da Saitde OS - 0454/2015 - Avaliaggo
& Manejo da Epilepsia na Atengfio Basica € na Urgéncia e Emergéncia).

Neurologistas e neurologistas peditricos: podem controlar mais 20% dos pacientes com a utiliza¢fio de mono-, duo- ou
politerapia, dispondo de EEG e Ressonincia Magnética e antiepilépticos da RENAME.

Epileptologistas, neurocirurgites e equipe: avaliagio para confirmagio diagndstica e tratamento cirfirgico de epilepsia
— controlam crises de metade dos pacientes com epilepsia refratirios.

Neurologista pedidtrico, neurologista, pediatra, mutrélogo, nuiricionista: avaliagio para confinmaclio dingnéstica e
possibilidade de tratamento com a dieta cetogénica — controlam crises de metade dos pacientes com epilepsia refratérios.

Os pacientes com epilepsia refratéria devem ser atendidos por médicos especialistas em neurologia em hospitais
terciarios, habilitados na alta complexidade em Neurologia/Neurocirurgia.

Verificar na Relagfic Nacional de Medicamentos Essenciais (RENAME) vigente em qual compoenente da Assisténcia
Farmacéutica se encontram os medicamentos preconizados neste Protocolo,

Estados e municipios deverfio manter atualizadas as informagGes referentes aos registros de estoque, distribuigfo e
dispensagfio dos medicamentos e encaminhar estas informagdes ao Ministério da Satide via Base Nacional de Dados de Agdies e
Servigos da Assisténcia Farmacéutica no mbito do Sistema Unico de Satide (BNAFAR), conforme as normativas vigentes,

10 TERMO DE ESCLARECIMENTO E RESPONSABILIDADE - TER
Deve-se informar o paciente ou seu responsavel legal sobre os potenciais riscos, beneficios € cfcitos adversos relacionados
ao uso dos medicarnentos preconizados neste Protocolo, levando-seem consideragio as informagdes contidas no TER.
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TERAMO DE ESCLARECIMENTO E RESPONSABILIDADE

ACIDO VALPROICO/VALPROATO DE SODIO, CARBAMAZEPINA, CLOBAZAM, CLONAZEPAM, ETOSSUXIMIDA,, FENIT OINA,
FENOBARBITAL, GABAPENTINA, LAMOTRIGINA, LEVETIRACETAM, PRIMIDONA, TOPIRAMATO E VIGABATRINA.

En, (nome do(a) paciente), declaro ter sido informado{a) claramente
sobre beneficios, riscos, contraindicacSes e principais efeitos adversos relacionados ao uso de dcido valproico/valproato de
sddio, carbamazepina, clobazam, clonazepam, etossuximida, feniteina, ferobarbital, gabapentina, lamotrigina,
levetiracetam, primidona, topiramato ¢ vigabatrina, indicados para o iratamento da epilepsia.
Os termos médicos foram explicados ¢ todas as minhas duvidas Foram resolvidas pelo médico
(nome do médico que presereve).
Assiin, declaro que fud claramente informado(a) de que o medicamento que passo 2 Teceber pode irazer as seguintes melhoras:
. Controle completo das crises;
. Melhora da qualidade de vida.
Fui também claramente informado(a) a respeito das seguintes contraindicagles, potenciais efeitos adversos e riscos do uso do
medicamento;
. Gravidez: todos os antiepilépticos tem um risco pequeno de provocar problemas para o feto se usados durante a
gestacfo. Pacientes com vida sexual ativa, que pretendem engravidar ou que estio gestantes deverm procurar o seu medice
para orientaces sobre o risco de malformacBes e os ajustes de dose dos antiepilépticos que deverdio ser realizados durante a
gestagio,
Os principais efeitos adversos dos medicamentos para epilepsia sfo:
= Acide valproice/valproato de sadio: sonoléncia, cansago, tremor, alteracdes da fungiio do figado, diminuiggo das
plaquetas, ganho de peso, queda de cabelos;
e Carbamazepina:vermelhiddo da pele, sonoléneia, ganbo de peso, diarreia, ndusea, vOmitus, problemas para
caminhar, mudancas de humor, tremor, transtomo de memdria, visfio dupla ¢ impoténcia;
e Clobazam: sonoléncia, transtomos de memoéria e de comportamento, perda progressiva do efeito;
e Clonazepam: sonoléncia, disartria, incoordenagio, insdnia em caso de interyupgfo abrupta;
¢ Etossuximida: diarreia, niusea, vOmitos, sonoléncia, perda de peso, dor de cabega;
» Fenitoina: incoordenagfio, sonoléncia, auvmento do volume e sangramento das gengivas, crescimento de pelos no
corpo ¢ na face;
= Fenobarbital: tontura, sonoléncia, depressfo, mudancn no comportamento, tianstornos de memoria e de
concenfragiio, hiperatividade em criangas;
+ Gabapentina: aumento do apetite, ganho de peso, tontura, incoordenaciio, dor de cabeca, tremor, cansago, ndusea,
comportamento agressivo (em criancas);
e Primidona: os mesmos do fenobarbital;
s  Lamotrigina:dor de cabega, ndusea, vOmitos, visdo dupla, tonturas, incoordenagio e tremor;
» Levetiracetam: tontura, sonoléncia, desinimo, cansago e dor de cabeca;
+ Tapiramato: seneléncia, perda do apetite, cansago, nervosismo, pensamento lento, dificuldade de encontrar
palavras, dificuldade de concentragfio, perda de peso, caleulo renal e glavcoma;
» Vigabatrina; defeitos do campo visual, sonoléncia, dor de cabega, tontura, incoordenacgfio, transtornos de memdria
e de comportamento, ganho de peso € tremor.
Usualmente estes efeitos adversos sio leves e tempordrios, e se eles se agravarem, ounfio desapareceren, o paciente deve retornar
ao médico.
Estou ciente de que este medicamento somente pode ser utilizado por mim, comprometendo-me a devolvé-le caso niio queira ou
nfio possa utiliza-lo ou se o tratamento for interrompido. Sei também que comtinuarei a ser atendido (&), inclusive em caso de
desistir de usar o medicamento.
Autorizo o Ministéric da Satide e as Secretarias de Saiide a fazerem uso de informacdes relativas ao meu tratamento, desde que
assegurado o anonimato, { ) Sim { )Nido
O meu tratamento constard do(s) scguinte(s) medicamento (s):
) acido valproico/valproato de sédio
) carbamazeping
) clobazam
) clonazepam
) etossuximida
)} fenitoina
3} fenobarbital
) gabapentina
3} levetiracetam
) lamotrigina
)} topiramato
)} primidona
) vigabatrina
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ocal: Data:
Nome do paciente:

Cartfio Nacional de Satide:

Nome do responsdvel legal:

Documento de identificagdo do responsivel legal:

Assinatura do paciente ou do responsével legal
Médico responsavel: ICRM: [UF:

Assinatura e carimbo do médico
Data:

Nota: Verificar na Relacfio Nacional de Medicamentos Essenciais (RENAME) vigente em qual componente da Assisténcia
Farmacéutica se encontram os medicamentos preconizados neste Protocolo.




APENDICE 1

CLASSIFICACAO DAS SINDROMES EPILEPTICAS
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APENDICE 2

OELETROENCEFALOGRAMA (EEG) NO DIAGNOSTICO DE EPILEPSIA
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O sistema internacional 10-20 utiliza 21 pentos que sfio marcados dividindo o crinio em proporgdes de 10% ou 20% do
comprimento das distAncias entre os pontos de referéncia, pasion e inion no plano medial e os pentos pré-auriculares no plano

perpendicular ao crinio.

A nomenclatura dos pontos € dada de acordo com a regifo em que estfio localizados, Fp = frontal polar, F = frontal, T =temporal,
C = central, P = parietal e O = occipital. Os pontos localizados sobre a linha média so indexados pela letra “2”, de “zero™, os

pontos localizados do lado esquerdo da linha média por indices impares e 4 direita por indices pares.

Em adultos, em torno de 50% dos EEG serfio normais ap6s a primeira crise. Mesino apés 5 exames (Incluindo exames em sono),
20% dos pacientes nffo viio apresentar alteragfio no EEG convencional (11). O exame repetido & com maior duragiio, aumenta a
chance de identificagdo de anormalidades. Portanto, urn EEG normal nfio exclui o paciente deste Protocolo. Por outre lado, 2%
a 3% da populacio terdo anormalidades epileptiformes no EEG e niio terfio epilepsia. O EEG desempenha papel importante na

classificaggo do tipo de crise e da sindrome epiléptica do paciente.
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APENDICE 3

METODOLOGIA DE BUSCA E AVALIACAO DA LITERATURA

ATUALIZACAO DO DOCUMENTO — NOVEMBRO DE 2021

A Portaria n° 67/SCTIEMS, de 27 de sctembro de 2021, tornou pitblica a decisdo de incorporar novas apresentagdes
de levetiracetam (comprimidos de 500 mg e de 1.000 mg) como tratamento adjuvante da epilepsia.

Durante a atualizacfio do Protocole Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Epilepsia, a Coordenacgiic de Gestfo de
Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (CPCDT/CGGTS/DGITIS/SCTIE/MS) identificoun a necessidade de sua
atualizagfio do item 7.3 Farmacos e esquemas de administragiio e deste Apéndice 3.

As alteragdes foram apresentadas 4 Subcomissio Téenica de Avaliagiio de Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas
em sua 94° Reunifio Ordiniria, ocorrida em 28 de outubro de 2021, com a presencga de representantes da Secretaria de Ciéncia,
Tecnologia, Inovagiio e Insumos Estratégicos (SCTIE/MS), da Sscretariz de Atenclio Especializada 4 Sadde (SAES/MS), da
Secretaria de Atengfo Primédria 4 Saide (SAPS/MS) e da Secretaria Especial de Satde Indigena (SESAT/MS).

Durante a reunifo, foi acordado que a inclusio das referidas apresentagBes, sem alteragiio das indicagOes, nfio
demandaria nova publicacio do PCDT ficando a atualizagho aprovada, com o encaminhamento de ser apresentada ao Plenério
da Conitec como informe. Conforme encaminhamento, o tema foi apresentado 4 103* Reunifio Ordindria do Plendrio da Conitec,
que deliberou favoravelmente 4 proposta.

ATUALIZACAQ DO DOCUMENTO — 2018
A) LEVANTAMENTO DE INFORMACGOES PARA PLANEJAMENTO DA REUNIAO COM 08 ESPECIALISTAS

Foram consultades a Relagfo Nacional de Medicamentos Essenciais (RENAME), o sitio eletrdnico da Comissio
Nacional de Incorporagio de Tecnologias no SUS (CONITEC). o Sistema de Gerenciamento da Tabela de Procedimentos,
Medicamentose OPM do SUS (SIGTAP) e o Protocolo Clinico ¢ Diretrizes Terapéuticas (PCDT) de Epilepsia vigente, para
identificagfio das teenologias disponiveis e tecnologias demandadas ou recentemente incorporadas.

A partir das consultas realizadas foi possivel identificar:

- O tratamento no SUS segve o orientado no PCOT de Epilepsia, conforme Portaria SAS/MS o° 1.319, de 25 de
novembro de 2013,

- Os farmacos atualmente disponivets sfio: &cido valproico/valproate de sodio, carbamazepina, clobazam, etossuximida,
fenitoina, fenobarbital, gabapentina, lamotrigina, topiramato e vigabatrina.

Na Consulta Publica da CONITEC n® 03/2016 realizada sobre o PCDT foram levantadas as seguintes questdes:

-~ Incorporacdo da oxcarbazepina para casos de epilepsia refratdria em criangas: até o momento, nfo hi evidéncias de
superioridade desse farmaco a atual primeira escolha para crises focais, a carbamazepina;

- Recomendagdes sobre o uso de levetiracetam: foi incluide este medicamento, conforme a recomendagfio dos relatorios
de recomendagfio n° 248 — Fevereiro de 2017, n° 281 — Julho de 2017, n® 290 — Julho de 2017 e n° 665 — Setembro de 2021, da
CONITEC;

- Recomendacfes sobre o uso de lacosamida; nio foi incluido o medicamento, conforme recomendacio do Relatério de
Recomendagiio nn° 353 — Fevereiro de 2018 da CONITEC;

- Esclarecimentos sobre a obrigatoriedade do EEG em vigilia e sono, incluir detalhes técnicos essenciais para a sua realizagfio
{sistema 10-20, tempo de registro): o item 4.2.1 {Eletroencefalograma), foi reescrito, com adendos técnicos;

- Atualizar a classificacfo das crises e sindromes epilépticas: atualizacfio contemplada na Introdugfio (item 1};

- Atualizar a epidemiologia da epilepsia no Brasil: atualizagfo contemplada no item 1 (Introdugfio);

- Frisar que a gabapentina é péssima para epilepsia: fol acrescentada wma frase no item referente ao firmaco, frisando
essa afirmacio;

- Fluxograma estd confuso: serd editado na oportunidade da nova publicaglic do PCDT e disponibilizado no sitio
eletrdnico da Conitec;

- Esclarecer com termos atualizados os itens do CID-10 caidos em desuso, como Pequeno Mal e Grande mal: no item
2, foram acrescidos comentdrios a esse respeito,

- Revistio do Temmo de Consentimento Livie ¢ Esclarecido (TCLEY: ¢ Termo de Esclarecimento ¢ Responsabilidade
(TER), ¢ nfio TCLE, foi reescrito;

- Trocar as palavras “epiléplicos™ por “pacientes com epilepsia”, “psiquidiricos™ por “pacientes com doenga psiquiatrica®,
“refratdrios” por “pacientes com crises refratérias”, “deficiéneia mental” por “deficiéneia intelectual”: atenden-se, porém
respeitando o idioma pétrio;

- Atualizar a definigfio de epilepsia: realizada no item 1 (Introdugiio);

- Incluir itens em Casos especiais (uso de valproato em mulheres em idade fértil e gestantes, pacientes com HIV, crises
febris, condugiio de veiculos): itens acrescentados em Casos Especiais;

- Comentar sobre o formuldrio RENACH — Repistro Nacional de Carteiras de Habilitagio — para epilepsia:
acrescentados esclarecimentos sobre o tema em Casos Especiais;

- Deserever o uso do firmaco clonazepam: incluido;

- Descrever um itemn para {ratamento de estado de mal epildptico (inchur dcido valproico endovenoso): incluido em
Casos Especiais;

- Incluir om item sobre fimnacos drfios (ACTH): Tncluido.
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- Incluir novos firmacos que podem ser introduzidos no Brasil num futuro préxime (eslicarbazepina, brivaracetam,
perampanel, estiripentol) e sobre o uso de canabinoides: “monitoramento do horizonte tecnolégico™ é feito pela Secretaria
Executiva da CONITEC e firmacos que poderfo vir a ser introduzidos nfio se incluem em PCDT, que trata do que € comprovado,
disponivel no Brasil e avaliado e recomendado por essa Comissfo;

- Atualizar a definicHo de refratariedade: no item 7.3, nos critérios de interrupgio de tratamento por remissio de crises,
foi incluido um comentdrio sobre critérios para refratariedade;

- Recomendacfo clara de indicacfo para tratamento cinfirgico: incluidas;

- Incluir um item sobre dieta cetogénica: incluido;

- Incluir recomendagdes da ILAE nio contempladas na versfio anterior: incluidas,

B) Reuniio com especialistas

Foi realizada reunific com os consultores especialistas e metodologistas do comité elaborador dos PCDT, na qual foram
apresentadas as informagdes levantadas pelos metodologistas. Os consultores especialistas apontaram para a necessidade de
avaliagfio da incorporagao de levetiracetam ¢ estimulagfio do nervo vago no PCDT.

Sendo assim, foi estabelecido que este Protocolo destina-se a pacientes de ambos os sexos com epilepsia, sem restrigfio de idade
e tem por objetivo revisar priticas diagnésticas ¢ terap8uticas a partir da data da busca do PCDT vigente.

C) Elaboracio de Parecer-técaico cientifico (PTC) de levetirncetam e estimuluacio dov nerve vagoe

A fim de revisar a literatura sobre a eficdcia, efetividade e seguranga do levetitacetam e da estimulacfio do nervo vago foram
elaborados os respectivos PTC. A conclusio foi pela incorporagdo do levetiracetam para casos especificos, enquanto que o
parecer para estimulagio do nervo vago foi aprovado, mas pendente de critérios de uso ¢ para inclusio como procedimento na
Tabela de Procedimentos, Medicamentos, Orteses, Proteses € Materiais Especiais do SUS.

D) Buscas na literatura para atualiza¢io do PCDT
A fim de guiar a revisiio do PCDT vigente, foi realizada busca na literatura sobre intervengies terapguticas, definidas pela

perguata PICO estabelecida ne Quadro 1.

Quadro 1 — Pergunta PICO

Populacio Pacientes com epilepsia

Tntervencio Tratamento clinico

Comparagfio Sem restriciio de comparadores
Desfechos Seguranca e eficicia

Tipos de estudos Metz-andlises e revisOes sistematicas

A selecfio dos artigos levou em consideragdes os seguintes critérios de incluséio:

Publicagdes de janeiro de 2013 a junho de 2017,

Férmacos registrados no Brasil;

Ensaios clinicos duplo-cegos com mais de 100 individuos participantes, duragiio minima de 48 semanas;
Meta-analises ou revisdes sistematicas;

Desfechos para eficdcia: tempo para adquirir de remissfio de crises por 6/12 meses; 50% de redugo na frequéneia de
crises apos randomizago; remissio de crises;

. Desfechos para seguranga: tempo de retirada do estudo; malformag@es fetais congénitas maiores (uso de farmacos
durante a gestagio).

O Quadro 2 apresenta as estratégias de buscas realizadas, bem como o mmero de artigos Jocalizados e o ntimero de selecionados.

Quadro 2 - Buscas sobre intervencdes terap8uticas - meta-anilises e revisdes sisteméticas

Base Estratégia Localizados Selecionados
Medline (via "Epilepsy"[Majr] AND 159 11
PubMed) "Therapeutics"[Mesh] AND ((systematic[sb]
OR Meta-Analysis[ptyp]) AND Motivo das exclusdes:
Data da busca; ("2013/01/01"[PDAT] : -Nio respondem &
01/08/2017 "3000/12/31"[PDAT]) AND pergunta PICO: 67
"humans" [MeSH Terms] AND - Falta de evidéncias
{English{lang] OR Portuguese[lang] OR significativas: 34
Spanishflang])) - Farmaco nfo registrado
no Brasil: 10
- Tipo de
estudo/metodologia: 27
- Revigdes desatualizadas
(com atualizagiio
disponivel): 10
Embase ‘epilepsy'fexp/mj AND ‘therapy'fexp/mj 86 4
AND ([systematic review]/lim OR [meta Motivo das exclusdes;




Data da busca:
01/08/2017

analysisi/lim) AND ([english]/lim OR
fportuguese]/lim OR [spanish}/lim) AND
[humans]/lim AND [2013-2017}/py

- N#o respondem a
pergunta PICO: 37

- Falta de evidéncias
significativas: 25

- Firmaco niio registrado
no Brasik: 2

- Tipo de
estudo/metodologia: 12

- Revistes desatualizadas
(com atualizaciio
disponivel): 4

- Duplicata em relacfio ao
Medline: 4

Cochrane Library

Data da busca:
01/08/2017

"epilepsy” in Title, Abstract, Keywords,
Publication Year from 2013 to
2017 in Cochrane Reviews (Reviews only)

119

3

Motivo das exclusbes:

- Néo respondem &
pergunta PICO: 73

- Falta de evidéncias
significativas: 22

- Farmaco nio registrado
no Brasil: 9

- Revistes desatualizadas
(com atualizagéio
disponfvel): 2

- Duplicata em relagéio ao
Medline: 10
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Foram localizados 14 artigos referentes ao levetiracetam ¢ 4de estimulagio do nervo vago. Tais artigos foram

considerados nos relatdrios da CONITEC de solicitaglio destas tecnologias.

Os artigos selecionados encontram-se na tabela 1.
A fim de guiar a revisiio do PCDT vigente foi realizada busca na literatura sobre dingnéstico nos principais consensos e
guidelines internacionais. O Quadro 4 apresenta as estratégias de buscas realizadas, bem como o mimero de artigos localizados
e o nimero de selecionados.

Quadro 4- Busca por consensos guidelines internacionais sobre diagndstico

Base Estratégia Localizades Selecionados
Medline (via "Epilepsy"[Mesh] AND ((Consensus 21 4
PubMed) Development Conference{ptyp] OR
Consensus Development Conference, Motivo das exclusdes:
Datadabusca: | NIH[ptyp] OR Guideline[ptyp] OR Practice - Foco em outros
01/08/2017 Guideline[ptyp]) AND ("2013/01/01"[PDAT] aspectos que nfio o
1 "3000/12/31"[PDAT]) AND controle medicamentoso
"humans"{MeSIH Terms] AND (English[lang] de criges: 11
OR Portuguese[lang] OR Spanish[lang])) - Outras doengas que
nfo epilepsia: 4
- Qutros aspecios que
niic tratamento: 2
National hitps://www.gnideline. gov/search?q=Epilepsy 26 2
Guideline &f Guideline Category=Diagnosis&page=1
Clearinghouse Motivo das exclusdes:
- Uso de exame em
Data da busca: investigaclo pré
01/08/2017 cirirgica: 6
- Outras doengas que
nio epilepsia: 17

As seguintes referéncias foram selecionadas como relevantes e acrescentadas no Protocolo:
. ‘Tibussek D, Klepper J, Korinthenberg R et al. Treatment of Infantile Spasms: Reportt of the Interdisciplinary

Guideline Committee Coordinated by the German-Speaking Society for Neuropediatrics. Neuropediafrics. 2016; 47: 139-50.

. Huff JS, Melnick ER, Tomaszewski CA et al. Chinical policy: critical issues in the evaluation and management of
adult patients presenting to the emergency department with seizures. Ann Emerg Med. 2014; 63: 437-47.el5.
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. De Waele L, Boon P, Ceulemans B et al. First line management of prolonged convulsive seizures in children and
adults: good practice points, Acta Neural Belg 2013; 113: 375-80.
. National Institute for Health and Clinical Excellence (NICE). The epilepsies: the diagnosis and management of

the epilepsies in adults and children in primary and secondary care. London (UK ): National Institute for Health and Clinieal

Excellence (NICE); 2012 Jan. 117 p. (Clinical guideline; no. 137).

. Scottish Intercolleginte Guidslines Network (SIGI). Diagnosis and management of epilepsy in adults, A national

clinical guideline. Edinburgh (Scotland): Scottish Intercollegiate Guidelines Network (SIGN); 2615 May. 94 p. (SIGN

publication; no, 143). |

Para informacdes adicionais de dados nacionais sobre a doenga também foi realizada uma busca, conforme o Quadro
5, que apresenta as estratépias de buscas realizadas, bem como o nimero de artigos localizados e o nimero de selecionados.

A selecio dos artigos levou em consideragfies os seguintes critérios de inclusfo:
Publicactes de janeiro de 2013 a junho de 2017,

Estudos observacionais

Mais de 100 pacientes

Prevaléneia, etiologia ¢ tratamento da epilepsia no Brasil

Qs artigos sclecionados encontram-se na tabela 2.

Quadro 5 - Busca por dados nacionais sobre a doenca

Base Estratégia Loacalizados Selecionados
Medline (via "Epilepsy"[Mesh} AND "Brazil"[Mesh] 48 2
PubMed) AND (("2013/01/01"[PDAT] :
"3000/12/31"[FDAT]) AND Motivo das exclusdes:
Data da busca: "humans"[MeSH Tenms] AND ~ QOutras doengas: 10
01/08/2017 (English[lang] OR Portuguese[lang] OR - Intervengdes niio
Spanish]lang])) medicamentosas: 17

- Metodologia: 6
- Grupos especificos: 13

Embase ‘epilepsy/exp AND  ‘brazil/exp AND 102 2
([english]flim OR [portugueselllim OR
Data da busca: [spanish}flim)} AND [humans}/lim AND Motivo das exclusdes:
01/08/2017 [2013-2017]/py - Outras doengas: 47

- Outros paises: 4

- Grupos especificos: 13
- Intervengdes nio
medicamentosas: 28

- Metodologia: 6

- Duplicagdo: 2

TForam também utilizades como referéneia a base de dados UpTaDate, versio 2017, livros texto e referéneias de

conhecimento dos autores.
Da versfio anterior do PCDT, 67 referéncias foram mantidas e 74 acrescentadns. Vinte referéncias safram.




re

anb rorewn OprIse op -oqaoerd Bnap ondenrdonuy
epemjal 9p odu) um 0pNISa Op BPRINSI x soondgridenue (stoardoro ‘1239 [ UOISaM
2A9) wrmsovInass | op odwma rednemeg soopunIyy 1 o¢) sagdeorqnd £/ asIBuUB-RISIN | "IN TIOPNS IS NN
'SIBO0J 52510 #9-058T %6
eied “SOSIPAPE 80)[a]0 IR11 SL10T tuayoorg
Op SOOSL SOXIEQ TS0 [ SIBATBIY =210
SOATIE]SI § sBIOROYD yomieN v Asdondyg
SB}[E SBAIIR]OT SPNS "SOSIIAPE Jo samziag [eiled
Jod sopepuswosal 5031050 pduemBog 10] SUOTIEOIPIN
meroy vuidezeqIeoxo ondandg-nuy
2 punsqedard *SOSLI0 8P opEPIOqI] ‘oqaoepd Jo fie7eg pus Kooy
“LUBIOIVILIOAD] 9 25110 B 8408< x somdaridoryue o) aEnfeAL "B 10
‘oipwmndoy, 1 op opdNpoL (EIOBOII soopuLgjy /[ sagbeotqnd Qg astpue-opy | fnry vy Buag -1 oegy
“erxeye ‘erdordip
‘opsIa kD OpdeIoye
‘SBIMUO] [SOSI0APE
soyafe sredrourrg
%07
ered nes S10R01a Hg
O] BIPIH) 8517 BU 0s)
(890
=4 \6H/0€ “%19)
‘erougfisuis | oalsmALoD 2 (G178
ap SaQdBMIs $04,LC) OAISHALOD
exed 93Pt AT OgU FIS 2nua 0S-€£6
osn op spepriqssed - [ [oapseduros erogoyyg 186 2107 visdandsy
‘seo18ojoownLre] *DOUSPIAS JUAIMD
sagdulanm (£10°0 = d ‘6E/pE $2)Ua5I[Op. JO MOTARI OLIRUENSAS
stmousiod wes - $0476) JO10W [820] o seduetlo 9¢ snondaqda
S e 7S e1opoLIo I0TEN SOYTIPR O%f SN} UI SPIUES0IE]
osn ered erossruold T8 19 U] SUBRII AN “df
g sprmesoowy | o476 TeI08 Bl1OBOLH 1S Op opdnjosey ‘Af upiuresooeT | 518 op solpgsida 778 POTIRTURISIS ORSIAY] | IoUTQZ ‘v NAZo[ZNg
ajoauo)y
sa0deAlSqO sopemsoy SOUISIQ joBduIATIUT rIISOWY oquasag eUIOJOY

SEINIAEI9) SI0IUIAIDIUY - SOPBUOIIZAS SOpn)ST ] B[PqE],




21

(L1%Z gO) ogaoerd ‘SOSI2APE SOJIaTE ‘ogaoerd { LT :Eueunid asipeuy “Asdanda enred
*e1deIsouon! uR < Opn1s? Op BpRES X SRIIRIISY S1830] IRISISaI-S1LIp 107 10
eurdazeqIeoxo Bp oSN ‘opryse op epemoy] | s9s1I2 w0 sopmotond (seduetio 2 -ppe suidszeqaveurd
o elud sopejodenxa (96T e eyeanfpe videley | sonnpe) sawmioed 196 azeqIeeuldazeqeoxg
Jas umpod | 0) oqecerd X sospo | sosuo op vrougnbay | oweo vurdezeqrerurd Te 19 § 2MUM ‘9T
OFU sopRinsy ap ogdnpal Iow Bu ogdnpar op 406 | ozeqiveurdazeqieoxg SOpISe 7 BSIEUE-VIOW] | IPIUNRS ‘NS O[IISED
(06°0=d
10 1= erp/Bm
poY anb somjouag
STEUI NOMSoUT 0T6-L06 9
opl B1p/AW 009 "BIp/dut 'LE ‘9107 108 [0man
009 2 00F “00Z ‘sas0(] [P T 2MZ188 195U0
{10°0=d -perued 107 Adviatp wo
¢ 1= vip/Bm ‘1eaog visdayda -PpE SB 9PIIEs0dY] 3o
00z anb oAnaze oo SOMpR Ws soyuarond 5190730 950¢I 1819 L
STRW t0] vIp/AuI Opp 595110 op ojonuo)) | suman(pe eprursooe’] §S81 Woa MO aSIBUR-RAN | TAUD A W (LU
Pee010 an
(1) 910T A 3845
9SBO¥IRCT SUBID0D
PO 91} UL $8LodINo
*00S1I JoTewt O RILIOT BT
o guasarde owoxdies [euaduon
SONPIAIPUT ZOFE tAouendard ug
"sogduuIo T ‘BideIajoucIn Asdaqds Jo waungay
OP $O9SLE SAIOUI 50 wo ogde)sad g ajuremp (osyug Adezstouopy
wrenssod vuSinows] "galorew suywgduoo soanjdayrdanue ~maw gaed sraaydare B 18 D uosyoef
2 WERORIPDAST | SIEI0J SaQdeurICI[BIN SOOBULIT] O 1E) s0pmise 0% osTIPUR-TIaJA] | ¥ AOIWIOE] 'f TOISIM
‘sepezi[erouasd
SASLID 102 sojusiond
w9 “[ejigLeqomua)
o ojewendo) TIP110Ca0 €9} L10T
‘gurdazenreqIes snb ‘OB SRZIOPURT ADY 18K oseqelRC]
Joyow 10] oypodies sode 9suo eotad (sar8ot0 QUEBITOOY) "BIBP
$51200] op odwa *sosaur 196°LT op 1210) juedioryed enprampul
$0STI0 Wod sayusfoed 71 2 9 10d sastI0 Um ap) SOnpIAIPUL Jo s1sAppuR-pjm
wo ‘emdmowey | op opsSIWS IInbpe 16E°Z 1 op oyoa)sap yiomyau 7 :Asdonida

2 vmdoarzuieqie)

ered oduwe) :e10BI15

mn souall Of2d

103 AdeIatiomow




ae

[A I T

{g107 Smg [omapN

Foi1g yoporddy

poseg-20uUapIAyg

*SOUR ‘[#20y eisdaqido woo uy iAsdopidyg

21 < souaroud vred "$25119 8p eroupnbayy sojatard we 0FeA I0] UOH RTINS SAIIN

O0lguSq 10 SNA BU 9406 3P OpSNPAY | OAISU OP ORSEINWLSEH SOpmMSa 8¢ ISTPUB-BIW] sndep, "y HoPMD

“(vrougnbay me op POET

ogoenmnsa op odiig) -167T:T1 16 10T

groudsip 9 ogpmbnor 184G AION PID

'SOSIIAPE 5011835 ‘osuodsel omon pue

sioyoeied Siyes

‘SUONISIITISY "$0510APE §0Y10J 891AAP UD2M]SG

sEOUIIAIIP SANOY uoneiaLoo (Asdanda

OpU ‘SBAURLID WF "%SL ‘0013muaro JI0] JustuRan

op §95LI0 ap opdnpay] | NO O[O OJIRUITIET TOTR{NUILS SATON

"SOJINPE WIS BATIA]D B SBLIFIRIjaI 51800 sndea Jo sieA[pus

STEH 9 BIDUgnboI) %08 sostio paed ofea SBUBLID 2 SOYNPY -BJAN T8 10 € 1eum],

m[2 op opdu|numsy | Op $9SLI0 ap Opupay] | 0AldU ap opdeumsy it i OSTIFUB-WIOINL | [ AYSUBIIA 'S TURYD
erxeie o gidoydrp

“eIjuo) “Bosnpu BPIA Op
‘were] swdmowe] | opepienb Bu soyagy

W00 Soperoosse 606100 D

S0SIADE SOJUAAS SO | ropdrudoo vu sopayH 1(0) 9107 AN 1848

asuqeERRC] SUBN[00))

"11°1 10 opmso ‘SOSIDAPER SONSJH *£sdanda erned

Op BpEmAITY O JuesIsal-grup 103

‘oprise op epies | -ogaoe(d X seugjeIel (seduerio o soymps) uo-ppe autdthoute]

0R°1 s1e00] sersdarrda soyaroed 27¢ 1 'OV UosIE]

10] SastIo op opdupar | °sosuIo ap viougnbeyy | svu syueanipe videis) ‘T 0OUBIGATIE ]

B 9506 ered I O BU ORIMPaI 3p 0406 outoa vmdnoms | sOpMIsa 71 asTuUe-BISN ‘S WIOUYRIBINEY]
erdodip 9 erougjouos
“BOSTEU ‘SEINJUO]

‘eB1py] ‘eXEIR 820700

$OSIDAPER SO (119107 A9 1948

aseqeie(] SURIO0))




1S0SI0ADE SONATH

‘v ‘opmsa
op epres ed W

B Al h )
op ogsstutal eied 31

*S0SIOAPE SOTIOJ T

‘oprisa Op Bples

“SAS110 AP ORESIUSY

SBUBIIDS 61 B [

-oqaoeld X prrzIEIIal

L1F100C0

((2) 10T AU 1848
A5BQEIB( SUBII0)
*Ksdaqda jenaed
Jue)ssot-BnIp xoy

*LG°T :s0s10 1eony ersdoqnda sourdionied O] uo-ppe sjewesndor
op erougnbaiy eu 9406 ‘$95112 op Brougnboyy vu ojuean(pe erdeio) T8 19 § usteyi(g
ap ogdnpal vied Yy BU 9406 9P opinpay owos pyeuendo], sOpmsd 11 osITRUR-IIIN ‘N aner ¢l uearng
Jowny ot §0yayg
BplA 3p
"BOSNPU 2 BIA[EJ00 ‘Top | spepipenb wu soyayy
*e1saysated ‘vroudsip
*ass0) ‘ogpmbnor | -opdrudoo vu soayy
‘SOSIOAPY SOVIOJFY 9682000 (P S10T
*SOSIOADE SOJI0YH ASY] 18AQ esugRIEQ
‘9¢°7 0ptysa op epleg SBUBWISS )7 B 71 AUBAIO0)) *SAIMZIDE
"OpMss op BpJes [enaed J0f HONRMWNS
‘€41 sasr ‘BLIgYeIIaT ot sndep
op eougnbal] BU 9408 *SHSHID ap vlougnboaly 1eaoy visdaqida wod soqzdronred 6Eir ‘(e 19 f UOISOM
ap ogdnpar ered YO BU ORdNPaI 9 9405 sopstoed mo gNA sopniss § asTpue-BdN | Aq3nRT FNL oduBIgouR]
"SOJINIQA 3 BINLO)
‘gasnyu ‘grdofdip
‘ogdenaprooam
1SOSIBADER SOHATH
'88°1 :opmsa
op upies vied ¥O "SOSIPAPE SOYRIH
uIp/3 009 B 00T 1880000 (9) §102
‘06 T :SOSLID "0pnysa Op epreg ASY 184S osegRIRC]
ap ogsstural v1ed YO ‘ogooe[d x eupjegel | LT ermwmixi asipuy auenyooy) “Asdondo
'SOSLID 9P ORSSIIY Teoe] visdarids ered Joy Adesor
‘(oqaoeld wod sajustond sapuoroed 11€71 Ho-ppe apruiesooe]
R} OL°T :ondnpax ‘895112 9p vroupnbaly o earunpe vrdes B0 IV ACTON Y
op %405 ered YO Bl 0405 9P opdupay U0 BPTINESOOET] UOH € osTIPuR-BlOIN | ETIERYOUS ‘[ UOISam




‘SRIMU0]) SOSINADPE
SOJI0J0 WEIdAT 9401 >

6E€£79 8TH10T

8y SHNIT SND 'MITADI
£-1 op ogst onEuIsisAs
od opm3as ‘ojoq e :snondaqida
wo T3 GG styeis 10J aeordiea
"ORSTYUL AP 1ZBD1}0 STRUI 050(T snousoatoxdiza
S0)[E SIBWI S3OIPU] 119 oprognm
owsaur ‘eUyendsal ‘So)mpB soyojoed 093 Jo Kayes pue AouoLyye
2 IBINOSEAOTPIBD o anb sBAIELID Wa 710V $qlaz
apepIIqeIsfo) sog | Joyow 10f wjsodsay ‘95110 op opssardng | "HS ot A ojpoId[BA SOPISD O OS[JEUB-BIOM T IO 4 eyuLIT,
6'8 -
(10000°0>d
tp6°g-) visdoqida
WS §OISY NN
ap sou[y uta anb
oxtrq steut odtordjea 9EZ010aD
OpIoE 07 SBIS0dxa :(01) 10T A0 1848
sedueLd 9p IO a5BqQUIR( SUBI]D0)
"SOUIN B "PITD 1]} U S&UOMNo
SOOSLI WazZeX Waque) (b0°0=d [esmdorsasponau
sepe[onuod opu { ‘ggts -) visdorrds mres ‘opbwmsad :Aotrendard
sostio s1od *opdejseB | seraymiu ap sOUY X eU pmdinoure] u Asdanida
semp oondspidanue | YNIIHZVINV VD 9 vurdozetueqivd J0] JUSUNEAIT,
ojusurelel) ndss g smsodxs spdusio "12qo18 oanmBoo ‘ootordiea opiop soanoadsoxd T8 15 N qepy
W2ASP SILL[NIA SBp 0X18q STEW [0 ojuaureuoaL] | “eujoys) g ogdisodyiy SOPNISS 27 osTIFUR-HAIA] | “r HoIsoM Y As[itoig
‘osad
ap vpIad ‘oyuomesuad
4P SApEpI[eTEIONs
“BIoug[owos
‘sp1sojsated
‘pIoUpIOUOS
“aB1pe] ‘semiuo}
‘opdunuasuod

ap SapepNOYIp ‘BIXE)e




j

anb oapsye stew ‘189 4L Op SWIOIPUS "TSIP[I]D UT QWOIPOAG
‘O2LMULS o OS-IOLEOW 10V BU “BUIDBQUSIA D 159 JO JustIReT
[BITEE FL1LOV 9P 05 STBIO SaPTOIRNSOIHO0) ot Joj auouLoy
a ‘sasop op sounFag IOV 9p sasop # sopeeduIos o1doIjoonI000UAIpY
© ojusnb SoJUNSISUOD Bje oyuunb seanaje ‘souIsedss ‘sasop sey[e 67 OOSEUB "M
oonod sope(T | 0B ops sosop SEXINE SOP ORSSTWAY 9 Sexmeq w2 IOV SOPNISD 1 SIPe-UIA | wre “YN JJoTTumys
6-ESHT
118 ‘€107 A8cromapN
"ABoromapn
Jo Awspeoy
UsoLrY
-grsdarida aU} JO SSHWILIONNG
WG SOInpe W mowdorsang
loumiy p Soulosuen SOIUPE 1€ AUIOPILDY
op BIOUOIN aus jo yodar
mmnsen :Asdb[ida Jo jonnean
"OpiIPDI 5P %408 =XOUUD'T 2P DUIQIPUS QL[] 10] UQIIBINUS
WOD 0466 (KO | "Joumy op $0WolsuB) Wod Frduwelld £ dAzau nidea
ap eIoqap ojepdn sutfopmS
“BOSLID 'SIBO0J SAsLO WOD B BpEZIRLUE PHSRO-HOUSPIAT
op opbnpatep oznc | csostio op wiowphboxy | sotm 21 ap sTeur Moo o yeooy visdaqtda Te 8 £ IMRYYIng ‘qg
aam o456 ered oy | BU 0406 op egdnpayy sojuaroud W §NA Woo SO 0Ly OSTYUR-BIOA | SSOID) ‘PEE 1T SILON
‘ogboajur
0 BIGI)SY “Emuo)
‘opdp)Be “eloumIoUos
'SOSIOADE SOMRJH
7966
"(10000°0>d) "0qaouid X sas11 112 10T 1osoman]
7Ly 'SOSH3 op sodr sordmymut urp 1 sadA) anzras
op opsstmsl eied WO "SOSIBADE SOV OO ‘SELIRPUMOdS 0 apdpmu jo &sdapids
"SQIBE O)EW sponpdotpy sersdayids ut Adeiai)y aanjounipe
urero] (odugng ysou ‘(10000° 0> "§9STI0 AP ORSSIIOY woo spdusro 5 UE 58 WEIS0BIHoAS]
s ermadoiaoquon g¢'¢ oqaoerd gojnpe wa eanunfpe Jo S[uIn pafjonuod
‘eruadoonal) sogs X sasup op opdnpar | 'sasuro op vrougnbhaly videis) owos ~PAZIWIOPUTY T8 12
SOSISADE SOIOJH ap 9,05 ered Yo BU940¢ 9P 0BINpaY | INVIHOVALLATT UOH €1 asipue-tio | T X ‘K oM ‘A Sued
"aAn] opsusjodng

a eruadoygoquuo)




00IRONSED

(g0'0=d (1=
07 I0) DaH 85001301s100MAN $6-6881 801
ou srezodwiaq seytod stew 107 s9y Asdoprdg
WOD SIWN0B] - ‘ovreonsto | MY oo soyuatowd op *SIS00I20NSAD0MAU
‘W000=d L9’ op ogdezieoo] |  so[onbe sopriedwion snyd sisoJaos
NMO) IJI op eolssg[o op OLIISTaL] UIBI0] SOPBYOY Tedweoodduy yim
BULIOJ BUMIUT pajeroosse Asdopdo
“FI] & IUSTIES epurs Was SapLIow - ‘TeIoLISNI Y ‘Tedweoodiy aqo[ Tezodwoe) [e1satm
TIO ‘OJUATITAJOAUISIP (500°0=d as0laj080 o [zrodwa) JO sosusRIED)
0 ered JNURIOD | 64T 1 O) SIOYINIA - “1d1 p 2LIOISIET 0qot op ersdodo T8 18 7T By
‘I0pBOIRUION ura sojusnbaiy seur wod saymstosd op ~HOUOTM "L OOSTaA
um Jos opod DON | weso} QDN SIEW 117 ‘orompn) | o018 ojumeurzeIy, soquaroed 161 A[ONU0-05E) NN unfoterg
oo
£20I2AIISQD) sopw)hsay SOUAYsAT jogdudarang EI)SOWY afuIsIq BRUYIJOY
E3UA0p & 21408 S|BUNIEN SOPEP — SOPEUOIIAAS OPNISH 7 POqE],
“jeyuaw
ogsnyuod 9 odssued
'SOSIIAPE SONAJEL zosLoo aD (D €107
"SOSIOAPR SOJAJT] ADY WAS osBQRIN(]
"6i°T ropmsa supmooyy ‘Asdaquds
op epres ged 3 ‘OpTYSD Op BprEg “SELIPIRIIAT SOSLI0 Tented Atoom1pa1
vivd oqoonid x erp/8ur saquoatond L I0j urneqediA
'8§°Z 1508110 ‘Sastio 0009 2 0001 anua e 18 “If WoNnyy ‘[
ap ogdnper wred ¥y ap ogdnpal e40¢ S3S0P BUInegeIIA sopmse 11 asteue-elopy | anndep Y Sulunusyy
"(opsuayadmy
2 osad ap oyued
‘Burgsny) ap QUIOIPULS
‘opdoaul ‘[BIqaIa0
BjONE “CURTURIOEIUL
gIderIowoy) SOLIPs
SOSIOADE SONIOJ0 INIAD ‘sowrsedse
vred sopuzuosard ap oustuEel) .
OFS oouuLIZ] on UL Eqeda PSepPL LY “€10T

op sopider sosmy)

2 SapIoIANSO1I0D

JSN)CORULIEY ] Iy




{14

ap opdejndod v

%L8 ‘Ing
%06 :9159pNg

ou ersdopids gp
Bpewse vrougreassd)

Tisesel

182 :(1 "1dd01S)

piseIg ou eisdafida %498 81S80)-0N[UN) opdemndod "oIaIseIg ou ersdaqida woo ¥1 107 Ny
WO SONPIAIPUL %8 to1sapIoN | ep %41 op eanjeumnse oweaony ojad | sowmeroed op oneidoy 1dy -ded ssouderp
Jod sopwuaipe 0406 910N op18oy Bmn 8 ogderar 1iserg ou wisdoqido Jo sis&[eue woxy
sewoqoxd wa oursaery ofed woo sojuaroed | opneg BP OLIMISIUIA ydisur map iAsdoqida
SBIOIEMW SOP | "o4/8 op oonsoudeip sopusisse sojuaroed S0P BHIAQOY Op sopep 9p HOHI oo18ojorurapide ur ded jusuneasy,
i 9 oonsoudwmp drn | dpS wm oprumss 104 op woBessin] ap BAnRIINSE | Op 0SUD)) OB TINSUOD) ojuamuead | D MeUeD ‘W]

SOIOqBJBUR %} T

SOIUSPUIOSap

-OIIB 94L°89

SUBWIOY 95.°CE

(0001/9°S ‘eane

ersdayrds) sajumiqey
0001/8°L e1oUgRAdI] 1'S€ "910T 19§ [0IDN
[ usoLyy "Apmg
"SIBJUSTURPULY OFS sONpE §o1 reoiojoninoprds
apNES op SSQHIPLOD SEOURIID g/, Uy iuordax
svoq 9 opduonpy UBQMNLOS UBL[IZBIE]
-gisdarda s ur Asdoqido jo
[ISB1f] Op BURQINTLSS ap saropepod ‘o13p[0mau TN 20UAEASL] T8 1P N
op1Za1 wa eougrvAsid 002 SOPRILNUAPI eredarido mioo | opdereae o safomnT ‘sordngf sop vimg oor8orormspida ot | wBoamaly swdeg ‘gr
9p OpPN}Se OIBINLL] weio] [pz | senarord 1eoynuap] op olguonson) | op sejueilqeq ZE1'0E | swmununznecemoad | maqre ‘HII Bionbig

‘soxsjdumos

"ojuswIEiRY) Of steut S0sB)
EDUIIPR B IejUsums "S3SLED Op Q[ONU0D G-F8E 7T
waed suoaof syetu “SEpe[OAUeD “apep] (107 emzIog ‘TIZeig
soyuatoed o sustoy 0P SISTID WD & ‘0IURD w Asdopda yim
2 sepidup se1dpensy | suaaof sweu sajuarond saned U soudtatpe
*SUAMOY WD JOTEIA ‘oondapdanue “TOT JUSUN B2 I
‘spormgders) samdal ojuaRIEn PIIVIOOSSE 510108,]
sop opeprxarduos %209 OB BIOUIIPE ‘soue 81 « visdoida ‘| ensed ‘W
g JuTwIC] | topsope ogu ap 20rpu] -OFU 2P 20IPU] "[RUOIOBAISSO0) o sojuatord ¢gE TeSIaASHEY) OPWISH | BSTOE 8D ‘W) LRI,

T Bp oHgjstuay

ou sajuanbalj stemm

spusmeAnRoy TS




‘OIAISBIF
ouIA0D © Blud
feaIstam 9 ersdaqida
mos saparond ‘(psergy




Classificagdo Operacional dos Tipos de Crises Epilépticas pela International
L eague Against Epilepsy: documento da posicdo da Comiss&o da ILAE de
Classificagédo e Terminologia

Robert S. Fisher, J. Helen Cross, Jacqueline A. French, Norimichi Higurashi,
Edouard Hirsch, Floor E. Jansen, Lieven Lagae, Solomon L. Moshé, Jukka Peltola,
Eliane Roulet Perez, Ingrid E. Sheffer e Sameer M. Zuberi

Nota: No presente texto, procuramos traduzir a nova nomenclatura da International
League Against Epilepsy (ILAE) para a lingua portuguesa, o que possibilitara seu
uso de forma padronizada no Brasil. Entendemos que qualquer tradugdo apresenta
dificuldades e limitagdes inerentes a versao da lingua original para uma outra lingua.
Alguns termos definidos pela [LAE sao de dificil fradugio para o portugués e seu
sentido pode ndo ser exatamente o mesmo. O usc da terminologia aqui sugerida em
quaisquer publicaces deve citar o artigo original publicado pela ILAE na revista
Epilepsia. A referéncia para o artigo criginal segue abaixo:

Fisher RS, Crass JH, French JA, Higurashi N, Hirsch E, Jansen FE, Lagae L, Moshé
SL, Peltola J, Roulet Perez E, Scheffer IE, Zuberi SM. Operational classification of
seizure fypes by the Iniernational League Against Epilepsy: Position Paper of the
ILAE Commission for Classification and Terminology. Epilepsia. 2017 Mar 8 (ainda
on line).
Elza Mércia Yacubian, Lécio Figueira Pinto, Marcia Morita e Mirian Fabfola SG
Mendes
pela Comissdo de Consenso da liga Brasileira de Epilepsia.

SUMARIO

A llLAE apresenta uma classificag@o operacional revisada dos tipos de crises
epilépticas. O objetivo de {ai reviséo é reconhecer que alguns tipos de crises
epilépticas podem apresentar inicio tanto focal quanto generalizado, permitir a
classificagdo mesmo quando o inicio n&o foi observado, incluir alguns tipos de crises
epilépticas ndo contempladas na classificacéio anterior e adotar termos mais claros.
Como o conhecimento atual € insuficiente para formar uma classificacdo com bases
cientificas, a Classificagdo de 2017 é operacional (pratica) e baseada na
Classificagdo de 1981, estendida em 2010. Alteracfes incluem o seguinte: (1)




“Parciais” fornam-se focais; (2) percepgéo foi usada como classificador das crises
focais; (3) Os termos discognitivo, parcial simples, parcial complexa, psiquica e
secundariamente generalizadas foram eliminados; (4) novos tipos de crises focais
incluem automatismos, parada comportamental, hipercinéticas, autondmicas,
cognitivas e emocionais; (5) Crises aténicas, clénicas, espasmos epilépticos,
mioclénicas e tdnicas podem ser de tanto de inicio focal quanto generalizado; (6) O
termo crises focais evoluindo para tdnico-clénica bilateral substitui crise
secundariamente generalizada; (7) novos tipos de crise generalizada sfo auséncia
com mioclonias palpebrais, auséncia miccldénica, mioclono-atdnica, mioclono-ténico-
cldnica; e (8) crises de inicio desconhecido podem ter caracteristicas que ainda
assim permitem ser classificadas. A nova classificacéo nfo representa uma
mudanca fundamental, mas promove maior flexibilidade e transparéncia na

nomeacio dos tipos de crises.

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

(taxonomia)

Pontos chave

+ A |LAE construiu uma classificag@o revisada dos tipos de crises. A
classificagdo € operacional e ndo baseada em mecanismos fundamentais.

» Razdes para revisdo incluem clareza na nomenclatura, possibilidade de
classificar alguné tipos de crises tanto como focal ou generalizada e ainda,
classificar quando o inicio & desconhecido.

o Crises sdo divididas em crises de inicio focal, generalizado, desconhecido,
com subcategorias de crises motoras, ndo motoras, com ou sem

comprometimento da percepgéo para as crises de inicio focal.
INTRODUGAO

A ILAE, através da Comissao de Classificagéo e Terminologia, desenvolveu
uma classificag&o operacional de crises epilépticas e epilepsia. Seguindo a
reorganizacgéo proposta em 2010%2, foram discutidos maiores esclarecimentos e
solicitados comentarios da comunidade. Uma area que exigiu maior elucidagéo foi a
organizagéo dos tipos de crises epilépticas. Uma Forga Tarefa de Classificagao dos
Tipos de Crises Epilépticas foi estabelecida em 2015 para preparar recomendagdes



de classificag&o dos tipos de crises epilépticas, que foram resumidas nesse
documento. Um documento anexo guia o uso dessa classificagao.

Descrigdes dos tipos de crises epilépticas remontam a pelo menos a época
de Hipdcrates, Gastaut 3* propds uma classificagio moderna em 1964, Varias
estruturas basicas para a classificagdo das crises epilépticas podem ser
consideradas. Manifestagdes de algumas crises epilépticas sdo idade-especificas e
dependem da maturagéo cerebral. Classificagdes prévias foram baseadas na
anatomia, e listaram crises temporais, frontais, parietais, occipitais, diencefalicas ou
do tronco encefalico. Pesquisas modernas mudaram nossa viséo dos mecanismos
fisiopatologicos envolvidos e tem mostrado que a epilepsia é uma doenga de redes
neurais e ndo somente um sintomna de anormalidades cerebrais localizadas®. Dentro
de uma perspectiva de redes, as crises epilépticas podem ariginar-se de redes
neocorticais, tAlamo-corticais, limbicas ou do {ronco encefalico. Apesar de nossa
compreenséo das redes neurais envolvidas nas crises epilépticas estar evoluindo
rapidamente ®, ndo é ainda suficiente para servir de base para sua classificacdo. Em
1981 uma Comissao da ILAE, liderada por Dreifuss e Penry 7 avaliou centenas de
registros de video-EEG para desenvolver recomendagbes que dividiram as crises
epilépticas entre as de inicio parcial e generalizado, crises parciais simples e
complexas e varios tipos especificos de crises generalizadas. Essa classificagéo
ainda é amplamente utilizada nos dias de hoje, com revisdes na terminologia e
classificagio das crises e epilepsia pela ILAE %% e com sugestdes, modificacdes e
criticas por outros %24, Nés optamos por ndo desenvolver uma classificagéo
baseada somente na observacdo do comportamento — mas uma que refletisse a
pratica clinica; assim, a classificagio de 2017 ¢é interpretativa, permitindo o uso de
informacdes adicionais para classificar os tipos de crises epilépticas.

A intencdo dos trabalhos nas reclassificagbes de 2001 2 e 2006 **foi
identificar entidades diagnésticas Uinicas com implicagbes etiologicas, terapéuticas e
prognésticas para que, quando um diagnéstico sindrémico nio pudesse ser feito,
entdo o prognostico e o tratamento poderiam se basear no tipo de crise. Tal
classificac&o permitiria agrupamentos de coortes de pacientes razoavelmente
homogéneos para descoberta de etiologias, incluindo fatores genéticos, pesquisa de
mecanismos fundamentais, circuitos envolvidos e testes clinicos. A Forca Tarefa da
ILAE de Classificag@o dos Tipos de Crises Epilépticas (agora chamada de “Forca
Tarefa”) escolheu utilizar a frase “Classificagao Operacional”) porque é impossivel
neste momento basear uma classificagéo totalmente nos conhecimentos cientificos
da epilepsia. Na auséncia de uma classificag@o totalmente cientifica, a Forga Tarefa



escolheu utilizar a organizag&o basica iniciada em 1981 e subsequentemente
modificada 2, como ponto de partida para a classificac&o revisada operacional.

METODOS
O que é um tipo de crise?

Uma crise epiléptica é definida como “a ocorréncia transitéria de sinais efou
sintomas secundarios a atividade neuronal cerebral anormal excessiva ou sincrona”
25, A primeira tarefa do clinico é determinar se um evento tem as caracteristicas de
uma crise epiléptica e ndo de um dos muitos imitadores de crises #. O préximo
passo € a classificacdo do tipo de crise.

A Forga Tarefa operacionalmente define o tipo de crise epiléptica como um
agrupamento Util de caracteristicas de crises, com o propésito de comunicagdo no
cuidado clinico, ensino e pesquisa. A mencéo de um tipo de crise epiléptica deveria
ser imediatamente associada a uma entidade especifica, embora as vezes com
subcategorias e variagdes sobre o tema. Escolhas devem ser feitas pelas partes
interessadas para destacar o agrupamento de caracteristicas de crises que sera (til
para propdsitos especificos. Essas partes interessadas incluem pacientes,
familiares, médicos, pesquisadores, epidemiologistas, educadores médicos,
seguradoras, agéncias de regulagao, grupos de defesa de pacientes e jornalistas da
area médica. Agrupamentcs operacionais (praticos) podem ser derivados de grupos
com interesses especificos. Um farmacologista, por exemplo, pode escolher agrupar
as crises pela eficécia das medicagdes. Um pesquisador fazendo um estudo clinico
pode considerar crises como incapacitantes ou ndo-incapacitantes. Um cirurgido
pode agrupar pela anatomia para predizer a elegibilidade para cirurgia e o provavel
sucesso do fratamento cirdrgico. Um clinico trabalhando na terapia intensiva com
pacienies predominantemente inconscientes pode agrupar crises em parte pelo
padréo eletrografico?. O principal objetivo dessa classificagéo é fornecer uma
estrutura de comunicag&o para uso ¢linico. Tipos de crises epilépticas séo
relevantes para a pratica clinica em humanos; por outro lado sabe-se que tipos de
crises em outras espécies, experimentais ou naturais, podem néo ser reproduzidas
na classificagdo proposta. Um objetivo foi tornar a classificagdo compreensivel para
pacientes e familiares e amplamente aplicavel a todas as idades, inclusive neonatos.
A Comisséo da ILAE de Classificag@o e Terminologia reconhece que crises
epilépticas no neonato podem ter manifestagbes motoras, assim como pouca ou
nenhuma manifestagio comportamental. Uma Forga Tarefa separada de Crises

Neonatais esta trabalhando para o desenvolvimento de uma classificagdo de crises

neonatais. A classificago de crises epilépticas de 2017 ndo € uma classificacdo de




padrdes eletroencefalograficos ictais ou subclinicos. O principio que guia a Forga
Tarefa dos Tipos de Crises Epilépticas & uma citagio de Albeit Einstein: “Tome as

coisas o mais simples possivel, mas ndo seja simplisia”,

MOTIVACAO PARA MUDANGA

Adaptagdo a uma nova terminolegia pode ser trabalhosa e necessitar ser
motivada por uma razdo para a mudanca. A Classificagdo dos tipos de crises
epilépticas é importante por varias razdes. Primeiro, a classificagdo torna-se um
instrumento pratico de comunicagéo mundial entre médicos que cuidam de
pacientes com epilepsia. Segundo, a classificagio permite agrupar pacientes para
tratamento. Algumas agéncias regulatorias aprovam farmacos ou dispositivos
indicados para tipos especificos de crise epiléptica. Uma nova classificag&o poderia
elegantemente direcionar as indicagtes de farmacos ou uso de dispositivos
existentes. Terceiro, agrupar tipos de crises pode levar a uma associagao Util entre
sindromes especificas ou etiologias, por exemplo, ao percebermos a associagdo
entre crises gelasticas e hamartomas hipotalamicos ou espasmos epilépticos e
esclerose tuberosa. Quarto, a classificagdo permite que pesquisadores direcionem
mais seus estudos nos mecanismos de diferentes tipos de crises epilépticas. Quinto,
a classificag&o proporciona palavras aos pacientes para descrever sua doenga.
Motivacbes para revisar a Classificacao de Crises de 1981 estéo listadas abaixo.

1. Alguns tipos de crises epilépticas, por exemplo, crise tdnicas ou espasmos
epilepticos, podem fer inicio focal ou generalizado.

2. Falta de conhecimento sobre o inicio tornava uma crise inclassificavel e dificil
de discutir no sistema de 1981.

3. Descrigbes retrospectivas de crises epilépticas frequentemente néo
especificam o nivel de consciéncia e o comprometimento da percepgio, os
quais, apesar de central em muitas crises, € um conceito complicado.

4. Alguns termos de uso corrente n3o t&m nivels suficientes de aceitagéo ou
entendimento ptiblico, como “psiquica”, “parcial’, “parcial simples”, “parcial
complexa” e “discognitiva”.

5. Alguns tipos importantes de crises nao foram incluidos.




RESULTADOS
CLASSIFICACAO DOS TIPOS DE CRISES EPILEPTICAS

A figura 1 retrata a classificagio basica das crises epilépticas e a figura 2 a
classificagdo expandida. As duas representam a mesma classificagdo, com a
supresséo das subcategorias para formar a vers&o basica. O uso de uma ou outra
depende do nivel de detalhes desejado. Variagbes sobre o tema de crises
epilépticas individuais podem ser acrescidas para tipos de crises focais de acordo
com o grau de percepgao.

Classificag80 dos Tipos de Crises da ILAE 2017 *
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Figura 1. Classificag@o operacional basica da ILAE 2017 para os tipos de crises epilépticas. !
Definices, outros tipos de crises e descritores estao listades no artigo e no glossério de
termos que acompanha este artigo. 2 Por informagéo inadequada ou impossibilidade de

inserir nas outras categorias.

ESTRUTURA DA CLASSIFICAGAO



Classificacdo dos Tipos de Crises da ILAE 20172

[’iﬁfﬁfﬁ”fwﬁﬁf@w ;F ]

g”m’nim-d erelbnTe Bilataratog
o s, W

Figura 2. Classificacdo operacional expandida da ILAE 2017 para os tipos de crises
epilépticas. Os esclarecimentos seguintes devem guiar a escolha do tipo de crise. Para
crises focals, a especificagio do nivel de percepgéo é opcional. Percepgéo mantida significa
que a pessoa esta ciente de si e do meio ambiente durante a crise, mesmo se estiver imével.
Uma crise focal perceptiva corresponde ao termo anterior crise parcial simples. Uma crise
focal disperceptiva ou com comprometimento da percepgéo corresponde ao termo anterior
crise parcial complexa, e o comprometimento da percepgo em qualquer parte da crise
obriga a utilizago da denominagéo crise focal disperceptiva. Abaixo, ha a opgéo de
ulteriormente classificar as crises focais perceptivas e disperceptivas em sintomas motores e
nao 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 meng&o & percepgéo quando esta percepgéo ndo e
aplicavel ou é desconhecida e entao deve-se diretamente classificar a crise pelas
caracteristicas motoras ou né&o motoras. Em crises aténicas e espasmos epilépticos
usttalmente néo se especifica a percepgao. Crises cognitivas implicam em comprometimento
da linguagem ou outros dominios cognitivos ou em caracteristicas positivas tais como déja
vu, alucinagdes, ilusdes ou distorgdes da percepgéo. Crises emocionais envolvem
ansiedade, medo, alegria, outras emogdes, ou aparecimento de afeto serm emogdes
subjetivas. Uma auséncia & atipica por apresentar inicio e término gradativos ou alteragdes
no ténus corporal acompanhados de complexos de onda aguda-onda lenta no EEG. Uma
crise pode ser n&o classificada por informago inadequada ou incapacidade de coloca-la em
outras categorias. ! Definicbes, outros tipos de crises e descritores s&o listados no artigo e
glossério de termos que acompanha este artigo. 2 Grau de percepgéo usualmente ndo e
especificado. 3 Por informagé&o inadequada ou incapacidade de inser¢&o em outras
categorias. Em vermelho estéo representadas categorias novas de crises. (modificado do
texto original)

O esquema da classificacéo € colunar, mas n&o hierarquico (significando que
niveis podem ser ignorados), portanio as setas foram intencionalmente omitidas. A
classificagio de crises epilépticas comeca com a determinagéo se as manifestagbes
iniciais das crises séo focais ou generalizadas. O inicio pode ser ndo observado ou
ser obscuro; nesses casos a crise epiléptica é de inicio desconhecido. As palavras



“focal “e "generalizado” no inicio do nome da crise significam crise de inicio focal ou
generalizado.

Para crises focais, o grau de percepg¢do opcionalmente pode ser incluido no
tipo de crise. Percep¢do & apenas uma caracteristica potencialmente importante da
crise, mas a percepcéo tem importéancia pratica suficiente para justificar seu uso
como classificador de crise. Percepgao preservada significa que a pessoa esta
consciente de si e do ambiente durante uma crise, mesmo que imével, Uma crise
focal perceptiva (com ou sem outros classificadores subsequentes), corresponde ao
prévio termo “crise parcial simples”. Uma crise com percepgao comprometida (com
ou sem outros classificadores) corresponde ao termo prévio “crise parcial complexa”.
Percepgdo comprometida durante qualquer parte da crise torna a crise focal
disperceptiva. Além disso, crises focais também s3o subagrupadas naquelas com
sintomas e sinais motores e ndo motores no inicio da crise. Se ambos, sinais
motores e ndo moteres, astéo presentes no inicio da crise, os sinais motores irdo
geralmente dominar, a menos que sintomas e sinais ndo motores {em geral
sensoriais) sejam proeminentes.

Crises focais perceptivas ou disperceptivas opcionalmente podem ser
também caracterizadas por um dos sintomas listados de inicio motor ou n&o motor,
refletindo o primeiro sinal ou sintoma mais proeminente da crise epiléptica, por
exemplo, crise focal disperceptiva com automatismos. Crises epilépticas devem ser
classificadas pela caracteristica de inicio motor ou ndo motor proeminente mais
precoce, exceto na crise focal com parada comportamental na qual a interrupgao de
atividade ¢ a caracteristica dominante durante toda a crise, e qualquer
comprometimento significante da percep¢do durante o curso da crise leva a crise
focal a ser classificada como tendo percepcdo comprometida.

A classificagdo de acordo com o inicic da crise tem uma base anatémica, enquanto
a classificagéo pelo nivel de percepgdo tem uma base comportamental, justificada
pela importéncia pratica do comprometimento da percepgio. Ambos os métodos de
classificacéo sdo disponiveis e podem ser usados concomitantemente. Breve
parada comportamental no inicio de uma crise frequentemente & imperceptivel, e
assim ndo deve ser usada como classificador a menos que seja a caracteristica
dominante durante toda a crise. O critério de classificagéo (anatémico) mais precoce
nao sera necessariamente a caracteristica comportamental mais significante da
crise. Por exemplo, uma crise pode comegar com medo e progredir para atividade
focal clénica vigorosa resultando em queda. Essa crise ainda seria uma crise focal
emocional {com ou sem alteragdo de percepgéo), mas uma descrigéo das
caracteristicas subsequentes sob a forma de um texto livre poderia ser muito Util.



O denominac¢io crise focal pode omitir a meng¢do de percepgao quando a
percepcdo néo for aplicavel ou for desconhecida; dessa forma, a crise devera ser
classificada diretamente pelas caracteristicas de inicio motor ou inicio ndo motor. Os
termos inicio motor e inicio ndo motor também podem ser omitidos quando um
terimo subsequenie gera um nome de crise inequivoco.

A classificagdo de uma crise individual pode parar a qualquer nivel: uma
crise de “inicio focal” ou “infcio generalizado”, sem outras elaboragdes, ou uma “crise
focal sensorial”, “crise focal motora”, “crise focal ténica” ou “crise focal com
automatismos”, e assim por diante. Descritores adicionais s&o incentivados, e seu
uso dependera da experiéncia e objetivos da pessoa que classifica a crise. Os
termos inlcio focal e inicio generalizado s8o0 para fins de agrupamento. Nenhurna
dedugéo deve ser feita de que cada tipo“de crise exista em ambos os grupos; a
inclusdo de crises de auséncia na categoria de inicio generalizado que n&o implica
na existéncia de crises de “auséncias focais”.

Quando a primazia de um versus outro sintoma ou sinal chave é incerto, a
crise epiléptica pode ser classificada no nivel acima do termo questionavel, com uso
de descritores adicionais da semiologia da crise relevantes para a crise individual.
Quaisquer sinais ou sinfomas de crises, termos descritores sugeridos no Manual de
Instrugdo que acompanha este texto ou descrigdes em texto livre podem ser
opcionalmente anexadas as descri¢cbes do tipo de crise, sem alterar contudo o tipo
de crise.

O tipo de crise “focal evoluindo para tonico-cldnica bilateral” € um tipo
especial de crise, que corresponde ao fermo de 1981 “crise parcial com
generalizagao secundaria”. Inicio focal evoluindo para ténico-clénica bilateral reflete
um padrdo de propagacao da crise, mais do que um tipo unitario de crise epiléptica,
mas € uma apresentagio {do comum ¢ importante que a categorizagdo separada fol
continuada. O termo “evoluindo para ténico-cldnica bilateral® em vez de
“secundariamente generalizada” foi usado para distinguir uma crise de inicio focal da
crise de inicio generalizado. O termo “bilateral” é usado para padrdes de propagagéo
e “generalizado” para crises epilépticas que envolvem circuitos bilaterais desde o
Inicio.

A atividade ictal se propaga através de circuitos cerebrais, s vezes
promovendo incerteza sobre se um evento @ uma crise unitaria ou multiplas crises
comegando de diferentes circuitos (“multifocal”), Uma crise unifocal pode apresentar-
se com multiplas manifestagdes clinicas como resultado da propagagao. O clinico
devera determinar (pela observagdo da evolugdo continua ou apresentacéo

estereotipada de crise para crise) se um evento & crise Unica ou uma série de
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diferentes crises. Quando uma crise focal Unica se apresenta com uma sequéncia
de sinais e sintomas, entéo a crise epiléptica é nomeada pelo sinal ou sintoma inicial
mais proeminente, refletindo a pratica clinica usual de identificar o foco de inicio da
crise ou rede envolvida. Por exemplo, uma crise comegando com subita
incapacidade de compreender linguagem seguida por comprometimento da
percepgio e abalos clonicos no brago esquerdo poderia ser classificada como uma
“crise focal disperceptiva (inicio ndo motor) cognitiva” (progredindo para abalos
clénicos no brago esquerdo). Os termos entre parénteses s&o opcionais. O tipo de
crise formal nesse exemplo € determinado pelo inicio ndo motor cognitivo e
presenca de comprometimento da percepgdo durante qualquer ponto da crise.

Crises generalizadas s&o divididas em crises motoras e ndo motoras
{(auséncias). Outras subdivisdes sdo semelhantes aquelas da classificagio de 1981,
com a adico das crises mioclono-atdnicas, comuns na epilepsia com crises
mioclono-aténicas (sindrome de Doose %), crises mioclono-ténico-cl6nicas, comuns
ha epilepsia mioclénica juvenil %°, auséncias mioclénicas *° e crises de auséncia com
mioclonias palpebrais vistas ha sindrome descrita por Jeavons e outros ',
Manifestagbes generalizadas das crises podem ser assimétricas, tornando dificil a
distinco de crises de inicio focal. A palavra “auséncia” tem um significado comum,
mas um olhar vago ou ausente ndo & sinénimo de crise de auséncia, pois
interrupgdo da atividade também ocorre em outros tipos de crises.

A classificagdo de 2017 permite anexar um nimero limitado de qualificadores
as crises de inicio desconhecido, a fim de melhor caracterizar a crise. Crises de
inicio desconhecido podem ser referidas pela simples palavra “néo classificadas” ou
com caracteristicas adicionais, incluindo motoras, ndo motoras, ténico-clonicas,
espasmos epilépticos e parada comportamental. Um tipo de crise de inicio
desconhecido pode posteriormente ser classificada tanto como de inicio focal quanto
de inicio generalizado, mas qualquer comportamento associado (por exemplo,
tonico-clénico) a uma crise previamente “nfo classificada” pode ainda ser aplicado.
A esse respeito, o termo “inicio desconhecido” & um termo substituto — néo da

caracteristica da crise, mas do desconhecimento.

RAZOES PARA DECISOES

A terminologia para os tipos de crises epilépticas é designada para ser Util na
comunicagao de caracteristicas chave das crises e para servir como um dos

componentes para uma maior classificag@o das epilepsias, que esta sendo
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desenvolvida por uma outra Forga Tarefa de Classificagéo da ILAE. A estrutura
basica da classificagéo de crises epilépticas usada desde 1981 foi mantida.

Focal versus parcial

Em 1981, a Comissé&o rejeitou designar como “focal” uma crise que
envolveria um hemisfério inteiro, entdo o termo “parcial” foi preferido. A terminologia
de 1981 estava de alguma forma prevendo a énfase moderna em circuitos, mas
“parcial” transmite um sentido de uma parte da crise em vez da localizagdo ou

sistema anatdmico. O termo “focal” & mais compreensivel em termos de localizagio

do inicio da crise.
Focal versus generalizada
*

Em 2010 ! a ILAE definiu crise de inicio focal como “originada em circuitos
limitados a um hemisfério. Podem ser bem localizadas ou mais difusamente
distribuidas. Crises focais podem se originar em estruturas subcorticais”. Crises de
inicio generalizado foram definidas como “originadas em algum local de uma rede
neurenal com rapido envolvimento de redes disiribuidas bilateraimenie”. Classificar
uma crise como de inicio aparentemente generalizado ndo descarta um inicio focal
obscurecido por limitagdes dos nossos métodos clinicos atuais, mas é mais uma
questao de diagnostico correto que de classificac2o. Além disso, crises focais
podem rapidamente envolver circultos bilaterais, enquanto a classificagio é baseada
no inicio unilateral. Para alguns tipos de crise, por exemplo, espasmos epilépticos, a
distingéc entre inicio focal versus generalizado requer estudo cuidadoso do registro
de video-EEG ou o tipo de inicio pode ainda ser desconhecido. A distingdo entre
inicio focal e generalizado & pratica, e pode mudar com avangos na habilidade de
caracterizar o inicio das crises.

Focalidade do inicio da crise pode ser inferida pelo reconhecimento de
padroes de crises de inicio focal conhecidas, mesmo se a focalidade nao for
estritamente clara, baseada em termos do comportamento observavel. Uma crise &
focal, por exemplo, quando comega com sensacgdo de déja vu e entdo progride com
comprometimento da percepg¢ao e responsividade, estalar de labios e fricgdo de
maos por um minuto, N&o ha nada intrinsecamente “focal” na descri¢do, mas
registros de video-EEG de incontaveis crises semelhantes mostraram previamente
inicio focal. Se o tipo de epilepsia é conhecido, entéo o inicio pode ser presumido
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mesmo se néo for testemunhado; como, por exemplo, no caso de uma crise de
auséncia em uma pessoa com epilepsia mioclénica juvenil conhecida.

Clinicos tém conhecimento de que as chamadas crises generalizadas, por
exemplo, crises de auséncia com espiculas-ondas generalizadas no EEG, n&o se
manifestam igualmente em todas partes do encéfalo. A Forga Tarefa enfatiza o
conceito de bilateral, em vez de envolvimento generalizado, para algumas crises,
pois algumas crises podem ser bilaterais sem envolver fodos circuitos cerebrais. As
manifestagées bilaterais ndo sédo necessariamente simétricas. O termo “focal
evoluindo para tonico-clénico bilateral” substitui o termo “secundariamente
generalizado”. O termo “generalizado” foi mantido para crises generalizadas desde o

inicio.
Inicio desconhecido

Clinicos comumente ouvem relatos sobre crises tdnico-clénicas nas quais o
inicio néo foi presenciado. Talvez o paciente estivesse dormindo, sozinho ou os
observadores estavam muito distraidos pelas manifestagtes da crise para perceber
a presenca de caracteristicas focais. Deveria haver uma oportunidade de
provisoriamente classificar eésa crise, mesmo na auséncia de conhecimento sobre
sua origem. A Forga Tarefa permite descrigdes adicionais das crises de inicio
desconhecido quando caracteristicas-chave, como atividade ténico-¢lonica ou
parada comportamental s&o observadas durante o curso da crise. A Forga Tarefa
recomenda classificar uma crise como tendo inicio focal ou generalizado quando ha
um alto grau de confianga (por exemplo, > 80%, valor escolhido arbitrariamente e
comparavel ao erro beta aceitavel) na acurécia da determinag&o; caso contrario, a
crise deveria permanecer nao classificada até que mais informagbes estejam
disponiveis.

Pode ser impossivel classificar uma crise epiléptica, tanto por informagbes
incompletas ou pela natureza incomum da crise; nesse caso devera ser chamada de
crise ndo classificada. Categorizagdo como néo classificada deve ser feita somente
em situagdes excepcionais quando o clinico esta seguro que o evento & uma crise

mas nfo consegue evoluir na classificagio do evento.
Consciéncia e percepgao

A classificagdo de 1981 e a reviséo em 2010 %32 sugeriram uma
diferenciacéio fundamental entre crises com e sem comprometimento da
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consciéncia. Basear a classificagdo na consciéncia {(ou uma de suas fungdes
associadas) reflete uma escolha pratica, pois crises com comprometimento de
consciéncia deveriam ser abordadas de forma diferente daquelas sem
comprometimento da consciéncia, por exemplo, no que se refere a permissdo para
diregéo de veiculos em adultos ou interferéncia com aprendizado. A [LAE escolheu
manter comprometimento da consciéncia como chave na divisdo das crises focais.
Entretanto, a consciéncia é um fendmeno complexo, com componentes subjetivos e
objetivos 3. Miltiplos tipos diferentes de consciéncia tém sido descritos para as
crises ¥. Marcadores substitutos *>37 para consciéncia, em geral, compreendem
medidas de comprometimento da percepcao, responsividade, memdriae a
percepgdo de si mesmo como distinto de oufros. A classificacio de 1981
especificamente mencionou percepgio e responsividade, mas ndo meméria para o
evento.

A determinacéo retrospectiva do estado de consciéncia pode ser dificil. Um
classificador inexperiente pode assumir que uma pessoa devesse estar no chéo,
imovel, aperceptiva e arresponsiva (ou seja, “desmaiada”) para que uma crise seja
considerada comeo crise com comprometimento da consciéncia. A Forga Tarefa
adotou a percepgao como um marcador substituto relativamente simples da
consciéncia. “Percepcgéo preservada” € considerada uma abreviago para “crises
sem comprometimento da consciéncia durante o evento”, N6s utilizamos uma
defini¢do operacional de percepgio como a ciéncia de si proprio e do ambiente.
Nesse contexto, percepgao se refere ao reconhecimento dos eventos ocorridos
durante uma crise, ndo ao reconhecimento de que a crise occorreu. Em varias
linguas, “comprometimento da percepgao” se traduz como “comprometimento da
consciéncia”; nesses casos mudar a designagio de “parcial complexa” para
“comprometimento da percepgdo” enfatizara a importancia da consciéncia ao
colocar uma palavra substituta diretamente no titulo da crise. Em inglés “crise focal
perceptiva” € um termo mais curto que “crise focal sem comprometimento da
consciéncia” e possivelmente melhor entendida pelos pacientes. De uma forma
pratica, percepgdo preservada em geral inclui a presungéo que uma pessoa que
teve uma crise posteriormente podera lembrar e confirmar que manteve a percepgao
preservada; caso contrario, comprometimento da percepcéo deve ser assumida.
Excepcionalmente crises podem produzir uma amnesia epiléptica transitdria com
percepgado preservada %, mas para a classificagdo de uma crise amnéstica como
uma crise focal perceptiva seria necessario uma documentagio excepcionalmente
clara feita por observadores meticulosos. Percepgéo pode nao ser especificada caso
n&o seja possivel determina-la durante a crise.
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A responsividade pode ou n&o estar comprometida durante uma crise focal
3%, Responsividade ndo é equivalente a perceptividade ou consciéncia, pois algumas
pessoas permanecem imobilizadas e consequentemente arresponsivas durante uma
crise, mas ainda sio capazes de ohservar e recordar 0 ambiente. Adicionalmente, a
responsividade frequentemente nfo é testada durante as crises. Por essas razdes,
responsividade néo foi escolhida como caracteristica primaria para a classificagéo
das crises, contudo responsividade pode ser muito Gtil para classificar as crises
quando puder ser testada e o nivel de responsividade pode ser relevante na
determinagao do impacto promovido pela crise. O termo “discognitivo” n&o foi
utilizado na classificagéo atual como sindnimo de “parcial complexa® por falta de
clareza e comentarios negativos vindos de profissionais e do publico.

Percepgéo néo é classificador para crises de inicio generalizado porque a
grande maioria das crises generalizadas apresenta comprometimento da percepgéao
ou perda completa da consciéncia. Entretanto, € reconhecido que a perceptividade e
a responsividade podem estar ao menos parcialmente preservadas durante algumas
crises generalizadas, por exemplo, crises de auséncias curtas *°, incluindo crises de

auséncia com mioclonias palpebrais, ou crises miocldnicas.
Etiologias

Uma classificacéo de tipos de crises pode ser aplicada para crises de
diferentes etiologias. Uma crise devido a trauma de cranio ou uma crise reflexa pode
ser focal com ou sem comprometimento da percepgéo. Conhecimento da etiologia,
por exemplo, presenga de uma displasia cortical, pode ajudar na classificagéo do
tipo de crise. Qualquer crise pode se tornar prolongada, levando a estado de mal

epiléptico do tipo de crise em questao.
Informagdes de apoio

Como parte do processo diagnoéstico, um clinico usarad comumente
evidéncias e exames complementares para ajudar a classificar uma crise epiléptica,
apesar de ndo fazerem parte da classificagéo. Tais evidéncias podem incluir videos
trazidos pela familia, padrdes eletroencefalograficos, lestes detectadas pela
neuroimagem, resultados de laboratério como detecgéo de anticorpos antineuronais,
mutagdes genéticas ou diagnéstico de sindrome epiléptica conhecida pela
associagéo com crises focais, generalizadas ou ambas, como a sindrome de Dravet.
As crises em geral podem ser classificadas com base nos sintomas e



15

comportamento, desde que boas informagdes objetivas e subjetivas estejam
disponiveis. O uso de qualquer informacg&o de apoio disponivel para diagndstico é
encorajado. Disponibilidade de informacgéo de suporte pode ndo existir em partes do
mundo com menos recursos, o que pode lavar a diagnésticos menos especificos,

mas ainda assim permitiria uma correta classificacéo.

ClD 9, 10, 11, 12

A Classificagdo Internacional de Doengas (CID) da Organizagdo Mundial de Satde é
usada para o diagnéstico em pacientes ambulatoriais e hospitalares, para
cobrangas, pesquisas e outros propositos 442, Concordéancia do diagndstico em
epilepsia pela CID e pelos tipos de crise da ILAE é desejavel para maior clareza e
consisténcia. Isto é possivel com algumas limitagbes com os termos atuais, pois as
CID 9, 10 e 11 ja foram formuladas. As propostas da ILAE sempre conduzirdo os
padrées da CID. As CID 9 e CID 10 usam a terminologia antiga, incluindo termos
como crises de pequeno e grande mal. A CID 11 ndo nomeia os tipos de crises, mas
enfatiza as etiologias e sindromes epilépticas, como as classificagdes de epilepsia
da ILAE . Por esta raz3o ndo ha conflito entre a classificagao de crises proposta e a
CID 11. Esforgos poderao ser desenvolvidos para incorporar novas classificagbes de
tipos de crises e sindromes no desenvolvimento da CID 12.

Discussdo

Termos descontinuados

Parcial simples/Parcial complexa: Apés 35 anos de uso dos termos “crise
parcial simples” e “crise parcial complexa”, alguns clinicos poder&o sentir falta. As
razbes para mudanca s&o varias. Primeiro, uma decis&o prévia global foi tomada *
trocando o termo parcial para focal. Segundo, “parcial complexa” ndo tem significado
intrinseco para o publico. A frase “focal com comprometimento da percepgao” pode
fazer sentido para uma pessoa leiga sem conhecimento da classificagdo de crises.
Terceiro, as palavras “complexa” e “simples” podem ser enganadoras em alguns
contextos. Complexo pode implicar que esse tipo de crise é mais complicado ou
dificil para entender que outros tipos de crises. Chamar uma crise de “simples” pode
banalizar seu impacto a um paciente que n&o cré que as manifestagoes e

consequéncias das crises sejam de forma alguma simples.
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Convulsdo: € um termo popular, ambiguo e n&o oficial, usado para significar
atividade motora substancial durante uma crise. Tal atividade pode ser ténica,
clénica, mioclénica ou tdnico-clénica. Em algumas linguas, convulsdes e crises séo
consideradas sinénimos e o componente motor ndo é claro. A palavra “convulséo”
nao faz parte da classificagac de crises de 2017, mas sem duvida persistira no uso
popular.

Termos adicionados

Percepgdo comprometida/preservada: como discutido acima, esses termos
designam conhecitmento de sl e do ambiente durante uma crise.

Hipercinética: Crise hipercinéticas foram adicionadas na categoria de crises
focais. Atividade hipercinética compreende movimentos de pedalar ou debater,
agitados. Hipermotor & um termo anterior introduzido como parte de uma
classificagdo diferente, proposta por Luders e colegas em 1993 43. O termo
hipermotor, que contém raizes grega e romana, foi substituido no glossario da ILAE
de 2001 e no relatério de 2006 2 por “hipercinético™; por ser etimologica e
historicamente consistente, “hipercinético” foi escolhido para a classificagio de
2017.

Cognitivo: O termo substitui “psiquico” e refere-se a alteragGes cognitivas
especificas durante a crise, por exemplo, afasia, apraxia, ou negligéncia. A palavra
“alterag&o” esta implicita, pois crises nunca melhoram a cognigdo. Uma crise
cognitiva poede também compreender fendmenos cognitivos positivos, como déja vu,
jamais vu, ilusées ou alucinacdes.

Emocional: Uma crise focal ndo motora pode ter manifestagdes emocionais,
como medo ou alegria. O termo também abrange manifestagtes afetivas com
expressdo emocional ocorrendo sem componente subjetivo, como o que ocorre em
algumas crises gelasticas ou dacristicas.

Novos fipos de crise focal. Alguns tipos de crise que previamente eram
descritos somente como crises generalizadas, agora aparecem também como crises
de inicio focal, generalizado ou desconhecido. Entre elas estdo os espasmos
epilépticos, crises tdnicds, cldnicas, atbnicas e miocldnicas. A lista de
comportamentos motores constituindo os tipos de crises engloba as crises focais
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motoras mais comuns, mas outros tipos de crises menos comuns, como por
exemplo a crise focal ténico-clénica, também podem ser encontradas. Crises focais
com autematismos, autondmicas, parada compoeriamental, cognitivas, emocionais e
hipercinéticas s&o novos iipos de crises. Crise focal evoluindo para tdnico-clonica

bilateral € um novo tipo, renomeando a crise secundariamente generalizada,

Novos tipos de crises generalizadas. Em relagdo a classificagdo de 1981,
novos tipos de crises incluem; auséncias com mioclonias palpebrais, mioclono-
atdnicas, mioclono-ténico-clénicas (apesar do infcio cldnico das crises tonico-
clonicas ter sido mencionado na publicagdo de 1981). Crises com mioclonias
palpebrais poderiam logicamente ser colocadas na categoria motora, mas como
mioclonias palpebrais s@o mais significantes como caracteristicas de crises de
auséncia, crises com mioclonias palpebrais foram colocadas na categoria ndo
motorafauséncia. Crises com micclonias palpebrais podem raramente ter
caracteristicas focais °. Similarmente, crises de auséncia mioclonicas
potencialmente tem caracteristicas tanto de auséncia como de crises motoras e
poderiam ser colocadas em qualquer grupo. Espasmos epilépticos s&o crises
representadas nas categorias de inicio focal, generalizado e desconhecido e a
distingdo pode requerer registro de video-EEG. O termo “epiléptico” esta implicito
para todos tipos de crise, mas explicitamente apontado nos espasmos epilépticos,
por causa da ambiguidade da palavra "espasmo” em neurologia.

O que é diferente da Classifica¢do de 19817

A tabela 1 resume as alteragtes na classificagio dos tipos de crises de 2017, em
relacdo a classificagdo de 1981. Observe que varias alteragdes ja estavam
incorporadas na revisdo de terminologia de 2010 e revistes subsequentes, 12

Tabela 1. Mudancas na Classificagéo dos Tipos de Crises Epilépticas de 1981 para
ade 2017
1. Mudanga de “parciais” para “focais”;
2. Alguns tipos de crises podem ser de inicio focal, generalizado ou
desconhecido;
3. Crises de inicio desconhecido podem ter caracteristicas que ainda podem
ser classificadas;
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4. Percepcio é utilizada como classificador em crises focais;

5. Os termos discognitivo, parcial simples, parcial complexa, psiquica,
secundariamente generalizada foram eliminados;

6. Novos tipos de crises focais incluem automatismos, autondmicas, parada
comportamental, cognitivas, emocionais, hipercinéticas, sensoriais e focais
evoluindo para crises tdnico-cldnicas bilaterais. Crises atbnicas, clonicas,
espasmos epilépticos, mioclénicas e ténicas podem ter inicio focal ou
generalizado;

7. Novos tipos de crises generalizadas sdo: auséncias com micclonias
palpebrais, auséncias miocldénicas, mioclono-aténicas, mioclono-ténico-

clénicas, espasmos epilépticos.

Comparando com a classificag&o de 1981, algumas crises agora aparecem
em multiplas categorias. Espasmos epilépticos podem ter inicio focal,
generalizado ou desconhecido. Representadas tanto entre as crises de inicio
focal como entre as de inicio generalizado esto as crises atdnicas, cldnicas,
mioclénicas e ténicas, apesar de que fisiopatologia desses tipos de crise pode
diferir quando de inicio focal versus generalizado.

Um artigo anexo funcionara como guia para aplicagao da classificagéio de
2017. O emprego da classificagdo de 2017 por alguns anos provavelmente
motivara revisdes e esclarecimentos.
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