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A Liga Internacional contra a Epilepsia (ILAE) apresenta uma revisdo da classificacdo operacional das crises
epiléticas. O objetivo desta revisdo é reconhecer que alguns tipos de crises podem ter um inicio tanto focal
como generalizado, permitir uma classificacdo quando nao se conhece o seu inicio, incluir alguns tipos que
faltavam e adotar nomes mais claros. Atendendo a que os conhecimentos atuais sdo insuficientes para
formar uma classificagdo cientificamente fundamentada, a classificacdo de 2017 é operacional (pratica) e
baseia-se na Classificagdo de 1981, expandida em 2010. As alteracGes sdo: 1. O termo “parcial” passa a
“focal”; 2. A consciéncia usa-se como classificador de crises focais; 3. Os termos discognitivo, parcial simples,
parcial complexo, psiquico e secundariamente generalizado sdo eliminados; 4. Incluem-se novos tipos de
crises focais: automatismos, paragem de atividade, hipercinética, autondmica, cognitiva e emocional; 5. As
crises atdnicas, cldnicas, espasmos epiléticos, miocldnicas e tdénicas podem ter um inicio focal ou
generalizado; 6. As crises focais com progressao para tonico-clénicas bilaterais substituem as crises
secundariamente generalizadas; 7. Acrescentam-se novos tipos de crises generalizadas: auséncias com
mioclonias palpebrais, auséncias mioclénicas, mioclénico-atdnicas, mioclénica-tdnico-clénicas; 8. As crises
de inicio desconhecido podem ter carateristicas que permitem que sejam classificadas. A nova classificacao
nao representa uma modificacdo fundamental, mas permite maior flexibilidade e clareza na designacao das
crises.



Ideias-Chave

e AILAE criou uma classificacdo revista dos tipos de crises; a
classificacdo é operacional e ndo se baseia em mecanismos
fundamentais

e Objetivos da revisdo incluem maior clareza da nomenclatura,
capacidade de classificar algumas crises como focais ou
generalizadas e classificagao de crises cujo inicio é desconhecido

e As crises sdo divididas em focais, generalizadas ou de inicio
desconhecido, com subcategorias: motoras, ndo motoras, com
alteracao ou preservacgao do estado de consciéncia, nas crises
focais

A Liga Internacional Contra a Epilepsia (ILAE), através da Comissdo de Classificacdo e Terminologia, elaborou
uma classificacdo operacional de crises e epilepsias. Na sequéncia da reorganizacdo proposta em 20102,
debateram-se mais clarificacGes e acolheram-se as respostas da comunidade. Uma drea que exigia
esclarecimentos adicionais era a de sistematizacdo dos tipos de crises. Foi formado em 2015 um Grupo de
Trabalho para a Classificacdo de Crises com o propdsito de preparar as recomendacgGes para a classificacdo
das crises, reunidas neste documento. O documento que acompanha este exemplifica o uso pretendido com
esta classificacdo.

H& descricbes de crises desde, pelo menos, o tempo de Hipdcrates. Gastaut®* propds um esquema de
classificagdo moderno em 1964. Podem ser considerados varios enquadramentos basicos para a classificacdo
das crises. Hd manifesta¢Oes de certas crises que sdo especificas da idade e dependem da maturagao do
cérebro. As classificagcbes anteriores baseavam-se na anatomia, com crises temporais, frontais, parietais,
occipitais, diencefalicas ou do tronco cerebral. A investigacdo moderna mudou a nossa visdo dos mecanismos
fisiopatoldgicos envolvidos e mostrou que a epilepsia é uma doencga de redes neuronais e ndo apenas um
sintoma de anomalias cerebrais locais®. Do ponto de vista das redes, as crises podem surgir de redes
neocorticais, talamo-corticais, limbicas e do tronco. Embora o nosso conhecimento das redes evolua
rapidamente®, ainda n3o é suficiente para servir de base para uma classificacdo das crises. Em 1981, uma
comiss3o da ILAE, liderada por Dreifuss e Penry’, avaliou centenas de gravacdes video-eletroencefalograficas
(EEG) de crises produzindo recomendacgdes que dividiam as crises em parciais e generalizadas, crises parciais
simples e complexas e varios tipos especificos de crises generalizadas. Este esquema permanece hoje em uso
generalizado, com revisdes da terminologia e da classificacdo das crises e das epilepsias feitas pela ILAE> 814
e com sugestdes, modificacdes e criticas feitas por outros’®?*. Optdmos por ndo desenvolver uma
classificacdo baseada apenas no comportamento observado — em vez disso e, refletindo a pratica clinica, a
classificagdo de 2017 é interpretativa, permitindo o uso de informacgao adicional ao classificar as crises.

A intencdo dos relatérios de 20012 e 2006 sobre a reclassificacdo era identificar entidades diagndsticas
Unicas com implicacGes etioldgicas, terapéuticas e progndsticas, de modo a que, quando um diagndstico
sindrémico ndo pudesse ser feito, entdo a terapéutica e o progndstico seriam baseados no tipo de crises.
Essa classificacdo permitiria o agrupamento de tipos razoavelmente homogéneos de doentes para se
descobrirem etiologias, incluindo fatores genéticos, para investigar mecanismos fundamentais, redes
envolvidas e até mesmo para realizar ensaios clinicos. O Grupo de Trabalho para a Classificacdo de Crises da
ILAE (doravante denominado “Grupo de Trabalho”) optou por usar a frase “classificacdo operacional”,
porque atualmente é impossivel realizar uma classificagdo que tenha por base unicamente a ciéncia da



epilepsia. Na auséncia de uma classificacdao cientifica completa, o Grupo de Trabalho escolheu usar o
esquema badsico iniciado em 1981 e posteriormente modificado’? como ponto de partida para a revisdo da
classificacdo operacional.

O que é uma crise?

Uma crise é definida como “a presencga de sinais e/ou sintomas transitorios resultantes de uma atividade
neuronal sincrona e excessiva”?>. A primeira tarefa do clinico é avaliar se um evento tem as carateristicas de
uma crise epilética ou de um dos seus muitos imitadores?®. O segundo passo é classifica-lo num tipo de crise.

O Grupo de Trabalho define, operacionalmente, um tipo de crise como um conjunto util de carateristicas que
permite uma adequada comunicacdo em cuidados clinicos, ensino e investigacdo. A mencdo de um tipo de
crise deve trazer a mente uma entidade especifica, embora as vezes com subcategorias e variagdes de algum
aspeto. Os intervenientes interessados tém de fazer escolhas que mostrem agrupamentos de carateristicas
de crises que sejam uteis para fins especificos. Tais intervenientes sdo doentes, familias, profissionais de
saude, cientistas, epidemiologistas, educadores médicos, investigadores de ensaios clinicos, seguradoras,
entidades reguladoras, grupos de defesa e jornalistas de saude. Os agrupamentos operacionais (praticos)
podem ser fixados por quem tem interesses especificos. Um farmacologista, por exemplo, pode optar por
agrupar crises em func¢do da resposta a medicamentos. Um investigador de ensaios clinicos pode dividir as
crises em incapacitantes e ndo incapacitantes. Um cirurgido pode agrupar por anatomia e por possibilidades
de elegibilidade e de sucesso do tratamento cirurgico. Um médico a trabalhar numa Unidade de Cuidados
Intensivos com doentes predominantemente inconscientes pode agrupar as crises em parte por padrdes de
EEG?. O principal objetivo desta classificacdo neste artigo é possibilitar a formacdo de uma rede de
comunicagOes para usos clinicos. As crises sdo importantes para a pratica clinica em seres humanos; no
entanto reconhece-se que as crises de outras espécies, experimentais e naturais, podem nao se fazer refletir
nesta proposta de classificagdo. Um dos objetivos era tornar a classificagdo compreensivel por doentes e
familias e amplamente aplicdvel a todas as idades, incluindo recém-nascidos. A Comissao de Classificacao e
Terminologia da ILAE reconhece que as crises e as epilepsias no recém-nascido podem ter manifestacoes
motoras ou, por outro lado, poucas ou nenhumas manifestagdes comportamentais. Um outro Grupo de
Trabalho para as Crises Neonatais estd a trabalhar para coordenar a classificacdo das crises neonatais. A
classificacdo das crises de 2017 ndo é uma classificacdo de padroes eletroencefalogréficos ictais ou
subclinicos. O principio orientador do Grupo de Trabalho das Crises foi uma citacdo de Albert Einstein:
“Tornar as coisas tao simples quanto possivel, mas ndo mais simples.”

Motivos para a mudanga

Adaptarmo-nos a alteragGes de terminologia pode exigir esforgo e é preciso estarmos motivados para uma
mudanca racional. A classificacdo dos tipos de crises é importante por varias razdes. Primeiramente, a
classificacdo torna-se a forma mais direta de comunicacdo universal entre clinicos que tratam doentes com
epilepsia. Segundo, a classificacdo permite o agrupamento de doentes para terapias. Algumas agéncias
reguladoras aprovam farmacos ou dispositivos indicados para determinados tipos de crises. Uma nova
classificacdo devera mapear as indicagdes existentes para o uso de farmacos ou dispositivos. Terceiro,
agrupar tipos de crises pode constituir uma ligacao Util entre sindromes e etiologias especificas, por exemplo,
evidenciar uma associacdo entre crises geldsticas e hamartoma hipotalamico ou espasmos epiléticos e
esclerose tuberosa. Quarto, a classificagdo permite aos investigadores um melhor foco da sua investigacao
nos mecanismos dos diferentes tipos de crises. Quinto, a classificacao oferece terminologia ao doente para
gue este descreva a sua crise. Eis a lista dos motivos para rever a Classificacdo de Crises de 1981:

1. Algumas crises, por exemplo, crises tonicas ou espasmos epiléticos, tanto podem ter inicio focal
como generalizado.



2. A falta de conhecimento sobre o seu inicio tornava a crise inclassificavel e dificil de discutir no
sistema de 1981.

3. Descricoes retrospetivas da crise muitas vezes ndo especificam o nivel de consciéncia e de
perturbacdo do estado de consciéncia. Embora constitua um aspeto central para muitas crises, é
um conceito complexo.

4. Alguns termos usados atualmente ndo tém grande aceitacdo na comunidade nem compreensao

n u

publica, como é o caso de “psiquico, “parcial”, “ parcial simples”, “parcial complexa” e “discognitiva”.

5. Algumas crises importantes ndao estavam previstas.

Classificagdo dos tipos de crises

A Figura 1 mostra o esquema basico e a Figura 2 mostra a classificacdo expandida das crises elaborada em
2017. As duas representam a mesma classificacdo, com supressdo das subcategorias no caso da versao
basica. O uso de uma em detrimento da outra depende do grau de detalhe que se pretende. Podem
acrescentar-se variagdes ao tema de uma dada crise no caso das crises focais, conforme o nivel de
consciéncia.

H Classificagdo das Crises’, ILAE 2017 — esquema bdasico
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Figura 1: Esquema Basico de Classificacdo Operacional do Tipo de Crises de 2017. ! As defini¢cdes, outros tipos de crises
e a descri¢do encontram-se listados no artigo anexo e no glossario. 2 Devido a informac3o inadequada ou incapacidade
para lhes atribuir outras categorias.

Estrutura da classificagao

O organograma da classificacdo é colunar, mas ndo hierarquico (significando que podem ser saltados
niveis), de modo que sdo intencionalmente omitidas as setas. A classificacdo tenta, desde logo, determinar
se as manifestagdes iniciais da crise sdo focais ou generalizadas. O seu inicio pode escapar-nos ou ser pouco
claro, e nesse caso a crise é de inicio desconhecido. O uso das palavras “focal” e “generalizada” na
classificacdo da crise assume que o inicio da crise é “focal” e “generalizado”, respetivamente.

Nas crises focais, é opcional a inclusao do estado de consciéncia. O estado de consciéncia é apenas um dos
aspetos potencialmente importantes numa crise, sendo, no entanto, de importancia pratica suficiente para
ser usado como parametro de classificacdo de uma crise. A manutencdo do estado de consciéncia implica
gue a pessoa esta consciente de si e do meio envolvente durante a crise, mesmo que imével. Uma crise
focal sem perturbac¢do do estado de consciéncia (com ou sem classificadores adicionais) corresponde ao
gue era designado “crise parcial simples”. Uma crise focal com perturbacdo do estado de consciéncia (com
ou sem classificadores adicionais) corresponde ao que era designado “crise parcial complexa”. A




perturbacdo do estado de consciéncia em qualquer fase da crise torna-a classificdvel como focal com
perturbacao do estado de consciéncia. Adicionalmente, as crises focais subdividem-se nas que tém, desde o
seu inicio, sinais e sintomas motores e ndo motores. Se ha sinais motores e ndo motores no inicio da crise,
0s sinais motores geralmente predominam, a menos que os sintomas e sinais ndo motores (por exemplo,
sensoriais) sejam muito proeminentes.

H Classificagdo das Crises' , ILAE 2017 — versdo expandida
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Figura 2: Classificacdo Operacional expandida das Crises, ILAE 2017. As seguintes clarificagdes devem orientar a escolha
do tipo de crise. Para crises focais, a especificacdo do nivel de consciéncia é opcional. A manutengdo da consciéncia
significa que a pessoa durante a crise esta consciente de si e do meio envolvente, mesmo que imdvel. Uma crise focal
sem perturbacgdo da consciéncia corresponde ao que era designado crise parcial simples. Uma crise focal com
perturbacgdo da consciéncia corresponde ao que era designado como crise parcial complexa, sendo que a presenga de
alteragdo do estado de consciéncia em qualquer fase da crise torna-a classificavel como focal com perturbagdo do
estado de consciéncia. As crises focais sem ou com perturbagdo do estado de consciéncia podem ser caraterizadas
adicionalmente e de forma opcional por um dos sinais/sintomas motores ou ndo motores acima descritos, refletindo o
primeiro e mais proeminente sinal ou sintoma. As crises devem ser classificadas de acordo com a primeira e mais
proeminente carateristica, exceto no respeitante as crises focais com paragem de atividade em que a cessac¢do de
atividade é o aspeto dominante ao longo de toda a crise. Nas crises focais pode omitir-se o estado de consciéncia
guando este ndo é conhecido ou ndo aplicavel, classificando-se a crise a partir das suas carateristicas motoras ou ndo
motoras. Por regra, nas crises aténicas e espasmos epiléticos ndo se especifica o estado de consciéncia. Crises
cognitivas implicam alteragGes da linguagem ou de outras fungdes no dominio da cogni¢do ou a presenca de sintomas
positivos como déja vu, alucinagdes, ilusGes ou distor¢des da percegao. Crises emocionais envolvem ansiedade, medo,
alegria e outras emogdes ou aparéncia de efeito sem emogdes subjetivas associadas. A auséncia é atipica quando tem
um inicio ou terminagdo lenta ou alteragdes significativas do tonus, sendo estas coincidentes com alteragdes no EEG
por uma ponta-onda lenta generalizada. Uma crise pode ser ndo classificavel devido a informac3o insuficiente ou
incapacidade de lhe atribuir uma das outras categorias.

1 No artigo que acompanha este relatério e no glossério encontram-se as defini¢des, outros tipos de crises e a sua
descricdo. % A gravidade da perturbacio do estado de consciéncia ndo é especificada. 3 Devido a informac3o inadequada
ou incapacidade para a localizar noutras categorias.




As crises focais com ou sem perturbacdo do estado de consciéncia podem ser adicionalmente caraterizadas
por um dos sintomas motores ou ndo motores previamente listados, refletindo o primeiro e mais
proeminente sinal ou sintoma da crise, como, por exemplo, uma crise focal com automatismos e
perturbacdo do estado de consciéncia. As crises devem ser classificadas a partir da primeira e mais
exuberante manifestacdo motora ou ndo motora, exceto a crise focal com paragem de atividade em que a
cessacdo de atividade é o aspeto dominante ao longo de toda a crise e ndo existe uma perturbagao
significativa do estado de consciéncia que faca com que esta seja classificada como focal com perturbacao
do estado de consciéncia. A classificacdo a partir das manifestacdes presentes no inicio da crise tem uma
base anatdmica, enquanto a classificacdo a partir do nivel de consciéncia tem uma base comportamental,
justificada pela importancia prdtica que a presenca de uma perturbacdo do estado de consciéncia tem.
Ambos os métodos de classificagdo estao disponiveis e podem ser utilizados em conjunto. Breves paragens
de atividade presentes no inicio da crise passam muitas vezes despercebidos e, como tal, ndo sdo usados
como classificadores das crises, exceto se se tornarem o aspeto dominante ao longo da crise. O
classificador mais precoce (anatdmico) ndo vai ser necessariamente a manifestagdo mais proeminente. Por
exemplo, a crise pode comegar com medo e evoluir para uma atividade clénica focal exuberante que
resulte em queda. Esta crise continuaria a ser uma crise focal emocional (com ou sem perturbagao do
estado de consciéncia), mas o texto livre que permitisse a descricdo das manifesta¢des subsequentes seria
muito util.

A designacdo de crise focal pode omitir a meng¢do do estado de consciéncia quando este ndo é conhecido
ou ndo é aplicavel, classificando-se assim a crise pelas suas carateristicas iniciais motoras ou ndo motoras.
Os termos motor ou ndo motor, para designar o inicio, podem ser excluidos quando um termo subsequente
mostra ser um tipo de crise inequivoco.

A classificacdo de uma crise individual pode parar em qualquer nivel. Uma crise pode designar-se “focal” ou
“generalizada”, sem outras consideragdes, ou designar-se como “crise focal sensorial”, “crise focal motora”,
“crise focal ténica”, “crise focal com automatismos” ou qualquer outra combinacdo da lista. Sdo
incentivados os classificadores adicionais, mas como opcionais, e o seu uso pode depender da experiéncia e
dos objetivos da pessoa que classifica a crise. A divisdo entre crises focais e generalizadas é usada com o
propodsito de agrupar. Ndo se deve inferir que cada tipo de crise existe em ambos os grupos;
nomeadamente, as crises de auséncias na categoria de inicio generalizado ndo implicam a existéncia de

crises “focais de auséncias”.

Quando a primazia de um sintoma ou sinal sobre outro é incerta, a crise pode ser classificada num nivel
acima associando discriminadores semioldgicos adicionais relevantes. Podem ser acrescentados quaisquer
sinais ou sintomas, sugerindo-se o uso de terminologia conforme listado no documento em anexo ou
recorrendo-se a texto livre, mantendo-se, no entanto, a classificagcdo das crises independente do uso destes
discriminadores.

As crises “focais com progressdao para ténico-clénicas bilaterais” sdao um tipo especial de crises,
correspondentes a frase “inicio parcial com generalizagdao secunddria” de 1981. Focal progredindo para
toénico-cldnica bilateral reflete um padrao de propagacdo da crise e ndo um tipo de crise unitaria, mas é uma
apresentacdo tdo comum e importante que a sua categorizacdo separada manteve-se. O termo “para
bilateral” em detrimento de “secundariamente generalizada” foi usado para distinguir as crises de inicio focal

das de inicio generalizado. O termo “bilateral” é usado para padrdes de propagacao e “generalizado” aplica-
se a crises que envolvem redes generalizadas ab initio.

A atividade ictal propaga-se por meio de redes neuronais, tornando incerto se uma crise é um evento unitario
ou se resulta de uma série de multiplas crises que tém a sua origem em diferentes redes (“multifocal”). Uma
Unica crise unifocal pode apresentar manifestagées clinicas diversas como resultado da sua propagacgao. O
clinico terad que determinar (por observacdo da evolugdo ou da estereotipia de crise para crise) se um evento
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resulta de uma crise Unica ou de uma série de crises diferentes. Se uma crise focal Unica apresenta uma
sequéncia de sinais e sintomas, entdo a presuncdo é que terad primazia a que se apresenta em primeiro lugar
e com destaque, refletindo a pratica clinica de identificar o foco ou rede. Por exemplo, uma crise que comeca
com uma incapacidade subita de compreender o que é dito seguido de uma perturbacdo do estado de
consciéncia e clonias do brago esquerdo seria classificada como “focal cognitiva com perturbagao do estado
de consciéncia (inicio ndo motor)” (e progredindo para clonias do braco esquerdo). Os termos dentro de
parénteses sdo opcionais. O tipo de crise no exemplo é determinado pelo inicio cognitivo ndo motor e pela
presenca de perturbacdo do estado de consciéncia em uma qualquer altura da crise.

As crises generalizadas dividem-se em crises motoras e ndo motoras (auséncias). As outras divisGes sdo
semelhantes as da classificagdo de 1981, acrescentando-se-lhe as crises miocldnico-aténicas, habituais na
epilepsia mioclénico-aténica (sindrome de Doose?®), crises miocldnicas-tdnico-clénicas comuns na epilepsia
miocldnica juvenil®®, auséncias miocldnicas®® e as auséncias com mioclonias palpebrais observadas na
sindrome descrita por Jeavons e outros3'. As manifestacdes generalizadas de crises podem ser assimétricas,
tornando dificil a distingcdo de crises de inicio focal. A palavra auséncia tem um significado comum, mas um
“olhar ausente” ndo é sindnimo de crise de auséncia, uma vez que a paragem de atividade pode ocorrer em
outros tipos de crises.

A classificacdo de 2017 permite acrescentar um numero limitado de qualificadores as crises de inicio
desconhecido, de forma a melhor carateriza-las. As crises de inicio desconhecido podem ser referidas como
“nao classificaveis” ou com carateristicas adicionais incluindo motora, ndo motora, ténico-clénica, espasmos
epiléticos e paragem de atividade. Uma crise de inicio desconhecido pode ser posteriormente classificada
como focal ou generalizada, mantendo-se aplicdveis os comportamentos previamente associados (ex. tonico-
clénico). Neste sentido, as crises de “inicio desconhecido” sdo uma sala de espera - ndo uma carateristica da
crise, antes uma manifestacado de ignorancia.

Razles para as decisoes

A terminologia para as crises foi desenhada para ser Util na comunica¢do das carateristicas-chave das crises
e também para ser um importante componente de uma classificagdo mais vasta das sindromes epiléticas, a
gual estd a ser elaborada por um outro Grupo de Trabalho da ILAE. A moldura basica da classificacdo das
crises usada desde 1981 manteve-se.

Em 1981, a Comissado desistiu de designar como “focal” uma crise que pudesse envolver todo um hemisfério
e por isso adotou o termo “parcial”. De forma presciente, a terminologia de 1981 dava énfase ao conceito
moderno de rede, mas “parcial” transmite mais a ideia de ser parte da crise do que da localizacdo anatomica.
O termo crise “focal” é mais compreensivel em termos de localizagdo do inicio da crise.

Em 2010! a ILAE definiu como focal “a crise que tem origem em redes neuronais limitadas a um Unico
hemisfério. Pode ser muito localizada ou ter uma distribuicdo mais alargada. As crises focais podem ter
origem em estruturas subcorticais”. As crises generalizadas desde o inicio eram definidas como “tendo
origem em algum ponto interior, mas que rapidamente envolvem redes neuronais bilateralmente”.
Classificar uma crise como generalizada ndo afasta um inicio focal ocultado por limitacdes dos métodos
clinicos atuais, mas isso é mais uma questdo de diagndéstico do que classificacdo. Para além disso, as crises
focais podem rapidamente envolver redes bilaterais, sendo a classificacdo baseada num inicio unilateral.
Nalguns tipos de crises, por exemplo, nos espasmos epiléticos, a distingdo entre focal versus generalizado
pode requerer uma avaliacdo cuidadosa dos registos de video-EEG ou o tipo de inicio ser desconhecido. A
distincdo entre inicio focal ou generalizado é de indole pratica e pode mudar com a maior capacidade em
caraterizar o inicio das crises.



A focalidade do inicio da crise pode ser inferida a partir da correspondéncia com um padrao
reconhecidamente de inicio focal, mesmo que a focalidade ndo seja claramente identificada num
comportamento objetivavel. Uma crise é focal, por exemplo, se comega com uma sensac¢do de déja vu e
progride para uma perturbacdo do estado de consciéncia e da reatividade, com movimentos mastigatorios,
automatismos manuais com duragao de um minuto. Ndo ha nada de intrinsecamente “focal” nesta descrigao,
mas os registos video-EEG de incontaveis crises semelhantes mostraram um inicio focal. Se o tipo de epilepsia
é conhecido, o inicio pode ser presumido mesmo que o evento ndo seja testemunhado; por exemplo, uma
auséncia num individuo com epilepsia de auséncia juvenil.

Ha muito que os clinicos sabem que as chamadas crises generalizadas, como por exemplo as auséncias com
ponta-onda generalizada no EEG, ndo se manifestam igualmente em todas as partes do cérebro. O Grupo de
Trabalho enfatizou o conceito de bilateral, em vez de envolvimento generalizado de certas crises, visto que
as crises podem ser bilaterais sem envolver igualmente todas as redes neuronais. As manifestacdes bilaterais
nao necessitam de ser simétricas. O termo “focal com progressao para tonico-cldnicas bilaterais”substituiu
o “secundariamente generalizada”. “O termo “generalizada” manteve-se para as crises generalizadas desde
o seu inicio.

Os clinicos ouvem frequentemente referir crises ténico-cldnicas cujo inicio ndo foi observado, seja porque o
doente estava a dormir, estava sozinho ou porque os circunstantes estavam demasiado perturbados pelas
manifestagdes para notarem a presenca de carateristicas focais. Deveria haver a possibilidade de classificar
esta crise mesmo na falta de dados sobre a sua origem. O Grupo de Trabalho, consequentemente, permitiu
a classificagdo adicional das crises de “inicio desconhecido” com carateristicas-chave observadas durante o
evento, como ténico-cldnicas ou paragem de atividade. O Grupo de Trabalho recomenda que a classificacdo
de uma crise como de inicio focal ou generalizado seja feito apenas se existe um elevado grau de confianca
em relagdo a sua origem (isto é, 280% escolhido de forma arbitrdria por comparagdo com o erro beta
permitido); caso contrario, a crise deve permanecer como ndo classificavel até que esteja disponivel mais
informacao.

Pode ser impossivel classificar a crise, quer pela natureza invulgar da crise ou pela informagdo incompleta,
sendo entdo designada em qualquer um dos casos como crise nao classificavel. A categoriza¢do de crise como
nao classificavel deve ser realizada apenas excecionalmente quando o clinico esta confiante de que se trata
de uma crise epilética, mas ndo consegue classificar melhor o evento.

A classificacdo de 1981 e a revisdo 2010%1%32 sygerem uma distincdo fundamental entre crises com perda ou
perturbacdo da consciéncia e as que ndo tém perturbagdo da consciéncia. Basear uma classificacdo na
consciéncia (ou numa das func¢des que lhe estdo associadas) reflete uma escolha pratica em que as crises
com perturbacdo da consciéncia devem muitas vezes ser abordadas de modo diferente das que tém
conservacgao da consciéncia, por exemplo, no que respeita a permitir a conducdo de veiculos por adultos ou
ao ensino especial em criangas. A ILAE escolheu manter como conceito-chave, no grupo das crises focais, a
perturbacao da consciéncia. Contudo, a consciéncia é um fendmeno complexo, com elementos objetivos e
subjetivos 3. J& foram descritos multiplos tipos diferentes de consciéncia para crises®. Os marcadores
alternativos®*?3’ da consciéncia incluem habitualmente dimensdes de autoconhecimento [awareness],
reatividade [responsiveness], memoria e sentido do eu como elemento distinto do outro [sense of self]. A
classificacdo de 1981 mencionava em especial o autoconhecimento e a reatividade, mas ndo o fator memaria
para o evento.

Retrospetivamente a determinacgdo do estado de consciéncia pode ser dificil. Um avaliador ndo treinado
pode assumir que uma pessoa tem que estar no chdo, imével, ndo consciente e ndo reativa (isto é
“desmaiada”) para que haja perturbacdo do estado de consciéncia. A Comissdo da ILAE adotou o
autoconhecimento como marcador simples da consciéncia. “Consciéncia conservada” é considerada uma
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abreviatura de “crises sem perturbacdo da consciéncia durante o episddio”. Aplicamos uma definicdo
operacional de consciéncia como reconhecimento de si e do meio envolvente. Neste contexto, consciéncia
refere-se a percecdo ou reconhecimento dos eventos ocorridos durante a crise e ndo ao reconhecimento da
ocorréncia da prodpria crise. Em vdrios idiomas, “desatencdo” [unaware] traduz-se por “inconsciente”
[unconsious], situagdo em que mudar de parcial complexa para perturbagado da consciéncia vem reforgar a
importancia da consciéncia, pondo-a diretamente no nome da crise. Em inglés, “focal consciente” é mais
curto do que “focal sem perturbacdo da consciéncia” e possivelmente melhor compreendido pelos doentes.
Em termos praticos, preservacao da consciéncia parte do pressuposto que a pessoa que tem a crise pode
mais tarde lembrar-se e validar a manutencdo da consciéncia. Caso contrdrio, assume-se a perturbacao do
estado de consciéncia. Algumas crises podem excecionalmente apresentar uma amnésia epilética transitoria
isolada com manutencdo da consciéncia®, mas a classificacio de uma crise amnésica como focal consciente
requer uma avaliacdo muito meticulosa por parte dos observadores. O estado de consciéncia pode ndo ser
especificado se o grau de perturbagao do estado de consciéncia ndo é passivel de ser definido.

A reatividade [responsiveness] pode estar ou ndo perturbada durante uma crise focal®. A reatividade n3o é
igual a consciéncia, pois algumas pessoas podem estar imobilizadas e consequentemente ndo reativas
durante a crise, mas ainda assim serem capazes de observar e recordar o que as cerca. Além disso, a
reatividade ndo é frequentemente testada durante as crises. Por estas razoes, a reatividade nao foi escolhida
como carateristica primaria para a classificagdo das crises, embora havendo avaliagao da reatividade isso
possa ser Util para a classificacdo da crise. O seu grau pode ser também importante no impacto que a crise
tem. O termo “discognitivo” nao foi usado na atual classificagdo como sinédnimo de “parcial complexa” devido
a falta de clareza e as respostas negativas por parte do publico e dos profissionais.

A consciéncia ndo é um classificador de crises generalizadas, porque a maioria das crises generalizadas
apresenta-se com perturbacdo parcial ou completa da consciéncia. Contudo, a consciéncia e a reatividade
podem, pelo menos, estar parcialmente presentes durante algumas crises generalizadas como, por exemplo,
nas crises de auséncias breves®, inclusive nas crises de auséncias com mioclonias palpebrais ou nas crises
mioclénicas.

A classificacdo das crises pode aplicar-se a crises de diferentes etiologias. Por exemplo, uma crise pds-
traumadtica ou uma crise reflexa pode ser focal com ou sem perturbacdo da consciéncia. O conhecimento da
etiologia, por exemplo, a presenga de uma displasia cortical focal, pode ajudar na classificagao das crises.
Qualquer crise pode prolongar-se levando a um status epilepticus desse tipo de crise.

Como parte do processo de diagndstico, um clinico usara habitualmente comprovativos de apoio que ajudem
a classificar uma crise, mesmo que nao fagam parte da prépria estrutura classificativa. Tais elementos de
apoio incluem videos trazidos pela familia, padrdes de EEG, lesGes detetadas por neuroimagem, resultados
laboratoriais como a detecdo de anticorpos antineuronais, mutacdes genéticas ou a presenca de uma
sindrome epilética associada a crises focais, generalizadas ou ambas, como a sindrome de Dravet. As crises
podem frequentemente ser classificadas apenas com base no comportamento, desde que haja uma boa e
objetiva descricdo subjacente. E de encorajar o uso de elementos de apoio na classificacdo das crises. A
disponibilidade de informacdo de apoio pode nao existir em partes do mundo com baixos recursos, sendo a
classificagdo aqui menos especifica, mas ainda assim correta.

A Classificagdo Internacional das Doengas (ICD) da Organizagcdo Mundial da Satde usa-se para o diagnéstico
de doentes internados e de ambulatério, para efeitos contabilisticos, de investigacdo e para muitos outros
objetivos***2. E desejavel a concordancia entre o diagnéstico das epilepsias da ICD e o das crises da ILAE por
razoes de clareza e consisténcia. Isto apenas é possivel de modo limitado com os termos existentes na ICD,



jd que as ICD- 9, 10 e 11 ja estdo redigidas. As propostas da ILAE orientardo sempre os critérios da ICD. As
ICD-9 e 10 usam terminologia antiga, inclusive termos como petit mal e grand mal. A ICD-11 ndo contempla
tipos de crises, concentra-se antes nas etiologias e sindromes epiléticas como as classificacGes de epilepsias
da ILAE. Por essa razdo, ndo ha conflitos entre a nossa proposta de classificacdo de crises e a ICD-11. Estdo
a ser feitos esforcos para incorporar a nova classificagdo de crises e de sindromes na elaboracdo da ICD-12.

Termos abandonados

Depois de aproximadamente 35 anos de uso, os termos “crise parcial simples” e “crise parcial complexa”
podem deixar saudades a alguns clinicos. Ha vdrias razbes para a mudanca. Primeiro, foi anteriormente
decidido! mudar globalmente de parcial para focal. Segundo, a express3o “parcial complexa” n3o tem
significado intrinseco para o publico em geral. A frase “focal com perturbac¢do da consciéncia” pode conter
mais significado para um leigo sem conhecimento da classificagdo das crises. Terceiro, as palavras “complexa”
e “simples” podem ser equivocas em alguns contextos. Complexa parece implicar que essa crise é mais
complicada ou dificil de compreender do que outras. Chamar “simples” a uma crise pode tornar trivial o seu
impacto para o doente que ndo vé que as manifestagdes e consequéncias das crises sejam de todo simples.

s

O termo “convulsdo” é um termo popular, ambiguo e oficioso usado para significar uma atividade motora
exuberante durante a crise. Essa atividade pode ser tdnica, clénica, miocldnica ou ténico-cldnica. Em alguns
idiomas, convulsdes e crises sao considerados sindnimos e o componente motor ndo é claro. A palavra
“convulsdo” nao faz parte da classificagdo das crises de 2017, mas permanecera no uso popular.

Termos acrescentados

Como debatido acima, estes termos designam o reconhecimento de si e do meio envolvente durante a crise.

E acrescentado as crises focais motoras. A atividade hipercinética compreende movimentos violentos,
bruscos e de pedalagem. Hipermotora é um termo previamente introduzido como parte de uma classificacao
diferente proposta por Luders e colaboradores em 1993%. O termo hipermotor, que contém raizes gregas e
romanas, foi suplantado em 2001 no glossario* da ILAE e no relatério de 20062 por “hipercinético” e, para
haver consisténcia histérica e etimoldgica, “hipercinético” foi escolhido para integrar a classificagao de 2017.

Este termo substitui o termo “psiquico” e corresponde a uma perturbacao cognitiva especifica durante a
crise, como, por exemplo, afasia, apraxia ou neglect. A palavra “falha” estd implicita porque nunca ha uma
amplificacdo das funcgdes cognitivas. Uma crise cognitiva pode também compreender um fendmeno
cognitivo positivo, como o déja vu, ilusdes ou alucinagdes.

Uma crise ndo motora pode ter manifestacGes emocionais, como medo ou alegria. O termo também engloba
manifestacdes aparentemente emocionais que ocorrem desprovidas de uma emocionalidade subjetiva
associada, como sucede em algumas crises gelasticas e dacristicas.
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Ha crises que anteriormente eram descritas apenas como crises generalizadas e agora aparecem como crises
focais, generalizadas e de inicio desconhecido. E o caso dos espasmos epiléticos e das crises ténicas, clénicas,
atdnicas e miocldnicas. A lista de comportamentos motores que constituem estes tipos de crises compreende
a maioria das crises focais motoras, mas inclui outras menos comuns como, por exemplo, as ténico-clénicas
focais. Nos novos tipos de crises encontramos crises com automatismos focais, autonémicas, com paragem
de atividade, cognitivas, emocionais e hipercinéticas. Sdo também um novo tipo de crise as focais que
progridem para ténico-cldnicas bilaterais, substituindo as secundariamente generalizadas.

Novas crises generalizadas

Em relacdo ao esquema de 1981, as novas crises generalizadas incluem auséncias com mioclonias palpebrais,
miocldnico-atdnicas e miocldnicas-tdnico-cldnicas (embora o inicio cldénico das tdnico-cldnicas tenha sido
mencionado na publicacdo de 1981). Crises com mioclonias palpebrais poderiam ter sido logicamente
colocadas sob a categoria de motoras. Contudo, uma vez que as mioclonias palpebrais sdo a carateristica
mais significativa das crises de auséncias, crises com mioclonias palpebrais sdo integradas na categoria de
auséncia/n3o motora. Crises com mioclonias palpebrais podem raramente apresentar aspetos focais*. De
modo semelhante, auséncias miocldnicas tém aspetos que as permitiriam ser colocadas em qualquer um dos
grupos. Espasmos epiléticos podem ser crises focais, generalizadas ou de inicio desconhecido e a distingdo
pode requerer o uso de video-EEG. O termo “epilético” esta implicito para qualquer tipo de crise, mas é
referido de forma explicita no termo espasmos epiléticos, dada a ambiguidade que termo “espasmo” tem no
uso neurolégico corrente.

Em que difere do esquema de 1981?

O Quadro 1 resume as altera¢6es na classificacdo de crises da ILAE 2017 em relag¢do a classificacdao de 1981.
De notar que algumas dessas alteracOes estavam ja incluidas na revisdo da terminologia de 2010 e em
subsequentes revisdes32,

Quadro I. Alteragées da Classificagdo de Crises de 1981 para 2017

1. Mudar de “parcial” para “focal”

2. Certas crises podem ser tanto focais, como generalizadas, como de inicio desconhecido

3. As crises de inicio desconhecido podem ter carateristicas que podem ser classificadas

4. A consciéncia é usada como classificador de crises focais

5. Os termos discognitivo, parcial simples, parcial complexo, psiquico e secundariamente
generalizado foram eliminados

6. Foram reconhecidas novas crises focais incluindo automatismos, autondmica, paragem de
atividade, cognitiva, emocional, hipercinética, sensorial e focal com evolug¢do para ténico-
clénico bilateral. Crises atdnicas, clonicas, espasmos epiléticos, miocldnicas e tédnicos podem
ser focais ou generalizadas.

7. Foram acrescentadas novas crises generalizadas como auséncias com mioclonias palpebrais,
auséncias mioclonicas, mioclénicas-ténico-clénicas, mioclonico-atdnicas e espasmos
epiléticos.

Em comparagdo com a classificagdo de 1981, alguns tipos de crises aparecem agora em multiplas categorias.
Os espasmos epiléticos podem ser focais, generalizados ou de inicio desconhecido. As crises atdnicas,
cléonicas, mioclonias e ténicas estdo representados em simultaneo nas colunas de focal e generalizado
embora a patofisiologia deste tipo de crises possa diferir consoante tenha um inicio focal ou generalizado.

O artigo anexo serve de auxilio no emprego da classificacdo de 2017. O uso da classificacdo de 2017 vai
provavelmente levar a que nos proximos anos se facam pequenas revisées e clarificacGes.
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