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Resumo

Epilepsia foi conceitualmente definida em 2005 como um distdrbio do cérebro
caracterizado pela predisposicéo persistente do cérebro em gerar crises
epilépticas. Esta definicdo € usualmente aplicada de forma pratica como a
ocorréncia de duas crises epilépticas ndo provocadas separadas por um
intervalo superior a 24 h. A International League Against Epilepsy (ILAE)
aceitou as recomendac¢des de uma Forca-Tarefa que alteraram a definicao
pratica para circunstancias especiais as quais ndo se encaixam no critério de
duas crises epilépticas ndo provocadas. A Forca-Tarefa propds que a epilepsia
deve ser considerada uma doenca do cérebro caracterizada por qualquer uma
das seguintes condic¢des: (1) Pelo menos duas crises epilépticas ndo
provocadas (ou reflexas) ocorrendo em um intervalo superior a 24h; (2) uma
crise epiléptica ndo provocada (ou reflexa) e a probabilidade de ocorréncia de
crises epilépticas similar ao risco de recorréncia em geral (de pelo menos 60%)
apos duas crises epilépticas ndo provocadas, ocorrendo nos proximos 10 anos;
(3) diagnostico de uma sindrome epiléptica. Epilepsia é considerada resolvida
para individuos que tenham uma sindrome epiléptica dependente da idade,
mas ja ultrapassaram a idade limite da mesma ou aqueles que tenham
permanecido livres de crises por pelo menos 10 anos e sem farmacos
antiepilépticos durante pelo menos os ultimos 5 anos. O termo “resolvida” ndo
€ necessariamente idéntico ao que se convenciona chamar de “remisséo” ou
“cura”. DefinicBes praticas diferentes podem ser propostas e utilizadas para
varios propositos especificos. Esta revisdo da definicdo de epilepsia trds o
termo em concordancia com o uso comum.

Palavras chave: Epilepsia, Crises epilépticas, Definicdo, N&o provocada,
Recorréncia.



Em 2005, da Forca Tarefa da International League Against Epilepsy
(ILAE) formulou definigdes conceituais de “crise epiléptica” e “epilepsia” (Tabela
1) 1. Definicdes conceituais podem ser entendidas para propésitos especificos
em definicbes operacionais (praticas).

Tabela 1. Definicdo conceitual de crise epiléptica e epilepsia — relato de 2005

Uma crise epiléptica € a ocorréncia transitoria de sinais e/ou sintomas decorrentes
da atividade anormal excessiva ou sincrona no cérebro.

Epilepsia € um disturbio cerebral caracterizado pela predisposi¢éo persistente em
gerar crises epilépticas e pelas consequéncias neurobiolbgicas, cognitivas,
psicossociais desta condicdo. A definicdo de epilepsia requer a ocorréncia de pelo
menos uma crise epiléptica.

Uma Forca-Tarefa foi comissionada pela ILAE para formular uma
definicdo operacional de epilepsia para propdsitos de diagndstico clinico. Este
artigo resume as recomendacdes desta Forca-Tarefa, inclui anexos contendo
notas e exemplos de casos que explicam as razdes destas recomendacdes e
visbes discordantes ocasionais. Em dezembro de 2013, o Comité Executivo da
ILAE adotou estas recomendacdes como uma posicao oficial da ILAE.

Por que alterar a definicdo de epilepsia? Isto poderia gerar incerteza
entre 0s pacientes que teriam incerteza se eles tém epilepsia ou néo.
Epidemiologistas e outros pesquisadores precisariam decidir se usar a
definicdo antiga ou a hova e como a aplicacdo desta poderia afetar seus
resultados e comparacdes. Regras e regulacdes podem exigir alteracdes.
Contra estes potenciais aspectos negativos ha aspectos positivos para
reavaliacdo da definicdo.A definicdo atual requer a ocorréncia de duas crises
epilépticas ndo provocadas separadas por um intervalo superior a 24h 2.
Alguns epileptologistas reconhecem e sentem a necessidade de abordar as
circunstancias que aumentam o risco para futuras crises epilépticas apés uma
primeira crise epiléptica ndo provocada. Por exemplo, um grupo de estudo na
Espanha, usando o método Delphi 3, apresentou um consenso elevado a favor
do tratamento apds a primeira crise epiléptica em cinco de sete cenarios
hipotéticos. Uma deciséo para iniciar o tratamento ndo necessariamente exige
o diagndstico de epilepsia, mas pode ser um marcador da crenca de uma forte
predisposicao duradoura para a recorréncia de crises epilépticas.
Inversamente, um diagndstico de epilepsia ndo necessariamente obriga a
instituicdo de tratamento. A definicdo atual ndo permite a um paciente superar



a epilepsia, embora varios individuos mais velhos tenham absolutamente se
esquecido das duas crises epilépticas que tiveram na infancia. Uma definicéo
deve estar de acordo com a maneira como 0s médicos e 0s pacientes pensam,
e fundir-se com outras consideracdes individuais para ajudar a tomar decisfes
sobre o tratamento.

Definicao Clinica Pratica de Epilepsia

Conceitualmente, a definicdo de epilepsia requer a ocorréncia de pelo
menos uma crise epiléptica ndo provocada, quando ha risco elevado para
outra, embora o risco real seja sujeito a debate. Ap6s uma Unica crise
epiléptica ndo provocada, o risco para outra é de 40 a 52% . Com duas crises
nao febris ndo provocadas, a chance de ter outra crise em 4 anos é de 73%,
com um intervalo de confianca de 95% (IC) de 59-87%, e o risco é
subsequentemente retratado em aproximadamente 60 a 90% °.

A definicdo de epilepsia “duas crises epilépticas ndo provocadas” nos
serviu bem, mas € inadequada em algumas circunstancias clinicas. Um
paciente pode apresentar uma crise epiléptica Unica ndo provocada apds um
insulto cerebral remoto, como acidente vascular cerebral, infeccdo do sistema
nervoso central (SNC) ou trauma. Um paciente com tais insultos cerebrais tem
um risco de uma segunda crise epiléptica ndo provocada que é comparavel ao
risco de novas crises apés duas crises epilépticas ndo provocadas 6. Quando
dois individuos com uma historia de pelo menos uma crise epiléptica nédo
provocada tém o mesmo risco elevado de ter outra, pode-se argumentar que
ambos tém epilepsia. Sob os limites da defini¢cdo atual, outro paciente pode ter
epilepsia fotossensivel, mas néo ser considerado como tendo epilepsia, porque
as crises epilépticas sao provocadas pela estimulacdo luminosa. Outro pode
estar livre de crises epilépticas e das medicacdes por 50 anos, mas ainda tem
epilepsia. A fim de trazer a defini¢cdo préatica (operacional) clinica da epilepsia
em concordancia com a forma como os epileptologistas pensam sobre a
epilepsia, a Forca-Tarefa da ILAE recomenda ampliar a definicdo de epilepsia
para incluir as circunstancias enumeradas na Tabela 2. A Forca-Tarefa também
adicionou um limite de tempo para a defini¢éao.



Tabela 2. Definicéo clinica operacional (pratica) de epilepsia.

Epilepsia é uma doenca do cérebro definida por qualquer uma das seguintes
condicoes:

1. Pelo menos duas crises epilépticas ndo provocadas (ou reflexas) ocorrendo
com um intervalo superior a 24 h.

2. Uma crise epiléptica ndo provocada (ou reflexa) e a probabilidade de
ocorréncia de outras crises similar ao risco geral de recorréncia (de pelo menos
60%) apds duas crises epilépticas ndo provocadas, ocorrendo nos proximos 10
anos.

3. Diagndstico de uma sindrome epiléptica .

Epilepsia deve ser considerada resolvida para os individuos que tenham uma
sindrome epiléptica idade-dependente que ja tenham ultrapassado a idade limite
para esta sindrome ou para aqueles que tenham permanecido livres de crises nos
altimos 10 anos, sem farmacos antiepilépticos nos ultimos 5 anos.

Varios elementos dessa definicdo exigem esclarecimentos.

Doenca

A epilepsia tem sido tradicionalmente referida como um distarbio ou um
grupo de disturbios, em vez de uma doenca, para enfatizar que € composta de
muitas doencas e condi¢des diferentes. O termo disturbio implica uma
perturbacao funcional, ndo necessariamente persistente; enquanto o termo
doenca pode (mas nédo sempre) transmitir uma perturbacdo mais duradoura da
funcdo normal. Muitos problemas de saude heterogéneos, por exemplo, cancer
ou diabetes, compreendem iniUmeros subtipos e ainda sao considerados
doencas. O termo “disturbio” € mal compreendido pelo publico € minimiza a
gravidade da epilepsia. A ILAE e o International Bureau for Epilepsy (IBE)
concordaram recentemente que é melhor considerar epilepsia como uma
doenca.

Duas crises epilépticas ndo provocadas

A epilepsia existe em um paciente que teve uma crise epiléptica e cujo
cérebro, por qualquer motivo, demonstra uma tendéncia patoldgica e duradoura
de gerar crises epilépticas recorrentes. Essa tendéncia pode ser imaginada
como uma reducéo patologica do limiar epileptogénico, quando comparada ao
limiar de pessoas sem essa condicdo. A Tabela 2, item 1, representa a atual
definicdo comumente empregada de epilepsia, a qual afirma que sao
necessarias pelo menos duas crises epilépticas ndo provocadas ocorrendo
com mais de 24 horas de intervalo. Uma crise epiléptica provocada por um
fator transitorio atuando em um cérebro normal que tenha tido o limiar
convulsivo temporariamente rebaixado néo favorece o diagndstico de epilepsia.
O termo "crise epiléptica provocada" pode ser considerado como sindnimo de



"crise epiléptica reativa" ou "crise sintomatica aguda" ’. A etiologia ndo deve ser
confundida com fatores provocativos, pois algumas etiologias produzirdo uma
tendéncia duradoura de produzir crises epilépticas. Um tumor cerebral, por
exemplo, pode levar a pessoa a ter uma crise epiléptica, mas ndo um insulto
transitoério.

A condicéo de crises reflexas recorrentes, por exemplo, em resposta a
estimulos foticos, representa crises epilépticas provocadas que sao definidas
como epilepsia. Embora as crises nesta condicédo sejam provocadas &, a
tendéncia a responder com crises epilépticas de forma repetitiva a tais
estimulos vai de encontro com a definicdo conceitual de epilepsia, em que as
epilepsias reflexas estdo associadas a uma predisposicdo anormal persistente
para gerar crises epilépticas.

Uma crise epiléptica que ocorre apds uma concussao, com febre ou
associada a abstinéncia de alcool, exemplificaria, cada uma delas, uma crise
epiléptica provocada que nao levaria a um diagndstico de epilepsia. O termo
“nao provocado” implica na auséncia de um fator temporario ou reversivel que
tenha reduzido o limiar e produzido uma crise naquele momento. Nao
provocada €, no entanto, um termo impreciso, porgue nunca podemos ter
certeza de que néo houve um fator provocativo. Por outro lado, a identificacado
de um fator provocativo ndo necessariamente contradiz a presenca de uma
anormalidade epileptogénica duradoura. Em um individuo com uma
predisposicao duradoura a ter crises, uma provocacao sutil pode desencadear
uma crise epiléptica, ao passo que, em um individuo ndo predisposto, talvez
ndo. A Forca-Tarefa para estas definicdes reconhece as fronteiras imprecisas
das crises epilépticas provocadas e nao provocadas, mas adia a discussao
para outra ocasiao.

Risco elevado de recorréncia

O item 2 da Tabela 2 define outra via para estabelecimento dos
diagnéstico de epilepsia. Sua intencao € abranger as circunstancias pelas
quais alguns praticos ° e epileptologistas especialistas 2 tratam os pacientes
como se a epilepsia estivesse presente apds uma Unica crise epiléptica nédo
provocada, devido a um risco muito elevado de recorréncia. Tais exemplos
podem incluir pacientes com uma Unica crise ocorrendo pelo menos um més
apos um acidente vascular cerebral ® ou uma crianga com uma Unica crise
relacionada a uma etiologia estrutural ou sintomatica remota e um registro de
atividade epileptiforme no eletroencefalograma (EEG) 1°. Outro exemplo é um
paciente em quem o diagnéstico de uma sindrome epiléptica especifica
associada a alteracao persistente do limiar epileptogénico pode ser feito apos a
ocorréncia de uma Unica crise epiléptica. Uma primeira crise pode se
apresentar como estado de mal epiléptico ' 12, e, a despeito desta
apresentacao, ndo implica no diagnostico de epilepsia. Os riscos de recorréncia
nao sao conhecidos na maioria dos casos individuais. No entanto, se um
médico estiver ciente de que a lesdo gerou uma predisposi¢cao duradoura para
crises epilépticas ndo provocadas com um risco comparavel agueles que
tiveram duas crises nao provocadas (que todos concordamos ser epilepsia),
entdo essa pessoa também deve ser considerada como tendo epilepsia. A



escolha de um numero de risco como um limiar especifico pode ser
excessivamente precisa, mas, para uma comparacao geral, esse risco € de
cerca de 60 a 90% apds duas crises ndo provocadas *. Um nivel de limiar de
60% excede adequadamente o nivel de 50% do risco de recorréncia
encontrado em 5 anos apds uma unica crise no estudo multicéntrico do Reino
Unido de epilepsia de inicio recente e crises epilépticas Gnicas (MESS) 3.

E importante notar que uma Unica crise mais uma les&o ou uma Unica
crise mais descargas epileptiformes no EEG nao satisfazem automaticamente
0s critérios para esta definicdo operacional de epilepsia, porque os dados
podem variar entre diferentes estudos e circunstancias clinicas especificas. No
Estudo Holandés de Epilepsia, 10 criancas com padrao epileptiforme de EEG
apos a primeira crise epiléptica tiveram um risco de recorréncia de 71% em 2
anos, mas no estudo de Shinnar et al., 12 criangcas com uma primeira crise
epiléptica idiopatica e padrbes anormais de EEG tiveram risco de recorréncia
de 56% aos 3 anos. Nenhuma formula pode ser aplicada para riscos aditivos,
uma vez que faltam dados sobre como esses riscos se combinam; tais casos
terdo que ser decididos por consideracdes individualizadas. O risco de
recorréncia € uma funcdo do tempo, de modo que quanto maior o tempo desde
a Ultima crise, menor o risco 4.

A definicéo revisada de epilepsia ndo sobrecarrega o médico
responsavel pelo tratamento para especificar o risco de recorréncia em uma
circunstancia particular. Na auséncia de informacdes claras sobre o risco de
recorréncia, ou mesmo com o conhecimento de tal informacéo, deve-se utilizar
a definicdo padrao de epilepsia, ou seja, apdés a segunda crise ndo provocada.
Por outro lado, se houver informacao disponivel para indicar que o risco de
uma segunda crise epiléptica excede o que é usualmente considerado como
epilepsia (cerca de 60%), entdo a epilepsia pode ser considerada presente.

Sindrome epiléptica

Nao faz sentido dizer que alguém tem uma sindrome epiléptica 1°, mas
nao tem epilepsia. Se houver evidéncia de uma sindrome epiléptica, presume-
se que a epilepsia esteja presente, mesmo que o risco de crises epilépticas
subsequentes seja baixo. Este é o caso da epilepsia benigna com pontas
centrotemporais (EBPCT). Casos sindrémicos excepcionais podem existir, nos
quais crises epilépticas comportamentais 6bvias podem nao ocorrer, como
pode ser o caso de descargas de ponta-onda continuas durante o sono e a
Sindrome de Landau-Kleffner 6.

Implicagbes para o tratamento

Diagnosticar a epilepsia apds uma Unica crise epiléptica ndo provocada
guando ha risco elevado de recorréncia pode ou nédo levar a deciséo de iniciar
o tratamento. A definicdo préatica proposta pode fornecer apoio a um médico
gue deseja tratar um paciente com risco elevado de recorréncia ap0s uma
Gnica crise nao provocada. No entanto, uma deciséo de tratamento é distinta
de um diagnostico e deve ser individualizada, dependendo do desejo do
paciente, da relacdo risco-beneficio individual e das op¢des disponiveis. O



médico deve pesar a possibilidade de evitar uma segunda crise com 0s riscos
associados aos efeitos adversos relacionados ao farmaco antiepiléptico e
custos para os pacientes.

Para ser claro, o diagnéstico de epilepsia e uma deciséo para tratar sao
duas questdes relacionadas, mas diferentes. Muitos epileptologistas tratam por
um tempo apds uma crise sintomética aguda (por exemplo, aqueles pacientes
com encefalite por herpes), sem implicacao de epilepsia. Por outro lado, os
pacientes com crises leves, com crises em intervalos muito longos ou quando
da retirada de farmacos podem nao ser tratados mesmo quando o diagndstico
de epilepsia é indiscutivel.

Crises nao provocadas separadas no tempo

O intervalo de tempo entre duas crises ndo provocadas que, em
conjunto, se qualificam como epilepsia esta sujeito a ambiguidades. Crises
epilépticas dentro de 24 horas conferem aproximadamente o mesmo risco para
crises posteriores do que uma Unica crise'’. A Forca-Tarefa manteve o
pensamento atual de que crises ndo provocadas em um periodo de 24 horas
podem ser consideradas uma crise ndo provocada Unica para fins de previsdo
de risco de recorréncia.

Algumas autoridades!’ consideram que a epilepsia esta presente, mas
em remissao, apos 5 anos de liberdade de crises. No entanto, a definicdo de
epilepsia ndo especifica um limite de tempo externo para a ocorréncia da
segunda crise ndo provocada para marcar o inicio da epilepsia. Portanto, a
epilepsia poderia ser considerada presente se uma crise ndo provocada
ocorresse com 1 e com 80 anos de idade, uma condicdo as vezes chamada de
oligoepilepsia 8. A Forca-Tarefa reconhece que, em tais circunstancias, as
causas das crises que ocorrem nestes dois momentos tao distantes poderia ser
diferente e, frente a esta constatacédo, a epilepsia ndo estaria presente 2. Caso
contrario, a For¢ca-Tarefa ndo concordaria com um intervalo de tempo
especifico entre as crises que “redefiniria o relégio” para contar um evento
como uma segunda crise. Uma justificativa para estabelecer tal intervalo pode
emergir de pesquisas futuras.

Epilepsia resolvida

A epilepsia, uma vez diagnosticada, esta sempre presente? A definicdo
tradicional ndo permite seu desaparecimento. Deve uma pessoa que esta livre
de crises e sem medicacao por décadas apos crises de auséncia quando
crianga ainda ser considerada epiléptica? Da mesma forma, nos pacientes com
epilepsia do lobo temporal mesial que tomam medicagdes e estao livres de
crises por 10 anos apods a ressecc¢do de sua esclerose hipocampal devem
ainda se considerar que apresentam epilepsia? A liberdade de crises por
longos intervalos de tempo pode resultar de uma das varias circunstancias e



tratamentos subjacentes diferentes. Uma tendéncia anormal de ter crises néo
provocadas pode permanecer, mas as crises sao controladas com sucesso
pela terapia. As criangas podem superar sua epilepsia, como acontece com a
EBPCT. Algumas pessoas podem ter tido um tratamento definitivo, como
cirurgia cerebral, tornando-as permanentemente livres de crises.

A Forca-Tarefa buscou uma definicdo que permitisse um possivel fim do
Onus de ter epilepsia. A literatura médica usa o termo “remissao” para implicar
a suspensao de uma doenga, mas este termo nao é bem entendido pelo
publico, e a remissdo nao transmite a auséncia da doencga. “Cura” implica em
risco de crises epilépticas futuras ndo superiores as da populacdo em geral ndo
afetada, mas apds um historico de epilepsia, um risco tdo baixo nunca é
alcancado. A Forca-Tarefa, portanto, adotou a palavra “resolvida” 3. Quando a
epilepsia é resolvida, isso implica que a pessoa nao tem mais epilepsia,
embora ndo garanta que ela néo retornara.

Que intervalos de tempo e circunstancias devem caracterizar a epilepsia
resolvida? 4. O risco de recorréncia depende do tipo de epilepsia, idade,
sindrome, etiologia, tratamento e muitos outros fatores. A epilepsia mioclénica
juvenil é conhecida por estar sujeita a um risco elevado de crises por varias
décadas '°, mas ainda nela ocorrem remissoes. Lesdes cerebrais estruturais,
como malformagées do desenvolvimento cortical ?° podem elevar o risco de
crises a longo prazo. Crises podem ocorrer em intervalos variaveis apos a
remissao devido a remocéao de uma lesao epileptogénica, como um angioma
cavernoso ?1. Em um estudo 22 de 347 criancas que haviam alcancado pelo
menos 5 anos de "remissdo completa”, incluindo pelo menos 5 anos livres de
farmacos antiepilépticos, foi identificada recorréncia de crises tardiamente em
6%. Uma destas recorréncias ocorreu até 8 anos apos a crise anterior. Nao
foram fornecidos dados para os que permaneceram livres de crises apds uma
remissdo completa de 10 anos, mas o nimero seria <6%. Apos a cirurgia de
epilepsia do lobo temporal 23, 54,2% dos pacientes apresentam recidiva de
crises dentro de 6 meses; no entanto, apenas 1,9% tém recorréncia 4 anos
apos a cirurgia. Resultados semelhantes foram vistos em outro estudo 2* no
qual apenas 0,6% continuavam tendo crises no ultimo ano de
acompanhamento, desde que estivessem livres de crises por 3 anos apés a
cirurgia.

O risco de recorréncia apoés crises nao provocadas diminui com o tempo,
embora o risco nunca possa atingir niveis para individuos normais que nunca
tiveram crises prévias. A maioria das recorréncias é precoce. Apos uma unica
crise ndo provocada, 80% 417 a 90% 2° dos que tiveram uma segunda crise,
esta ocorreu em 2 anos. Em um estudo, 5 apds uma segunda crise nao
provocada, as crises subsequentes ocorreram dentro de 4 anos, mas nenhuma
nos 3 anos seguintes, sugerindo que o risco pode nao ser zero, mas é baixo. O
Estudo Nacional de Praticas Gerais de Epilepsia no Reino Unido'# identificou
um risco de recidiva de 3 anos de 44% ap0s um periodo livre de crises de 6
meses, 32% apos 12 meses e 17% apos 18 meses. Nao ha dados adequados
disponiveis sobre o risco de recorréncia apos ficar livre de crises e sem
medicac¢ao por longos periodos de tempo. Recorréncias tardias sao raras apos
5 anos 26. Em 10 anos de uso de medicamentos antiepilépticos, o risco anual



de crises provavelmente é muito baixo 27°. Resultados semelhantes foram
vistos em outro estudo 24 no qual apenas 0,6% dos pacientes continuavam
tendo crises no ultimo ano de seguimento se tivessem estado livres das crises
durante 3 anos apos a cirurgia.

Os clinicos terdo que individualizar a determinacao de se a epilepsia é
resolvida. A Forga-Tarefa optou por definir a epilepsia como sendo resolvida
para individuos que tinham uma sindrome epiléptica dependente da idade, mas
que agora estdo além da idade aplicavel ou que permaneceram livres de crises
nos ultimos 10 anos, sem medicamentos antiepilépticos nos ultimos 5 anos . O
delineamento das circunstancias em que a epilepsia esta definitivamente
curada esta além do escopo deste artigo.

Informacéao imperfeita

Do ponto de vista do clinico, a nova definicao pratica que liga a epilepsia
a uma probabilidade predefinida de recorréncia de crises traz maior clareza e
relevancia clinica ao processo diagndéstico. No entanto, a aplicacéo ideal dessa
definicdo geralmente requer habilidades diagnoésticas e interpretativas
especializadas - especificamente, na avaliacdo de riscos de recorréncia ou no
diagndstico de sindromes - que podem nao estar amplamente disponiveis em
todos os contextos, particularmente no nivel de atencéo primaria. Ainda mais
importante € a inevitavel incerteza em muitas situacfes sobre a potencial
epileptogenicidade de uma lesdo demonstrada por ressonancia magnética
(RM). Por exemplo, um ou mais cistos cerebrais em um individuo com
neurocisticercose 28 podem ser achados incidentais sem atividade
epileptogénica em um individuo em particular. Risco ndo equivale a causa. Em
caso de duvida, os profissionais devem considerar encaminhar um paciente
para um centro de epilepsia especializado com experiéncia em diagndéstico.

Na auséncia de uma crise epiléptica documentada pelo registro de
video-EEG e tipica das crises recorrentes nédo provocadas de uma pessoa,
havera situacbes em que o diagnéstico de epilepsia permanecera incerto. Uma
abordagem para essas ambiguidades seria definir uma condi¢cdo denominada
“epilepsia provavel (ou possivel)” ¢. Tal abordagem foi adotada com outras
doencas, como a esclerose multipla com os critérios de McDonald 2°, esclerose
lateral amiotréfica com os critérios de El Escorial 3°, enxaqueca 3!, e deméncia
vascular 2. A Forca-Tarefa da ILAE reconheceu a diferenca sutil, mas
importante, entre dizer ao paciente que “vocé tem epilepsia provavel” versus
“vocé provavelmente tem epilepsia”. Na auséncia de informacgdes seguras, a
altima afirmacéo, ou outra afirmacéo simplesmente expressando incerteza,
parece uma afirmacao mais direta. Portanto, a For¢ca-Tarefa ndo definiu
epilepsia provavel como uma entidade especifica, mas deixou essa
possibilidade em aberto para o futuro.

Consequéncias da Definicéo Pratica
Definicdes tém consequéncias. Do ponto de vista do paciente, a

epilepsia esta associada ao estigma e as repercussdes psicoldgicas, sociais,
cognitivas e econdmicas, tdo importantes que podem ser incorporadas a
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definicdo conceitual da epilepsia 1. A nova defini¢éo pratica poderia melhorar
os resultados sensibilizando os médicos sobre a necessidade de dar maior
consideracao ao risco de recorréncia apdés uma unica crise ndo provocada, e
tornaria os meédicos mais confortaveis em iniciar o tratamento apés algumas
crises iniciais nao provocadas. Isso deve ser individualizado, uma vez que o
diagnostico de epilepsia ndo exige necessariamente a prescricdo de um
medicamento antiepiléptico, e o tratamento pode ser justificado em alguns
pacientes para os quais nao foi feito um diagnostico definitivo de epilepsia.
Uma definicdo préatica que permita o diagnostico precoce sera especialmente
Gtil para a prevencéo de riscos desnecessarios de lesdes fisicas ou
consequéncias sociais resultantes de crises recorrentes em pacientes
considerados suscetiveis a um risco elevado de recorréncia. A definicao
revisada também oferece uma oportunidade expandida para intervencdes
modificadoras da doenca que previnem a progressao da epilepsia e o
surgimento de comorbidades.

Como a revisao da definicdo de epilepsia afetara a avaliacao da
prevaléncia de epilepsia é imprevisivel. Estudos epidemiolégicos futuros podem
optar por usar a definicdo operacional mais antiga para consisténcia. Se a
definicdo revisada for usada, alguns pacientes previamente considerados como
tendo epilepsia ndo terdo mais um diagndstico de epilepsia devido as provisées
para a resolucao da epilepsia. Outros individuos que atendem ao critério “crise
unica com risco elevado para outra” podem ser acrescentados ao grupo de
epilepsia.

A definicdo de epilepsia afetara o diagndstico e o tratamento em
sociedades ricas e pobres em recursos. A Forca-Tarefa tem sido cuidadosa em
definir a epilepsia de uma forma que possa ser aplicada em geral, com ou sem
tecnologia cara que pode nao estar disponivel universalmente.

O diagnéstico correto de epilepsia em pessoas que podem néo ter sido
diagnosticadas anteriormente pode ter consequéncias negativas e positivas.
Por exemplo, as consequéncias econdmicas podem incluir reembolso por um
servico nacional de saude para medicamentos cujo custo teria que ser coberto
pela pessoa afetada. Por outro lado, muitas pessoas com epilepsia tém
dificuldade em obter seguro de vida ou médico. Alguns ndo podem comprar
uma primeira casa sem uma apélice de seguro de vida garantida no momento
da compra da casa. O estigma pode afetar profundamente algumas pessoas
gue antes nao eram consideradas epilépticas, com consequéncias sérias e
equivocadas, como a perda de acesso a educacao ou a proibicéo do
casamento. Permitir que a epilepsia seja declarada “resolvida” pode eliminar o
estigma de alguns que ndao devem mais ser considerados como tendo
epilepsia. Consequéncias econdmicas e de salde positivas ocorrerdo quando
um diagndstico mais preciso resultar em tratamento preventivo apropriado
antes de ocorrer uma segunda crise epiléptica.

As pessoas com epilepsia reflexa anteriormente foram privadas de seus
direitos pela exigéncia de que as crises precisavam ser ndo provocadas. A
inclusdo de sindromes de epilepsia reflexa em uma defini¢cao clinica préatica de
epilepsia agora traz esses individuos para a comunidade de epilepsia.
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A definicdo prética revisada descrita neste relatorio destina-se ao
diagnéstico clinico e pode nédo ser adequada para todos os estudos de
pesquisa. Diferentes definicdes operacionais serdo usadas dependendo de
propésitos especificos, e comparacgdes ainda poderao ser feitas usando o
tradicional conceito de “duas crises nao provocadas” da epilepsia, sempre que
apropriado. Os investigadores devem identificar claramente a definicdo usada
em qualquer estudo ou publicagéo.

A definicao revisada tem implicacdes para a legislacdo e economia da
saude. As regulamentacdes que afetam as atividades da vida individual, como
as restricdes de direcao veicular, estdo mais relacionadas a frequéncia de
crises ou ao risco de recorréncia de crises do que a um diagnéstico de
epilepsia, mas nem sempre € esse 0 caso. Em alguns paises, o diagnostico de
epilepsia per se limita o periodo de validade de uma permisséo de conducao de
veiculos automotores ou o tipo de licenca que pode ser adquirida. Diretrizes
sobre a participacdo em certos esportes podem estipular restricbes para
pessoas com diagndéstico de epilepsia, independentemente do historico de
crises. A cobertura de seguro e o0s beneficios sociais também podem ser
afetados pelo rotulo de diagnéstico. Na medida em que uma definicdo pratica
revisada possa afetar o niumero de pessoas diagnosticadas com epilepsia,
pode haver repercussdes de custo para o individuo e para a sociedade. Os
custos para a sociedade podem nao ser necessariamente mais elevados, mas
sao afetados, particularmente pelo fato de que o novo diagnéstico operacional
codifica a abordagem atual dos epileptologistas e leva a um melhor
gerenciamento de individuos que sdo provaveis ou improvaveis de ter futuras
crises.

Conclusao

A epilepsia foi previamente definida como pelo menos duas crises
epilépticas ndo provocadas em um intervalo superior a 24 horas. A definicdo
pratica revisada implica que a epilepsia também pode ser considerada presente
apos uma crise nao provocada em individuos que tém outros fatores que estao
associados a uma probabilidade elevada de apresentar um limiar epiléptico
persistentemente diminuido e, portanto, um risco de recorréncia elevado. Tal
risco deve ser equivalente ao risco de recorréncia de uma terceira crise
naqueles com duas crises nao provocadas, aproximadamente de pelo menos
60%. O ultimo nivel de risco ocorre com lesdes estruturais remotas, como
acidente vascular cerebral, infeccdo do SNC, certos tipos de lesdo cerebral
traumatica, diagnostico de uma sindrome epiléptica especifica ou, em algumas
circunstancias, com a presenca de outros fatores de risco. Aqueles com crises
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reflexas recorrentes, por exemplo, crises fotossensiveis, também sao
considerados como tendo epilepsia. Esta definicdo de epilepsia traz o termo em
concordancia com o uso comum pela maioria dos epileptologistas /. A epilepsia
nao € necessariamente duradoura, e € considerada resolvida se uma pessoa
estiver livre de crises nos ultimos 10 anos, sem o uso de farmacos
antiepilépticos nos ultimos 5 anos, ou quando essa pessoa ultrapassou a idade
de uma sindrome epiléptica dependente da idade. A nova definicdo € mais
complicada do que a definicdo antiga. Estudos que fornecem conhecimento
detalhado do risco de recorréncia de crises sdo poucos, entdo a maioria dos
diagndsticos de epilepsia sera necessariamente feita pela documentacéo de
duas crises néo provocadas. A medida que mais conhecimento dos riscos de
recorréncia é acumulado para etiologias especificas a aplicacdo das definicdes
de epilepsia se tornara mais precisa e mais Util.

Exemplos de casos

1. Duas crises epilépticas. Uma mulher de 25 anos tem duas crises ndo
provocadas, com um ano de intervalo. Comentario: Esta pessoa tem
epilepsia, de acordo com as definicbes antiga e nova.

2. Acidente vascular cerebral e crise epiléptica. Um homem de 65 anos
teve um acidente vascular cerebral no territorio da artéria cerebral média
esquerda ha 6 semanas e agora apresentou uma crise nao provocada.
Comentario: Com uma crise neste tempo em relacédo a um acidente
vascular cerebral (ou infeccéo cerebral ou trauma cerebral), a literatura ©
sugere um risco elevado (> 70%) de outra crise ndo provocada.
Portanto, na nova (mas nao na antiga) definicdo, esse homem tem
epilepsia.

3. Crises epiléptica féticas. Um menino de 6 anos teve duas crises
epilépticas com trés dias de intervalo enquanto jogava um videogame
envolvendo luzes piscando. Nao houve outras crises. O EEG mostra
uma resposta fotoparoxistica anormal. Comentério: Este menino tem
epilepsia de acordo com a nova definigcdo (mas ndo com a antiga),
mesmo que as crises sejam provocadas por luzes, uma vez que existe
uma predisposi¢cdo anormal e duradoura para ter crises epilépticas com
lampejos luminosos.

4. Epilepsia Benigna com Descargas Centrotemporais (BECTS). Um
homem de 22 anos teve crises com contragdes faciais ao adormecer aos
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9, 10 e 14 anos; ele ndo teve nenhuma outra crise desde entdo. O EEG
aos 9 anos demonstrou descargas centrotemporais. Os medicamentos
foram descontinuados aos 16 anos. Comentério: Para este jovem, a
epilepsia € resolvida, devido ao fato de ja ter ultrapassado a faixa etaria
relevante de uma sindrome dependente da idade. A antiga definicdo nao
prevé gue a epilepsia seja resolvida.

Crise epiléptica unica e displasia cortical. Um homem de 40 anos teve
uma crise focal caracterizada por contracées da mao esquerda que
progrediu para uma crise tonico-clénica. Esta foi a sua Unica crise
epiléptica. A RM mostra uma provavel displasia transmantle no lobo
frontal direito e 0 EEG mostra descargas interictais frontotemporais
direitas. Comentario: Embora muitos médicos razoavelmente tratem este
homem com medicacfes antiepilépticas, o risco de recorréncia de crises
nao € precisamente conhecido e, portanto, a epilepsia ainda ndo pode
ser considerada presente de acordo com qualquer definicdo. Futuros
estudos epidemiologicos podem esclarecer esta situacao.

Duas crises ha muito tempo. Um homem de 85 anos teve uma crise
focal aos 6 anos e outra aos 8 anos. Seu EEG, RM, exames de sangue
e histéria familiar ndo mostraram anormalidades. Ele recebeu farmacos
antiepilépticos dos 8 aos 10 anos de idade, quando foram
descontinuados. Nao houve mais crises. Comentéario: De acordo com a
nova definicdo, a epilepsia € resolvida, uma vez que ele esta livre de
crises por mais de 10 anos e sem medicacao antiepiléptica ha pelo
menos 5 anos. Isso ndo é uma garantia contra futuras recorréncias, mas
ele tem o direito de ser visto como alguém que atualmente ndo tem
epilepsia.

Intervalo longo de crises. Uma mulher de 70 anos teve crises néo
provocadas aos 15 e aos 70 anos de idade. Ndo ha dados disgnos de
nota no EEG, na RM e na historia familiar. Comentario: Tanto as
definigcbes antigas quanto as novas consideram esta mulher como tendo
epilepsia. Apesar do diagndéstico, muitos médicos nao a tratariam devido
a baixa frequéncia de crises. Se as investigac6es mostrarem de alguma
forma que as causas das duas crises foram diferentes, entdo a epilepsia
nao seria considerada presente.

Informagé&o questionavel. Um homem de 20 anos teve trés episodios ndo
testemunhados ao longo de 6 meses, consistindo em medo subito,
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dificuldade em falar e automatismos deambulatorios. Ele ndo tem
conhecimento de nenhuma perda de memoaria durante os episédios. Nao
ha outros sintomas. Ele ndo tem fatores de risco para epilepsia e
nenhuma crise conhecida anteriormente. EEG de rotina e RM séo
normais. Comentario: Declarar este homem como tendo epilepsia é
impossivel, tanto pela definicdo antiga, como pela nova. Crises focais
estdo no diagnéstico diferencial de seus episodios, mas ambas as
definicbes de epilepsia requerem confianca de que a pessoa teve pelo
menos uma crise epiléptica, e ndo um dos imitadores de crises.
Discussoes futuras podem definir os limites da "epilepsia possivel e
provavel ".

A Forca-Tarefa teve dificuldade para especificar um nivel de risco de
recorréncia para quantificar o conceito de "predisposicédo duradoura”.
Todos concordaram que um individuo com duas crises ndo provocadas
tem epilepsia. O risco de uma terceira crise em tal individuo é de cerca
de 3 em 4, mas os intervalos de confianca de 95% sao de 60 a 90%.
Portanto, a For¢ca-Tarefa concordou que um individuo com um risco
similar ap6s uma crise ndo provocada deveria logicamente ser
considerado também como tendo epilepsia. O niumero> 60% destina-se
a ser uma diretriz aproximada, em vez de um corte preciso.

Alguns sugeriram um limite de tempo dentro do qual as duas crises
espontaneas devem ocorrer para diagnosticar a epilepsia. Na auséncia
de consenso e evidéncia na qual basear um tempo especifico, a
ocorréncia durante toda a vida foi mantida como padréo.

A motivacdo para esse aspecto da definicdo era dupla. Primeiro, muitos
meédicos, pacientes e familiares consideram que a epilepsia esta no
passado, quando as crises ndo ocorrem mais e nao sdo empregadas
medicacfes antiepilépticas. Em segundo lugar, a For¢ca-Tarefa desejou
remover o estigma duradouro associado a um diagnéstico de epilepsia
por toda a vida. Outros termos considerados incluiram remisséo,
remissao terminal, remissao completa, epilepsia inativa, auséncia de
epilepsia, epilepsia ndo presente, epilepsia ndo mais presente e cura.
Muitos deles ndo transmitem o conceito de que a epilepsia desapareceu.
A cura implicaria no sucesso completo de algum tratamento ou
passagem de tempo, tal que o risco seria equivalente ao da populacao
em geral.

A evidéncia para orientar um numero especifico de anos requerido é
livre, e as fungdes de risco existentes mostram um declinio continuo ao
longo do tempo, em vez de um ponto de interrupgéo natural. Alguns
argumentaram por 5 anos, mas até 5% anualmente podem ter uma crise
apos um intervalo de 5 anos sem crises. Estar livre de crises nos ultimos
10 anos e sem medicacao nos ultimos 5 anos, prevé uma liberdade
futura de crises em uma elevada porcentagem de casos.
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Embora existam evidéncias de uma (baixa) taxa de recidiva apds 5 anos
de liberdade de crises, nenhuma evidéncia estava disponivel no
momento da redacgao deste artigo para taxas de recorréncia depois de
ficar livre de crises por 10 anos, a qual foi selecionada por ser um tempo
bem superior a 5 anos, para o qual a taxa de recorréncia seria
provavelmente muito baixa.

Se definir uma condi¢do denominada “epilepsia provavel”, “epilepsia
possivel”, ou ambos, gerou o maior debate nas deliberagcdes e, em
dltima analise, a questéo foi resolvida pela visdo da maioria e ndo pelo
consenso de todos. A epilepsia provavel foi considerada em duas
circunstancias diferentes: a primeira em que ocorreu uma crise e 0s
riscos foram elevados, mas ndo muito para a recorréncia de outra. A
segunda circunstancia abrangia informacdes limitadas em casos que 0s
eventos pareciam ser epilépticos, mas faltavam descric6es confiaveis de
crises ou outros dados importantes. Permitir um diagnéstico de epilepsia
provavel na segunda circunstancia poderia prejudicar o diagndstico
necessario para esclarecer o diagnostico. A Forca-Tarefa valorizou a
definicdo de epilepsia provavel, mas acredita que uma consideracao
futura sera necessaria para tornar sua definicdo operacionalmente
consistente e util.

Um rascunho anterior do manuscrito foi postado para comentarios no
site da ILAE. Um total de 315 comentarios, alguns muito extensos, foram
recebidos. A maioria das opinides foi positiva, mas também houve
algumas divergéncias muito ponderadas e fortemente sentidas.
Considerou-se irracional sobrecarregar um médico assistente para
determinar o risco exato de uma crise subsequente. Os autores
concordaram com essa critica. Muitos comentaristas foram a favor e
muitos outros contra chamar epilepsia de doenca, ao invés de disturbio.
Esta decisao foi decidida pelos respectivos Comités Executivos do IBE e
da ILAE, ambos favoraveis ao termo “doenca”. A frase “ndao mais
presente” nao foi adotada pelos que responderam aos comentarios, e foi
mudada para “resolvida”. Muitos comentaristas desejaram que a
epilepsia deveria ser considerada resolvida ap6s 5 anos de liberdade de
crises, com ou sem farmacos antiepilépticos. A Forca-Tarefa queria que
o termo resolvida significasse um risco suficientemente baixo de tal
forma que epilepsia pudesse ser posta de lado, e conseguir isso requer
um intervalo de tempo mais rigoroso, entao decidimos por 10 anos de
liberdade de crises, 5 anos dos quais sem uso de farmacos
antiepilépticos. Varios participantes queriam eliminar o conceito dubio de
crises provocadas versus ndo provocadas. Tal mudanca teria sido
bastante fundamental, alterando nossa visdo das crises sintomaticas
agudas, agora abrangendo 40% de todas as crises. Deixamos essa
discusséo para outro local. Em geral, os autores acreditavam que a
“sabedoria do grupo” fortaleceu e esclareceu os argumentos e, mais
importantemente, aproximou a definicdo de como os clinicos pensam em
epilepsia.

Estes exemplos foram apresentados em 24 de junho de 2013, para o
publico do simpédsio presidencial do Congresso da ILAE, com mais de
1.000 epileptologistas presentes. A votacédo da audiéncia sobre se a
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epilepsia estava presente nesses casos correlacionou-se fortemente
com os termos da definicdo revisada. Embora ndo seja uma pesquisa
cientificamente vélida, as respostas indicaram que os epileptologistas
pensavam em epilepsia de maneiras coerentes com a definicdo
revisada.
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