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SUMARIO

A ILAE apresenta uma classificacdo operacional revisada dos tipos de crises
epilépticas. O objetivo de tal revisdo é reconhecer que alguns tipos de crises
epilépticas podem apresentar inicio tanto focal quanto generalizado, permitir a
classificagdo mesmo quando o inicio ndo foi observado, incluir alguns tipos de crises
epilépticas ndo contempladas na classificacdo anterior e adotar termos mais claros.
Como o conhecimento atual é insuficiente para formar uma classificagdo com bases
cientificas, a Classificacdo de 2017 € operacional (préatica) e baseada na

Classificacdo de 1981, estendida em 2010. Alteracdes incluem o seguinte: (1)



“Parciais” tornam-se focais; (2) percepcao 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 atbnicas, clbnicas, espasmos epilépticos,
mioclénicas e tdnicas podem ser de tanto de inicio focal quanto generalizado; (6) O
termo crises focais evoluindo para ténico-clfnica bilateral substitui crise
secundariamente generalizada; (7) novos tipos de crise generalizada sdo auséncia
com mioclonias palpebrais, auséncia miocldnica, mioclono-atdnica, mioclono-ténico-
clénica; e (8) crises de inicio desconhecido podem ter caracteristicas que ainda
assim permitem ser classificadas. A nova classificacdo nao representa uma
mudanca fundamental, mas promove maior flexibilidade e transparéncia na

nomeagao dos tipos de crises.
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Pontos chave

e A ILAE construiu uma classificacdo revisada dos tipos de crises. A
classificacéo € operacional e ndo baseada em mecanismos fundamentais.

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

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

comprometimento da percepcao para as crises de inicio focal.

INTRODUCAO

A ILAE, através da Comisséo de Classificacdo e Terminologia, desenvolveu
uma classificac@o operacional de crises epilépticas e epilepsia. Seguindo a
reorganizacdo proposta em 20102, foram discutidos maiores esclarecimentos e
solicitados comentarios da comunidade. Uma &rea que exigiu maior elucidacao foi a
organizacao dos tipos de crises epilépticas. Uma Forga Tarefa de Classificacdo dos

Tipos de Crises Epilépticas foi estabelecida em 2015 para preparar recomendacdes



de classificac&o dos tipos de crises epilépticas, que foram resumidas nesse
documento. Um documento anexo guia 0 uso dessa classificacao.

Descri¢cdes dos tipos de crises epilépticas remontam a pelo menos a época
de Hipdcrates. Gastaut 34 propos uma classificacdo moderna em 1964. Varias
estruturas basicas para a classificacdo das crises epilépticas podem ser
consideradas. Manifestacdes de algumas crises epilépticas sédo idade-especificas e
dependem da maturacao cerebral. Classificacfes prévias foram baseadas na
anatomia, e listaram crises temporais, frontais, parietais, occipitais, diencefalicas ou
do tronco encefalico. Pesquisas modernas mudaram nossa visao dos mecanismos
fisiopatoldgicos envolvidos e tem mostrado que a epilepsia € uma doenca de redes
neurais e ndo somente um sintoma de anormalidades cerebrais localizadas®. Dentro
de uma perspectiva de redes, as crises epilépticas podem originar-se de redes
neocorticais, talamo-corticais, limbicas ou do tronco encefélico. Apesar de nossa
compreenséo das redes neurais envolvidas nas crises epilépticas estar evoluindo
rapidamente 6, ndo é ainda suficiente para servir de base para sua classificacdo. Em
1981 uma Comisséo da ILAE, liderada por Dreifuss e Penry ” avaliou centenas de
registros de video-EEG para desenvolver recomendacdes que dividiram as crises
epilépticas entre as de inicio parcial e generalizado, crises parciais simples e
complexas e vérios tipos especificos de crises generalizadas. Essa classificacédo
ainda é amplamente utilizada nos dias de hoje, com revisdes na terminologia e
classificacéo das crises e epilepsia pela ILAE %84 e com sugestdes, modificacdes e
criticas por outros %2, N6s optamos por ndo desenvolver uma classificacdo
baseada somente na observagdo do comportamento — mas uma que refletisse a
pratica clinica; assim, a classificacao de 2017 ¢é interpretativa, permitindo o uso de
informac@es adicionais para classificar os tipos de crises epilépticas.

A intengdo dos trabalhos nas reclassificacdes de 2001 2 e 2006 *3foi
identificar entidades diagnésticas Unicas com implicacdes etiolégicas, terapéuticas e
prognésticas para que, quando um diagnéstico sindrdmico ndo pudesse ser feito,
entdo o progndstico e o tratamento poderiam se basear no tipo de crise. Tal
classificacdo 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 Classificacao dos Tipos de Crises Epilépticas (agora chamada de “Forca
Tarefa”) escolheu utilizar a frase “Classificacdo Operacional”) porque é impossivel
neste momento basear uma classificacéo totalmente nos conhecimentos cientificos

da epilepsia. Na auséncia de uma classificagéo totalmente cientifica, a Forca Tarefa



escolheu utilizar a organizacdo basica iniciada em 1981 e subsequentemente

modificada 2, como ponto de partida para a classificacdo revisada operacional.

METODOS
O que é um tipo de crise?

Uma crise epiléptica € definida como “a ocorréncia transitoria de sinais e/ou
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 6. O préximo
passo € a classificacdo do tipo de crise.

A Forca 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 mencao de um tipo de crise epiléptica deveria
ser imediatamente associada a uma entidade especifica, embora as vezes com
subcategorias e variagcdes sobre o tema. Escolhas devem ser feitas pelas partes
interessadas para destacar o agrupamento de caracteristicas de crises que sera Uutil
para propdsitos especificos. Essas partes interessadas incluem pacientes,
familiares, médicos, pesquisadores, epidemiologistas, educadores médicos,
seguradoras, agéncias de regulagéo, grupos de defesa de pacientes e jornalistas da
area médica. Agrupamentos operacionais (praticos) podem ser derivados de grupos
com interesses especificos. Um farmacologista, por exemplo, pode escolher agrupar
as crises pela eficacia das medicac¢des. Um pesquisador fazendo um estudo clinico
pode considerar crises como incapacitantes ou nao-incapacitantes. Um cirurgido
pode agrupar pela anatomia para predizer a elegibilidade para cirurgia e o provavel
sucesso do tratamento cirargico. Um clinico trabalhando na terapia intensiva com
pacientes predominantemente inconscientes pode agrupar crises em parte pelo
padréo eletrografico?’. O principal objetivo dessa classificagdo é fornecer uma
estrutura de comunicacao para uso clinico. Tipos de crises epilépticas sdo
relevantes para a pratica clinica em humanos; por outro lado sabe-se que tipos de
crises em outras espécies, experimentais ou naturais, podem nao ser reproduzidas
na classificacdo proposta. Um objetivo foi tornar a classificacdo compreensivel para
pacientes e familiares e amplamente aplicavel a todas as idades, inclusive neonatos.
A Comisséo da ILAE de Classificacdo e Terminologia reconhece que crises
epilépticas no neonato podem ter manifestagdes motoras, assim como pouca ou
nenhuma manifestacdo comportamental. Uma Forca Tarefa separada de Crises
Neonatais esta trabalhando para o desenvolvimento de uma classifica¢do de crises

neonatais. A classificacdo de crises epilépticas de 2017 ndo é uma classificacao de



padrBes eletroencefalograficos ictais ou subclinicos. O principio que guia a Forca
Tarefa dos Tipos de Crises Epilépticas € uma citagao de Albert Einstein: “Torne as

coisas 0 mais simples possivel, mas nao seja simplista”.

MOTIVACAO PARA MUDANCA

Adaptacdo a uma nova terminologia pode ser trabalhosa e necessitar ser
motivada por uma razdo para a mudanca. A Classificacdo dos tipos de crises
epilépticas é importante por vérias razées. Primeiro, a classificagdo torna-se um
instrumento pratico de comunicacao mundial entre médicos que cuidam de
pacientes com epilepsia. Segundo, a classificagdo permite agrupar pacientes para
tratamento. Algumas agéncias regulatérias aprovam farmacos ou dispositivos
indicados para tipos especificos de crise epiléptica. Uma nova classificacdo poderia
elegantemente direcionar as indicagfes de farmacos ou uso de dispositivos
existentes. Terceiro, agrupar tipos de crises pode levar a uma associacao Util entre
sindromes especificas ou etiologias, por exemplo, ao percebermos a associacao
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 classificacao proporciona palavras aos pacientes para descrever sua doenca.

Motivacdes para revisar a Classificagdo de Crises de 1981 estdo listadas abaixo.

1. Alguns tipos de crises epilépticas, por exemplo, crise tbnicas ou espasmos
epilépticos, podem ter inicio focal ou generalizado.

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

3. Descricdes retrospectivas de crises epilépticas frequentemente nao
especificam o nivel de consciéncia e o comprometimento da percepg¢éo, 0s
guais, apesar de central em muitas crises, € um conceito complicado.

4. Alguns termos de uso corrente ndo tém niveis suficientes de aceitagdo ou
entendimento publico, como “psiquica”, “parcial”, “parcial simples”, “parcial
complexa” e “discognitiva”.

5. Alguns tipos importantes de crises ndo foram incluidos.



RESULTADOS
CLASSIFICACAO DOS TIPOS DE CRISES EPILEPTICAS

A figura 1 retrata a classificacdo basica das crises epilépticas e a figura 2 a
classificacdo expandida. As duas representam a mesma classificacdo, com a
supressao das subcategorias para formar a versao béasica. O uso de uma ou outra
depende do nivel de detalhes desejado. Variagdes sobre o tema de crises
epilépticas individuais podem ser acrescidas para tipos de crises focais de acordo

com o grau de percepcao.

Classificacdo dos Tipos de Crises da ILAE 2017 !

Esquema simplificado
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Figura 1. Classificagdo operacional basica da ILAE 2017 para os tipos de crises epilépticas. !
Defini¢cBes, outros tipos de crises e descritores estéo listados no artigo e no glossario de
termos que acompanha este artigo. 2 Por informacao inadequada ou impossibilidade de

inserir nas outras categorias.

ESTRUTURA DA CLASSIFICACAO
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Esquema expandido
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Figura 2. Classificag@o operacional expandida da ILAE 2017 para os tipos de crises
epilépticas. Os esclarecimentos seguintes devem guiar a escolha do tipo de crise. Para
crises focais, a especificagdo do nivel de percepgéo é opcional. Percepgdo mantida significa
gue 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 percep¢ao corresponde ao termo anterior
crise parcial complexa, e o comprometimento da percep¢édo em qualquer parte da crise
obriga a utilizacdo da denominacgéo crise focal disperceptiva. Abaixo, ha a op¢éo de
ulteriormente classificar as crises focais perceptivas e disperceptivas em sintomas motores e
ndo 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 mencgéo a percepcdo quando esta percepcdo nao é
aplicavel ou é desconhecida e entdo deve-se diretamente classificar a crise pelas
caracteristicas motoras ou ndo motoras. Em crises aténicas e espasmos epilépticos
usualmente néo se especifica a percepgao. Crises cognitivas implicam em comprometimento
da linguagem ou outros dominios cognitivos ou em caracteristicas positivas tais como déja
vu, alucinag@es, ilusBes ou distor¢des da percepgdo. Crises emocionais envolvem
ansiedade, medo, alegria, outras emocdes, ou aparecimento de afeto sem emocoes
subjetivas. Uma auséncia é atipica por apresentar inicio e término gradativos ou alteraces
no ténus corporal acompanhados de complexos de onda aguda-onda lenta no EEG. Uma
crise pode ser ndo classificada por informacgéo inadequada ou incapacidade de coloca-la em
outras categorias. ! DefinicGes, outros tipos de crises e descritores séo listados no artigo e
glossario de termos que acompanha este artigo. 2 Grau de percepcdo usualmente ndo é
especificado. 2 Por informacéo inadequada ou incapacidade de insercdo em outras
categorias. Em vermelho esto representadas categorias novas de crises. (modificado do
texto original)

O esquema da classificagé@o € colunar, mas néo hierarquico (significando que
niveis podem ser ignorados), portanto as setas foram intencionalmente omitidas. A
classificagéo de crises epilépticas comega com a determinacéo se as manifestacdes
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 percepc¢ao opcionalmente pode ser incluido no
tipo de crise. Percepcdo € apenas uma caracteristica potencialmente importante da
crise, mas a percepc¢ao tem importancia pratica suficiente para justificar seu uso
como classificador de crise. Percep¢ao preservada significa que a pessoa esta
consciente de si e do ambiente durante uma crise, mesmo que imovel. Uma crise
focal perceptiva (com ou sem outros classificadores subsequentes), corresponde ao
prévio termo “crise parcial simples”. Uma crise com percepgdo comprometida (com
ou sem outros classificadores) corresponde ao termo prévio “crise parcial complexa”.
Percepcéo comprometida durante qualquer parte da crise torna a crise focal
disperceptiva. Além disso, crises focais também sdo subagrupadas naquelas com
sintomas e sinais motores e ndo motores no inicio da crise. Se ambos, sinais
motores e ndo motores, estdo presentes no inicio da crise, 0s sinais motores irao
geralmente dominar, a menos que sintomas e sinais nao 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 ndo 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 hdo motor proeminente mais
precoce, exceto na crise focal com parada comportamental na qual a interrupcdo de
atividade é a caracteristica dominante durante toda a crise, e qualquer
comprometimento significante da percepcao durante o curso da crise leva a crise
focal a ser classificada como tendo percep¢do comprometida.

A classificagdo de acordo com o inicio da crise tem uma base anatdmica, enquanto
a classificacao pelo nivel de percepcédo tem uma base comportamental, justificada
pela importancia pratica do comprometimento da percep¢ao. Ambos os métodos de
classificacdo sdo disponiveis e podem ser usados concomitantemente. Breve
parada comportamental no inicio de uma crise frequentemente é imperceptivel, e
assim nao deve ser usada como classificador a menos que seja a caracteristica
dominante durante toda a crise. O critério de classificacdo (anatbmico) mais precoce
Nao sera necessariamente a caracteristica comportamental mais significante da
crise. Por exemplo, uma crise pode comecar com medo e progredir para atividade
focal clénica vigorosa resultando em queda. Essa crise ainda seria uma crise focal
emocional (com ou sem alteracdo de percepc¢do), mas uma descricdo das

caracteristicas subsequentes sob a forma de um texto livre poderia ser muito Util.



O denominacéo crise focal pode omitir a menc¢éo de percepcdo quando a
percepcédo nao 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
termo subsequente gera um nome de crise inequivoco.

A classificacdo de uma crise individual pode parar a qualquer nivel: uma
crise de “inicio focal” ou “inicio generalizado”, sem outras elabora¢des, ou uma “crise
focal sensorial”, “crise focal motora”, “crise focal tdnica” ou “crise focal com
automatismos”, e assim por diante. Descritores adicionais sdo incentivados, e seu
uso dependera da experiéncia e objetivos da pessoa que classifica a crise. Os
termos inicio focal e inicio generalizado sdo para fins de agrupamento. Nenhuma
deducédo deve ser feita de que cada tipo de crise exista em ambos 0s grupos; a
inclusdo de crises de auséncia na categoria de inicio generalizado que nédo 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 sintomas de crises, termos descritores sugeridos no Manual de
Instrugdo que acompanha este texto ou descricdes em texto livre podem ser
opcionalmente anexadas as descri¢des do tipo de crise, sem alterar contudo o tipo
de crise.

O tipo de crise “focal evoluindo para tbnico-clonica bilateral” é um tipo
especial de crise, que corresponde ao termo de 1981 “crise parcial com
generalizacao secundaria”. Inicio focal evoluindo para tdénico-clénica bilateral reflete
um padrao de propagacao da crise, mais do que um tipo unitario de crise epiléptica,
mas é uma apresentacdo tdo comum e importante que a categorizacéo separada foi
continuada. O termo “evoluindo para tonico-clénica 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 padrbes de propagacao
e “generalizado” para crises epilépticas que envolvem circuitos bilaterais desde o
inicio.

A atividade ictal se propaga através de circuitos cerebrais, as vezes
promovendo incerteza sobre se um evento € uma crise unitaria ou mualtiplas crises
comegando de diferentes circuitos (“multifocal”). Uma crise unifocal pode apresentar-
se com multiplas manifestacdes clinicas como resultado da propagacao. O clinico
deveréa determinar (pela observacdo da evolugdo continua ou apresentagéo

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

Crises generalizadas séo divididas em crises motoras e ndo motoras
(auséncias). Outras subdivisdes sdo semelhantes aquelas da classificacdo de 1981,
com a adicéo das crises mioclono-aténicas, comuns na epilepsia com crises
mioclono-aténicas (sindrome de Doose 28), crises mioclono-tdnico-clénicas, comuns
na epilepsia mioclénica juvenil 2°, auséncias mioclonicas *° e crises de auséncia com
mioclonias palpebrais vistas na sindrome descrita por Jeavons e outros 3.
Manifestacdes generalizadas das crises podem ser assimétricas, tornando dificil a
distingao de crises de inicio focal. A palavra “auséncia” tem um significado comum,
mas um olhar vago ou ausente ndo é sindnimo de crise de auséncia, pois
interrupcdo da atividade também ocorre em outros tipos de crises.

A classificacéo de 2017 permite anexar um numero 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-clénicas,
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,
ténico-clonico) a uma crise previamente “ndo classificada” pode ainda ser aplicado.
A esse respeito, o termo “inicio desconhecido” € um termo substituto — ndo da

caracteristica da crise, mas do desconhecimento.

RAZOES PARA DECISOES

A terminologia para os tipos de crises epilépticas € designada para ser util na
comunicacgao de caracteristicas chave das crises e para servir como um dos

componentes para uma maior classificacdo das epilepsias, que esta sendo
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desenvolvida por uma outra Forca Tarefa de Classificacdo da ILAE. A estrutura

basica da classificacdo de crises epilépticas usada desde 1981 foi mantida.

Focal versus parcial

Em 1981, a Comissao 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 localizac&o ou
sistema anatémico. O termo “focal” é mais compreensivel em termos de localizacéo

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
neuronal com rapido envolvimento de redes distribuidas bilateralmente”. Classificar
uma crise como de inicio aparentemente generalizado ndo descarta um inicio focal
obscurecido por limitagées dos nossos métodos clinicos atuais, mas € mais uma
guestao de diagnadstico correto que de classificagdo. Além disso, crises focais
podem rapidamente envolver circuitos bilaterais, enquanto a classificacdo é baseada
no inicio unilateral. Para alguns tipos de crise, por exemplo, espasmos epilépticos, a
distincao entre inicio focal versus generalizado requer estudo cuidadoso do registro
de video-EEG ou o tipo de inicio pode ainda ser desconhecido. A distincdo entre
inicio focal e generalizado é pratica, e pode mudar com avancos na habilidade de
caracterizar o inicio das crises.

Focalidade do inicio da crise pode ser inferida pelo reconhecimento de
padrdes de crises de inicio focal conhecidas, mesmo se a focalidade nao for
estritamente clara, baseada em termos do comportamento observavel. Uma crise é
focal, por exemplo, quando comeca com sensacédo de déja vu e entédo progride com
comprometimento da percepcao e responsividade, estalar de labios e fric¢cdo de
maos por um minuto. Nao ha nada intrinsecamente “focal” na descricao, mas
registros de video-EEG de incontéveis 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 nao 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, néo se
manifestam igualmente em todas partes do encéfalo. A Forca Tarefa enfatiza o
conceito de bilateral, em vez de envolvimento generalizado, para algumas crises,
pois algumas crises podem ser bilaterais sem envolver todos circuitos cerebrais. As
manifestagdes bilaterais ndo sdo necessariamente simétricas. O termo “focal
evoluindo para ténico-clonico 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 nao foi presenciado. Talvez o paciente estivesse dormindo, sozinho ou os
observadores estavam muito distraidos pelas manifestacdes da crise para perceber
a presenca de caracteristicas focais. Deveria haver uma oportunidade de
provisoriamente classificar essa crise, mesmo na auséncia de conhecimento sobre
sua origem. A Forga Tarefa permite descri¢gbes adicionais das crises de inicio
desconhecido quando caracteristicas-chave, como atividade ténico-clénica ou
parada comportamental sdo observadas durante o curso da crise. A Forca 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 acuracia da determinagéo; caso contrario, a
crise deveria permanecer nao classificada até que mais informacdes estejam
disponiveis.

Pode ser impossivel classificar uma crise epiléptica, tanto por informacdes
incompletas ou pela natureza incomum da crise; nesse caso devera ser chamada de
crise nao classificada. Categorizacdo como nao classificada deve ser feita somente
em situacBes excepcionais quando o clinico esta seguro que o evento é uma crise

mas nao consegue evoluir na classificagdo do evento.

Consciéncia e percepc¢ao

A classificacdo de 1981 e a revisdo em 2010 1032 sygeriram uma

diferenciacdo fundamental entre crises com e sem comprometimento da
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consciéncia. Basear a classificacdo na consciéncia (ou uma de suas funcdes
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 permissao para
direcdo de veiculos em adultos ou interferéncia com aprendizado. A ILAE escolheu
manter comprometimento da consciéncia como chave na divisao das crises focais.
Entretanto, a consciéncia € um fenbmeno complexo, com componentes subjetivos e
objetivos 33, Mliltiplos tipos diferentes de consciéncia tém sido descritos para as
crises 3. Marcadores substitutos 3" para consciéncia, em geral, compreendem
medidas de comprometimento da percepcéo, responsividade, memdéria e a
percepcédo de si mesmo como distinto de outros. A classificagdo de 1981
especificamente mencionou percepc¢ao e responsividade, mas ndo memoéria para o
evento.

A determinacdao retrospectiva do estado de consciéncia pode ser dificil. Um
classificador inexperiente pode assumir que uma pessoa devesse estar no chao,
imoével, aperceptiva e arresponsiva (ou seja, “desmaiada’) para que uma crise seja
considerada como crise com comprometimento da consciéncia. A Forga Tarefa
adotou a percepc¢do como um marcador substituto relativamente simples da
consciéncia. “Percepc¢éo preservada” é considerada uma abreviagao para “crises
sem comprometimento da consciéncia durante o evento”. Nos utilizamos uma
definicdo operacional de percepgéo como a ciéncia de si proprio e do ambiente.
Nesse contexto, percepcao se refere ao reconhecimento dos eventos ocorridos
durante uma crise, ndo ao reconhecimento de que a crise ocorreu. Em varias
linguas, “comprometimento da percepgéo” se traduz como “comprometimento da
consciéncia’; nesses casos mudar a designacao de “parcial complexa” para
“‘comprometimento da percep¢ao” 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, percepcao preservada em geral inclui a presuncdo que uma pessoa que
teve uma crise posteriormente podera lembrar e confirmar que manteve a percepgao
preservada; caso contrario, comprometimento da percepcao deve ser assumida.
Excepcionalmente crises podem produzir uma amnesia epiléptica transitria com
percepcéo preservada %, mas para a classificacdo de uma crise amnéstica como
uma crise focal perceptiva seria necessario uma documentacao excepcionalmente
clara feita por observadores meticulosos. Percepcéo pode néo ser especificada caso

ndo seja possivel determiné-la durante a crise.
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A responsividade pode ou ndo estar comprometida durante uma crise focal
%, Responsividade ndo é equivalente a perceptividade ou consciéncia, pois algumas
pessoas permanecem imobilizadas e consequentemente arresponsivas durante uma
crise, mas ainda sdo capazes de observar e recordar o0 ambiente. Adicionalmente, a
responsividade frequentemente ndo é testada durante as crises. Por essas razées,
responsividade néo foi escolhida como caracteristica priméria para a classificagédo
das crises, contudo responsividade pode ser muito Util para classificar as crises
guando puder ser testada e o nivel de responsividade pode ser relevante na
determinagdo do impacto promovido pela crise. O termo “discognitivo” ndo foi
utilizado na classificacéo atual como sinbnimo de “parcial complexa” por falta de
clareza e comentérios negativos vindos de profissionais e do publico.

Percepcgéo nao é classificador para crises de inicio generalizado porque a
grande maioria das crises generalizadas apresenta comprometimento da percepg¢ao
ou perda completa da consciéncia. Entretanto, é 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 mioclénicas.

Etiologias

Uma classificagdo 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 percep¢do. Conhecimento da etiologia,
por exemplo, presenca de uma displasia cortical, pode ajudar na classificagdo do
tipo de crise. Qualquer crise pode se tornar prolongada, levando a estado de mal

epiléptico do tipo de crise em questao.

Informacgdes de apoio

Como parte do processo diagnéstico, um clinico usara comumente
evidéncias e exames complementares para ajudar a classificar uma crise epiléptica,
apesar de nao fazerem parte da classificacdo. Tais evidéncias podem incluir videos
trazidos pela familia, padrbes eletroencefalograficos, lesGes detectadas pela
neuroimagem, resultados de laboratério como deteccao de anticorpos antineuronais,
mutacdes genéticas ou diagndstico de sindrome epiléptica conhecida pela
associacdo com crises focais, generalizadas ou ambas, como a sindrome de Dravet.

As crises em geral podem ser classificadas com base nos sintomas e
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comportamento, desde que boas informacdes objetivas e subjetivas estejam
disponiveis. O uso de qualquer informacéo de apoio disponivel para diagndstico é
encorajado. Disponibilidade de informacao de suporte pode nado existir em partes do
mundo com menos recursos, o que pode levar a diagndsticos menos especificos,

mas ainda assim permitiria uma correta classificacao.

CID 9, 10, 11,12

A Classificacdo Internacional de Doencas (CID) da Organizacdo Mundial de Saude é
usada para o diagnéstico em pacientes ambulatoriais e hospitalares, para
cobrancas, pesquisas e outros propésitos “+#2. Concordancia do diagnéstico em
epilepsia pela CID e pelos tipos de crise da ILAE € desejavel para maior clareza e
consisténcia. Isto € possivel com algumas limitacdes com os termos atuais, pois as
CID 9, 10 e 11 ja foram formuladas. As propostas da ILAE sempre conduzirdo os
padrdes 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 classifica¢cdes de epilepsia
da ILAE *. Por esta razdo néo ha conflito entre a classificacéo de crises proposta e a
CID 11. Esforcos poderédo ser desenvolvidos para incorporar novas classificagfes de

tipos de crises e sindromes no desenvolvimento da CID 12.

Discussao

Termos descontinuados

Parcial simples/Parcial complexa: Ap6s 35 anos de uso dos termos “crise
parcial simples” e “crise parcial complexa”, alguns clinicos poderao sentir falta. As
razGes para mudanca sdo varias. Primeiro, uma deciséo 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 percepcao” pode
fazer sentido para uma pessoa leiga sem conhecimento da classificacdo de crises.
Terceiro, as palavras “complexa” e “simples” podem ser enganadoras em alguns
contextos. Complexo pode implicar que esse tipo de crise € mais complicado ou
dificil para entender que outros tipos de crises. Chamar uma crise de “simples” pode
banalizar seu impacto a um paciente que ndo cré que as manifestacdes e

consequéncias das crises sejam de forma alguma simples.
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Convulsado: € um termo popular, ambiguo e ndo oficial, usado para significar
atividade motora substancial durante uma crise. Tal atividade pode ser tbnica,
clénica, miocldnica ou ténico-clénica. Em algumas linguas, convulsdes e crises sao
consideradas sinbnimos e o componente motor ndo é claro. A palavra “convulsio”
nao faz parte da classificacao de crises de 2017, mas sem duvida persistird no uso

popular.

Termos adicionados

Percepcéo comprometida/preservada: como discutido acima, esses termos

designam conhecimento de si 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
classificacéo diferente, proposta por Luders e colegas em 1993 3. 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 etimoldgica e
historicamente consistente, “hipercinético” foi escolhido para a classificagéo de
2017.

Cognitivo: O termo substitui “psiquico” e refere-se a alteracdes cognitivas
especificas durante a crise, por exemplo, afasia, apraxia, ou negligéncia. A palavra
“alteragado” esta implicita, pois crises nunca melhoram a cognicdo. Uma crise
cognitiva pode também compreender fenbmenos cognitivos positivos, como déja vu,

jamais vu, ilusdes ou alucinagdes.

Emocional: Uma crise focal ndo motora pode ter manifestacbes emocionais,
como medo ou alegria. O termo também abrange manifestacdes afetivas com
expressao emocional ocorrendo sem componente subjetivo, como o que ocorre em

algumas crises gelasticas ou dacristicas.

Novos tipos 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 tbnicas, clénicas, atdnicas e mioclénicas. 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 tbnico-clénica, também podem ser encontradas. Crises focais
com automatismos, autonémicas, parada comportamental, cognitivas, emocionais e
hipercinéticas sédo novos tipos de crises. Crise focal evoluindo para ténico-clénica

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

Novos tipos de crises generalizadas: Em relagéo a classificacdo de 1981,
novos tipos de crises incluem: auséncias com mioclonias palpebrais, mioclono-
atdnicas, mioclono-ténico-clénicas (apesar do inicio clénico das crises ténico-
clénicas ter sido mencionado na publicacdo de 1981). Crises com mioclonias
palpebrais poderiam logicamente ser colocadas na categoria motora, mas como
mioclonias palpebrais sédo mais significantes como caracteristicas de crises de
auséncia, crises com mioclonias palpebrais foram colocadas na categoria ndo
motora/auséncia. Crises com mioclonias palpebrais podem raramente ter
caracteristicas focais #°. Similarmente, crises de auséncia miocldnicas
potencialmente tem caracteristicas tanto de auséncia como de crises motoras e
poderiam ser colocadas em qualquer grupo. Espasmos epilépticos sao crises
representadas nas categorias de inicio focal, generalizado e desconhecido e a
distincdo pode requerer registro de video-EEG. O termo “epiléptico” estd 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 Classificacao de 19817

A tabela 1 resume as altera¢des na classificacdo dos tipos de crises de 2017, em
relacdo a classificacdo de 1981. Observe que varias alteracdes ja estavam

incorporadas na revisdo de terminologia de 2010 e revisdes subsequentes. 132

Tabela 1. Mudancas na Classificacédo dos Tipos de Crises Epilépticas de 1981 para
a de 2017
1. Mudancga 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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Percepcéo é utilizada como classificador em crises focais;
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 tonico-clonicas bilaterais. Crises atonicas, clonicas,
espasmos epilépticos, mioclénicas e tonicas podem ter inicio focal ou
generalizado;

7. Novos tipos de crises generalizadas sdo: auséncias com mioclonias
palpebrais, auséncias mioclonicas, mioclono-atonicas, mioclono-ténico-

clénicas, espasmos epilépticos.

Comparando com a classificacdo 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 estdo as crises atbnicas, clonicas,
miocldnicas e tbnicas, apesar de que fisiopatologia desses tipos de crise pode
diferir quando de inicio focal versus generalizado.

Um artigo anexo funcionard como guia para aplicacao da classificagéo de
2017. O emprego da classificagdo de 2017 por alguns anos provavelmente

motivara revisdes e esclarecimentos.
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