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EPILEPSIA PRIMARIA DA LEITURA

EFICACIA TERAPEUTICA DO CLONAZEPAM EM UM CABO

E.M. T, YACUBIAN % — L H. M, CABTRO #* — R. M. GROSSMANN *#%
L. MARQURES-ASSIE #*%*

RESUMO — A epilepsia priméaria da leitura ¢ forma rara de epilepsia reflexa, na gual
a leitura age como estimulo especifico para o desencadeamento de crises. Os autores rela-
tam o caso de um paciente do sexo masculine, com 18 anos de idade, apresentande hd um
ano abalns miocléniens da mandibula provocados execlusivamente nela leitura. Em um episo-
dio no qual o paciente prosseguiu a leitura, os abalos se seguiram de crise tbnico-clonica
generalizada. O REEG, efetuado com métodos de ativacdo rotineira, foi normal, enqguanto o
EEG registrado durante leitura mostrou descargas de espiculas geralmente de baixa volta-
gem, bilaterais e sincronas, predominando nas regides frontocentrais, concomitantes a ma-
nifestacdo clinica de miocionias da mandibula. O usc de clonazepam, na dose de 2mg didrios,
levou ao controle completo das crises e normalizacio do EEG num periodo de seguimento
de 24 meses.

Successful treatment of primary reading epilepsy with clonazepam: a case report.

SUMMARY — Primary reading epilepsy is a rare form of reflex epilepsy, in which reading
is the specific stimulus evoking attacks. The authors report a case of an 18-year-old man
who since the age of 17 presented myoclonie jaw jerking provoked exclusively by reading.
In one episode, in which reading was not interrupted, jerks were followed by a generalized
canvulsive seizure. EEG with routine activating procedures was normal, while EEG recorded
during reading showed Dbilaterally synchrerious paroxysmal small-voltage spikes, more
prominent in frontocentral regions, ecoinciding with jaw myoclonus. Complete clinical seizures
control and EEG normalization were achieved with clonazepam 2mg daily in a 24-month
follow-up,

A epilepsia primaria da leitura (EPL) ¢ forma particular de epilepsia reflexa,
na qual a leitura age como estimulo especifico no desencadeamento das crises. Foi
descrita em 1957 por Bickford et al3, que distinguiram a forma primaria ¢ a secun-
daria, A forma primdria caracteriza-se por abalos micclonicos da mandibula, provo-
cados exclusivamente pela leitura, que podem progredir para crise tonico-clonica gene-
ralizada se a leitura ndo for interrompida. O ecletrencefalograma (EEG) geralmente
apresenta descargas bilaterais e sincronas de espiculas simultineas as mioclonias.
A distribuicdo das descargas habitualmente € generalizada, podendo predominar nas
regides anteriores. A forma secunddria se manifesta de maneira menos estereotipada,
acorrendo crises espontineas ou desencadeadas por outros estimulos além da leitura,
nunca ocorrendo, porém, mioclonias da mandibula, Desde a descricdo inicial foram
registrados cerca de 60 casos na literatura mundiall8, confirmando a existéncia desta
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forma de epilepsia e demonstrando sua raridade. Os mecanismos envolvidos na génese
desses fendmenos epilépticos tém sido discutidos amplamente, sendo ainda contro-
versos 1-3,5.11,16,18,19.21  Quanto ao aspecto terapéutico, a EPL era considerada extre-
mamente rebelde & terapéutica convencional 5, causando transtornos na rotina de vida
dos pacientes, Foram propostas formas terapéuticas alternativas, baseadas em técnicas
de condicionamento psiquico, com resultados pouco satisfatérios 8 Recentemente, alguns
relatos demonstraram na EPL, a eficacia de drogas utilizadas no controle de mioclo-
nias, tais como o clonazepan 16,1218 e o valproato de sodio 23,

No presente relato é descrito o resultado terapéutico do clonazepam em um
caso de EPL no qual, além do controle das crises, também foi obtida normalizacio
do EEG, fato este ainda ndo referido na literatura compulsada.

OBSERVACAO

LAS, paciente do sexo masculino, comr 18 anos de idade, que a partir dos 17 passou a
apresentar sensaclo fregilente de espasmo da musculatura faringea e abalos mandibulares
provocades exclusivamente pela leitura. Quando esses fendomenos se repetiam em intervalog
muite curtos o paciente interrompia a leitura, ocorrendo assim o desaparecimento da sinto-
matologia. Em um episédio, com a continuacio da leitura, houve desencadeamento de crise
tonico-clonica generalizada. Segundo o paciente, a freqiiéncia das manifestacdes orofaringeas
variava, a cada dia, com a sensibilidade & leitura; quando estava predispostc, a simples
leitura de frases curtas provoeava espasmo da faringe a abalos da mandibula. Habitualmente,
a freqiiéncia das crises se relacionava diretamerte com o grau de concentracfio exigido para
a Jeilura e nic necessarlamente com o contenido do texto lide. Fol constatado antecedente
familiar de epilepsia em uma tia materna com 27 anos de idade ¢ue, desde os 21, apresentava
crises epilépticas néo caracterizadas por falta de informacdes precisas, Os exames clinico,
neurologico e nsiauico foram normafs, assim ¢como a tomogratia do eranio e o EEG obtido
em vigilia, sob privacio de sono, com ativacic pela hiperpnéia, foto-estimulacio intermitente,
sonoléncia e sono. Em quatro ERG obtides durante leitura furam registradas descargas de
espiculas iscladas, de rapida duraciio, geralmente de baixa voltagem, por vezes seguidas
de onda lenta irregular, de projecio difusa, predominando mas regides frontocentrais. Tais
descargas ocorreram somente durante leitura, sendo raras na leitura silenciosa, tornando-se
mais freyliente quando realizada em voz alta, acentuando-se ainda mais com a leitura em
voz alta de textos em inglés, idioma do qual o paciente tem conhecimento rudimentar (Fig.
1). Concomitantemente ao registro dos potenciais anormais o paciente referia sensagdo de
espasmo da musculatura faringea e, em uma ocasifio, também foram observadas mioclonias
mandibulares e cervicais. Nao foram registradas anormalidades noe EEG durante: leitura de
nimeros; imaginacfio de leitura; movimentacic ccular e/ou da musculatura orofaringea simu-
lando Jeitura; escrita; cdleculo e desenho. O paciente j4 havia feito uso de difenil-hidantoina
(200mg,/dia) e carbamazepina (800mg/dia), sem qualquer melhora da sintomatologia, Com a
administracic de clonazepam na dose didria de 2mg ocorreu desaparecimento da sintoma-
tologia, bem como a normalizacdo do EEG nas mesmas condigdes de leitura em que pre-
viamente apresentava alteracdées. Durante o seguimento de 24 meses o paciente permaneceu
asgintomdtico, com excecdo de curto periode (uma semana) no qual interrompeu a ingestdo
da droga.

COMENTARIOS

Desde a descriciio inicial por Bickford et al3, a epilepsia da leitura é reco-
nhecida em suas formas primaria e secundaria. Na forma priméria as crises sdo
precipitadas exclusivamente pela leitura (habitulamente prolongada). As crises se
iniciam por mioclonias da mandibula, podendo progredir para crise generalizada se
a leitura ndo for interrompida. A idade do inicio se situa na segunda ou terceira
décadas da vida. Pode estar presente histéria familiar de epilepsia da leitura. Alguns
autores estudaram a ocorréncia familiar da EPL, sugerindo cardter hereditdrio, apre-
sentando padric autossdmico dominante 7.9.13,17, Na forma secundaria as crises podem
ocorrer espontaneamente ou ser precipitadas por outros estimulos além da leitura,
principalmente pela foto-estimulagio intermitente. Nio ocorrem mioclonias da mandi-
bula e 0 EEG pode apresentar anormalidades espontineas. O limite entre as duas
formas de epilepsia da leitura tornou-se menos nitido com o registro de casos tipicos
de EPL nos quais os abalos da mandibula podiam ser provocados pela leitura de
partituras musicais 20,22, fala ou foto-estimulagio intermitente 6.

Grande parte dos relatos da literatura analisa a patogénese subjacente aos fend-
menos epilépticos da EPL. Inicialmente alguns autores propuseram que a retro-ali-
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Fig. I — Caso LAB. No alto, EEG obtido durante leitura silenciosa, mosirondo
desoargoes de espiculas isolodas, de duracido rdpida e boixa voltagem, de pro-
jecdo bilateral predomimando naes regides frondocentrais. Em baixvo, EEQ
mostronde asentudedo das descergas durante leitura, em voz alta, de texto
em inglés.

mentagdo proprioceptiva, a partir da musculatura ocular ou orofaringea, relacionada
com a vocalizagdo (ou subvocalizagdo na leitura silenciosa), fosse o estimulo preci-
pitante das crises 231421, Tal interpretacdo ndo explica os casos em que, comg no
aqui descrito, a movimentagio ocular e/ou fono-articulatdria, simulando leitura, nio
leva a aparecimento de fendmenos epilépticos. O fato de ser a leitura em voz alta
o estimulo mais potente para o desencadeamento de abalos parece sugerir que a
retro-alimenta¢do proprioceptiva ou, eventualmente, a retro-alimentagio auditiva desem-
penhem algum papel na génese dos fendmenos epilépticos atualmente na EPL 6. Brooks
¢ Jirauchi¢ sugeriram a possibilidade da epilepsia da leitura representar forma de
mioclonia segmentar induzida por estimulos oriundos em estruturas reticulares do
tronco encefdlico. Contudo, a progressdo para crises tdnico-clénicas generalizadas nido
indica anormalidade relacionada estritamente ao tronco cerebral6.  Outros autores
enfatizam os aspectos corticais (ou léxicos) relacionados com a leitura na indugio de
crises 11,16,18,18,  Este tipo de interpretacio baseia-se no fato de que, em alguns casos,
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a escrita poder desencadear crises e, em outros, a maior complexidade lingiilstica agir
como estimulo mais potente na inducio de crises 16, De qualquer modo, parece claro
que a decodificacio do conteddo lingiifstico do texto ndo deve ser fundamental para
o desencadeamento de crises pois, tanto a leitura de frases simples como de idiomas
estrangeiros, de nimeros ou de partituras musicais, pode induzir crises47. Estudo
recente, sobre o papel de diversos tipos de estimulos na génese dos fendmenos epilép-
ticos na EPL &, sugere ser improvavel a existéncia de apenas um tipo de estimulo
para a precipitacio de crises na EPL, indicando que uma combinagio de diversos
fatores, tais como movimentos sacadicos dos olhos, articulagdo das palavras e difi-
culdade do texto, deve contribuir para a epileptogénese,

Quanto ao aspecto terapéutico, apesar de algumas caracteristicas clinicas da
EPL (como o inicio relacionado a idade e o possivel papel de fatores genéticos)
permitirem aproxima-la das epilepsias idiopaticas, ao contraric destas, que habitual-
mente apresentam boa resposta as drogas anti-epilépticas, a EPL era extremamente
rebelde a terapéutica convencional. Este fato causava sérios transtornos tanto na
atividade quotidiana como na intelectual dos pacientes com EPL. Formas terapéuticas
alternativas, como o condicionamento psiquico 8, também apresentaram resultados insa-
tisfatorios. DBaseados na semelhanca da EPL com outras formas de epilepsia miocl6-
nica, alguns autores utilizaram na terapéutica da EPL, drogas de conhecida eficacia
em mioclonias, com bons resultados 10.12,18,23.  Apesar da ocorréncia rara, a existéncia
da EPL deve ser reconhecida por anamnese cuidadosa, voltada para a natureza dos
estimulos desencadeantes das crises e para a manifestacdo caracteristica das mioclo-
nias mandibulares, bem como pelas anormalidades do EEG evidenciadas apenas du-
rante a leitura. E importante que a EPL seja diagnosticada para a iostituigio de
terapéutica adequada.

O presente casc possui caracteristicas clinicas e do EEG que permitiram diag-
nosticad-lo como EPL. A normalizacic do EEQG, fato nio descrito na literatura com-~
pulsada, associada a excelente resposta clinica ac clonazepam, corrocboram a eficacia
desta droga na EPL. A pequena dose utilizada para o controle das crises, fato
também referido na literatura 1012, torna possivel sua utilizagio sem efeitos colaterais
¢ em tomada (nica, Além disso, no seguimento durante 24 meses, ndo foram obser-
vados efeitos de tolerdncia a4 droga. Estes dados permitem sugerir o uso desta
medicacdo como sendo de primeira esceclha na EPL. O valproato de sodio, cuja
eficacia na EPL foi relatada recentemente 23, pode ser empregade em pacientes refra-
tarios ao clonazepam ou naqueles que apresentem intolerdncia a esta droga. Ainda
ndo foi relatada a eficacia de outros benzodiazepinicos na EPL.
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