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2. SIGLAS E CONCEITOS

ACTH - Tetracosactrida

RNM - Ressonancia nuclear magnética
VGB - Vigabatrina

EEG - Eletroencefalograma

VIDEOEEG - Videoeletroencefalograma
VED - Videoendoscopia da degluticdo
GTM - Gastrostomia

3. INTRODUGAO

Os espasmos infantis sdo um disturbio epiléptico devastador especifico da idade da
primeira infancia. A triade de espasmos, interrupcdao do desenvolvimento psicomotor e
hipsarritmia é conhecida como sindrome de West.

4. OBJETIVOS
v' Abordar conceito, quadro clinico, diagndstico, investigacdo etioldgica, diagnostico
diferencial e manejo clinico.

5. JUSTIFICATIVAS
Sindrome devastadora que requer tratamento urgente, visto da relacao direta entre
tempo de tratamento e progndstico.

6. CRITERIOS DE INCLUSAO E EXCLUSAO
e Inclusdo: paciente com espasmo infantil atual;
e Exclusdo: pacientes com espasmo resolvido ou quadros mimetizadores, como
mioclonias, moro ou crises tonicas de outra etiologia.

7. HISTORIA CLINICA E EXAME FiSICO
A. Semiologia Epiléptica:
e Caracterizada por espasmos, frequentemente ocorrendo em salvas;
e Salvas consistem em 2 a 125 espasmos a uma taxa de até 13 por minuto;
e Espasmos podem ser extensores, flexores, mistos ou menos comumente,
assimétricos.
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B. Outros Tipos de Crises Epilépticas:

Entre um terco a metade dos pacientes podem apresentar outros tipos de crises:
focais, mioclonicas, tonicas, tonico-clonicas.

8. EXAMES DIAGNOSTICOS INDICADOS
8.1. Avaliagao inicial:

Avaliar clinicamente;

Avaliar disfagia: solicitar parecer da fonoaudiologia e/ou videoendoscopia da
degluticdao (VED);

Investigar etiologia: mais de 50% dos pacientes tém alguma etiologia identificavel
como malformacgdes cerebrais, encefalopatia hipoxico-isquémica, esclerose
tuberosa, sindrome e outras desordens genéticas;

Realizar EEG ou videoeletroencefalograma (VIDEOEEG);

Realizar ressonancia magnética (RNM) do encéfalo com ou sem espectropia a
depender da suspeita diagndstica.

8.2. Se a MRI for normal:
- Realizar investigagao basica inicial para doengas metabdlicas:

Hemograma;

Enzimas hepaticas (TGO, TGP, GGT);
Amonia;

Gasometria venosa;
Eletrdlitos;

Funcdo renal;

Glicemia;

Lactato;

Colesterol total e fracdes;
Piruvato;

Fundoscopia;

- A depender dos resultados, solicitar os seguintes exames:

Teste de acidos organicos urinarios;

Perfil de acilcarnitinas;

Cromatografia de aminodcidos no plasma;

Se houver dismorfismos, realizar caridtipo e avaliacdo genética;
Considerar sequenciamento Exoma de nova geracao se disponivel.

8.3. Videoeletroencefalograma (VEEG)

- Pode mostrar padrdo cadtico de alta voltagem chamado hipsarritmia, mas também podem
ocorrer padrdes atipicos. O principal diagndstico diferencial é o reflexo de moro e a
mioclonia do sono, ou até Sindrome de Sandifer. A depender da disponibilidade, o
eletrocardiograma (EEG) em sono e vigilia com duracdo de pelo menos 30 minutos pode
ser utilizado para diagnéstico.
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9. TRATAMENTO INDICADO E PLANO TERAPEUTICO COM MONITORAMENTO
- Tratamento dos Espasmos Infantis: Terapia Combinada.

9.1. Descrigao:
- O tratamento mais recomendado é a terapia combinada, que consiste na associagao da
terapia hormonal (ACTH ou prednisolona) com vigabatrina.

9.2. Resultados do Estudo ICISS:

- Um estudo multicéntrico chamado ICISS, realizado em 102 hospitais, em cinco paises,
mostrou que a combina¢do de terapia hormonal (ACTH ou prednisolona em alta dose) e
vigabatrina é significativamente mais eficaz na interrupg¢do dos espasmos entre os dias 14
e 42 do que a terapia hormonal isolada.

9.3. Preparo para inicio da Terapia Hormonal:
- Realizar os seguintes exames:

e  Pressdo arterial;

e Sumdrio de urina;

e Hemograma;

e PCR;

e Sodio;

e  Potassio;
e Calcio;

e Ureia;

e (Creatinina;
e Sorologias (HIV, VDRL, CMV, TOXO, EBV, hepatites);
e Raio X de térax;
e |GRA ou PPD.
- Iniciar protetor gastrico: omeprazol ou esomeprazol 1mg/Kg;
- Iniciar tratamento antiparasitario: albendazol por 5 dias;
Dose: 200mg, 1x/dia por 5 dias (< 2 anos) ou 400mg, 1x/dia por 5 dias (> 2anos).
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9.4. Esquema de Tratamento baseado no ICISS:
Tabela 1 — Terapia combinada: terapia hormonal (prednisolona ou ACTH) associada a

vigabatrina
Prednisolona ACTH Vigabatrina
Oral
Apresentacio Oral Intramuscular Sabril
3mg/ml SynacthenDepot 1mg/ml 500mg
Dose inicial 40mg/dia + 4 doses 0,5mg (40Ul) em dias 50m.g/kg/d|a + 2 doses no
alternados 12 dia

Titulagdo da
droga

Se 0s espasmos
persistirem ou EEG no
72 dia mantiver padrao
de hipsiarrimia,
aumentar dose para
20mg, 3x/dia
(60mg/dia) e manter
essa dose do 82 ao 142
dia

Se 0s espasmos
persistirem ou EEG no 72
dia mantiver padrao de
hipsiarrimia, aumentar
dose para 0,75mg (40Ul),
em dias alternados e
manter essa dose do 82 ao
142 dia

Aumentar para 100
mg/kg/dia apds 24 horas
do inicio. Se os espasmos
persistirem apds 72 horas,
aumentar para 150
mg/kg/dia

Desmame da
droga

Depois de duas semanas:
- Reduzir dose a cada 5
dias: 60mg/dia —
40mg/dia — 20mg/dia
— 10mg/dia — Até 3 x
Dose fisioldgica de
corticéide

Dose fisioldgica de
corticoide:
Prednisona—2 a
3mg/m2SC

- A partir desse valor
reduzir gradativamente
a cada semana: 3 x
dose fisioldgica por 7
dias — 2 x dose
fisiolégica por 7 dias —
1 x dose fisiolégica por
7 dias = 1 x dose
fisiolégica em dias
alternados por 14 dias
e suspende

Depois de duas semanas:
- Se dose de 40Ul,
converter para
prednisolona oral
30mg/dia e seguir
desmame da
prednisolona.

- Se dose de 60UlI,
converter para
prednisolona oral
40mg/dia e seguir
desmame da
prednisolona

Manter a mesma dose
com base no peso corporal
até 3 meses a partir do
inicio do tratamento.
Avaliar possibilidade de
desmame da VGB apds 4-6
meses, com introducdo de
outra medicagdo anticrise
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9.5. Cuidados Durante o Tratamento:
- Evitar vacinagao com virus vivos durante o tratamento;
- Evitar contato com pessoas com doengas transmissiveis;
- Permanecer afastado de escolas ou creches.
- Monitorar:
e Pressdo arterial diariamente na primeira semana, depois 3x/semana;
e Glicemia capilar (dependendo da disponibilidade);
e Peso;
e  Sumario de urina/urocultura;
e Hemograma;

e Sédio;
e Potassio;
e Ureia;

e Creatinina;
e (Célcio (mensalmente).
- Realizar VIDEOEEG (12 horas) no 72 dia (se auséncia de espasmos), no 142 dia e no 422 dia.

9.6. Em Caso de Infecgdo:

- Internar imediatamente;

- Tratar a infeccédo;

- Administrar dose de stress do corticoide (hidrocortisona 50-100mg/m?/dia) — deve ser
realizada no caso de infeccdo até 6 meses apods a ultima dose de corticoide ou ACTH.

10. FALHAS TERAPEUTICAS E RECIDIVAS

- Se auséncia de resposta, verificar a indicacdo de teste terapéutico com Piridoxina (15-
30mg/Kg/dia, 3x/dia), Piridoxal Fosfato (30mg/Kg/dia, 3x/dia) e Acido Folinico (3-
5mg/Kg/dia, 2-3x/dia);

- Em caso de falha terapéutica, avaliar dieta cetogénica e, caso indicado, solicitar exames
para inicio (Hemograma, Na, K, Ca, Mg, Ur, Cr, gasometria venosa, glicose, vitamina D, TGO,
TGP, GGT, albumina, bilirrubinas totais e fracdes, coagulograma, colesterol total e fracdes,
triglicerideos, acido fdlico, ferritina, vitamina B12, sumdrio de wurina, relacdo
calcio/creatinina, EEG, ECG);

- Em caso de recidiva apds tratamento inicial bem sucedido (auséncia de espasmos apds 42
dias de terapia), considerar novo ciclo de terapia imunossupressora.

11.  PROGNOSTICO

- O prognéstico esta diretamente relacionado com a precocidade e o tratamento correto,
sendo uma urgéncia pediatrica;

- Monitorar recidivas e o controle total do padrdo encefalopdtico no EEG, sendo
recomendado novo EEG quando do controle clinico para descartar manutencao
eletroencefalografica.
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12.  CRITERIOS DE INTERNACAO
Todos os pacientes com indicagdo de terapia hormonal, visto da dificuldade de controle e
monitoramento de efeitos adversos ambulatorialmente.

13. FLUXOGRAMAS
Fluxograma 1 — Investigacdo etiolégica para sindrome de espasmos epilépticos infantis
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Fluxograma 2 — Manejo terapéutico da sindrome de espasmos epilépticos infantis

Manejo inicial

Solicitar exames laboratoriais: Hemograma, PCR, TGO, TGP,
Ur, Cr, eletrélitos, sorologias, sumario de urina, urinocultura

Realizar raio X de torax

Solicitar PPD ou IGRA

Avaliar disfagia (parecer da fono)

Avaliar PA

Realizar tratamento antiparasitario e iniciar protetor gastrico

7

A 4
[ Iniciar tratamento assim que possiveIJ

Vigabatrina 500mg v Prednisolona (3mg/ml)
1° dia: 50mg/Kg/dia, 12/12h Comecar com 40mg/dia (3,5ml, 6/6h)
2° dia: 100mg/Kg/dia, 12/12h Se espasmaos persistirem apos 7
o din- ; dias, aumentar dose para 60mg/dia
5° dia: 150mg/Kg/dia, 12/12h '
S (5ml, 6/6h)
Se espasmos persistirem .
aumentar até 200mg/Kg/dia Completar 14 dias de tratamento,
J seguido de desmame
Y
Dieta cetogénica Seguimento
Solicitar exames para o I Manter vigabatrina por pelo
<+ ? m

inicio (vide protocolo) a0 Remissao® ' menos 3 meses e avaliar
Realizar relatério médico possibilidade de desmame da

- .. apos 4-6 meses, com introdugéo
Solicitar relatério de de outra medicagio anticrise.
nutrlf:lonal ] Desmame progressivo do
Avaliar necessidade de corticoide
GTM

Observacgdes

Realizar VIDEOEEG no 7° dia (se auséncia de espasmos) e no 14° dia.

Cuidados durante o tratamento: medida de PA (6/6h), peso diario, glicemia
capilar (1x/dia), isolamento reverso.

Se auséncia de resposta, verificar a indicagcao de teste terapéutico com
Piridoxina, Piridoxal Fosfato e Acido Folinico

A dieta cetogénica deve ser considerada no caso de falha terapéutica ou
dependendo da causa (deficiéncia de GLUT-1) pode ser a primeria opgao de
de tratamento.
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