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Resumo: A sindrome de Lennox-Gastaud é uma das
mais graves encefalopatias epilépticas cujo inicio é
na infincia. Geralmente, seus sintomas incluem uma
triade de sinais, as miltiplas crises de auséncia e
tonicas, a deteriorizacido cognitiva progressiva e a
alteracdo eletroencefalografica. Seu tratamento
inclui abordagem medicamentosa e fisioterapéutica.
Este estudo de caso, longitudinal, observacional e
descritivo objetivou descrever os achados clinicos e
cinéticos-funcionais de uma crianca portadora desta
sindrome, bem como apresentar a evolucio da
funcdo motora grossa e desenvolvimento apés
tratamento de reabilitacio. Foram utilizados os
seguintes instrumentos de coleta de dados: Ficha de
Avaliacdo Neurolégica Infantil, Gross Motor
Function Measure (GMFM) e o Inventario Portage
Operacionalizado (IPO). Os resultados revelaram
que a crianca apresentou inicialmente dependéncia
nas atividades de vida diarias (AVD), tonus, trofismo
e sensibilidades superficiais normais, incoordenaciao
motora e alteracdo da propriocepciao e do controle
postural. Todos os reflexos profundos estavam
diminuidos e os reflexos oculares glabelar, cérneo-
palpebral e cocleo-palpebral, bem como o cutineo de
preensao plantar e sinal de Babinski estavam
presentes. Notou-se atraso da fun¢io motora grossa e
no desenvolvimento sensério—-motor. Apés quatro
meses de tratamento, verificou-se que a crianca
obteve melhora nas pontuacées dos instrumentos
aplicados (GMFM e IPO), o que demonstra a
influéncia positiva da reabilitacao no

Abstract: The Lennox-Gastaud Syndrome is one of
the most severe epileptic encephalopathies whose
onset is in childhood. Usually its symptoms include a
triad of signals, the multiple absence seizures and
tonic, the progressive cognitive deterioration and
electroencephalographic changes. The treatment
approach includes medication and physiotherapy.
This case study, longitudinal, observational and
descriptive study aimed to describe the clinical,
functional and Kinetic of a child with this syndrome
and present the development of gross motor function
and development after rehabilitation treatment. The
following instruments were used for data collection:
Infant Neurological Assessment, Gross Motor
Function Measure (GMFM) and the Inventory
Portage (IP). The results revealed that the child had
initially dependence in activities of daily living
(ADL), tone, sensitivity tropism and surface normal,
incoordination and changes in proprioception and
postural control. All tendon reflexes were diminished
and glabellar reflexes eye, corneal-palpebral and
cochlear-palpebral and the skin of the plantar grasp
and Babinski sign were present. It was noted delay in
gross motor function and  sensory-motor
development. After four months of treatment, it was
found that the child had been improved on the scores
of the instruments applied (GMFM and IP), which
demonstrates the positive influence of rehabilitation
on the development of this child. This study may
offer possible guidelines for the preparation of new
works that address this syndrome.

desenvolvimento desta crianca. O presente estudo Key-words: epilepsy; motor activity; child
pode oferecer possiveis diretrizes para a elaboracio development; rehabilitation.
de novos trabalhos que abordem esta sindrome.
Palavras—chave: epilepsia; atividade motora;
desenvolvimento infantil; reabilitacao.
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Introducao

A Sindrome de Lennox-Gastaud (SLG) é uma das
mais graves encefalopatias epilépticas cujo inicio é na
infancia. Sua etiologia ndo estd totalmente elucidada,
porém, alguns autores relatam que ela pode ser
sintomadtica, ou seja, secunddria a um disttrbio cerebral
pré—existente, ou criptogénica, quando nido hid uma
etiologia conhecida'. Esta sindrome possui cardter
progressivo e incidéncia rara, afetando 2 em cada
10.000 individuos na Europa. O sexo masculino é o
mais acometido e os primeiros sintomas geralmente se
manifestam antes dos 8 anos de idade, sendo estes mais
evidentes entre os 3 e 5 anos”.

A SLG foi descrita pela primeira vez por Willian
Lennox, que em 1966 relatou haver uma triade de
alteracdes fisicas nos portadores desta sindrome, que
incluem crises tdnicas e de auséncia, retardo mental
progressivo e alteracdes no exame
eletroencefalografico’.  Outros  achados  clinicos
frequentes sdo as disfungdes motoras, desordem de
personalidade, alteragdes de linguagem e alteracdes
comportamentaisz.

Cerca de 10% das criancas com SLG morrem antes
de completar 11 anos de idade. As possiveis causas da
curta sobrevida sdo as lesdes ocorridas durante as crises
tonicas e o tratamento antiepiléptico isolado, que possui
eficdcia incerta por agir primariamente na reducdo da
frequéncia e intensidade das crises convulsivas *°. Sdo
escassos os trabalhos que referenciem os recursos nao
medicamentosos usados no tratamento da SLG 1’2,
tornando fundamental a documentacdo desta, seus
achados clinicos e cinéticos funcionais, bem como o
tratamento ndo medicamentoso, para que sejam
elaborados programas de reabilitagdo fisico-funcionais
mais eficazes e que incluam diversos profissionais,
inclusive o fisioterapeuta.

Na drea da reabilitacdo pedidtrica, dentre os diversos
instrumentos disponiveis para a avaliacdo da capacidade
neuro-sensorio-motora em pacientes com sindromes
neurolégicas destaca-se o Gross Motor Function
Measure (GMFM) e o Inventirio Portage
Operacionalizado (IPO). Por meio destes instrumentos é
possivel documentar de forma objetiva e quantitativa os
ganhos do desenvolvimento fisico-funcional ao longo
do tratamento da crian§a6‘7.

O objetivo desse estudo foi descrever os achados
clinicos e cinéticos-funcionais de uma crianca com 5
anos e 1 més de idade, que possui diagnéstico clinico de
Sindrome de Lennox-Gastaud (SLG). Além disso, a
pesquisa visa apresentar a evolucdo da fun¢do motora
grossa e do desenvolvimento da crianca antes e apds
tratamento de reabilitacdo.

Materiais e Métodos

Participante - Crianca de 5 anos e 1 més de idade,
sexo masculino, cujo diagnéstico de SLG foi realizado
ao 1 ano e 6 meses. Desde os 2 anos faz tratamento

fisioterapéutico e atualmente também ¢é assistido por
uma equipe de fonoaudiologia, terapia ocupacional,
estimulacdo pedagdgica e psicomotricidade.

Tipo de Estudo e Local - Estudo de caso
longitudinal, observacional e descritivo, realizado na
Associacdo Pestalozzi de Goidnia (Unidade Renascer).
A referida institui¢do tem cardter filantrépico e visa a
inclus@o social e a reabilitagdo de criancas de 0 a 12
anos portadoras de deficiéncia miiltipla e mental.

Aspectos Eticos - O estudo foi realizado conforme
as Diretrizes e Normas Regulamentadoras de Pesquisa
Envolvendo Seres Humanos (Resolugdo 196/1996 do
Conselho Nacional de Satde), foi aprovado pelo Comité
de Etica em Pesquisa da PUC-Goids emitido em 02 de
maio de 2007, nimero CAAE: 0769.0.000.168-07, e os
pais assinaram o Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido.

Material - A Ficha de Avaliagdo Neuroldgica
Infantil é composta por dados da anamnese, referentes a
informagdes gestacionais e da histéria pregressa da
crianca, e dados da avaliacdo neuroldgica, referentes a
sua condig¢do fisico-funcional.

O Gross Motor Function Measure (GMFM) é um
instrumento composto de 88 itens que avaliam a funcéo
motora grossa de criangas com diversos diagndsticos
neuroldgicos, nas dimensdes A (deitar e rolar), B
(sentar), C (engatinhar e ajoelhar), D (ficar de pé) e E
(andar, correr e pular). A pontuag@o deste instrumento é
realizada da seguinte forma: 0 (ndo inicia o
movimento), 1 (inicia o movimento), 2 (parcialmente
completa) e 3 (completa o movimento). A pontuacio
final é dada em porcentagem, sendo a minima de 0% e a
maxima de 100%. O esperado em uma crian¢a que
apresenta a fun¢do motora grossa normal é o valor de
100%, e a pontuagdo inferior a esta, indica alteracio
motora grossa >’

O Inventdrio Portage Operacionalizado (IPO) ¢
composto de 580 itens que abrangem cinco dreas do
desenvolvimento sensdrio-motor de criangas de 0 a 6
anos de idade, sendo elas a estimulagdo infantil, a
socializagdo, a cognicdo, a linguagem, o auto-cuidado e
o desenvolvimento motor. A pontuacido deste teste é
oferecida em porcentagem, com pontuacdo minima de
0% e maxima de 100%. Diversos trabalhos cientificos
tém descrito a aplicacio do IPO como medida de
avaliagdo do desempenho neuro-sensério-motor de
criancas com atrasos ou anormalidades no
desenvolvimento global, considerando a capacidade
neuro-sensoério-motora alterada quando a pontuacio
obtida neste item & inferior a 100% "'*'".

Procedimento - Inicialmente a made da crianga foi
informada sobre a pesquisa e assinou o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido. A anamnese foi
feita através da Ficha de Avalia¢do Neurolégica Infantil,
elaborada para o presente estudo. Além da anamnese,
foi questionado sobre o desenvolvimento da crianga,
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questdes sdcio-econdmicas e a independéncia da crianca
nas suas Atividades de Vida Diaria (AVD’s).

No exame fisico foram avaliados os sinais vitais, os
reflexos primitivos, as reagdes posturais, as mudancas
de decubito, as aquisicdes posturais, a avaliacdo
postural e a andlise da marcha. As avaliagdes da funcdo
motora grossa (GMFM) e do desenvolvimento (IPO)
obedeceram aos critérios de administragdo e pontuagdo
de cada instrumento. Durante a avaliagdo a crianca
vestia roupas confortidveis que permitiam uma total
liberdade dos movimentos.

Apds a avaliagdo inicial, a crianca continuou a
receber o tratamento de reabilitacio de rotina da
instituicdo  (fisioterapia, = fonoaudiologia, terapia
ocupacional, psicopedagogia e psicomotricidade). Os
atendimentos realizados pela equipe multidisciplinar
aconteciam duas vezes por semana, com duracdo de 35
minutos cada sessdo. Dentre as atividades e condutas
que compuseram o tratamento, foram incluidas
atividades lidicas com brinquedos sobre o colchonete,
bancos e cama eldstica, sendo a crianca estimulada para
mudancgas ou aquisi¢des das mais diversas posturas.

As avaliacdes realizadas no presente estudo ndo
interferiram na rotina de atendimentos estabelecida pela
institui¢do. Apds quatro meses de tratamento, a crianca
foi novamente avaliada pela equipe de fisioterapia para
o registro das pontuacdes da avaliagdo motora e do
desenvolvimento final do estudo.

Resultados

De acordo com os dados coletados na histéria da
crianca, o pré-natal foi realizado regularmente, ndo
houve hemorragia e ameaga de aborto durante a
gestacdo, e ndo foi utilizado tabaco, bebida alcodlica ou
medicamentos. A crianga nasceu de parto cesireo, com
idade gestacional de 36 semanas e peso de 3.850 g, ndo
sendo necessdrios fototerapia, oxigenioterapia e
tratamento medicamentoso no periodo neonatal. As
primeiras crises convulsivas aconteceram aos 8 meses
de idade, quando foi prescrito anticonvulsivante. A
crianga controlou a cabega com 6 meses de idade, rolou
sozinha aos 5 meses, sentou-se aos 7 meses, ficou em pé
aos 9 meses e andou ao 1 ano de idade. Ndo faz uso de
ortese ou dispositivo de auxilio, apresenta normotdnia e
normotrofismo global e preservacdo da sensibilidade
superficial em todos os dermatomos.

Atualmente, apesar de utilizar trés tipos de
anticonvulsivantes e ser assistida por uma equipe
multiprofissional, ainda apresenta crises didrias de
auséncia e, as vezes, crises tonicas. A irma da crianca
apresenta crises epilépticas controladas. A crianca ndo
freqlienta creche ou escola de ensino regular, e em
relacdo as suas atividades de vida didria, como
alimentacdo, banho e condicdes higiénicas, € totalmente
dependente para todas essas atividades.

Todas as transferéncias posturais estdo preservadas,
contudo ha incoordenacdo nos movimentos alternados
das mios e pés, e alteragdo proprioceptiva e no controle

postural. Além disso, os reflexos profundos (tricipital,
bicipital, patelar e aquileu) estdo diminuidos. A tabela 1
descreve a avaliacdo dos reflexos primitivos da
paciente.

Tabela 1: Avaliagdo dos reflexos primitivos da crianga com Sindrome
de Lennox-Gastaud

Reflexos Avaliados Caracteristicas
Ténicos
Reflexo Tonico Cervical Assimétrico Ausente
Reflexo Tonico Cervical Simétrico Ausente
Reflexo Tonico Labirintico Ausente
Oculares
Glabelar Presente
Olhos de Boneca Ausente
Cérneo-palpebral Presente
Cécleo-palpebral Presente
Orais
Sucgdo Ausente
Busca ou Quatro Pontos Cardeais Ausente
Posturais
Fuga a Asfixia Presente
Marcha Ausente
Moro Ausente
Landau Ausente
Positiva de Apoio Ausente
Cutaneos
Gallant Ausente
Preensdo Palmar Ausente
Preenséo Plantar Presente
Cuténeo-plantar Flexor Ausente
Cuténeo-plantar Extensor Ausente
Sinal de Babinski Presente

Pode-se observar a presenca dos reflexos oculares
glabelar, coérneo-palpebral e cdécleo-palpebral, do
reflexo postural de fuga a asfixia e do reflexo cutdneo
de preensdo plantar e sinal de Babinski.

A tabela 2 apresenta a avaliagdo das reacgdes
posturais, na qual se verifica a presenca das reacdes de
retificac@o corporal e de todas as reagdes de protecdo.
As reacdes Optica e labirintica de retificacdo estdo
diminuidas. Em relacdo as reacdes de equilibrio,
somente a reacdo na posicdo em pé sem apoio estd
diminuida.
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Tabela 2: Avaliagdo das reagdes da crianca com sindrome de
Lennox-Gastaud.

Reacoes Avaliadas Caracteristicas
Retificacio
Cervical (em bloco) Ausente
Corporal (dissociado) Presente
Reacio Optica Diminuido
Reagéo Labirintica Diminuido
Protecio
Péra- Quedas Presente
Para Frente Presente
Para os Lados Presente
Para Tras Presente
Equilibrio
Supino Presente
Prono Presente
Sentado com Apoio Presente
Sentado Sem Apoio Presente
Em Gatas Presente
Ajoelhado Presente
Em Pé com Apoio Presente
Em P¢é Sem Apoio Diminuido

A figura 1 apresenta os resultados da funcio motora
grossa antes e apds o tratamento de reabilitacdo.
Observou-se a manutencéo da pontuacdo nas dimensdes
referentes a deitar, rolar, sentar e em pé, e aumento da
pontuacdo nas demais dimensdes, principalmente na
referente a engatinhar e ajoelhar. A pontuacgdo total do
GMFM também aumentou entre as avaliagdes inicial e
final.

A figura 2 mostra a evolucdo da fungdo sensdrio-
motora avaliada pelo IPO. Verificou-se que a crianca
apresenta alteracdo na funcdo motora grossa, com
pontuagdo inferior a 100% em todos os itens do
instrumento, contudo houve melhora da pontuacdo entre
avaliagdes inicial e final do estudo.

No presente estudo, o pré-natal foi realizado
regularmente, sem haver nenhuma intercorréncia
durante o periodo pré-natal, perinatal e pds—natal.
Contudo, em criangas portadoras de SLG, é comum a
ocorréncia de problemas nestes periodos, os quais se
destacam as malformacdes cerebrais e a asfixia ao
nascer'>. O paciente apresentou as primeiras crises
convulsivas aos 8 meses de idade, e desde entdo faz
tratamento controlado com o uso de anticonvulsivantes,
drogas altamente refratdrias as crises convulsivas
frequéntes dos portadores de SLG".

Apesar da irmd da crianga apresentar crises
epilépticas, os fatores genéticos desempenham pouca
influéncia nesta sindrome, sendo a preexisténcia de
casos de epilepsia na familia relatada em cerca de 3% a
30% destes pacientes'*. Foram verificados normotonia e
normotrofismo global, contudo a crianca apresenta
discretas crises tonicas didrias. Apesar de ser uma das
caracteristicas da triade de sinais da SLG, as alteragdes
tonicas ndo estdo presentes em todos os casos, fato este
que acentua sua incerteza nosolégica'.

Observou-se alteragdo do controle postural e do
equilibrio na posi¢do em pé sem apoio. Segundo a
literatura, esses achados sdo decorrentes das crises
tonicas, que propiciam distirbios nas reagdes de
equilibrio e no controle postural, resultando em quedas
frequentesls. Os reflexos profundos e primitivos
apresentaram alteracdes de indicio patoldgico, que
demonstra ineficiéncia do sistema neuro-fisico-
funcional. Estes resultados corroboram com as atuais
pesquisas, nas quais a anormalidade deste sistema é um
achado clinico comum, principalmente no inicio da
doengalﬁ.

A crianca ¢é totalmente dependente em suas
atividades de vida didria. E citado na literatura que a
maioria das criangas portadoras de SLG necessitard, no
evoluir da doenca, de uma assisténcia para a
alimentagdo, banho e condicdes higiénicas*. Por meio
do GMFM, instrumento validado para avaliar o
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Figura 2: Evolugdo da crianca com sindrome de Lennox—Gastaud quanto ao desenvolvimento

sensoério-motor pelo IPO.

desenvolvimento da fun¢do motora grossa de criangas
com lesdes neurolégicas”, observou-se aumento da
pontuacdo total apés o tratamento de reabilitagdo, com
destaque para as dimensdes referentes a engatinhar,
ajoelhar, andar, correr e pular. Ndo foram encontrados
na literatura estudos sobre a aplicacido deste método de
avaliacdo especificadamente em criangas com esta
sindrome neuroldgica antes e apds o tratamento.

Na avaliagdo do IPO, observou-se que a crianga
apresenta déficit no desenvolvimento sensério-motor.
Outros estudos realizados com criangas portadoras de
SLG também relataram encontrar integracdes sociais
pobres, disfuncdo cognitiva moderada, perturbacdes de
linguagem e acometimentos motores nas criangas de
suas pesquisas3‘l4‘18’19. Contudo, na presente pesquisa, a
avaliacdo final pelo IPO apds quatro meses de
tratamento demonstrou melhora em todas as dreas do
instrumento, o que sugere que a reabilitacdo contribuiu
de maneira positiva para a potencializacio das
capacidades sensério—motoras deste paciente. O IPO
constitui um guia eficaz para a descrigdio de
comportamentos sensorio-motores de criangas de 0 a 6
anos de idade, podendo ser usado tanto para avaliagdo
como método de orientacdo de pais e familiares de
criancas com atraso no desenvolvimento®.

Conclusao

Apds andlise dos resultados pode-se concluir que a
crianga  apresentou inicialmente  alteragdio na
coordenacdo motora, na propriocep¢do, no controle
postural e nos reflexos profundos e primitivos. Foi
verificado déficit sensério-motor e na fungcdo motora
grossa, com melhora da pontuagdo entre as avaliacdes
no inicio e final do estudo.

Desta forma, sugere-se por meio desta pesquisa que
o tratamento de  multidisciplinar  contribuiu

positivamente para o desenvolvimento sensério-motor e
da funcdo motora grossa da crianga portadora de SLG
avaliada, evidenciando a necessidade de manter criancas
com essa afeccdo inseridas neste tipo programa de
reabilitagdo.

Por serem escassos os estudos sobre a avaliagdo
neuro-sensorio-motora em criangas com SLG antes e
apés o tratamento pretende-se por meio desta
investigacdo inicial, oferecer base para estudos com
nivel mais alto de evidéncia, objetivando investigar os
tratamentos fisioterapéuticos de maior efeito no
desenvolvimento neuro-psico-motor destes pacientes.
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