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INTRODUCAO:

A epilepsia refrataria  na  infancia
representa importante desafio diagndstico,
especialmente quando associada a erros
inatos do metabolismo. A
mucopolissacaridose tipo lllc é uma
doenca lissossdbmica rara, caracterizada
por neurodegenerdo  progressiva e
frequentemente  associada a  crises
epilépticas de dificil controle, podendo
apresentar padrdo eletroencefalografico
tipo Lennox-like, relacionado a maior
gravidade clinica.

DESCRICAO DO CASO:

-

Paciente  masculino, 14 anos, com
diagnéstico de mucopolissacaridose tipo
lllc aos 11 anos, evoluiu com epilepsia

refrataria,  apresentando crises de
auséncia atipica, atbnicas e tonico-
clénicas. O EEG evidenciou atividade

epileptiforme multifocal e generalizada,
com padrdo de ponta-onda lenta difusa
inferior a 2,5 Hz, compativel com
encefalopatia epiléptica tipo Lennox-like. A
RM demonstrou atrofia cerebral difusa,
ventriculomegalia e afilamento do corpo
caloso.

Foi submetido a politerapia antiepiléptica,
incluindo valproato e canabidiol, evoluindo
com hepatotoxicidade, com normaliza¢&o
das enzimas hepaticas apds suspensao.
Apesar das intervencdes, manteve crises
recorrentes e apresentou progressao
neurolégica com quadriparesia espastica e
disfagia, sendo indicada gastrostomia
endoscopica percutdnea para suporte
nutricional. Apds otimizacdo terapéutica,
apresentou melhora parcial do controle
das crises, mantendo episodios
esporadicos de 1 a 2 crises por més, em
seguimento multiprofissional.
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DISCUSSAO E COMENTARIOS FINAIS:
.
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Epilepsias associadas a erros inatos do
metabolismo apresentam elevada
frequéncia de refratariedade,
especialmente em doencas com curso
neurodegenerativo progressivo. O padrao
eletroencefalografico  tipo  Lennox-like
associa-se a formas mais graves de
encefalopatiia epiléptica e maior
complexidade terapéutica. A necessidade
de politerapia aumenta o risco de eventos

adversos, podendo limitar opgbes de
manejo.
Conclusédo: Doengas metabolicas raras

devem ser consideradas na investigacéo
de epilepsias refratarias, sobretudo diante
de evolugdo neuroldgica progressiva e
padroes eletroencefalograficos sugestivos,
uma vez que o reconhecimento precoce
pode impactar o manejo clinico e o
prognaéstico.
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