


























AR e alterações eletroencefalográficas bilaterais. Sinais clássicos de esclerose mesial

temporal (EMT), em graus variáveis, foram observados em 11/14 (79%) pacientes que

tiveram estudo histopatológico qualitativo. Avaliação neuropsicológica (realizada em 30

indivíduos) mostrou associação de déficit de memória com crises refratárias e AR, com

padrão semelhante ao descrito em pacientes não-familiares.

Apenas uma grande família com ELTL e ligação ao cromossomo lOq foi estudada. Todos

os 18 pacientes avaliados apresentam ótimo controle de crises ou remissão. RM foi

realizada em 22 indivíduos, incluindo assintomáticos. Malformação da porção lateral dos

lobos temporais foi detectada em 10 (45%) pacientes.

As ELT familiares podem ser distinguidas quanto à semiologia das crises, tendo também

perfil evolutivo e RM próprios. A ELTMfamiliar é mais prevalente, e o quadro

clínico-histopatológico é indistinto de pacientes com ELTM não-familiar. AR é freqüente e

nem sempre associada a crises refratárias, mas quando isto ocorre, o paciente apresenta

excelente prognóstico cirúrgico.

Em conclusão, fica demonstrada 1) uma predisposição genética para AR em pacientes com

ELTMfamiliar, sendo que 2) a variabilidade na severidade das crises deve ser influenciada

por fatores modificadores, genéticos ou ambientais.

Apenas após a identificação does) gene(s) responsável(is) poderemos avaliar o exato papel

desses fatores na determinação da apresentação clínica destes indivíduos.
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