ACTUALIZACIONES

SINDROME DE LENNOX-GASTAUT

J. SCHIEMANN, E. NIEDERMEYER

El sindrome de Lennox-Gastaut, es una
entidad clinico-electroencefalografica descrita
en 1939. Se presenta fundamentalmente en la
primera década de la vida y con menor fre-
cuencia en la adolescencia. Los pacientes
cursan con cualquier tipo de trastorno convul-
sivo; la presencia de mas de un tipo es la regla
y las crisis mas frecuentes son las atdnicas y
las ténicas, principalmente durante el suefio, y
las ausencias atipicas, pudiendo estar ausentes
al comienzo del sindrome. El electroencefalo-
grama es caracteristico con una descarga rit-
mica, difusa, de punta-onda lenta a 1-2.5
ciclos/segundo, con un maximo en regiones
anteriores, y trenes de puntas rapidas en la
fase de suefio noREM. La historia, la etiolo-
gia, el cuadro clinico, el electroencefalogra-
ma, el curso, prondstico y tratamiento son
revisados por los autores.

INTRODUCCION

En 1936 fue descrito por Gibbs, Lennox y
Gibbs (1) el trazado electroencefalografico de
las ausencias de pequeflo mal, caracterizado
por una descarga generalizada, ritmica, de
punta onda a 3/segundo (Figura 1).

Posteriormente en 1939 fue descrita por los
mismos autores la variante de pequefio mal,
una descarga ritmica de punta onda lenta a
2/segundo, que no se modificaba con las prue-
bas de activacion como la hiperventilacion y
la fotoestimulacion (2).

En 1945, Lennox sefialdé el compromiso de
las funciones intelectuales y la pobre respues-
ta al tratamiento con trimetadiona, en estos
pacientes (3).
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Figura 1. Paciente de 8 aiios, con crisis generalizadas de tipo
ausencia  (Pequeito Mal). El trazado muestra una descarga
generalizada, ritmica, de punta-onda a 3/segundo, precedida
por un tren de actividad ritmica posterior a 3/segundo.

Lennox y Davis en 1950, concluyeron que
el complejo de punta onda lenta no era una
forma inmadura del patron caracteristico de
las ausencias de pequefio mal y dependia de 3
factores: la temprana edad de apariciéon, una
predisposiciéon  hereditaria y alteraciones
neuropatologicas especificas (4).

Gastaut y cols, en 1966 describieron el
cuadro clinico de una epilepsia en la nifiez,
refractaria al tratamiento medicamentoso,
caracterizada por crisis tdnicas y ausencias
atipicas frecuentes, pronunciado retardo men-
tal, trazado electroecefalografico interictal
consistente en una descarga de punta onda
lenta a 1-2.5/segundo y que fue denominado
"Encefalopatia epiléptica' de la nifiez con
punta-onda lenta difusa o sindrome de Len-
nox" (5).

Por las contribuciones de Lennox y Gastaut,
Niedermeyer en 1968 propuso que esta enti-
dad se denominara "Sindrome de Lennox
Gastaut" (SLG), como se le conoce en la
actualidad (6-9).

En 1971, Gibbs y Gastaut analizaron en
forma retrospectiva la evolucion de esta enti-
dad, reconociendo todas las contribuciones de
Lennox. La existencia de este sindrome fue


Administrador
Line

Francisco
Typewritten Text
169

Francisco
Typewritten Text


170

desconocida en un principio por tratarse de
un diagnostico electroencefalografico. Siem-
pre ha existido la controversia sobre la natura-
leza y relacion entre EEG y la encefalopatia
(10, 11).

ETIOLOGIA

Por su patogénesis podemos clasificarlo en
dos grupos: una forma primaria o idiopética,
y una forma secundaria, con antecedentes pa-
tologicos definidos como problemas pre o
perinatales, infecciones o tumores del SNC o
enfermedades congénitas (9).

La forma primaria o idiopatica ocurre en
30 a 70% de los pacientes afectados, de acuer-
do con las diferentes series publicadas (5, 9,
13-17).

Las causas prenatales se presentan en el 10
al 15% de los pacientes (15-17). Entre las mas
frecuentes estdan las infecciones como la toxo-
plasmosis, la enfermedad de inclusion citome-
galica o sindromes neurocutaneos, siendo el
mas frecuente la esclerosis tuberosa; compli-
caciones del embarazo como la eclampsia,
parto prematuro, incompatibilidad de grupo
ABO; anomalias congénitas como meningo-
cele, encefalocele; trauma abdominal en acci-
dente automovilistico (5, 9, 13-17).

La incidencia de factores perinatales como
la hemorragia intracerebral, hiperbilirrubine-
mia, hipoxia, ruptura prematura de membra-
nas, trabajo de parto rapido o prolongado,
prolapso del corddén, presentacion normal y
Apgar bajo, es de 15 a 36% (5, 15-17).

Las causas post-natales oscilan entre 0 y
25% (5, 15-17). Las encefalitis, las meningitis
de diversas etiologias, las reacciones post-
vaccinales, la hemorragia intracerebral, el trau-
ma craneoencefalico y la hipoglicemia, son los
mas frecuentes (5, 14-17). Fejerman y cols,
describieron el SLG secundario a intoxicacion
por plomo (18). Angelini y cols, reportaron
el caso de una paciente de 5 afios con un cua-
dro clinico caracteristico, que tenia un astro-
citoma tipo II; su sintomatologia y su trazado
electroencefalografico mejoraron en el post-
operatorio (12). Rey-Pias y Morales informa-
ron 2 pacientes con degeneracion juvenil cere-
bro-retiniana, una de las formas de evolucion
mas insidiosa entre las lipidosis, del tipo Jans-
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ky-Bielschowsky, que reunian los criterios
para agruparlos en este sindrome (19).

Aunque se supone la existencia de un fac-
tor hereditario, con una predisposicion gené-
tica, éste no ha sido determinada aun (7-9, 20,
21).

Es importante la transicion del sindrome
de West al SLG. Se ha visto que infantes entre
los 4 y 6 meses de edad, con espasmos infanti-
les, retraso psicomotor e ipsarritmia, presen-
tan mejoria de sus crisis y del EEG, ya sea en
forma espontinea o posterior al tratamiento
con ACTH u otro anticonvulsivante. Después
de transcurrido un tiempo reaparecen las
crisis convulsivas de tipo tdénico o atdnico,
ausencias atipicas y el trazado electroencefa-
lografico presenta una descarga ritmica de
punta-onda lenta, caracteristica del SLG. Si
analizamos la etiologia de ambas entidades,
sus sintomas, la respuesta al tratamiento y su
prondstico, se podria pensar que estan estre-
chamente ligadas desde el punto de vista fisio-
patologico. Las diferencias clinicas y del EEG
podrian ser explicadas por su presentacion en
diferentes etapas de la maduracidén cerebral
(5,9, 13, 16). Para Niedermeyer un 10 a 20%
de los nifios con espasmos infantiles, desarro-
llaran mas tarde un SLG (6-9).

PRESENTACION CLINICA

Edad

El SLG ocurre fundamentalmente en la pri-
mera década de la vida, siendo menos frecuen-
te en la adolescencia; si se presenta en los
primeros meses de vida corresponde general-
mente a pacientes con espasmos infantiles (5,
9, 13-17, 22). La mayoria de los pacientes
tienen como primera manifestacion una crisis
convulsiva (13, 14).

En adultos con epilepsia secundaria genera-
lizada, se ha descrito la existencia del SLG. La
edad promedio fue de 26.2 afios, su primera
crisis convulsiva fue a los 11,3+ 4.9 afios, to-
dos tenian deterioro de sus funciones intelec-
tuales y el EEG demostrdé en todos los casos
descarga de punta-onda lenta y en un 70%
trenes de puntas rapidas en el trazado de
sueiio (23).
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Sexo

En general la proporciéon de pacientes de
ambos sexos es similar (7-9). Sin embargo,
unos autores describen una ligera predileccion
por el sexo masculino (13, 15-17).

Crisis convulsivas

Los pacientes con SLG pueden presentar
cualquier tipo de trastorno convulsivo. La pre-
sencia de mas de un tipo de crisis es la regla,
siendo més frecuentes las aténicas (en especial
los ataques de caida o "drop attacks"), las
tonicas, las clonicas, las ausencias atipicas y el
status de ausencias atipicas (7-9).

La crisis atonica se caracteriza por una dis-
minucién o abolicion del tono postural, pro-
vocando la caida del paciente. Existen dos ti-
pos: una de muy breve duracidén en que la pér-
dida del tono postural aparece en forma subita
provocando la caida de la cabeza y/o de todo el
cuerpo en una fraccion de segundo, descrita
como ataques de caida ("drop attacks"). Esta
crisis se desencadena en forma espontdnea, y
en ocasiones estd precedida de mioclonias.
Por lo brusco de su presentacién, es frecuente
que los niflos sufran lesiones o heridas, en
especial en la region facial (7-9, 17, 24). El
otro tipo de crisis atdnicas tiene una duracion
més prolongada y la caida se produce en for-
ma progresiva en el transcurso de varios se-
gundos (1-3), pudiendo permanecer el pacien-
te en el suelo flaccido e inmovil més tiempo
(7-9, 24).

Las crisis tonicas propias del SLG, se carac-
terizan por obnubilacién de la conciencia,
descarga automdatica masiva y espasmo ténico
bilateral y simétrico, que predomina en los
musculos posturales, llevando al cuerpo a una
extension de la musculatura axial con una
actitud de opistétonos, los brazos elevados
sobre la cabeza y semiflexionados y en raras
ocasiones con flexién de los miembros inferio-
res. La duracion de estos episodios es breve,
de 5 a 20 segundos. Se han subdividido en
crisis ténica axial, ténica axorrizomélica y to-
nica global, si la contracciéon se limita a la
musculatura axial, si se extiende a la raiz de
las extremidades (cintura escapular y pélvica)
o si afecta la totalidad del cuerpo, respectiva-
mente. Son mas prolongadas que los espasmos
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infantiles (1-3 segundos) y mas duraderas que
las mioclonias masivas (menos de 1 segundo)
(5, 7-9, 24). Existe una variedad de crisis toni-
ca, caracterizada por una crisis tonica seguida
de un automatismo masticatorio o gestual
(24).

Las crisis aquinéticas son muy raras, se ca-
racterizan por una pérdida total del movi-
miento, compromiso de la conciencia y pre-
servaciéon del tono muscular, durando entre
algunos segundos y varios minutos (9, 24). En
la ultima clasificacion de las crisis convulsivas,
hecha en 1981, éstas fueron excluidas consi-
derando lo dificil que es hacer un diagndstico
clinico preciso.

Las crisis clonicas son contracciones muscu-
lares clonicas bilaterales, que se repiten mas o
menos ritmicamente, distribuidas en todo el
cuerpo; pueden ser asimétricas, se acompafian
de pérdida de la conciencia y una descarga
automatica masiva, durando alrededor de un
minuto y se presentan principalmente en la
fase de suefio noREM (9, 24).

En las ausencias atipicas la pérdida y recu-
peracion de la conciencia son graduales, du-
rando cerca de 5 segundos. Como en las
ausencias tipicas, también se pueden acompa-
flar de automatismos (movimientos de las
manos, caminar, deglutir), fendémenos autono-
micos (sialorrea), atonia y crisis tonicas. La
unica forma de diferenciar estos dos tipos de
ausencias es por el EEG (5,9,17, 24, 25).

Las manifestaciones miocldnicas son menos
frecuentes; su duracién es mayor que en la
epilepsia primaria generalizada, e involucran
especialmente los musuculos faciales y los
miembros superiores (21, 26, 27).

No es infrecuente la presencia de crisis ge-
neralizadas de tipo ténico-clénico (Gran Mal),
automatismos de las crisis parciales complejas,
crisis parciales elementales especialmente mo-
toras, y entre éstas las adversivas, acompafian-
do a las crisis descritas anteriormente (5, 7-9,
16, 21, 23).

El nimero y ocurrencia de las crisis convul-
sivas varia en cada paciente. En general son
frecuentes y por lo menos la mitad de los pa-
cientes tienen mas de una crisis al dia (9, 17).

El status de ausencia atipica se caracteriza
por una marcada obnubilaciéon de la concien-
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cia. El cuadro clinico y el EEG son indistin-
guibles de la ausencia tipica y s6lo una buena
historia clinica podria ser de ayuda en su dis-
tincion (5, 9). El status tonico es una sucesion
rapida de crisis tonicas en un lapso general-
mente de 3 minutos, aunque puede durar
varios dias. Si existe, el compromiso de la
conciencia es muy dificil de diferenciar del
status de ausencia (5, 9).

Funciones intelectuales

Uno de los sintomas fundamentales en el
diagnostico del SLG, es el deterioro de las
funciones intelectuales, oscilando entre leve y
muy severo. Un estudio reciente muestra en
42% de los pacientes un coeficiente intelectual
fnayor de 70, lo que contradice a otros auto-
res. El retardo mental parece relacionarse con
la edad de inicio de la entidad, siendo mas fre-
cuente en pacientes con crisis convulsivas
antes de los 2 afios de edad (5, 8, 9, 13,
15-17).

El compromiso de las funciones intelectua-
les es mayor en la forma secundaria, cualquie-
ra que sea su ctiologia (5, 13). Un 30 a 70% de
los pacientes con causa idiopatica no presen-
tan retraso mental antes del inicio del sindro-
me (5, 7, 15).

Comportamiento

La presencia de trastornos de comporta-
miento se relaciona con el retardo mental,
siendo mas prominentes mientras mayor sea el
compromiso de las funciones intelectuales (5,
7-9).

Signos neuroldgicos

Los signos mas frecuentes son el compromi-
so del sistema piramidal, extrapiramidal y ce-
rebeloso. Puede existir compromiso de los
pares craneanos, coreoatetosis y distonia,
aunque es raro (5, 13, 15-17). Los pacientes
libres de trastornos neurolégicos pueden osci-
lar entre 48 y 80% (5, 7, 17).

Electroencefalograma (EEG)

El EEG ha sido fundamental en la indivi-
dualizacion del SLG. Su patrdn caracteristico
es una descarga ritmica, difusa, de punta-onda
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lenta a 1-2.5/segundo, descrito inicialmente
por Gibbs y cols. (2) (Figuras 2 y 3)
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Figura 2. Paciente de 11 aiios, con sindrome de Lennox-Gas-
taut.  Trazado de vigilia interictal, demuestra una descarga
ritmica, sincronica, generalizada de punta-onda lenta a 1.5/
segundo, con un mdximo sobre la linea media frontal.

La morfologia del complejo de punta-onda
lenta consiste en una onda de polaridad nega-
tiva, que dura cerca de 150 milisegundos;
adopta la forma de una punta roma que en
ocasiones puede ser rapida siendo una verda-
dera punta, durando 70 milisegundos o me-
nos, y es seguida por una onda lenta de 350
milisegundos de duracion, de forma sinusoi
dal, formando complejos regulares o con un
muesca, llamados irregulares (5, 7-9, 28, 29)
(Figura 4).

Su distribucion espacial es similar a los
complejos de punta-onda a 3/segundo de las
ausencias tipicas (pequefio mal). Son descargas
ritmicas bilaterales, sincrénicas o generaliza-
das, con un maximo sobre la linea media fron-
tal. En ocasiones puede existir lateralizacion o
focalizacion, usualmente limitada a la region
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Figura 3. Paciente de 15 afios, con sindrome de Lennox-Gas-
taut. El trazado con implantacion profunda de electrodos,
demuestra una descarga ritmica, difusa, de punta-onda lenta a
1,5-2.5 ciclos[segundo.
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Figura 4. Nifio de 8 afios, con retardo mental, crisis parciales
complefas, de dificil manejo, y ocasionalmente Gran Mal. EI
EEG demuestra descarga de punta-onda lenta a 1,5-2.5 ciclos]
segundo, en forma difusa.
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temporal, como un foco temporal con difu-
siébn a uno o ambos hemisferios (5, 6, 9, 16,
21,24,25, 28,29).

Las lesiones sincronicas bilaterales pueden
originarse en lesiones focales primarias, deno-
minandose "sincronia bilateral secundaria".
Esto supone un fenémeno secundario de hi-
perexcitabilidad, basado en una posible pre-
disposicion genética. En el caso del SLG es
todavia hipotético (30).

Las descargas tienen una duracidon variable,
generalmente prolongada, casi continua. Se
repiten en forma casi ritmica, irregular, entre
1.5 y 2 segundos (9, 16, 28, 29).

Un hallazgo casi patognomonico en el EEG,
es el de los "trenes de puntas rdpidas"”, que se
presentan en la fase de sueflo noREM. Son
descargas de puntas, de 10 a 25 por segundo,
usualmente generalizadas con un maximo
sobre la region frontal, pudiendo incluso limi-
tarse a ella. Su amplitud varia entre promedio
y alta, generalmente mayor de 100 6 200 mi-
crovoltios. La frecuencia de la descarga es
irregular y su duracidon varia entre 2 y 10 se-
gundos; cuando es mayor de 5 segundos se
asocia a crisis tonicas, pudiendo representar
un patron ictal (6-9, 21) (Figura 5).
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Figura 5. El mismo paciente de & afios, con sindrome de
Lennox-Gastaut que presentd una crisis generalizada de tipo
tonico, durante el trazado de suefio. Se observan los “trenes
de puntas rdpidas”, con un mdximo en region frontal,

El EEG de vigilia es generalmente desorga-
nizado, excesivamente lento. La severidad del
cuadro clinico o lo avanzado de su estado
pueden correlacionarse con la excesiva len-
tificacion del trazado. Pueden existir casos
con un ritmo bdasico posterior normal e inclu-



174

so con trazado de vigilia normal (5, 9, 16,
24, 29).

Entre las pruebas de activacion del EEG, el
suefio es la mas importante. Las descargas rit-
micas de punta-onda lenta se presentan en la
fase de suefio noREM, en los estadios 1 y II,
siendo en muchos casos continua. Ademas, los
trenes de puntas rapidas s6lo se presentan en
esta fase de suefio (5, 9, 16, 28, 29).

En general no existe respuesta a la prueba
de apertura y cierre de los ojos ni a la fotoesti-
mulacidon, y es excepcional la respuesta a la
hiperventilacion (5, 9, 16).

En estados avanzados de la enfermedad, se
encuentra ausencia de frecuencia rapida (beta)
inducida por barbitaricos (31)

Los pacientes con SLG tuvieron una res-
puesta pobre al uso endovenoso del diazepam
e incluso no tuvieron actividad rapida induci-
da por la benzodiazepina, persistiendo el tra-
zado sin cambios (16, 32).

Los hallazgos electroencefalograficos ictales
¢ interictales de los diferentes tipos de crisis
convulsivas estan resumidos en la Tabla 1.

Potenciales evocados

Los potenciales evocados somatosensoriales
muestran una latencia prolongada y distorsion
en la forma de la onda en los componentes de
latencia tardia (33, 34). En los potenciales
evocados visuales y auditivos, se ha demostra-
do una prolongacion en la latencia de sus
componentes (33).

Tomograf?a computarizada (TC)

Ha sido de particular importancia para de-
terminar lesiones estructurales, encontrandose
éstas en aproximadamente la mitad de los pa-
cientes. La anomalia mas frecuente ha sido
atrofia cerebral y dilatacion ventricular. Se ha
observado también hidrocefalia, atrofia cere-
belosa, porencefalia, calcificaciones (en la
esclerosis tuberosa) y tumores cerebrales (35,
36).

Tomograf2a por emisi-n de positrones

Con este nuevo método, Gur y cols (37) es-
tudiaron dos pacientes con SLG, tanto en el
pre como en el postoperatorio. En el preope-
ratorio ambos pacientes tenian baja captacion
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de glucosa en el lobulo temporal izquierdo.
En el post-operatorio un paciente mejord
clinicamente de sus crisis convulsivas, nor-
malizandose sus hallazgos en la tomografia
mientras que el otro paciente no presentd
modificacion en estos parametros. El hipo-
metabolismo es caracteristico de un foco
epiléptico interictal, lo que implicaria en estos
pacientes con SLG una anormalidad focal en
la region temporal.

Criterios diagn-sticos
Los siguientes criterios nos permiten hacer
diagnostico de SLG:

—_

(&

1. Edad de aparicion generalmente en la pri-
mera década de la vida.

2. Crisis convulsivas tonicas, clonicas, atdni-
cas, ausencias atipicas, y menos frecuente-
mente crisis generalizadas de tipo Gran Mal,
crisis parciales elementales y complejas y
mioclonias; son de muy dificil manejo tera-
péutico y de pobre respuesta a éste.

. Retardo mental, en general.

4. EEG interictal con descargas ritmicas, de
punta-onda lenta, generalmente simétricas a
2/segundo (1-2.5/segundo), con un maximo
en la linea media frontal. Ademas son ca-
racteristicos los "trenes de puntas rapidas"
en la fase de suefio noREM.

5. Su origen puede ser idiopatico o secundario
a multiples entidades; entre éstas es fre-
cuente la transicion del sindrome de West
(5-11, 13-17,24,38).

w

Diagn-stico diferencial

Por sus manifestaciones clinicas y su traza-
do electroencefalografico el SLG se debe dife-
renciar de:

Sindrome de West: esta entidad se inicia en
la infancia; cursa con espasmos infantiles y
retardo mental; tiene multiples etiologias si-
milares al SLG y el EEG interictal muestra
ipsarritmia (5, 15). Cuando se inicia en forma
tardia, 9-10 meses de edad, y si los espasmos
infantiles son de larga duraciéon, podria con-
fundirse con crisis tonicas y seria dificil la
diferenciacion de estos dos sindromes (5, 15).
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Tabla 1. Correlacién de las crisis convulsivas y el EEG.
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Tipo de crisis

Espasmos infantiles

Atdnicas

Mioclonias

Ausencias atipicas

Aquinéticas

Ténicas

Clénicas

Ténico-clénica

(Gran Mal)

C¥isis parcial compleja

Crisis parcial elemental

Status de ausencia

EEGictal

Depresion del trazado ipsarritmico durante
el espasmo.

Breve duracién:
Descarga de punta-onda o polipunta-onda
lenta,

Larga duracion:

Descarga de ritmos ripidos y ondas lentas,
formando complejos de punta-onda, ritmi-
cos, regulares.

Descarga de punta-onda lenta, o de polipun-
tas-onda lenta o de punta-onda,

Descarga de punta-onda lenta, ritmica, bila-
teral, sincronica, simétrica a 2/seg (1-2.5/
seg).

Descarga de polipunta-onda.

Actividad de voltaje alto o ritmo rapido 10/
seg o més, disminuyendo en frecuencia y
aumentando en amplitud,

Descarga de ritmos rapidos a 10/seg o mds
que se entremezcla con ondas lentas.

Descarga de ritmos répidos a 10/seg o més
que disminuye en frecuencia y aumenta en
amplitud en la fase tbénica, interrumpiéndose
por ondas lentas en la fase clonica.

Descarga uni o bilateral, difusa o focal, de
puntas rapidas, u ondas agudas en la regién
temporal o fronto-temporal,

Descargas de puntas rapidas, ritmicas, en el
drea correspondiente,

Descarga continua o casi continua, ritmica,
de punta-onda lenta, en forma difusa,

EEG interictal

Ipsarritmia.

Actividad de base lenta,
Descarga de polipunta-onda lenta o de pun-
ta-onda lenta.

Actividad de base normal,
Descarga de polipuntas o de polipuntas-onda
o de punta-onda lenta.

Actividad de base lenta.
Descarga difusa de punta-onda lenta.

Actividad de base lenta.
Descarga de punta-onda lenta, o polipuntas-
onda lenta, o de punta-onda,

Descarga ritmica, a veces asimétrica, de pun-
ta-onda lenta.
Actividad de base lenta.

Actividad de base lenta.
Descarga de polipunta-onda o de punta-
onda.

Actividad de base normal.
Descarga de polipunta-onda o de punta-on-
da. Es posible un trazado normal,

Actividad de base normal o lenta.

Actividad focal de punta o de punta-onda o
de ondas agudas, en la regién temporal o
fronto-temporal, en general asimétrica.

Actividad de base normal o lenta.
Anomalias lentas localizadas. Foco de pun-
tas, punta-onda u ondas agudas, en el area
correspondiente,

Es posible un trazado normal.

Epilepsia primaria generalizada: el EEG nos
permite diferenciar las ausencias tipicas de las
cuyas manifestaciones clinicas son

atipicas,
similares (5, 25).

ciente,

Acta Med. Col. Vol. 9 No. 4, 1984

Status

de ausencia:

una historia clinica
completa, incluyendo los antecedentes del pa-

ayuda al diagndstico diferencial del
status de ausencia tipica y atipica que son
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clinica y electroencefalograficamente idénti-
cos (5, 9).

Epilepsia post-traumatica con complejo de
punta-onda lenta: en algunos nifios, adoles-
centes o adultos, que han presentado trauma
craneoencefalico cerrado, se han encontrado
en el EEG descargas ritmicas, bilaterales, si-
métricas, de punta-onda lenta 1-2.5/segundo,
y en la fase de suefio noREM trenes de puntas
rapidas, indistinguibles de los hallazgos del
SLG. Clinicamente se diferencian por el tipo
de crisis convulsivas, generalmente Gran Mal
o parciales complejas y por la ausencia de
compromiso mental (7-9).

Mioclonias de la nifiez: los pacientes con
mioclonias, como manifestacion de una enfer-
medad de base o como una epilepsia primaria
generalizada se deben diferenciar de los que
tienen SLG (21, 26, 33).

EVOLUCION Y PRONOSTICO

En general el curso es progresivo, no linear,
llevando a los pacientes a ser recluidos en ins-
tituciones especializadas en muchos casos
(7-9).

El EEG sufre cambios entre los 15 y 20
afios de edad, siendo en este momento promi-
nentes los trenes de puntas y ondas agudas en
la region temporal, en especial la parte ante-
rior. Esto se relaciona con la apariciéon de
automatismos, correspondientes a las crisis
parciales complejas, desconociéndose si todos
los pacientes siguen este curso. Esto se ha de-
nominado "temporalizaciéon secundaria".

El prondstico a largo plazo es casi descono-
cido aunque se puede afirmar que es sombrio,
por la pobre respuesta de las crisis convulsivas
y del retardo mental al manejo medicamento-
so (9, 16, 17).

Cualquiera que sea el tratamiento, es baja la
proporcion de pacientes en que disminuye la
frecuencia y aun mdés en que desaparecen las
crisis convulsivas, siendo menor en aquellos
nifios cuyo cuadro se inicia antes de los 2
afos. Las crisis atonicas, tonicas, espasmos in-
fantiles y el status epiléptico menor, son las
de manejo mas dificil (14-16).

La proporcion de descargas de punta-onda

J. SCHIEMANN Y COL,

lenta que se encuentre en el EEG no es para-
metro que sirva de prondstico al paciente (14).

Existe un grupo de mejor prondstico, con
una actividad de base normal en el EEG, ini-
ciaciéon de las crisis después de los 2 afios, y
un desarrollo psicomotor normal previo a las
crisis.

El compromiso de las funciones intelectua-
les varia de leve a muy severo, modificandose
muy poco con el tratamiento (14-17).

El uso de nuevas drogas anticonvulsivantes
como el 4&cido valproico y el nitrazepam, en
muchos casos ha permitido mejorar el control
de las convulsiones, y aunque no las suspende,
al menos disminuye su frecuencia (38).

TRATAMIENTO

Medidas generales:

De acuerdo al grado de retardo mental, son
aconsejables las medidas de rehabilitacion del
paciente, incluyendo educacidon especial.

Para prevenir los multiples traumas ocasio-
nados por las crisis convulsivas, se recomienda
el uso del casco protector en la cabeza, en
especial para las crisis atonicas (7, 8).

Drogas anticonvulsivantes

Acido valproico: los ataques convulsivos
denominados intratables, han tenido una
mejoria apreciable con esta droga (38-41).
Aproximadamente el 50% de las ausencias ati-
picas se pueden controlar (38, 39, 41, 42). La
frecuencia de las crisis mioclonicas se llega a
reducir en un 75% (14, 38, 40, 41, 43, 44). En
la tercera parte de los pacientes la frecuencia
de las crisis atonicas disminuye cerca del 75%
y la mitad esta libre de ataques (14, 22, 38,
43, 45). Se ha tenido buen resultado en pa-
cientes con severo retardo mental y crisis con-
vulsivas (43).

Se administra por via oral, inicidandose con
10 mg/kg/dia e incrementando semanalmente
entre 5 a 10 mg/kg hasta el control de las cri-
sis. Se considera que 30 mg/kg/dia es la dosis
Optima, aunque en ciertos casos se puede lle-
gar hasta 60 mg/kg como dosis maxima (38,
41, 44). El nivel sérico tiene un amplio rango
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oscilando entre 50 y
(38,41,42).

100 microgramos/ml

ACTH: es la droga de eleccion en el control
de los espasmos infantiles (5, 15, 38). Su
mayor efectividad se logra en el primer mes de
tratamiento y especialmente en la segunda se-
mana de iniciada la terapia. Infortunadamente
parece tener un efecto transitorio y los pa-
cientes presentan recaidas (5, 14, 15, 17,46).

La dosis recomendada varia entre 20 Uy
180 U/dia. En general se recomiendan 20 a 40
U I.M./dia durante un mes, aunque unos auto-
res la recomiendan hasta por 6 meses. La dro-
ga se debe suspender en forma progresiva,
evitando asi la recurrencia de las crisis en
estos nifios (14, 38, 46).

Etosuccimida: se considera la droga de elec-
cion en las ausencias generalizadas (pequeiio
mal) (38). En las crisis motoras menores su
utilidad es discutida, obteniéndose una res-
puesta terapéutica variable (38).

Su vida media prolongada permite adminis-
trarla en dosis unica o fraccionada dos veces
por dia, lograndose concentraciones plasma-
ticas similares. En nifios la dosis es de 20 a 30
mg/kg/dia y en adultos es de 30 a 60 mg/dia
(38). El nivel sérico terapéutico tiene un ran-
go muy grande, entre 40 y 100 microgramos/
ml (38).

Clonazepam: usando esta droga se ha visto
reduccion de un 50% o mas en las ausencias
atipicas (38, 47). Es efectiva en la reduccion
de las crisis atonicas y mioclonicas (14, 38,
47). Cuando coexisten las crisis generalizadas
miocloénicas, atéonicas y ausencias atipicas se le
considera la droga mas efectiva (38, 47). Los
resultados son en general pobres para los es-
pasmos infantiles (47).

La dosis en infantes y nifios hasta los 10
afos es de 0.01-0.03 mg/kg/dia, fraccionada
en tres tomas (38). La concentracion sérica
oscila entre 5y 70 Mg/ml (38).

Nitrazepam: es una droga muy util en el
manejo de los espasmos infantiles y de las cri-
sis mioclonicas (14, 38, 48). Schneider y cols,
la consideran de eleccion en el SLG, demos-
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trando resultados alentadores y mejoria tanto
clinica como eclectroencefalografica (17). La
dosis es de 0.15 a 1 mg/kg/dia, en 2 6 3 tomas
(38).

Diazepam: Gastaut demostré su efectivi-
dad en algunos pacientes con SLG (5).

Otros: Para el manejo de las crisis generali-
zadas de tipo tonico clonico (Gran Mal) y las
crisis parciales elementales y complejas, se
usan las drogas corrientes como la fenitoina,
la carbamazepina, la primidona o el fenobar-
bital, de acuerdo a la experiencia de cada indi-
viduo (38).

Cuando estos pacientes presentan mas de
un tipo de crisis, como es lo usual, se utilizan
dos drogas, asociandose carbamazepina con
acido valproico, acido valproico con nitraze-
pam o clonazepam, etc., siempre teniendo en
cuenta el tipo de crisis convulsivas y las inter-
acciones de los medicamentos antiepilépticos,
para lograr una concentracion sérica terapéu-
tica (38).

Dieta cetogénica

En el grupo de pacientes que no responden
a ningin tipo de medicamento, se ha encon-
trado una respuesta satisfactoria con la dieta
cetogénica en muchos casos (7, 8, 14). Consis-
te en un régimen alto de grasas y bajo en car-
bohidratos, llevando al paciente a un estado
de cetosis (7, 8, 49).

Cuando existe dificultad en mantener a los
pacientes en cetosis, se pueden sustituir los
triglicéridos de cadena mediana por las comi-
das grasas de la dieta cetogénica natural (49).

Al utilizar la dieta cetogénica, casi siempre
disminuye el nimero de crisis convulsivas por
varias semanas o meses, mejorando en forma

ostensible el comportamiento de los nifios
(7, 8).

CONCLUSION
Desde 1939 hasta la fecha, se ha avanzado
en la comprension de esta entidad, partiendo
de un concepto y un criterio electroencefalo-
grafico, hasta llegar a considerarla actualmen-
te como un sindrome, con sintomas, signosy
hallazgos paraclinicos caracteristicos.
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El manejo del trastorno convulsivo con dro-
gas como el acido valproico y el nitrazepam,
es esperanzador en lo referente a la reduccion
de la frecuencia de las crisis y posiblemente
esto nos permitird una mejor evaluacion de las
funciones intelectuales del paciente.

La tomografia computarizada ha permitido
establecer lesiones estructurales en la mitad de
los pacientes aproximadamente. Con el desa-
rrollo de la tomografia por emisiéon de posi-
trones, es posible que podamos establecer la
fisiopatogenia del SLG.

En este momento desconocemos el pronds-
tico a largo plazo de este grupo de pacientes.
El seguimiento permanente nos permitird en
un futuro responder muchos interrogantes.

ABSTRACT

The Lennox-Gastaut syndrome is a well
defined electroencephalographic and clinical
entity displaying the following features: it
occurs in children and less frequently in
adolescents. The association of several types
of seizures, and the seizure type, are im-
portant criteria of clinical diagnosis. The most
suggestive are atonic, tonic and atypical ab-
sences. Mental retardation is an essential
component, although it may be absent at the
onset of the syndrome. The most common
EEG signs are bursts of diffuse slow-spike
waves 1-2.5/second and runs of rapid spikes in
non REM sleep. A brief history, etiology,
symptons and signs, the EEG, the diagnosis,
course, prognosis, and treatment are discussed
by the authors.
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