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Sindrome de Lennox Gastaut
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Criterios pediatricos

Dr. Gelder Zaldivar-Pascua,* Dr. Guillermo Davila-Gutiérrez**

a derivacidén oportuna por parte del pediatra
al especialista en neurologia frecuentemente
es crucial. Entre los sindromes con epilepsia
catastréfica, el de Lennox Gastaut (SLG) es uno
de los mas importantes. Ocurre en 0.1-0.5/100,000 habi-
tantes y del 3 al 5 % de todas las epilepsias. Aparece entre
los dos y los siete afios de edad. En el 30% de los casos
hay antecedente familiar de epilepsia y en el 40 a 50%, el
antecedente de sindrome de West 2. El SLG fue descrito
O por Tissot en 1770 y en 1939 Gibs y colaboradores, que
describieron el patron de punta onda lenta con frecuencia
de 1.5 a 2.5 Hz. En 1960 Lennox y Davis identificaron la
triada diagnostica: retraso mental, crisis convulsivas de
diferentes tipos de inicio temprano y el patron electroen-
cefalografico descrito .

Las causas del SLG son criptogénicas (oculta, no
aparente) en 20 a 30% de los casos y en el 70 a 80%,
sintomaticas, por ejemplo: como secuela de una encefa-
lopatia hipéxico isquémica, neuroinfecciones, enfermedad
vascular cerebral, o formando parte de un sindrome neu-
rocutaneo: Stuger Weber, complejo de esclerosis tuberosa,
nevo epidérmico, incontinencia pigmenti, entre otros. Las
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malformaciones cerebrales aisladas o las que acompafian
a los sindromes genéticos también pueden causar SLG:
sindrome de Miller Fisher, sindrome de Aicardi, etc.

Se sospecha SLG en un paciente con crisis de diversos
patrones, de dificil control y con recurrencias que pueden
llegar hasta estados epilépticos de diferente tipo, entre
los que predominan los estados de ausencia (Cuadro 1):

Cuadro 1.Criterios para el diagnostico de Sindrome de Lennox
Gastaut

Edad 2-7 afos

Tipo de crisis Tonicas, ausencias atipicas, aténicas (al
menos dos de estas)

Otros tipos de crisis  Tcg (ténico-clonicas generalizadas), par-
ciales, mioclonicas

Eeg Punta-onda lenta de 1.5-2.5hz (interictal)
Funciones mentales Retraso mental, demencia

Etiologia La mayoria de los casos es sintomatico
Pronéstico Malo

1. Crisis tonicas: estan presentes en 80 a 100% de
los pacientes y con frecuencia ocurren durante el
suefio; sin movimientos oculares rapidos. Suelen
ser simétricas, de breve duracion, en ocasiones
precedidas de un grito y de elevacion o flexion de
los brazos y cabeza *°.

2. Ausencias atipicas: Ocurren en 60 a 75% de los
pacientes. Son mas duraderas y complejas que las
crisis de ausencia tipicas y se presentan con mio-
clonias, parpadeo y alteraciones del tono muscular.
La historia de estados de ausencia es frecuente, pero
poco reconocida y contribuye al deterioro de las
funciones cognitivas que llegan a la demencia *°.
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3. Atonicas: Existen por lo menos en una tercera parte
de los pacientes. Se manifiestan por movimientos
subitos de flexion de la cabeza, del tronco o caidas
subitas que causan traumatismos recurrentes en el
craneo u otras partes del cuerpo. Son conocidas
también como crisis tipo Salam o “drop attacks”.
No tienen estado postictal >3

4. Otros tipos de crisis: Se han descrito crisis parciales
en 5% de los casos; crisis tonico-clonicas genera-
lizadas en 15%; crisis miocldnicas en 11 a 28%,
estados epilépticos en 60% de los pacientes y en
30 % se inician con estado epiléptico.>>.

Los estudios neurofisiologicos son muy valiosos para
el diagnéstico; muestran un patrén caracteristico de des-
cargas generalizadas de punta-onda lenta con frecuencia
de 1.5 Hz -2.5 Hz. El electroencefalograma y sus modali-
dades ayudan al neuropediatra a seleccionar los farmacos
mas adecuados, ya que permiten objetivar el fendmeno
electroclinico. Entre los estudios mas utiles estan el video-
electroencefalograma, los registros electroencefalograficos
durante el suefio, los registros prolongados y la telemetria.
Por lo demas, los estudios de imagen o de otra indole per-
miten llegar al diagnostico etioldgico *#. No resulta viable
el tratamiento de estos niflos sin los recursos mencionados.

El pediatra debe recordar que el SLG se diagnostica
cuando el paciente presenta crisis epilépticas de diferentes
tipos de inicio entre los dos y los siete afios, asociadas a
retraso mental y el patron electroencefalografico caracte-
ristico descrito.

El tratamiento debe de ser individual, multidisciplina-
rio y farmacoldgico que habitualmente cae en el terreno
de una politerapia, la cual debe ser muy bien razonada

para evitar los efectos adversos de los antiepilépticos.
El tratamiento es muy dindmico, se requieren revisiones
periddicas, evitando las citas prolongadas, ya que la regla
se requiere probar varios medicamentos debido al dificil
control de las crisis **. Cuando hay nula o pobre respuesta
al tratamiento farmacologico se plantean otras alternativas
de tratamiento: estimulacion del nervio vago, estimulacion
profunda, dieta cetogénica y cirugia.

Se han sintetizado y probado varios antiepilépticos
nuevos para controlar los sindromes catastroficos. Infor-
tunadamente la mayoria de estos farmacos aun no han sido
introducidos a México *¢

El pronostico es malo con una mortalidad que va del 5 al
90%. Los pacientes tienen afeccion severa de su cognicion
y contintian con epilepsia en la vida adulta.!*3
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