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SINDROME DE LENNOX - GASTAUT

El sindrome de Lennox-Gastaut (LG) es una enfermedad neuroldgica rara, que se
manifiesta durante la infancia o nifiez temprana. Se caracteriza por convulsiones intratables
y muy frecuentes, discapacidad intelectual y electroencefalograma caracteristico. Supone
entre el 5-10 % de los desdrdenes convulsivos de la infancia y es algo mas frecuente en los
varones. Se inicia usualmente entre los 3 y 5 afios de edad, aunque puede ocurrir hasta los 8
afios.

1. CAUSAS Y FACTORES

La enfermedad se caracteriza por episodios frecuentes de crisis y en muchos casos retraso
psicomotor. Puede presentarse asociado a diferentes enfermedades subyacentes: asfixia del
recién nacido, encefalitis, meningitis, deshidratacion, traumatismo cerebral durante o
después del parto, esclerosis tuberosa, displasias corticales, malformaciones cerebrales
congeénitas, errores innatos del metabolismo, tumores, toxoplasmosis y otras enfermedades
virales. También puede estar originado por enfermedades neurodegenerativas, como:
lipofucsinosis o gangliosidosis

Solo en el 2 - 4 % de los casos hay historia familiar de epilepsia. En el 30 % de los casos, el
sindrome de Lennox-Gastaut es de etiologia desconocida, es decir, no ha habido
previamente historia de desérdenes neuroldgicos o convulsivos. En el 60 % de los casos,
previamente se han observado problemas neuroldgicos perinatales o postnatales incluyendo
el sindrome de West.

2. SINTOMAS

La manifestacion inicial suele tener lugar muy pronto en la infancia y consiste en atonia del
cuello (caida de la cabeza). El desorden se caracteriza por los multiples tipos de crisis: las
mas frecuentes son crisis tonicas y atonia, aunque a veces se presentan convulsiones ténico-
clénicas o mioclonicas. Este sindrome también es conocido como epilepsia miocldnica-
astatica; y es una combinacion de ataques entre los que se incluyen ataques menores
atipicos (que empiezan con una conducta automatica sin control sobre la consciencia),
ataques tonicos (rigidez) y ataques astaticos o atonicos (crisis de caida).
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El electroencefalograma se caracteriza por multiples descargas y ondas de baja frecuencia
de 1.5 a 2.5 Hz. El ruido de fondo es lento y se caracteriza por picos multifocales. No se
crean por fotoestimulacion ni por hiperventilacion. Dado que estas caracteristicas del EEG
estan también presentes en otros desordenes convulsivos, antes de emitir el diagnostico se
debe establecer la correlacion clinica entre el EEG y los sintomas

Algunos nifios que hasta la aparicion del sindrome se habian desarrollado normalmente,
experimentan una pérdida de facultades, a veces dramatica, relacionada con los ataques
incontrolados. A la edad de 6 afos, el 100 % de los nifios con el sindrome de Lennox-
Gastaut presentan algun grado de discapacidad intelectual.

Los nifios con el sindrome de Lennox-Gestaut suelen sufrir mas de un tipo de ataque. Los
ataques atonico-astaticos (crisis de caida) son los méas problematicos debido a las lesiones
causadas por las constantes caidas. Muchos nifios llevan cascos protectores. Los ataques
tonicos (rigidez) son los mas habituales durante el suefio, incluso cuando se duerme de dia,
mientras que los ataques tonico-clonicos generalizados (convulsiones) ocurren con mas
frecuencia al despertar.

Algunos de estos nifios son propensos a desarrollar estados epilépticos no convulsivos (un
estado de ataque continuo asociado a un cambio en el nivel de consciencia del nifio que
solo se puede detener mediante intervencion médica).

A medida que crecen los nifios con el sindrome de Lennox-Gastaut, los tipos de ataque
cambian. En la mayoria de los casos, las crisis de caida disminuyen. Son sustituidas por
convulsiones parciales secundariamente generalizadas, parciales complejas y parciales. Los
ataques parciales complejos son el tipo de ataque mas habitual entre los adolescentes que
sufren el sindrome de Lennox-Gastaut.

Aproximadamente el 5 % de los pacientes con sindrome de Lennox-Gastaut muere por este
desorden o por los problemas asociados al mismo en unos 10 afios desde el comienzo. A
menudo, el desorden se prolonga durante la adolescencia y la edad adulta causando
maultiples problemas emocionales y discapacidades en casi todos los pacientes. Los sujetos
muestran dificultades de aprendizaje, pérdida de memoria, y alteraciones de los
movimientos. El 50 % de los que llegan a la edad adulta estan totalmente discapacitados, y
tan sélo el 17 % puede valerse por si mismo.
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DIAGNOSTICO

Desde el punto de vista etioldgico los pacientes con este sindrome se clasifican en:

a)

b)

Forma criptogénica: se sospecha, pero no se encuentra una enfermedad de base.
Aparece a cualquier edad, aunque es méas frecuente en nifios mayores de tres afios, sin
antecedentes de crisis previas, con retraso psicomotor y exploracion neuroldgica
normales. Las crisis mas frecuentes son las ausencias atipicas y las crisis atonicas, que
en los menores de 3 afios afectan a los musculos del cuello, provocando frecuentes
caidas de la cabeza; en los nifios mayores, se afectan los musculos del tronco y
extremidades, lo que provoca caidas.

Forma sintomatica: es la forma mas comun de presentacion, aparece sin historia previa
de crisis epilépticas, pero con alteraciones en el desarrollo psicomotor y la exploracion
neuroldgica. La discapacidad intelectual aparece en el 20 al 60 % de los nifios antes del
comienzo de las crisis y aumenta con la edad del nifio, llegando a presentarse cinco
afios después del conocimiento de las crisis, en el 75 al 93 % de los pacientes; aunque
se desconoce su causa, se cree que la discapacidad intelectural podria deberse a la
actividad epiléptica.

En ambas formas clinicas aparecen signos de deterioro mental con electroencefalograma
(EEG) de caracteristicas tipicas.

El diagndstico e Lennox-Gastaut se basa en los siguientes criterios:

Edad de comienzo entre 1y 8 afios.

Presencia de al menos dos o méas de los siguientes tipos de crisis generalizadas:
tonica, ausencias atipicas o crisis atonicas.

Deterioro mental progresivo.

Criterios encefalograficos:

a) enlentecimiento anormal del ritmo base interrumpido por complejos puntaonda
lentos durante la vigilia.

b) Rafagas de descargas paroxisticas rapidas durante el suefio.
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4. TRATAMIENTO

El pronodstico es poco favorable, ya que este sindrome es una de las formas méas graves de
epilepsia en nifios, debido a que las crisis son refractarias al tratamiento con antiepilépticos
y el deterioro intelectual es progresivo.

El objetivo del tratamiento es disminuir las crisis. El tratamiento es muy dificil, siendo el
sindrome de Lennox-Gastaut refractario a la terapia convencional. Los farmacos de primera
eleccion son el valproato y las benzodiazepinas (clonazepam, nitrazepam y clobazam), y se
deben elegir en funcion de los tipos de crisis mas frecuentes. El fenobarbital y la primidona
pueden empeorar el cuadro ya que causan somnolencia. Para las ausencias, se emplea la
etoxisuccimida.

Algunos pacientes responden a un tratamiento corto con ACTH o dizametasona, pero las
recaidas suelen ser muy frecuentes. La dieta cetogénica ha sido empleada con resultados
variables. Algunos autores administrando hasta el 75 % de la ingesta caldrica diaria en
forma de grasas ha conseguido buenos resultados. La reseccion del cuerpo calloso ha sido
empleada para controlar crisis aténicas.

Por regla general se utilizan dos o0 mas anticonvulsivantes. El felbamato, en monoterapia ha
mostrado ser relativamente efectivo con reducciones del 34 % de las crisis atonicas, 19 %
de las frecuencias de todas las crisis y una mejoria de la situacion en general. El topiramato
también parece ser eficaz en el sindrome de Lennox-Gastaut, reduciendo las crisis hasta en
un 50 %. Sin embargo, la experiencia clinica es todavia limitada. Entre los nuevos
antiepilépticos, la lamotrigina y la vigabatrina afiadidos al valproato producen resultados
satisfactorios en algunos pacientes.

La prognosis es mala para los pacientes con sindrome de Lennox-Gastaut. Cerca del 80%
continGan con crisis cuando llegan a la vida adulta y los dos tercios son resistentes a la
terapia convencional. Muchos de ellos tienen discapacidad intelectual y también es
frecuente la presencia de un deterioro neuroldgico progresivo. Los siguientes factores han
sido asociados a una mala prognosis:

. Sindrome de West anterior al de Lennox-Gastaut
. Inicio del desorden antes de los 3 afios de edad

. Crisis muy frecuentes

. Status epilépticus frecuente

Resumen: Mgr. Elke Berodt — Octubre 2010
Actualizado: Mayo 2018



