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SINDROME DE LENNOX-GASTAUT

ASPECTOS CLINICO-ELECTROENCEFALOGRAFICOS DE SU DIAGNOSTICO

L. OLLER-DAURELLA *

La historia del sindrome de Lennox-Gastaut debe tomar su punto de
partida en los primeros tiempos de la EEG clinica, y especificamente en los
trabajos iniciales de los esposos Gibbs y de Lennox en el afio 1939 13 en que
diferencian dos tipos de punta-onda: la punta-onda rapida a 3 c.s. de
caracter ritmico, de distribuicién bilateral, sincrona, frecuentemente critica y
facil de provocar mediante la hiperpnea; la punta-onda lenta alrecdedor de
2 c¢.s. mucho menos sistematizada en su distribuicién, de caracter rara vez
ritmico, que no suele acompanarse de manifestaciénes clinicas y cuya sensi-
bilidad a los cambios de CO? y de glucosa en sangre es mucho menor.

Corresponde a Lennox y Davis, en 195019 el mérito de haber estable-
cido correlaciones entre la punta-onda lenta y las manifestaciones clinicas.
Lennox sefiala, en 196078 que los enfermos con punta-onda lenta no tienen
una historia familiar de epilepsia, las crisis se inician en edades tempranas
de la vida, suelen presentar signos evidentes de lesién cerebral y son oligo-
frénicos méis o menos importantes. También Lennox sefala que el EEG
muestra una actividad de fondo enlentecida y que el pronostico de estos
casos es francamente malo, tanto por lo que respecta al futuro intelectual
de los enfermos, como por la resistencia de las crisis a las medicaciones
conocidas.

En las décadas de los afios 40 y 50 y en la primera mitad de los 60,
si bien la punta-onda rapida y su expression clinica, la ausencia tipica, es
objeto de numerosos trabajos, la punta-onda lenta queda en el olvido de la
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mayor parte de epileptologos y electroencefalografistas. Corresponde a la
Escuela de Marsella y a su cabeza visible, el Prof. Gastaut, el mérito de
haber puesto nuevamente sobre el tapete el estudio y la discusion de las
correlaciones clinicas de la punta-onda lenta. En 1965 Charlotte Dravet 8,
bajo la inspiracién de Gastaut, desarrold una tesis en la que revisa 52 casos
que reunen los 3 caracteres siguientes: crisis epilépticas, retraso psicomotor y
punta-onda lenta difusa. Dravet sefiala la frecuencia inusitada de las crisis
ténicas en estos enfermos, asi como la presencia de ausencias atipicas y
observa el valor relativamente discreto de la herencia, asi como la impor-
tancia de un antecedente obstétrico (35% de los casos) o de una encefalo-
patia aguda; también llama la atencion sobre la edad precoz de comienzo de
las crisis.

En las XIV y XV Reuniones Europeas de EEG celebradas en Marsella
en los anos 1967 y 1968 se discute ampliamente el tema y Gastaut propone
el nombre de sindrome de Lennox que es generalmente aceptado. Nieder-
meyer 28y Oller-Daurella 3 propuzieran la denominaciéon de sindrome de
Lennox-Gastaut, teniendo en cuenta la importante labor llevada a cabo por
este ultimo autor en el “redescubrimiento” del sindrome. El término de
sindrome de Lennox o de sindrome de Lennox-Gastaut es hoy universalmente
admitido, aunque algunos autores sigan hablando de “Petit mal variant”,
expresion utilizada en USA desde la primera época EEG.

En los afios subsiguientes a los Coloquios de Marsella citados, numerosas
publicaciones han hecho referencia al sindrome de Lennox-Gastaut, debiendo
sefialarse las de Niedermeyer 26, 27, 28,29 Sorel 38, Biolley 4 5 6, Beaumanoir y
Martin 3, Martin y col. 2%, Roger y Martin 3¢, Schneider y col. 37, Karbowski y
col. 23, Vizioli 3%, Pazzaglia y col. 35 Gentile y col. 1, Lidner 20, Mises y Leri-
que 28, Lison 2! y Oller-Daurella 39, 31, 32,33 Qller-Daurella y col. 3. Gastaut
y col. publican un extenso trabajo en 1966 1°, ademas de otras aportaciones
posteriores. Es interessante la discusién entre Gibbs? y Gastaut? en 1971,
asi como los trabajos de Janz!? y de Doose y col.” al referirse a ciertos
tipos de crisis en evidente relacion con el sindrome que nos ocupa.

Estructurado como entidad sindromica y no como enfermedad, capaz de
ser debida a diferentes etiologias, es logico que los limites del sindrome
de Lennox-Gastaut no esten estrictamente definidos. Dos concepcion2s nos
parecem aceptables. Por un lado, considerar como sindrome de Lennox-
Gastaut los casos diagnésticados sobre la triple base de crisis ténicas, oligo-
frenia y punta-onda lenta; este es el criterio generalmente adoptado. Pero,
por outra parte, nos parece interesante buscar las correlaciones clinicas de
todos aquellos epilépticos que, presentando el signo EEG capital, la punta-
onda lenta, no exhiben los datos clinicos mas frecuentemente observados,
es decir las crisis tonicas y el retraso psicomotor.

Teniendo en cuenta que ho siempre existe un sincronismo perfecto a
lo largo de la vida entre las alteraciones EEG y las manifestaciones cli-
nicas, nos parece de interés dedicar preferente atencion a la evolucién del
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proceso a lo largo de los afos. Este aspecto evolutivo de los enfermos
epilépticos tiene un gran interés dadas las transformaciones que sufren las
crisis y la sintomatologia clinica permanente del epiléptico, si se tiene la
posibilidad de una observacién prolongada a lo largo de la vida de los enfer-
mos. Concretamente, en el tema que nos ocupa, las formas de paso de
ausencias tipicas a sindromes de Lennox, seiialados por nosotros en ocasion
del Congreso de San Diego 33, y las mas excepcionales de evoluciéon a la
inversa citadas por Passaglia y col.35 son ejemplos fehacientes de estas
posibilidades evolutivas.

Hechas estas consideraciones previas, vamos a basar el presente trabajo
en la revisién de 250 casos de enfermos epilépticos con punta-onda lenta
difusa, que cabria considerar como sindrome de Lennox-Gastaut en un sentido
amplio de la concepcion del sindrome.

Antes de exponer nuestro material quisieramos insistir sobre el caracter
epileptégeno de la punta-onda lenta difusa, asi como la frecuencia rela-
tiva con que este signo suele observarse dentro de un grupo no seleccionado
de encefalopatias infantiles difusas.

En una revisién, realizada en 1968, de un grupo de 542 encefalopatias
infantiles, observabamos que 407 habian presentado crisis epilépticas. Esta
cifra relativa de encefalopatias con crisis es quiza algo superior a lo normal
por el hecho de que algo mas de un tercio de la casuistica provenia de un
centro de Epileptologia en el que, como es logico, se veian muchas encefa-
lopatias con crisis. Pero, dejando de lado el problema del porcentaje de
crisis en nifios encefalopaticos, lo que si creemos debe ser sefialado, es el
hecho de que de 407 encefalopatias infantiles epileptégenas, 160 presentaban
una punta-onda lenta difuse. Este dato creo que nos da idea de la impor-
tancia numérica de la sindrome de Lennox-Gastaut dentro de un grupo de
encefalopatias de la infancia.

Otro hecho que deseamos remarcar es el de la correlacién de la punta-
onda lenta en una encefalopatia con la presencia de crisis epilépticas. De los
160 casos de encefalopatias con punta-onda lenta, 158 habidn presentado
crisis epilépticas en la época en que se registré6 dicho trazado. De las dos
excepciones, una enferma presenté crisis a posteriori, y el otro falleci6 pre-
cozmente a los 16 meses, lo que no descarta la posibilidad de que, de haber
sobrevivido, hubiera presentado crisis epilépticas. Todos estos datos creo
que demuestran hasta la saciedad el caracter epileptégeno de la punta-onda
lenta.

Por estas razones hemos creido de interés que nuestra revisidn actual se
base en 250 casos de enfermos epilépticos con punta-onda lenta. Es en este
grupo en el que cabra fijar los limites diagnosticos del sindrome de Lennox-
Gastaut. En qué condiciones un enfermo con crisis y con punta-onda lenta
difusa debe ser etiquetado de sindrome de Lennox-Gastaut?. Este punto
constituye un fundamental interrogante que vamos a intentar contestar ana-
lizando nuestra casuistica. Es decir, los limites del sindrome de Lennox-
Gustaut en un paciente con crisis epilépticas y con punta-onda lenta.
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CASUISTICA

Analizando nuestra casuistica observamos que: a) en 99 casos la encefalopatia
puede considerarse como connatal; b) en 18 casos la punta-onda lenta ha aparecido
a contiluacién de un sindrome de West aparentemente primitivo; ¢) en 19 casos el
sindrome se ha presentado a consecuencia de una agresién cerebral bien determinada.
En los 114 casos restantes, el sindrome ha aparecido en individuos hasta entonces
normales y sin una causa aparente,

En una série de cuadros vamos a resumir los caracteres clinicos-EEG de
estos diferentes grupos,

A) TFORMAS CONNATALES (99 casos) — Del estudio de las historias clinicas de
estos enfermos (Cuadro 1) entresacamos las siguientes conclusiones:

Desde el punto de vista etiol6gico destaca la importancia del factor traumatismo
del parto (62/99 casos) lo que concuerda con lo sefialado en anteriores trabajos.
Si bien hemos de tener en cuenta la difficultad de valorar dicho factor, el porcentaje
es suficientemente importante para considerar a dicha etiologia como la méas fre-
cuente. También merece sefialarse la variedad de encefalopatias especificas que
pueden expresarse bajo la forma de un sindrome de Lennox-Gastaut: fenilceto-
nuria, lipofuccinosis, entre las encefalopatias metabdlicas, y la enfermedad de
Bourneville entre las facomatosis. E1 factor genético puede tener un cierto wvalor
en algunos casos.

n.o de casos n.o de casos
Etiologia: Tipos de crisis:
Traumatismo del parto 62 Espasmos 26
Prematuridad 3 Tonicas 60
Kernicterus 3 Ausencias atipicas 35
Toxoplasmosis 1 Atonicas 22
Angiomatosis neurocutanea 1 Hemitonicas 2
Mol. de Bourneville 1 Hemiclonicas 40
Fenilcetonuria 1 Mioclonicas 20
Lipoidosis 1 Ton. clon. gen (G.M.) 11
Lipofuccinosis 1 Parciales elementales 2
Aminoacidurias 2 Parciales complejas 9
Gen. secundarias 6
Consanguinidad de los padres 2 Status: 44 casos
Ant. familiares 1.2 grado 10 Espasmos 1
Ant. familiares 20 grado 12 Tonlicos 10
Ausencias atipicas 16
Con transtornos psiquicos 97 Atonicos 1
Sin transtornos psiquicos 2 Hemitonicos 3
Hemiclonicos 13
Con transtornos neurologicos 93 Mioclonicos 3
Sin transtornos neurologicos 6 Clonicos 1
Cuadro 1 — Caracteres clinico-electroencefalogrdficos de las formas connatales:

99 casos de 250 epilepticos con punta-onda lenta.

Por 1o que hace referencia de las crisis sufridas por estos enfermos destaca la
importancia de las crisis ténicas (60/99 casos que ascienden a 65/99 si se incluyen
las crisis hemiténicas), las ausencias atipicas con 85 casos y las crisis at6nicas con
22 casos; téngase en cuenta que estas tltimas son relativamente poco frecuentes
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en los otros tipcs de crisis comiciales. A destacar el nimero notable de crisis hemi-
clénicas (40 casos) que luego comentaremos. Otro aspecto importante a sefialar
es €l nimero notable de enfermos que han presentado estados de mal (44 casos),
correspondiendo el mayor porcentaje a las ausencias atipicas (16 casos), a las crisis
ténicas (10 casos) y a las crisis hemiclénicas (13 casos).

Respecto a la observacion de transtornos psiquicos permanentes, es decir oligo-
frenia, a la que puede afiadirse un deterioro mental, ha podido constatarse en 1la
casi totalidad de los enfermos (97/99 casos). En cuanto a transtornos meurolégicos
permanentes, incluyendo tanto los grandes cuadros neurol6gicos clésicos (tetrapa-
resia, hemiplejia, transtornos extrapiramidales) como el retraso en la evolucién mo-
tora, alcanzan la cifra de 93/99 casos.

En resumen, podemos decir que practicamente todos los enfermos de este grupo
presentan uma oligofrenia junto a la punta-onda lenta, es decir muestran dos de las
tres condiciones de diagnéstico estricto de sindrome de Lennox-Gastaut. Respecto a
la tercera condicién si nos limitamos a las crisis ténicas vemos que 65 enfermos
las presentan, ya sea en forma de crisis ténicas bilaterales o hemiténicas. Si
ampliamos la sintomatologia clinica del sindrome de Lennox a las ausenclas atipicas
(con punta-onda lenta critica) y a las crisis at6nicas ,triade generalmente admitida
como expresion epiléptica del sindrome, el nimero de enfermos que presenfam uno
o varios de estos 3 tipos de crisis asciende a 77. Aun podriamos afiadir a estas
formas ortodoxas del sindrome de Lennox-Gastaut, 6 casos de sindrome de West,
en los que los espasmos (o crisis ténicas de corta duracién) fueron seguidos de la
aparicion de la punta-onda lenta difusa, sin que se acompafiara de crisis ténicas, pro-
bablemente debido a la medicacién instaurada. Admitiendo esta tGitima adicion el
numero de sindromes de Lennox-Gastaut auténticos se eleva a 83 casos.

Merece la pena comentar la expresién critica de los 16 casos restantes, En
ellos hay que resaltar el hecho de que 12 casos presentan crisis hemiconvulsivas,
10 que en cierta manera concuerda con la frequencia de este tipo de crisis en los
sindromes de Lennox-Gastaut ortodoxos. En el aspecto evolutivo se observa muchas
veces que el sindrome de Lennox-Gastaut va precedido en las primeras épocas de
la vida de este tipo de crisis. Por lo tanto, creemos que no es aventurado suponer
que existen formas de paso entre las epilepsias hemigeneralizadas y el sindrome
de Lennox-Gastaut, como veremos que ocurre también con la epilepsia generalizada
primaria.

B) FORMAS CONSECUTIVAS A UN SINDROME DE WEST PRIMITIVO (18 casos) — Revi-
sando el cuadro 2 vy las historias clinicas correspondientes llama la atencién:

Desde el punto de wista etiolégico la mayor parte de los casos son de etiologia
desconocida como corresponde a sindromes de West aparentemente primitivo. Sin
embargo diversos procesos infecciosos pudieron justificar el inicio del sindrome de
West. En un caso la relacién con la enfermedad de Bourneville parece indudable.

Respecto al tipo de crisis, 13 enfermos presentaron crisis ténicas y, 7, ausencias
atipicas, mientras que dos sufrieron crisis aténicas. Los status fueron frecuentes
pues los presentaron 7 enfermos, en 6 de ellos bajo la forma de estados de ausencias
con punta-onda lenta y uno bajo la forma de estado de mal de crisis ténicas.

Los tramstornos psiquicos y neurologicos permanentes se oObservaron en los 18
enfermos, habiendose comprobado en un caso la regresién completa de los transtornos
neurolégicos, gracias a una medicacién precoz.

En resumen, podemos decir que la totalidad de los enfermos de este grupo han
cumplido dos de las tres condiciones para diagnéstico del sindrome de Lennox-
Gastaut (punta-onda lenta difusa y oligofrenia y/o deterioro). Respecto a la pre-
sencia de crisis ténicas se ha observado en 13 enfermos; admitiendo las ausencias
atipicas y las crisis aténicas como crisis propias del sindrome, el nimero asciende
a 15. Los 3 casos restantes han presentado espasmos sin llegar a aparecer las
crisis tdnicas; las mismas consideraciones que hemos hecho a este respecto en
el pArrafo anterior nos permite aceptar estos casos como sindromes de Lennox-
Gastaut.
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En resumen los 18 casos de este grupo pueden aceptarse todos como formas
ortodoxas del sindrome de Lennox-Gastaut.

n.0o de casos n.% de casos
Etiologia: Tipos de crisis:
Desconocida 11 Espasmos 18
Encefalitis (?) 1 Tonicas 13
Hepatitis (?) 1 Ausencias atipicas 7
Otitis (?) 2 Atonicas 2
Mol. de Bourneville (?) 1 Hemitonicas 2
Embarazo patologico (?) 1 Hemiclonicas 2
Bronconeumonia (?) 1 Mioclonicas 1
Ton. clon. gen. (G.M.) 1
Ant. familiares 1.0 grado 1
Ant, familiares 2©° grado 2 Status: 7 casos
Con transtornos psiquicos 18 Tonicos 1
Con transtornos neurologicos 18 Ausencias atipicas 6
Cuadro 2 — Formas congecutivas a un Ssindrome de West primitivo: 18 casos de
259 epilépticos con punta-onda lenta.
C) FORMAS CONSECUTIVAS A UNA AGRESION CEREBRAL (19 casos) — Revisando los

datos de este grupo (Cuadro 3) nos parece oportuno sehalar:

Desde el punto de vista etiolégico 15 casos son debidos a infecciones agudas
del S.N.C. de las mas diversas etiologias. Hay que sefialar 4 casos consecutivos
a un traumatismo craneal, a la extirpacién de un tumor cerebral, a una distrofia
alimenticia y 2 una anoxia anestésica. El factor genético puede jugar un papel
importante en dos casos.

Los transtornos psiquicos permanentes se observan en la casi totalidad de los
pacientes (17/19) y los tramstornos meurolégicos en la gran mayoria (14/19). Los
dos casos sin ‘ranstornos psiquicos corresponden a dos formas atipicas de Lennox,
por lo que hace referencia a las crisis.

En las crisis de estos enfermos hay que sefialar que 10 de ellos presentan
crisis ténicas, 5 ausencias atipicas y 2 crisis aténicas. Las crisis hemicl6nicas se
seflalan en 6 enfermos. Existen 5 casos con crisis parciales complejas.

En resumen, podemos decir que 17 de los 19 enfermos presentan punta-onda
lenta, oligofrenia y/o deterioro. De ellos 10 sufren también crisis ténicas vy,
englobandolos con los gue muestran ausencias atipicas y crisis atdnicas, el numero
asciende a 14, que podemos considerar como el numero total de sindromes de
Lennox ortodoxos de este grupo. En el cuadro clinico de los 5 casos restantes,
en 2 predominan las crisis hemigeneralizadas iy 3 presentan crisis automaéaticas. Las
primeras podrian considerarse como formas de paso o0 en relacién con uma epilepsia
hemigeneralizada, y los 3 restantes como formas de epilepsia temporal con punta-
onda lenta a la que nos referiremos mas tarde.

* k¥

Creemos que los 3 grupos hasta ahora revisados, guardan entre si ciertos carac-
teres de similitud que nos permiten reagruparlos para estudiarlos conjuntamente.

Se trata de 136 epilépticos con punta-onda lenta de los que 132 presentan ademas
una oligofrenia y/o un deterioro. De ellos sufren crisis tdénicas 83 enfermos. Si
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ampliamos el criterio diagnéstico del sindrome de Lennox a las ausencias atipicas,
a las crisis atoénicas y a las ténicas unilaterales, el numero asciende a 116, que
pueden considerarse como sindromes de Lennox-Gastaut ortodoxos.

n.6 de casos n.° de casos
Etiologia: Tipos de crises:
Infecciones agudas del S.N.C. 15 Ausencias atipicas 5
3 ence.fallltL.s de origen otico Tonicas 10
2 meningitis tuberculosas ]
1 encefalitis vaccinal Atonicas 2
3 meningitis coccicas Hemitonicas 3
4 meningo-encefalitis Hemicloni 6
2 M.-E. coqueluche emiclonicas
Ausencias tipicas 1
Traumatismos craneales 1 Mioclonicas 4
Tumores cerebrales 1
Distrofia alimenticia 1 Ton. clon. gen. (G.M.) 4
Anoxia anestesica 1 Parciales complejas S
en, secundarias
Ant, familiares 1.0 grado 2 G r 1
Ant. familiares 2? grado 1
Status: 9 casos
Con transtornos psiquicos 17
Sin transtornos psiquicos 2 Tonicos 3
Con transtornos neurologicos 14 Ausencias  atipicas
Sin transtornos neurologicos S5 Hemiclonicas
Cuadro 8 — Formas consecutivas a una agresion cerebral: 19 casos de 250 epilepticos

con punta-onda lenta.

Un segundo gran grupo de epilepsias con punta-onda lenta difusa, susceptibles de
ser diagnosticadas como sindrome de Lennox-Gastaut, lo constituyen todos aquellos
casos en que las crisis y la punta-onda lenta aparecen en individuos aparentemente
normales. Se encuentran en este caso 114 enfermos de nuestra casuistica. De ellos
separaremos inicialmente, con objeto de estudiarlos méas tarde, los casos en los que
la punta-onda lenta alterna con descargas de punta-onda répida, en proporcién va-
riable, v que forman un grupo de 38 pacientes. Los 76 enfermos restantes vamos a
estudiarlos a continuacién.

D) CRISIS EPILEPTICAS Y PUNTA-ONDA LENTA APARECIDAS EN INDIVIDUOS APARENTE-
MENTE NORMALES (76 casos) — Del analisis de los datos de este grupo (Cuadro 4)
merecen sefialarse:

Las crisis se inician entre el 1° y el 14© afio de vida observandose un méaximo
de aparicién entre el 20 y el 592 afo; un segundo y notable aumento ocurre
alrededor de los 7 y 8 afios v nuevo acimulo de casos en los afios de la pubertad.
So6lo en 3 casos el proceso se inicia més tardiamente, a los 16, 17 y 20 afios.

Respecto a la deteriorizacion psiquica de estos enfermos que, como deciamos,
tenian una inteligencia normal hasta la iniciacién de las crisis, se observa una dete-
riorizacién em mayor o menor grado en 64 de los 76 pacientes. EIl porcentaje de
deteriorizaciones y la importancia de la misma crece en proporciéon con la precocidad
con que se instaura el proceso. Respecto a los transtornos neurolégicos permanentes
son poco frecuntes ya que solo afectan a 18 pacientes en grado muy discreto en la
mayor parte de ellos; los fen6menos méas notables son la secuela de status sufridos.
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nede node n.o de
casos casos casos
Etiologia: Tipos de crises: Status: 17
Desconocida 66 Tonicas 32 4
Traumatismos del parto (?) 6 Ausencias atipicas 3R 6
Prematuridad (?) 1
i -
Traumatismos craneales (?) 2 Aton.cas 17
Encefalitis cogueluche (?) 1 Hemitonicas 6 1
Hemiclonicas 10 5
Ant. familiares 1.0 grado 13 Ausencias tipicas 3 _
Ant, familiares 290 grado 10 Clonicas 1 1
Consanguinidad 1 Mioclonicas 6 1
Ton. clon. gen. (G.M.) 8 1
Con transtornos psiquicos 64 Parciales elementales 3 —
Sin transtornos psiquicos 12 Parciales complejas 29 2
Con transtornos neurologicos 18 Gen. secundarias 19 -
Sin transtornos neurologicos 58 Tonico-automaticas 1 2
Cuadro ) — Crisis epilepticas vy pvunta-onda exclusivamente lenta, aparecidas en

individuos normales: 76 casos de 250 epilepticos con punta-onda lenta.

Por lo que respecta a las crisis, las ausencias atipicas se observan en 38 enfer-
mos v las crisis ténicas en 33. Es curioso sefialar la frecuencia de crisis parciales
complejas (22 «asos). En otros 11 pacientes se combinan durante las crisis feno-
menos tonicos axiales y automatismos, constituyendo las crisis que hemos denominado
ténico-automaticas. Es notable también la frecuencia con que se observan status
(22 casos) predominando los de ausencias atipicas y de crisis ténicas, asi como de
crisis hemiconvulsivas.

En resumen, a diferencia de grupos anteriores, el deficit psiquido no es un
hecho absolutamente constante (64 de 76 casos), pero hay que tener en cuenta que
en este grupo no existen oligofrenias connatales o secundarias a una agresién ce-
rebral directa, por 10 que creemos que es en estos pacientes donde se expresa mejor
el caracter deteriorante del sindrome,

Si consideramos los casos que presentan crisis tonicas o ténico-autométicas el
numero de pacientes con sindrome de Lennox es de 35; si lo ampliamos a los que
sufren ausencias atipicas o0 crisis atdénicas, el numero asciende a 51. En otros
6 casos el cuadro clinico-EEG corresponde al Lennox, pero no se ha producido
deterioro.

En otro grupo de 11 enfermos la sintomatologia clinico-EEG corresponde a
una epilepsia temporal con crisis parciales complejas y/o generalizadas secundarias
Y un trazado intercritico més o menos tipico de epilepsia temporal, y punta-onda
lenta difusa. Es dificil admitir en estos casos que se trata de un sindrome de
Lennox. Sorel los clasificaria como epilepsia psicomotora con punta-onda Ilenta.
Si, por otra parte, tenemos en cuenta que en algunas ocasiones en los sindromes de
Lennox de este grupo y, en especial, en aquellos que tienen crisis ténico-autométicas
hemos observado un foco temporal, podemos creer que existen formas de paso
entre el sindrome de Lennox y la epilepsia temporal, ya sea bajo forma de epilepsia
temporal que evoluciona hacia sindrome de Lennox, o a la inversa.

Siguiendo el analisis de 10s casos de este grupo que no entran dentro del sindrome
de Lennox ortodoxo, existen 4 pacientes con una epilepsia generalizada comin y
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punta-onda lenta que probablemente tienen més conexiones con el grupo que vamos
a analizar a continuacién que con el presente. En fin, 10s 4 casos restantes corres-
ponden a diversas formas de epilepsia de dificil clasificacién.

En resumen en este grupo de 76 enfermos: a) 51 casos pueden considerarse
como sindrome de Lennox ortodoxos; b) en 6 casos se trata de sindromes de
Lennox en que no se ha presentado la deteriorizacién; ¢) 11 casos pueden consi-
derarse como formas de epilepsia temporal con punta-onda lenta; d) 6 casos debe-
rian ser incluidos en el grupo siguiente por sus caracteres clinicos; e) 4 casos de
dificil clasiticacién.

Como deciamos al principio es en este grupo donde se aprecia més claramente
el deterioro que subsigue a la aparicién de punta-onda lenta, pues todos los enfermos
eran completamente normales al iniciarse el proceso.

E) PUNTA-ONDA LENTA Y PUNTA-ONDA RAPIDA Y CRISIS EPILEPTICAS QUE APARECEN
EN INDIVIDUOS APARENTEMENTE NORMALES (38 casos) — El examen del cuadro 5 nos
da una idea del polimorfismo de este grupo, completamente distinto de los anteriores.

n. de casos n.0 de casos
Etiologia: Tipos de crisis:
Desconocida 36 Tonicas 9
Traumatismo del parto (?) 2 Ausencias atipicas 13
Atonicas 7
Ant. familiares 1.0 grado 8 Ausencias tipicas 30
. Mioclonicas 4
r <
Ant, familiares 2.2 grado 3 Ton. Clon. Gen. (G.M.) 77
: Tonico-automaticas 1
tor siquico
Con transtornos psiquicos 15 Gen. secundarias 2
Sin transtornos psiquicos 23
Status: 5 casos
Con transtornos neurologicos 1 Ausencias atipicas 1
Sin transtornos neurologicos 37 Ausencias tipicas 4
Cuadro 5 — Crisis epilepticas, nunta-onda lenta u punta-onda rapida, aparecidas en

individuos nmormales: 38 casos de 250 epilepticos con punta-onda lenta.

En la etiologia no se observa practicamente ninglin antecedente que pueda
valorarse como causal del proceso y, por el contrario, el factor genético es més
importante que en los grupos anteriores.

Por 1o que hace referencia a los transtornos psfquicos permanentes, €l porcen-
taje de deteriorizacién es sé6lo de 15 para los 38 casos. Los transtornos neuroldgicos
permanentes son practicamente inexistentes.

Por lo que respecta a las crisis dos grandes grupos dominan el cuadro: por
un lado las crisis ténicas (9 casos), las ausencias atipicas (13 casos) y las crisis
aténicas (7 casos); por otro lado las ausencias tipicas con 30 casos, las crisis de
Grand Mal con 27 y las mioclonias masivas en 7 casos.

S6lo el analisis detenido de cada uno de los casos permite clasificarlos debi-
damente:

1) En 11 enfermos hay ausencias tipicas y/o crisis de Gran Mal y/o mioclonias
con punta-onda rapida y sélo ocasionalmente se ha observado la aparicion espora-
dica de punta-onda lenta. S6l0 presentan un cierto grado de deterioro 3 de los
pacientes. No se observan transtornos neurolégicos, ni los enfermos sufren ningan
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tipo de crisis de las descritas en el sindrome de Lennox-Gastaut. Estos 11 casos
se pueden considerar como formas de epilepsia generalizada primaria con punta-onda
lenta ocasional.

2) En el extremo opuesto existen 6 casos de tipicos sindromes de Lennox-
Gastaut con crisis ténicas y/o ausencias atipicas y/o crisis aténicas en los que
ocasionalmente se ha observado una punta-onda rapida, sin que se hayan podido
comprobar la presencia de ausencias tipicas, ni de crisis de Gran Mal ni de mio-
clonias. De ellos 3 estan francamente deteriorados. Son sindromes de Lennox-
Gastaut con punta-onda rdpida ocasional.

3) Un grupo de 12 casos que corresponde a pacientes que en una primera
época han presentado una epilepsia generalilada primaria, ya sea en forma de
ausencias 0 de crisis de Gran Mal habiendose realizado un registro critico de
punta-onda en 7 de ellos, e intercriticos en los 5 casos restantes y que, en una
época posterior de su evolucién, han mostrado ausencias atipicas, y/o crisis ténicas,
y/0 crisis aténicas, registrandose en todos en esta segunda fase uma punta-onda lenta
difusa. Todos cllos han sufrido un grado méAs 0 menos marcado de deterioro.
Constituyen auténticas formas de paso de la epilepsia generalizada primaria a un
sindrome de Lennox-Gastaut.

4) En los 9 casos restantes existen crisis propias de la epilepsia generalizada
primaria y al mismo tiempo del sindrome de Lennox-Gastaut y se han registrado en
el mismo enfermo punta-onda rdpida y punta-onda lenta. Se trata de formas mixtas
de ambos tipos de epilepsia.

En resumen, en este apartado se observan 6 sindromes de Lennox ortodoxos
con punta-onda rapida ocasional, 11 epilepsias generalizadas primarias con punia-
onda lenta ocasional y 21 casos de verdaderas formas mixtas de Lennox y epilepsia
generalizada primaria de los que, en 12, se ha podido fijar con seguridad el paso a
lo largo del tiempo, de una epilepsia generalizada primaria al Lennox.

® ok ok

En este segundo gran grupo de encefalopatias epileptégenas con punta-onda
lenta, aparecidas en individuos aparentemente normales y que constituyen 114 casos
de nuestra casulstica podemos separar 3 sub-grupos:

1) Los casos que constituyen un auténtico sindrome de Lennox-Gastaut (51
casos), que podriamos llamar primitivo, v que muestran el tripode diagndstico cons-
tituido por la punta-onda lenta difusa, el deterioro psiquico y las crisis epilépticas
caracteristicas del sindrome, incluyendo entre las mismas, las crisis tonicas acom-
pafiadas 0 no de fenémenos automaéticos, las ausencias atipicas y las crisis aténicas.

2) Un segundo sub-grupo constituido por formas de paso entre el sindrome de
Lennox y lo epilepsia temporal (11 casos), algumas de las cuales podian corresponder
a la epilepsia psicomotora con punta-onda lenta descrita por Sorel.

3) Un tercer sub-grupo estaria constituido por 38 casos en los que existiria
una intrincacién de punta-onda lenta y punta-onda répida. De ellos, 15 serfan
auténticas epilepsias generalizadas primarias que ocasionalmente habian presentado
punta-onda lenta, y en los que el diagndstico de sindrome de Lennox-Gastaut
deberfa ser totalmente rechazado; 5 serian casos tipicos de sindrome de Lennox
con ocasional aparicién de punta-onda rapida. Los 18 casos restantes serian formas
de paso entre la epilepsia generalizada comun y el sindrome de Lennox; en ellos la
mayor parte de las veces (12 casos) se habia observado la transformatién de una
epilepsia generalizada comin en sindrome de Lennox, mientras que en los restantes
los signos clinicos y EEG de ambos tipos de epilepsia habrian aparecido probable-
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mente de forma simultanea. A sefialar la posible evoluciéon inversa (sindrome de
Lennox que se transforma en un Petit Mal tipico) no observada por nosotros, pero
descrita excepcionalmente por Tassinari.

DISCUSION

Resumiendo la totalidad de nuestra casuistica, podemos decir que de
250 epilépticos con punta-onda lenta, 183 pueden ser diagnosticados de sin-
drome dz2 Lennox-Gastaut, correspondiendo 115 a las formas connatales o a
las consecutivas a una agresién cerebral evidente y 68 a las formas apare-
cidas en individuos aparentemente normales.

Esta exposicién de nuestra casuistica de sindromes de Lennox-Gastaut
entresacados de un grupo de epilépticos con punta-onda lenta difusa, creemos
que nos permite plantear una serie de problemas que estan en discusién
acerca del mencionado sindrome.

En primer lugar si el diagnodstico de sindrome de Lennox-Gastaut debe
basarse en criterios exclusivamente EEG o en criterios clinicos-EEG; es
decir entre el antiguo concepto del “Petit mal variant” de Gibbs o los cri-
terios adoptados en los Coloquios de Marsella a iniciativa de Gastaut.
Revisando los datos antedichos nos parece que si bien es evidente que la
punta-onda lenta marca un caracter a la mayor parte de las epilepsias en
que se observa, pues 183 casos de 250 presentam las caracteristicas clinicas,
criticas y evolutivas propias del Lennox-Gastaut, en los restantes casos
puede la punta-onda lenta aparecer en epilepsias generalizadas primarias, en
epilepsias temporales, en epilepsias hemigeneralizadas y aun en epilepsias
parciales. Tampoco un criterio EEG mas estricto como el que utiliza Nieder-
meyer 28 en la seleccion de su material, es decir exigir ademas de la punta-
onda lenta difusa, el registro de los ritmos reclutantes (“Gran Mal discharges
o fast paroxysmal rhythms”), puede sernos util para el diagnéstico del sin-
drome, pues dicho autor sefala 4 de sus 54 casos escogidos con este cri-
tério que tampoco entram en el sindrome de Lennox-Gastaut. Por otra parte
ahadiriamos nosotros que con esta selecciéon tan estricta quedarian sin diag-
nostico numerosos casos de Lennox-Gastaut por la dificultad técnica de
registrar ritmos reclutantes, aunque se utilice de forma sistematica la acti-
vacién por el suefio. Por todas estas razones pensamos que el criterio EEG
no basta por si sélo para el diagnéstico del sindrome de Lennox-Gastaut.

Adoptado el criterio clinico-EEG, veamos cuales deben ser las condi-
ciones a exigir para el diagnéstico de sindrome de Lennox-Gastaut. La
Escuela de Marsella 1° adopta el tripode d2 punta-onda lenta, oligofrenia (o
deterioro) y crisis ténicas. Parece indudable que este criterio es excelente
Yy que corresponde al empleado por la mayor parte de autores después de la
descripcion del sindrome en 1966. Sin embargo nosotros quisieramos ampliar
este criterio, quizds excesivamente rigido, en el sentido de considerar a las
ausencias atipicas y a las crisis atonicas como suficientes, aun sin crisis
tonicas, para llegar al diagndstico de sindrome Lennox-Gastaut. En favor
de este criterio estan los datos de nuestra casuistica en los que pueden
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observarse la frecuencia de estos tipos de crisis dentro del conjunto de la
casuistica. Por otra parte, la expresion critica de las ausencias atipicas
no es otra que la propia punta-onda lenta, y aun las mismas crisis atdnicas
pueden tener una expresion EEG harto semejante.

La oligofrenia o deterioro mental como condicién para el diagndstico del
sindrome nos parece indispensable por la correlacién que hemos visto entre
ella y la punta-onda lenta. Sin embargo pueden existir casos excepcionales
en los que las caracteristicas clinico-EEG sean tan tipicas y el proceso se
halle en una fase inicial en las que pueda admitirse que se trate de un
sindrome de Lennox-Gastaut sin que haya ocurrido un proceso deteriorativo.
Esta situaciéon es admitida también por otros autores 3.

Ya entrando dentro del cuadro clinico del sindrome quisieramos llamar
la atenciéon sobre algunos aspectos quizas no suficientemente senalados en
anteriores trabajos. De todos es conocida la importancia que tienen Ilos
estados de mal en el sindrome, y creemos que influyen en gran manera en
su evoluciéon. Quiza el aspecto menos conocido sea el de los estadios de
mal confusionales con punta-onda lenta. Dada la oligofrenia del nifio afecto
del sindrome, a veces extraordinariamente profunda, es dificil valorar ciertos
estados confusionales o aun subconfusionales que, como dicen muy bien
Beaumanoir e col.? se acompafian de punta-onda lenta y que suelen desa-
parecer mediante la administracion parenteral de benzodiacepinas. Estos
episodios son muy frecuentes en algunos casos y creemos acompafian a claras
fases evolutivas del proceso, y ain en algunos casos constituyen el hecho
inicial como en uno al menos de nuestros pacientes.

Otro aspecto critico que quisieramos comentar someramente es el de
ciertas crisis que suelen verse en pacientes en los que el sindrome ha aparecido
tardiamente, o bien cuando el proceso evoluciona a lo largo de los afios. Me
refiero a las crisis que hemos denominado toénico-automaéticas 32 que se obser-
van en el adulto y que se caracterizan por una contraccién ténica axial de
unos breves segundos de duracion que va seguida de fendmenos de automa-
tismos masticatorio o gestual de mucho mayor duracién, de forma que
hacen pasar desapercibido el fenémeno ténico a una observasion supertficial,
o bien si las crisis no puede registrarse, y se conocen sus detalles soélo
através de la descripcion de los familiares del pacientz. EI registro critico
corresponde en tales casos, a un clasico ritmo reclutante seguido de una
prolongada “boufée” de onda lentas o de punta-onda lenta. Este conoci-
miento de las crisis tonico-automaticas y, sobretodo, su registro critico, nos
permitira el diagnéstico de sindrome de Lennox en algunos adultos que
aparentemente presentan un cuadro de epilepsia temporal que ha comenzado
antes de la pubertad.

La division dicotéomica del sindrome de Lennox en primitivo y secun-
dario que parece derivarse de la exposicion de nuestra casuistica con la
aceptaciéon de un grupo de formas connatales o consecutivas a una agresion
cerebral evidente y otro grupo constituido por las formas en que el sin-
drome aparece en un individuo aparentemente normal, no es tan facil como
a primera vista parece, y presenta las mismas dificultades que tiene esta
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divisién dicotémica en el sindrome de West. Asi Sorel 38 y Biolley 5 piensan
que en casi todos sus casos aparecidos entre los 2 y 6 afios y medio existe
una agresién anterior o concomitante y Mlle Dravet® dice que “el sindrome
puede presentarse en nifios aparentemente normales, pudiendo ser la pri-
mera manifestacion de una enfermedad de origen indeterminado, metabdlico,
inflamatorio, o degenerativo”. Para Gastaut y col.10 el nimero de casos en
que el sindrome puede considerarse como una afeccién primaria representa
un 30% de <¢us pacientes, lo que coincide aproximadamente con nuestro
porcentaje. El diagnéstico precoz de estas formas primitivas y las posibi-
lidades de un tratamiento precoz enérgico como el que inici6 Sorel en el
sindrome de West, creemos no han sido suficientemente estudiadas. Por
nuestra parte podemos decir que los raros casos tratados en estas condi-
ciones parecem haber evolucionado cuando menos en una forma mucho mas
favorable. A ellos nos referiremos al discutir el tratamiento.

Desde el punto de vista etiolégico senalaremos que, contrariamente a
lo que pensabamos en un principio, el sindrome de Lennox puede verse no
tan sblo en encefalopatias inespecificas, como ocurre en la mayoria de los
casos, sino que también puede verse en alteraciones congénitas del metabo-
lismo como lo demuestran nuestros casos de oligofrenia fenilpiravica y lipo-
fuccinosis. A este respecto también Vizzioli3® afiade un caso debido a la
enfermedad de Tay-Sachs. Estos casos constituyen excepciones de la regla,
Y queremos remarcar la importancia que los traumatismos del parto y los
procesos infecciosos meningo-encefalicos tienen en la produccién del sin-
drome. No debemos olvidar que, como etiologias excepcionales, pueden darse
procesos tan variados como un traumatismo craneal, un tumor cerebral, una
anoxia anestésica o una facomatosis. Estos factores etiolégicos tienen mu-
cho mas valor en los primeros afios de la vida, mientras que las formas
primitivas tienen un porcentaje mucho mayor en los casos de aparicion
tardia.

Las posibles relaciones entre el sindrome de Lennox y la epilepsia genera-
lizada primaria constituyen un tema de apasionante interas. Si bien no
hay duda que en la mayor parte de los casos la evolucién de la epilepsia
generalizada comun es totalmente distinta de la del sindrome de Lennox, no
hay duda que existen casos de evolucion de una a otra forma de epilepsia.
Beaumanoir y col. ® citan 6 casos en que la evolucién de la epilepsia generali-
zada primitiva a un Lennox parece indudable. Gastaut e col.19 citan la
posibilidad de esta transformacion de la epilepsia generalizada primitiva en
sindrome de Lennox y fue a instancia de Gastaut que en el Congreso Inter-
nacional de San Diego 3 presentamos 12 casos em que dicha evolucion es
indudable, pues existian pruebas EEG de la misma a través de trazados cri-
ticos en 7 cuando menos de los pacientes; es decir se habian registrado una
punta-onda rapida critica en la primera epoca de la enfermedad y una
punta-onda lenta difusa a posteriori, habiendose observado ausencias o micro-
ausencias tipicas en una primera época y ténicas y/o ausencias atipicas o
crisis atonicas en la segunda fase del proceso, acompafiandose la evoluciéon
de un deterioro mental mas o menos grave.
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Maéas excepcionalmente parece la evolucién a la inversa, es decir la
transformacion de un Lennox en una epilepsia generalizada coman demonstrada
por Pazzaglia v col. 3% en un reciente trabajo en el que se describen dos casos de
sindromes de West y dos de Lennox que evolucionan hacia un Petit Mal con
punta-onda a 3 ¢.s. Si a estos datos venimos a afadir la relativa frecuencia
con que el Petit Mal mas tipico puede verse en un individuo oligofrénico o puede
observarse acompanado de deterioro mental como han sefialado Lugaressi y
Tassinari, vemos como el “muro” que parecia existir entre el Petit Mal y
el sindrome de Lennox se convierte en una simple frontera en la que no
se necesitan demasiados requisitos para transpasarla, segun la acertada
comparacion de Vizzioli®®. En el curso del reciente Coloquio que sobre
Epilepsia generalizada primaria organicé en Barcelona en diciembre pasado,
Loiseau resumia las relaciones entre la epilepsia generalizada primaria y el
Lennox dibujando dos circulos de diferente tamafio que representaban la
epilepsia generalizada primaria y secundaria, que se superponian en una
relativamente pequefia area que correspondia a estas formas intermedias,
que ya llevaron a admitir un tercer grupo dentro de las epilepsias generali-
zadas, cuando se intentdé la clasificaciébn de las mismas en la Reunién de la
L.I.C.E.?

Otro aspecto menos conocido es el de las relaciones entre el sindrome de
Lennox-Gastaut y la epilepsia temporal. Gastaut y col. ° citaban esta posi-
bilidad en su trabajo original. Nosotros insistiamos sobre esta relacién en
nuestra monografia y en otros trabajos posteriores 3% 32, La coexistencia de
un sindrome de Lennox y una epilepsia temporal, o la observacién de crisis
con ciertos caracteres de las crisis automaticas en el sindromz de Lennox,
es bastante excepcional pero puede observarse especialmente en enfermos en que
el sindrome se desarrolla tardiamente, iniciando-sz después de los 6-7 afos.
En estas formas de sindrome de Lennox de aparicion tardia pueden regis-
trarse las crisis ténico-automaticas a que antes nos referiamos y que pueden
constituir un puente de unién entre dos tipos aparentemente dispares de
epilepsia. En el otro lado del puente las formas de epilepsia temporal con
punta-onda lenta descritas por Sorel3® pueden ayudar a establecer esta
relacion.

Otra nueva frontera del Lennox la constituye su posible relacién con
las epilepsias hemigeneralizadas. Como puede verse en nuestra casuistica,
las crisis hemigeneralizadas y aun los status hemigeneralizados no son raros
entre nuestros epilépticos con punta-onda lenta difusa. Especialmente entre
los 99 casos de formas connatales este tipo de crisis se observa nada menos
que en 52 pacientes. Si bien esta proporciéon disminuye notablemente cuando
se reduce esta casuistica a los sindromes de Lennox-Gastaut ortodoxos, el
porcentaje sigue siendo importante. Probablemente derivan en gran parte
de la extensién e importancia de la lesidon causal, pues en el grupo de
los sindromes de Lennox aparecidos en individuos normales, el nimero de
pacientes con crisis hemigeneralizadas se reduce sélo a 13 casos. Ello nos
hace creer que esta relacion es mas aparente que real y que el polimorfismo
de las lesiones cerebrales multiples de origen connatal puede expresarse a
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un tiempo en forma de una epilepsia hemigeneralizada y en forma de un
sindrome de Lennox.

Por ultimo la relacion entre el sindrome de Lennox y las lesiones corti-
cales ha sido sefialada en alguns casos excepcionales por Bancaud e col.?
gracias al estudio esterotaxico y también, de forma excepcional, por Nieder-
meyer 27, gracias a las mismas técnicas de las que nosostros no poseemos
una experiencia directa.

En fin, quisieramos hacer unas breves consideraciones de o6rden fisopa-
togénico. En general es aceptada la idea de Gastaut de que el sindrome
de Lennox-Gastaut corresponde a un modo de reacciéon del cerebro del nifo
frente a una agresion cerebral crénica, de la misma forma que ocurre en el
sindrome de West a una edad mas temprana. La idea nos parece exce-
lente, siempre y cuando no se someta a unos limites cronoldgicos excessiva-
mente rigidos. Asi hemos visto aparecer las crisis ténicas y los ritmos
reclutantes antes de terminar el primer afio de la vida, limite que se acos-
tumbra a estabelecer entre el sindrome de West y el de Lennox-Gastaut.
Mas importante nos parece la posibilidad de gque un cuadro tipico de
Lennox-Gastaut aparezca en edades mas avanzadas de la vida; Gastaut y
col. 1 lo han visto comenzar a los 18 afios y, nosotros, a edades semejan-
tes 30,34, Por otra parte, si bien en muchos casos las crisis y aun su
expresion EEG desaparecen en la segunda infancia quedando unicamente las
secuelas neuroldgicas y psiquicas permanentes, nosotros hemos podido regis-
trar ritmos reclutantes criticos correspondientes a las crisis ténico-automa-
ticas incluso a los 32 anos. En resumen, si puede admitirse una preferencia
de expresion del sindrome a una cierta edad, este hecho no debe admitirse
como absoluto.

Respecto a la localizacion de las lesiones capaces de provocar el sin-
drome, Gastaut y col.1° creen que “se trata de lesiones o disfunciones
difusas que afectan a todo el cerebro y de modo especial a las estructuras
mesodiencefalicas”. En apoyo de esta idea citan el caracter difuso de los
paroxismos pero con una predominancia focal, multifocal o unilateral. Ban-
caud y col.?2 han demostrado como podia tratarse de un mecanismo de
bilateralizacion secundario a partir de una lesi6on mesial. Gloor y col. % 15,
en sus estudios anatomo-patolégicos y en sus experiencias por inyeccién de
amital intracarotideo, demuestran que para poder llegar a la expression EEG
tipica del Lennox-Gastaut es preciso la existencia de lesiones de la materia
gris cortical y subcortical. En resumen, solo la presencia de lesiones mul-
tiples y a diferentes niveles puede ser la causa de un sindrome de Lennox-
Gastaut. Ello explicard la relacién e interferencia del sindrome con las
mas variadas formas de epilepsia como hemos tenido ocasiéon de sefalar.
De esta forma el sindrome de Lennox-Gastaut y, en una acepcién mas
extensa, la epilepsia generalizada secundaria, ocuparia en cierta manera el
“centro geografico” de todas las epilepsias, explicando asi sus maualtiples y
diversas conexiones con las demas formas de comicialidad.
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