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CASO CLINICO:
Se trata de un paciente de 18 afos remitido desde el Servicio de Pediatria de nuestro
hospital para seguimiento en la Unidad de Epilepsia.

En la anamnesis no constaban alteraciones del embarazo o parto, ictericia neonatal,
historia de meningitis o traumatismos craneoencefalicos significativos. Entre los
antecedentes familiares destacaba un tio materno con epilepsia y retraso mental.

El paciente aprendié a caminar al afno de edad y a hablar a los 3, aunque la fluidez
verbal nunca llegé a desarrollase por completo. En el colegio pronto se detecté su
dificultad para realizar ciertas tareas intelectuales, sin embargo desarroll6
satisfactoriamente otras habilidades, como la musica. Aprendié a leer y a escribir
correctamente.

A los 9 anos de edad comenz6 a presentar diferentes tipos de crisis epilépticas
(ténicas, atbnicas, generalizadas y ausencias atipicas) de mal control. Se diagnosticé
de espectro autista, retraso intelectual y epilepsia refractaria.

El EEG en aquel momento demostraba complejos punta-onda y polipunta-onda
intercritica generalizada (figura 1).
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Figura 1. EEG intercritico
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A pesar de recibir tratamiento con zonisamida (400 mg/dia), oxcarbacepina (1200
mg/dia) y clobazam (20 mg/dia) en combinacién, el paciente seguia presentando crisis
de atonia diarias, con caidas bruscas al suelo. Aproximadamente una vez al mes
presentaba ademas una crisis ténico-clonica generalizada; este ultimo tipo de crisis se
control6 con la introduccion de &cido valproico (1000 mg/dia). No obstante, la calidad
de vida del paciente se veia gravemente afectada por la alta frecuencia de las crisis de
atonia, llegando incluso a precisar de casco para prevenir traumatismos
craneoencefalicos de repeticion.

Se llevaron a cabo diferentes pruebas complementarias (andlisis completos,
resonancia magnética cerebral, estudios metabdlicos, cariotipo, estudio genético de
cromosoma X fragil...) que no aportaron datos concluyentes sobre la etiologia. El
paciente ingresé en la Unidad de video-EEG donde se registraron 3 crisis de
ausencias y una clonica, con un trazado continuo critico e intercritico de punta onda
lenta, tanto en vigilia como durante el suefio, compatible con un sindrome de Lennox-
Gastaut.

Ante la refractariedad del sindrome epiléptico, se planteé la posibilidad de realizar una
callosotomia paliativa. Dentro del protocolo diagnéstico se llevé a cabo una nueva
resonancia magnética, con resultado normal (ver Figura 2) asi como una valoracién
quirargica por el Servicio de Neurocirugia y preanestésica, siendo considerado apto
para la intervencién.

Figura 2: Secuencia FLAIR de RM, cortes axiales. Todos los estudios de neuroimagen resultaron
normales.

Con el juicio clinico de Sindrome de Lennox-Gastout, se propuso la sustitucion de
oxcarbacepina por lamotrigina, dado que se han descrito casos de empeoramiento de
la epilepsia con el primero de ellos. En los meses siguientes, y estando aun en lista de
espera para la cirugia, el paciente experimentd una reduccion espectacular del numero
de crisis, permaneciendo libre de crisis en los seis meses siguientes. Tras nueve
meses de tratamiento con lamotrigina solamente habia sufrido dos crisis leves sin
pérdida de consciencia. Durante este tiempo retomd alguna de sus actividades
habituales e incluso se atrevié a andar en bicicleta de nuevo.
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Ante la magnifica respuesta a lamotrigina (200 mg/dia) se desestim6 el tratamiento
quirurgico. El paciente y sus padres solicitaron una reduccion del tratamiento
concomitante por lo que se suspendié el clobazam y se redujo la dosis de zonisamida,
en un intento de simplificar el tratamiento.

A cambio se aumento la dosis de valproato a 2000 mg/dia.

El paciente ha permanecido estable desde entonces con una frecuencia de
aproximadamente dos crisis de ausencia atipica cada 45 dias.

CONCLUSIONES:

El sindrome de Lennox-Gastout puede tener un retraso diagnoéstico importante cuando
las crisis epilépticas se inician por encima de los 8 afnos de edad y el registro EEG no
es tipico. Este caso demuestra la importancia de realizar registros de
electroncefalografia seriados o bien monitorizar mediante video-EEG a pacientes en
los que se sospecha un sindrome epiléptico. El sindrome de Lennox-Gastout deberia
ser considerado en todo paciente adulto con epilepsia refractaria a farmacos y retraso
intelectual, especialmente en aquellos que presentan diferentes tipos de crisis
epilépticas de inicio en la infancia (1).

La identificacién de esta entidad en concreto adquiere mayor importancia puesto que
existe un grupo de farmacos (cabamacepina, oxcarbacepina, pregabalina,
vigabatrina...) que pueden ser ineficaces, o bien empeorar la gravedad y/o frecuencia
de las crisis (2).

En concreto, la oxcarbacepina se ha relacionado en algunos casos con
empeoramiento clinico o del trazado EEG en diferentes sindromes epilépticos de la
infancia (3). En el sindrome de Lennox-Gastaut los farmacos que han demostrado
mayor eficacia en estudios aleatorizados son la lamotrigina, el clobazam, el felbamato
y la rufinamida (4).

Este caso pone de manifiesto la necesidad de optimizar e individualizar el tratamiento
farmacologico segun las caracteristicas de cada paciente. Un planteamiento légico y
racional del tratamiento médico puede evitar al paciente medidas invasivas, como la
cirugia de la epilepsia, que, por sus riesgos y caracter irreversible, deben ser
consideradas siempre como ultima opcion en el tratamiento de la epilepsia.
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