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R E S U M O — A p e s a r d e t er s i d o r e l a t a d a a n t e r i o r m e n t e , a s i n d r o m e d e L e n n o x - G a s t a u t ( S L G ) 

só fo i d e f i n i t i v a m e n t e a c e i t a c o m o e n t i d a d e d i s t i n t a e m 1966. D e s d e e n t ã o , o e p ô n i m o t e m 

s i d o u t i l i z a d o p a r a d e s i g n a r e n c e f a l o p a t i a s e v e r a d a in fânc ia , c a r a c t e r i z a d a f u n d a m e n t a l m e n t e 

p o r c r i s e s e p i l é p t i c a s r e f r a t á r i a s d e d i v e r s o s t i p o s a s s o c i a d a s c o m a l t e r a ç õ e s e l e t r o g r á f i c a s 

t íp icas . E n t r e t a n t o , v á r i o s a u t o r e s c o n s i d e r a m q u e o r ó t u l o d e S L G e s t á a b r i g a n d o q u a d r o s 
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S U M M A R Y — T h e L e n n o x - G a s t a u t s y n d r o m e ( L G S ) , a l t h o u g h d e s c r i b e d ear l i er , w a s f i rs t 

a c c e p t e d in 1966 a s a f o r m of s e v e r e c h i l d h o o d e p i l e p t i c e n c e p h a l o p a t h y , c h a r a c t e r i z e d b y 

r e f r a c t o r y e p i l e p t i c s e i z u r e s o f d i v e r s e t y p e s , t y p i c a l E E G a b n o r m a l i t i e s a n d s l o w m e n t a l 
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L G S - l i k e c o n d i t i o n w i t h o n s e t in a d u l t h o o d h a v e b e e n d e s c r i b e d . W e r e p o r t h e r e o n e s u c h 
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t h i s c a s e t o i l l u s t r a t e t h e s e a s p e c t s . 

Samuel Auguste Tissot, médico suíço, descreveu em seu «Traité de L'épilepsie» 
em 1770, o caso de menino de 11 anos cuja epilepsia se iniciou aos 18 meses, sendo 
o quadro clínico caracterizado por abalos mioclônicos, «drop attacks» e períodos de 
imobilidade fugaz achados acompanhados de deterioração mental progressiva1^. Esta 
descrição pode ser considerada como o primeiro relato da condição conhecida nos 
dias atuais pelo epônimo de sindrome de Lennox-Gastaut (SLG). Entre os anos 40-60 
Lennox percebeu, pioneiramente, a correlação clínico-eletrencefalográfica entre o que 
havia chamado anteriormente de «variante de pequeno mal» (complexos ponta-onda 
lentos) e enfermidade peculiar da infância, caracterizada por crises epilépticas de 
diferentes tipos e retardo mental, cujo prognóstico era sombrio 1 1 " 1 3 . Posteriormente, 
os estudos de Gastaut e colaboradores contribuíram para o estabelecimento dos cri-
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térios clínicos e do eletrencefalograma (EEG) desta entidade: início na primeira 
década de vida (na grande maioria o início se dá entre 1 e 6 anos de idade); múlti
plos tipos de crises epilépticas (crises do tipo drop attacks, embora não patognomônicas, 
são altamente sugestivas); alterações eletrográficas características; decurso, na maior 
parte dos casos, com deterioração mental 7 . A síndrome foi definitivamente reconhe
cida durante o XIV European Meeting on EEG Information realizado em setem-
bro-1966 e, neste evento, por sugestão da filha de Lennox, o epônimo Lennox-Gastaut 
recebeu ampla aceitação. Gastaut sugere que a prevalência da síndrome seja em 
torno de 6% de todas as epilepsias e cerca de 10% das epilepsias da infância 8. 
Todavia, desde o seu reconhecimento, este diagnóstico tem sido utilizado com freqüência 
para abrigar quadros nosológicos distintos, tendo em comum o complexo ponta-onda 
lenta. Em decorrência disso, esforços têm sido dirigidos para a individualização clínica 
de epilepsias que, apesar de terem alterações do EEG similares, representam condições 
com prognósticos diferentes 1 .4 ,6 ,16 . Paralela a esta discussão, síndromes epilépticas 
idênticas têm sido descritas iniciando-se em pacientes adultos 2 - 3 , i 4 , i 9 , 2 0 

Com o intuito de contribuir para o debate em torno deste fascinante e contro
verso tema, este registro trata de um caso que preenche todos os requisitos para o 
diagnóstico da SLG, exceto em relação à idade: o paciente iniciou sua síndrome 
epiléptica aos 20 anos de idade, poucos dias após ter sofrido acidente com trauma 
crânio-encefálico ( T C E ) . 
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C O M E N T Á R I O S 

A entidade identificada nos dias de hoje pelo epônimo de Lennox-Gastaut pode 
ser sumariada como segue: 

1. Repetição freqüente de diferentes tipos de crises epilépticas, usualmente motoras, 
sendo tipicamente condição diagnosticada na infância. A imensa maioria dos pacien
tes inicia suas crises entre 1 e 6 anos de idade e, o começo na infância é, segundo 
vários autores, um dos principais critérios para o diagnóstico 7 ,13 ,15 . Os pacientes, 
em sua maior parte, são ou se tornarão mentalmente deficientes. 

2 . As crises, comumente refratárias a terapêutica com as modernas DAEs disponíveis, 
devem incluir ao menos duas dos seguintes tipos: tônicas, atônicas, mioclônicas e 
ausências atípicas. Crises epilépticas de drop attacks (crises asiáticas), embora não 
patognomônicas, são consideradas sugestivas desta condição e podem ser provocadas 
por componentes atônicos e/ou mioclônicos e/ou tônicos e/ou espasmos flexores 1 8 . 
Identificação clínica precisa de qual destes componentes é o responsável pelas quedas 
num paciente em particular é freqüentemente difícil e poderá requerer sua monito-
rização intensiva. Entretanto, espasmos flexores e crises tônicas parecem ser mais 
preponderantes como causadores de drop attacks epilépticos em pacientes com SLG 9,18 . 
Status epilepticus convulsivos e não-convulsivos são ocorrências freqüentes na evolução 
dos pacientes, havendo inclusive 5 tipos distintos de status descritos em pacientes 
com SLG 5 . 

3 . O EEG deve exibir complexos ponta-onda lentos ( < 3 / s e g ) , que poderão ser 
generalizados, lateralizados e, mais raramente, focais. Além disso, a identificação de 
surtos de pontas rápidas (10-25/seg), sincrônicas, bilaterais e repetitivas durante o 
sono, outrora descritas como «descargas de grande mal», embora não exclusiva desta 
condição é bastante sugestiva. Apesar de não ser diagnostica a análise isolada do 
EEG, cabe realçar que os achados combinados de ponta-onda lenta e descargas difusas 
de poli-pontas rápidas e bilateriais, com predomínio frontal e proeminentes durante 
o sono, são alterações marcantes e altamente sugestivas da S L G 1 7 . 

4 . Sua etiologia permanece uma incógnita contudo, em certo número de pacientes, será 
possível identificar insulto ou lesão cerebral prévia ao início das crises. Estudos 
anátomo-patológicos têm fracassado em demonstrar causa estrututral para a condição 
e um distúrbio metabólico como agente causai tem sido sugerido 7 > 2 1 . 

Excetuando o critério da idade, o paciente IT preenche todos os requisitos clí
nicos e de EEG para o diagnóstico da SLG. Sua sindrome epiléptica inciou-se aos 
20 anos de idade e apresenta, como características marcantes, a combinação de drop 
atlacks freqüentes, ausências atípicas e crises generalizadas tônico-clônicas. Além 
disso, tinha episódios de estado de mal epiléptico não-convulsivos e testes neuropsi-
cológicos demonstravam deterioração gradativa das funções cognitivas. As alterações 
eletrográficas observadas igualmente suportam esse diagnóstico. Drop attacks epilép
ticos possuem vasta sinonímia e são classificados como crises generalizadas, e isto 
parece ser verdade em nosso paciente. Tais crises são geralmente associadas a SLG; 
entretanto, poderão ocasionalmente ser a expressão de outras sindromes epilépticas 
e terem origem focai i 9 . Este sintoma peculiar, independente da alteração básica, tem 
como regra ser refratário ao tratamento, como o apresentado por este paciente. 

Revisão da literatura mostra a existência de pequeno número de pacientes que, 
como no presente caso, apesar de terem todas as exigências para o diagnóstico de 
SLG, iniciaram suas crises durante a adolescência ou já adultos 2 , 3 , 1 4 , 1 9 , 2 0 . De modo 
semelhante àqueles pacientes que iniciam as crises durante a infância, estes pacientes 
também têm evolução marcada por freqüentes episódios de status epilepticus convul
sivos e não convulsivos, como exibido por nosso paciente. Aliás, o presente caso 
serve também para ilustrar o quão perigoso é o rótulo «psicose epiléptica»; pois o não 
reconhecimento de status epilepticus não-convulsivo (condição que parece ser bem 
mais freqüente que se acreditava até recentemente) poderá conduzir ao inapropriado 
diagnóstico de enfermidade psiquiátrica, com catastróficas conseqüências para os paci-



entes. Em nosso paciente, assim como naqueles com SLG-like iniciando na vida 
adulta, refratariedade ao tratamento tem sido a regra, tal como visto em típicos 
pacientes com SLG. Bauer et al. externaram que «os pacientes com SLG-like iniciando 
na vida adulta têm deterioração intelectual moderada, principalmente quando compa
rados às típicas SLG da infância» 3 . Isto não se aplica ao nosso caso, no qual óbvio 
comprometimento progressivo das funções cognitivas pode ser constatado. Estudos 
complementares apropriados (TC e RM) não demonstraram anormalidades e, assim, 
um fator metabólico ainda incógnito 7 gerado pelo insulto cerebral representado pelo 
TCE, poderia ser aventado para justificar o quadro apresentado por nosso paciente. 

Uma sindrome, por definição, não é uma doença; freqüentemente tem seus 
limites imprecisos e seus componentes poderão sofrer considerável variação. Assim, 
estabelecer critérios rigidos para seu diagnóstico poderá resultar em controvérsia. 
Por outro lado, caso os critérios sejam relaxados abusivamente, síndromes classica-
mente descritas poderão ser transformadas em uma espécie de «saco de gatos», tama
nha é a heterogeneidade das condições que poderão ser agrupadas sob um mesmo 
nome. Em se tratando de SLG, é mister reconhecer os vários indícios de que este 
rótulo está sendo utilizado para abrigar condições epilépticas distintas. Parece ser 
imperativo, até para a preservação de Lennox-Gastaut como entidade nosológica ímpar, 
que suas fronteiras sejam delimitadas. Para tal, a individualização clínica das várias 
condições epilépticas que apesar das alterações eletrográficas similares possuem prog
nósticos diferentes é necessidade elementar, embora potencialmente polêmica. Além 
disso, deve a idade do início das crises ser mantida como um dos critérios diagnós
ticos para a SLG? Devemos continuar chamando a condição que se inicia na vida 
adulta, indistinguível clínica e eletrograficamente da SLG típica da infância, de 
SLG-like? Desde que refratariedade a terapêutica é a regra em ambos os grupos, 
estas questões podem parecer irrelevantes; entretanto, caso estes pacientes com 
SLG-like sejam aceitos como legtimos portadores da SLG clássica, muitos conceitos 
teriam que ser revistos. Principiando pelo nome dado por Gastaut e colaboradores 
em 66: «encefalopatia epiléptica da infância com ponta-onda difusa» 5 , passando pelos 
mecanismos fisiopatogênicos propostos: «esta afecção (SLG) é o produto de uma reação 
do cérebro infantil a alguma agressão cerebral crônica»^; e assim por diante. Isto por 
si só é ilustraitvo da importância desta discussão. 
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