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) PREHLEDOVE CLANKY
LENNOXUV-GASTAUTOV SYNDROM V DOSPELEM VEKU

screening tool — the REST-LGS questionnaire (Refractory Epilepsy Screening Tool for Lennox-Gastaut syndrome). In conclusion, we
will highlight current treatment options that are suitable for patients with LGS, as well as mention novel and innovative therapeutic
approaches, such as cannabidiol (CBD) or fenfluramine. The aim of this article is to increase awareness of the neurological community
regarding the importance of accurately diagnosing LGS. The article is primarily focused on neurologists in charge of treating adult
patients, rather than on paediatric neurologists who — in the vast majority of cases - are well acquainted with this entity.
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Epilepsy Screening Tool for Lennox-Gastaut syndrome).

Uvod

Pacienti s vyvojovymi epileptickymi en-
cefalopatiemi (DEE, developmental epileptic
encephalopathy) predstavuji velmi specifickou
skupinu nemocnych, u nichz jsou epileptické
zachvaty spojeny se zpomalenim kognitivniho
vyvoje nebo jeho regresi. DEE se rozviji v dét-
ském véku, nemocni maji celou fadu komorbidit,
vcetné naruseni kognitivniho vyvoje, psychia-
trickych obtizi, poruch chovani ¢i muskuloske-
letélnich poruch (Scheffer et al., 2017; Specchio
et al.,, 2022). Mezi DEE fadime vétsi mnozstvi
jednotek, véetné Lennoxova-Gastautova syn-
dromu (LGS), kterému se budeme vénovat v na-
sledujicim textu (Specchio et al.,, 2022).

S jednotlivymi syndromy jsou vétsinou dob-
fe obezndmeni détsti neurologové, nicméné
v pfipadé neurologli pecujicich o dospélé paci-
enty se znalosti ztraci, splyvaji rozdily mezi jed-
notlivymi syndromy a pacienti se ocitaji v ,jedné
krabicce”, kterou bychom mohli oznacit jako
pacient s obtizné kompenzovatelnou, respek-
tive nekompenzovatelnou epilepsii, ktery ma
rovnéz vyznamny kognitivni deficit a mnoho
,dalsich problémud” (Arzimanoglou et Resnick,
2011). Pravdépodobné se pfidava i terapeuticka
bezmoc, kterd prameni z pocitu, Ze véechno,
co bylo mozné nabidnout, bylo jiz vyzkouseno
v détském véku. Z tohoto pohledu jsou pacienti
s LGS, ale rovnéz s jinymi DEE, relativné malo
zajimavou skupinou, k tomuto se pfidava i re-
zignace ze strany rodicl, pecovatel(.

Nicméné v poslednich dvou letech se
objevily dva specifické protizadchvatové lé-
ky (ASM, antiseizure medication), jedna se
o kanabidiol (CBD, Epidyolex) a fenfluramin
(Fintepla). Oba mohou byt indikovany v te-
rapii epilepsie u pacientli s LGS (mohou byt
nasazeny rovnéz u pacientd se syndromem
Dravetové, CBD navic i u pacientd s tuberdzni
sklerézou) (Hordak, 2024; Dolezalovd et Brazdil,
2024). Jejich preskripce je vdzana na speciali-

zovana centra, do kterych je mozné pacienty
referovat k prehodnoceni, ev. zahajeni medi-
kace. V ramci Ceské republiky existuje nékolik
center, ve kterych mohou byt uvedena ASM
pfedepisovana, jedna se o nasledujici praco-
visté: Fakultni nemocnici (FN) Motol (déti, do-
spéli), FN Brno (déti), FN u sv. Anny (dospéli),
FN Ostrava (déti, dospéli), FN Plzen (déti, do-
spéli), Fakultni Thomayerova nemocnice (déti,
dospéli), FN Hradec Kralové (déti, dospéli),
Nemocnice Na Homolce (dospéli) a Ustfedni
vojenska nemocnice (dospéli).

Pro ambulantni neurology je klicové, aby
byli schopni na zakladé typickych klinicko-
-elektrofyziologickych charakteristik rozpo-
znat dospélé pacienty s LGS a adekvétné je
nasmeérovat do specializovanych center. Je
vhodné si pfipomenout, Ze tato centra nabizi
jak pomoc v diagnostice jednotlivych jedno-
tek, v€etné detailniho do3etfeni, optimalizaci
ASM, ev. diskuzi stran nefarmakologickych
postupl (resekeni epileptochirurgicka lé¢-
ba, ketogenni dieta, neurostimulace). Tento
¢lanek nabizi prehled typickych znakd u LGS,
pficemz klade ddraz na rysy, se kterymi se
nejcastéji setkdvame v dospélosti. Je dule-
zité zdUraznit, Ze u LGS se nejedna o jednu
spolec¢nou etiologii. Na rozdil od syndromu
Dravetové, u né&jz jsou klinické projevy vétsi-
nou zpUsobeny mutaci jednoho genu, ma LGS
siroké spektrum pficin. Pfestoze je etiologicka
rozmanitost LGS znaén4, jsou elektroklinické
projevy tohoto syndromu velmi podobné.
Tato podobnost je povazovana za disledek
zapojeni spole¢nych bilaterdlné rozlozenych
mozkovych siti v kortexu i subkortexu, coz LGS
fadi mezi pfiklady sekundarné generalizované
epilepsie (Cerulli Irelli et al., 2024).

Syndrom Dravetové v dospélém véku,
u néhoz miize byt rovnéz zahajena specificka
terapie CBD nebo fenfluraminem, byl podrob-
néji popsan v jiném ¢lanku publikovaném
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rovnéz v Neurologii pro praxi (Dolezalova
et Brazdil, 2024).

Zakladni charakteristiky
LGS syndromu

Mezinarodni liga pro epilepsii (ILAE,
International Leaque against Epilepsy) revido-
vala v roce 2022 charakteristiky jednotlivych epi-
leptickych syndromu. Zde uvadime popis LGS
syndromu dle této nové klasifikace (Specchio et
al,, 2022). LGS je charakterizovany typem zachva-
td, EEG nalezem, vékem rozvoje a dlouhodobym
obrazem pacienta (Specchio et al., 2022).

Typ zachvatu: ,Povinnym” typem zachva-
tl jsou tonické zdchvaty, nicméné u pacienta
musi byt pfitomen nejméné jeden z ndsleduji-
cich typu zdchvatt, jedna se konkrétné o aty-
pické absence, atonické zdchvaty, myoklonické
zdchvaty, fokdlni zdchvaty s poruchou védomi,
tonicko-klonické zdchvaty, nekonvulzivni status
epilepticus a epileptické spazmy.

EEG nalez: V EEG nachdzime pomalé 2,5Hz
komplexy hrot pomala vina (SW komplexy,
spike and wave complexes) nebo generalizo-
vanou paroxyzmalni rychlou aktivitu (GPFA,
generalized paroxysmal fast activity). Jak po-
malé 2,5 Hz SW komplexy, tak i GPFA mohou
byt zaznamenany pouze anamnesticky.

Vék rozvoje syndromu: LGS se rozviji pred
18. rokem zivota, vrchol dosahuje mezi 3.-5.
rokem, rozvoj po 8. roce Zivota je jiz atypicky.

Dlouhodoby obraz: Z dlouhodobého
hlediska je u pacientl pfitomna farmakore-
zistentni epilepsie doprovazena lehkou az
tézkou kognitivni deterioraci.

Jednoznacny popis LGS je kli¢ovy pro sprav-
nou identifikaci pacientd. Pfed zavedenim této
presné definice mnozi neurologové pouzivali
termin LGS jako ,nalepku” pro viechny zdvazné
epilepsie s casnym zacatkem a farmakorezisten-
ci, u nichz byly zachvaty ¢asto spojeny s pady.
V nésledujicim textu se podrobnéji zaméfime
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