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LENNOXUV-GASTAUTUV SYNDROM V DOSPELEM VEKU

Obr. 3. Generalizovand paroxyzmdilni rychld aktivita (GPFA) — EEG ndlez u pacientd s Lennoxovym-Gastautovym syndromem (LGS); Gsek GPFA je oznacen
cervenym obdélnikem
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V dospélosti se méni zastoupeni jednotli-
vych zachvatovych projevi. Pfitomnost to-
nickych zachvatt je charakteristickym rysem
LGS syndromu, je tedy zaznamendna u viech
pacientud s LGS jak v détstvi, tak i v dospélosti.
Nicméné v dospélosti mize byt vyskyt to-
nickych zachvatd omezen pouze na spanek.
V dospélosti se rovnéz méné casto vyskytuji
atonické zachvaty, atypické absence, vyskyt
status epilepticus je spise vzacny. Vyznamné
se neméni vyskyt myoklonickych zéchvatd, fo-
kalnich zachvatl s poruchou védomi a tonic-
ko-klonickych zachvatl (Ferlazzo et al., 2010).

EEG nalez

Pfi hodnoceni EEG nélezu se setkdvdme
se zpomalenou zakladni aktivitou s ¢etnym
vyskytem pomalych vin (Obr. 1), nicméné
v dospélosti je pfi srovnani s détstvim zakladni
aktivita castéji normalni.

Pro LGS jsou typické dva EEG vzorce: (1)
pomalé 2,5 Hz SW komplexy (Obr. 2) a (2)
GPFA (Obr. 3). Pro GPFA je typicky difuzni
nebo oboustranny vyskyt rychlych (frekvence
10-25 Hz) rytm{, které jsou Casto zaznamena-
ny v priibéhu spanku (nejedna se o ,normalni”
spankovy grafoelement, ale o patologickou
aktivitu). GPFA maji typicky kratké trvani, ale
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maji tendenci se opakovat v priibéhu spanku
(Specchio et al., 2022).

Patofyziologickym korelatem jak poma-
lych 2,5 Hz SW komplexd, tak i GPFA u LGS je
rozsahla aktivita a deaktivace korovych a sub-

kortikaInich struktur, coz bylo prokazano ve
funk¢ni MRI (fMRI) (Pillay et al., 2013).

U détskych pacientt s LGS vidime jak po-
malé 2,5 Hz SW komplexy, tak i GPFA témér
u véech nemocnych. V dospélosti maji nale-
zy u LGS tendenci ke zménam. Setkavame
se s pomalymi 2,5 Hz SW komplexy vyrazné
méné casto. U viech pacient0 je pfitomna
GPFA, nicméné pro jeji zachyt je nutné hodno-
ceni spankovych zaznam{, coz je samoziejmé
z hlediska bézné ambulantni péce problema-
tické (Ferlazzo et al., 2010; Reyhani et Ozkara,
2021). Pro srovnani uvadime i obrazek 4, na
kterém jsou 3 Hz SW komplexy, v tomto pfi-
padé se viak jedna o nalez pfitomny u idio-
patickych generalizovanych epilepsii (IGE),
tj. u détské epilepsie s absencemi (CAE) nebo
u juvenilni epilepsie s absencemi (JAE).

Mimo vyse uvedené dva typické EEG
vzorce nachazime u pacientll s LGS rovnéz
multifokalni interiktélni epileptiformni vybo-
je, generalizované vyboje vicecetnych hrotd,
useky se snizenou amplitudou (Useky atenu-
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aci). Tyto nalezy mohou byt u LGS pfitomné,
nejsou viak pro tento syndrom charakteris-
tické (Asadi-Pooya, 2018).

Kognitivni deteriorace,
poruchy chovani

Vétsina pacientl s LGS se vyznacuje kog-
nitivnimi problémy, pacienti vykazuji lehkou
az tézkou poruchu kognitivnich funkci. V za-
vislosti na etiologii se tato porucha muze
rozvinout jiz pfed rozvojem epilepsie nebo
azv jejim prabéhu, nicméné vyznamné se na
ni podileji probihajici zachvaty, nelze vylou-
¢it ani vliv uzivanych ASM, z tohoto pohledu
je rizikovy predevsim topiramat a zonisamid
(Samanta et al., 2025; Ferlazzo et al., 2010).

Ve studii vénujici se kognitivnimu profilu
u 27 dospélych pacientt byla u 26 (96 %) zjis-
téna stfedni az tézka mentalni retardace. Tato
mentélni retardace byla cca u 50% nemoc-
nych doprovézena vyznamnymi poruchami
chovani (hyperaktivitou, agresivitou, porucha-
mi autistického spektra) (Ferlazzo et al., 2010).

Kognitivni funkce a poruchy chovéni tzce
souvisi s béznym fungovanim a sobéstacnosti
pacientl s LGS. Lze ocekdvat, ze i tyto budou
velmi vyznamné snizené. Ve vyse zminéné stu-

dii 27 dospélych pacient( Zila jen cca polovina



