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LEITARTIKEL

Langzeitverlauf und Prognose des
Lennox-Gastaut-Syndroms (LGS)

M. Feichtinger

In der Langzeitbeobachtung des LGS sind folgende prog-

nostische Aspekte fiir den Patienten von Bedeutung:

1) Wie hoch ist die Mortalitét?

2) Wie viele Patienten werden anfallsfrei?

3) Andern sich im Verlauf die Anfille?

4) Geht das LGS in andere Epilepsiesyndrome iiber?

5) Wie ist die Langzeitentwicklung hinsichtlich mentaler
Leistungen?

6) Wie ist die soziale Entwicklung?

Mortalitiit

Die Mortalitit des LGS betrigt ca. 3-7 % [1, 2]. Die kurze
Follow-up-Periode von 8 bzw. 9 Jahren in diesen Studien
lasst allerdings auf eine noch hohere Mortalitétsrate bis ins
Erwachsenenalter schliefen. Die héufigsten Todesursa-
chen sind interkurrente Infekte (z. B. bedingt durch Aspi-
ration bei Dysphagie) und Verletzungen durch Stiirze.

Anfallsfreiheit

Auch beziiglich der vollstdndigen Anfallsfreiheit ist eine
wirkliche Langzeitbeurteilung durch die relativ kurzen
Beobachtungzeitrdume (3—10 Jahre) in den Studien [1-5]
nur eingeschrinkt moglich. Hier variieren die Angaben
zwischen 4,6 % und 13,7 %. Bessere Chancen auf An-
fallsfreiheit diirften eher Patienten mit kryptogenem LGS
haben, die eine normale Grundaktivitit im EEG haben
und die vor Ausbruch der Erkrankung eine normale men-
tale Entwicklung hatten [1].

Klinische Symptomatik

In den meisten Fillen bleiben die fiir das LGS charakteris-
tischen Anfallstypen im Langzeitverlauf gleich. So sind
laut Oguni et al. [2] 67 % der kryptogenen und 45 % der
symptomatischen Fille unveridndert geblieben.

Wenn sich die Anfallsart und -frequenz verindern, sind
es zumeist die generalisierten tonischen Anfille, die am
hartnickigsten persistieren (50-63 % [1]).

Die typischen Slow-Spike-Wave-Muster im EEG neh-
men mit dem Alter hdufig ab, fokale Entladungen mit
oder ohne generalisierten Verlangsamungen bleiben je-
doch in einer sehr hohen Zahl der Patienten bestehen [6].

19 von 37 Patienten mit LGS entwickelten laut einer
Langzeitbeobachtungsstudie von Oguni et al. [2] eine ge-
neralisierte Form der Epilepsie, die meisten davon hatten
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ein symptomatisches LGS. Patienten mit Anamnese eines
West-Syndroms zeigten nie einen Ubergang in eine fokale
Epilepsie.

Mentale Entwicklung

In zahlreichen Verlaufsstudien [1, 2, 4] waren iiber 90 %
der Patienten mental retardiert oder hatten kognitive Leis-
tungsdefizite. Der I1Q sank im Schnitt bei 80 % aller Pati-
enten um etwa 15 Punkte tiber 12 Jahre. Ein eher gutes
Abschneiden mit geringer kognitiver Leistungsminderung
war bei kryptogenen LGS-Patienten mit spiatem Beginn
beobachtet worden [1, 2].

Aufgrund der héufigen Verhaltensauffilligkeiten, der
moglichen begleitenden psychotischen Episoden sowie der
zunehmenden Immobilitdt durch die hdufigen Stiirze sind
LGS-Patienten mit zunehmendem Alter heimpflegebe-
diirftig. Nur ein geringer Prozentsatz (eher kryptogene
Fille mit normaler Entwicklung vor Eintritt der Erkran-
kung) kann eine Schulbildung in Angriff nehmen.

Zusammenfassend besteht bei Patienten mit LGS eine
relativ hohe Mortalitdt und nur wenige Patienten werden
anfallsfrei. Aufgrund der hohen Frequenz von kognitiven
Defiziten werden diese Patienten oft sozial isoliert bzw.
institutionalisiert. Prognostisch giinstige Aspekte sind eine
normale Entwicklung vor dem Beginn der Anfille, ein un-
auffilliger neuroradiologischer Befund (MRT) sowie eine
normale Hintergrundaktivitit im EEG.

Als ungiinstig eingestuft werden symptomatische LGS-
Fille, vor allem wenn vorher ein West-Syndrom bestand,
sowie ein frither Beginn und wiederholte Status epileptici
in der Anamnese.
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