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• What is combined generalized and focal epilepsy?

• Epilepsy syndromes in Combined generalized and focal epilepsy

• Dravet syndrome and Lennox Gastaut syndrome

• Current treatment in DS and LGS

Outline of  Topics
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What is Combined Generalized & Focal Epilepsy?

Focal
Generalized

3

4



18/11/63

3

Others: 

• Febrile seizure plus, GEFS+

• Photosensitive OLE

• Myoclonic encephalopathy in non-progressive disorders

• EME

• EIEE (Ohtahara)

• West syndrome

• EE with CSWS

▪ Dravet syndrome
▪ Lennox Gastaut

syndrome

Combined Generalized & Focal Epilepsy syndromes

CC: ชกัเกร็งทัง้ตวัมา 4 วัน PTA
PI: 4 วัน PTA มอีาการชกัเกร็งทัง้ตวันาน 10 ถงึ 15 วนิาท ีหลังตืน่
นอน 3-4 ครัง้ หา่งกนัไมน่าน บางครัง้มอีาการผงกศรีษะ

5-6 เดอืนกอ่น มอีาการเหมอ่นิง่ ตาลอย บางครัง้ตากลอกขึน้
ดา้นบน เรยีกไมรู่ต้ัว เป็นไมน่าน หลายครัง้ตอ่วัน 
PH: พัฒนาการชา้
FH: ไมม่ปีระวตัโิรคลมชกัในครอบครัว
PE:  Microcephaly, drooling, mental retardation

Minor dysmorphic facies
Spastic tone all limbs right>left, hyperreflexia

เด็กหญงิอาย ุ2 ปี  ทีอ่ยู ่จ.สระบรุ ี
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What is likely diagnosis?

1.Dravet syndrome
2.West syndrome
3.Doose syndrome
4.Lennox Gastaut syndrome

• Childhood-onset electroclinical syndrome and epileptic 

encephalopathy comprised by the triad of:

1) polymorphic intractable seizures that are mainly tonic, atonic and

atypical absence seizures

2) cognitive and behavioral abnormalities

3) electroencephalogram (EEG) with paroxysms of fast activity and 

slow (<2.5 Hz) generalized spike wave discharges

Lennox Gastaut Syndrome

Ostendorf AP, Ng YT 2017
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Ostendorf AP, Ng YT 2017
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❖Etiology

• Structural brain abnormalities (70 -80%)
- hypoxic–ischemic encephalopathy, 

meningoencephalitis, neurocutaneous disorders 
and brain malformations, including hypothalamic 
hamartomas and metabolic syndromes, account 
for ~70%–80% of all cases.

• Genetic etiologies (de novo mutations): 
- De novo mutations in ALG13 and GABRB3 have been described as causative in 

individuals with LGS.17 Other genes implicated include CHD2, DNM1, CACNA1A, 
CHD2, FLNA, GABRA1, GRIN1, GRIN2A, GRIN2B, HDAC3, HNRNPU, IQSEC2, mTOR, 
NEDD4L and SCN8A, STXBP1 and SYNGAP1

Lennox-Gastaut Syndrome

• Prognosis :poor; intractable and not response to AEDs (>90%), < 10% seizure 
freedom as adult
- pre-existing West syndrome -

- early age of onset

- symptomatic causes

- abnormal neuroimaging

- more frequent seizures or status epilepticus or focal/multifocal EEG abnormalities

• Risk factors for SUDEP (sudden unexplained death in epilepsy):
- frequent generalized tonic-clonic seizures

- early age of epilepsy

- long duration of epilepsy

- intellectual disability

• Early death occurs in up to 15% of individuals with LGS

Ostendorf AP, Ng YT 2017

Lennox Gastaut Syndrome
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https://www.dovepress.com/treatment-resistant-lennox-gastaut-syndrome-therapeutic-trends-challen-peer-reviewed-fulltext-article-NDT#ref17


18/11/63

8

❖ Pharmacological treatment
- Antiepileptic drugs (AEDs), CBD

Treatment : NICE guideline

UPDATE : FEB2020

❖ Non- pharmacological treatment
- Ketogenic diet
- Surgery : Corpus callosotomy
- VNS
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CC: ชกัเกร็งกระตกุทัง้ตวัมา 30 นาท ีPTA
PI: 30 นาท ีPTA ขณะน่ังเลน่มอีาการตาลอยนิง่ หนา้คล ้าเล็กนอ้ย 
เรยีกไมรู่ต้ัว จากนัน้กระตกุแขนขาทัง้ตัวนาน 5 ถงึ 10 นาท ีมาถงึ
รพ. หยดุชกั หลับไปจากนัน้สบัสนเล็กนอ้ย รอ้งไหเ้สยีงดงั วดัไมม่ี
ไข ้หรอือาการอืน่
PH: มปีระวตัไิขช้กัมา 5 ครัง้ตัง้แตอ่าย ุ6 เดอืน
- แรกเกดิปกตดิ ีพัฒนาการปกตยิกเวน้ยังไมพ่ดูแตท่ าตามสัง่ได ้
FH: มารดาและพีช่ายมปีระวตัไิขช้กัตอนเด็ก
PE:  Alert, responsive, no dysmorphic facies  

N/S: intacted

เด็กหญงิอาย ุ2 ปี 1 เดอืน ลกูคร ึง่ญีปุ่่ น
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https://pro.dravet-syndrome.us/

What is likely diagnosis?

1.Dravet syndrome
2.West syndrome
3.Doose syndrome
4.Lennox Gastaut syndrome
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https://pro.dravet-syndrome.us/

Onset phase
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Worsening phase

https://pro.dravet-syndrome.us/

https://pro.dravet-syndrome.us/

Worsening phase
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Stabilisation phase

https://pro.dravet-syndrome.us/
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A predictive DS risk factor test

https://pro.dravet-syndrome.us/
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Dravet syndrome v.s Febrile seizures

https://pro.dravet-syndrome.us/

Dravet syndrome v.s LGS

https://pro.dravet-syndrome.us/
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Current and potential future treatment pathway in DS
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