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RESUMEN

Introduccidén: El sindrome de West se caracteriza
por la presencia de crisis mioclénicas en forma de
sacudidas masivas, deterioro mental y patrén elec-
troencefalografico llamado hipsiarritmia. Cuenta con
varias etiologias: sintomatico, criptogénico e idiopa-
tico, siendo la mas frecuente la sintomatica. Cuando
se diagnostica y se trata a edad temprana, este tipo
de convulsiones muestra un mejor prondstico para su
resolucién. Objetivo: Analizar la frecuencia y los fac-
tores asociados al sindrome de West. Material y mé-
todos: Se revisaron retrospectivamente expedientes
de pacientes con diagndstico de sindrome de West,
del Servicio de Neurologia Clinica del Hospital para
el Nifo del Instituto Materno Infantil del Estado de
México, del primero de enero de 2008 al 31 de di-
ciembre de 2010. Se analizé la frecuencia y factores
asociados presentes en los pacientes con diagndsti-
co de sindrome de West. Resultados: Se encontraron
17 pacientes con diagndstico de sindrome de West.
Las patologias neonatales que se encontraron fueron
asfixia perinatal en cinco pacientes (29%), hiperbili-
rrubinemia en cinco (29%), sepsis en dos (11%), es-
clerosis tuberosa en dos (11%) y crisis convulsivas en
dos (11%). El 100% de los pacientes cursa con sindro-
me de West sintomatico. Se encontré que cuando
se diagnostica en forma temprana este tipo de con-
vulsiones tiene una mejor respuesta al tratamiento.
Conclusiones: El conocimiento de las manifestacio-
nes clinicas del sindrome de West permite realizar de
manera temprana el diagndstico y el inicio del trata-
miento, mejorando el prondstico del paciente.
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ABSTRACT

Introduction: West syndrome is characterized by the
presence of myoclonic jerks in the form of massive,
mental impairment and EEG pattern called hipsiar-
ritmia. It has several etiologies, symptomatic, crypto-
genic and idiopathic; the most frequent is the symp-
tomatic form. When diagnosed and treated at an ear-
lier age this type of seizures show a better prognosis
for resolution. Objective: Analyze the frequency and
factors associated with West syndrome. Material and
methods: We retrospectively reviewed records of pa-
tients diagnosed with West syndrome in the clinical
neurology at the Hospital for Children, Mother and
Child Institute of the State of Mexico, from January
first, 2008 to December 31, 2010. We analyzed the
frequency and risk factors present in patients diag-
nosed with West syndrome. Results: We found 17 pa-
tients with West syndrome. The neonatal pathologies
encountered were perinatal asphyxia in five patients
(29%), hyperbilirubinemia in five (29%), sepsis in two
(11%), tuberous sclerosis in two (11%) and seizures in
two (11%). One hundred percent of patients present
with symptomatic West syndrome. It was found that
when diagnostic earliest form, this type of seizure
has a better response to treatment. Conclusions:
Knowledge of the clinical manifestations of West
syndrome allows more early diagnosis and initiate
treatment, improving patient prognosis.
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INTRODUCCION

El sindrome de West se presenta generalmente en el
primer aio de vida y se caracteriza por la presencia
de crisis mioclénicas en forma de sacudidas masivas,
deterioro mental en la mayor parte de los pacientes
y un patroén electroencefalografico caracteristico lla-
mado hipsiarritmia, aunque alguno de estos elemen-
tos puede estar ausente.*

A través de los afios, las crisis caracteristicas del
sindrome de West han sido denominadas espasmos
infantiles. Estos fueron originalmente descritos por
West en 1841, en una carta dirigida a la revista Lancet
titulada «Sobre una forma peculiar de convulsiones en
un lactante» que relataba el caso de su propio hijo.
El patréon electroencefalografico de hipsiarritmias fue
descrito por primera vez por Gibbs y Gibbs en 1952
y se caracteriza por puntas y ondas lentas de gran
amplitud desordenadas, que varian de un momento a
otro, tanto en duracidon como en localizacién."3*

A partir del afio 1960, la triada de espasmos in-
fantiles, retardo psicomotor y patrén electroencefa-
logréfico de hipsiarritmia fue denominada sindrome
de West. La clasificacién de sindromes epilépticos
revisada por la International League Againts Epilepsy
(ILAE) en 1989 sélo reconocia dos grupos: sintoma-
ticos (de causa conocida o signos de dafio cerebral
previo) y criptogénicos (sin alteraciones previas ni
causa conocida). En 1991, el taller de la ILAE sobre
espasmos del lactante definié el grupo idiopatico,
formado por pacientes con desarrollo psicomotor
normal, hipsiarritmias, ausencia de otro tipo de con-
vulsiones, ademas de espasmos y estudios de neuro-
imagen normales.®

A través de los afios, las crisis caracteristicas del
sindrome de West han sido denominados espasmos
infantiles; sin embargo, éstos no son exclusivos del

sindrome de West. Recientemente, el grupo de tra-
bajo para la clasificacién y terminologia de la ILAE
propuso sustituir este término por el de espasmos
epilépticos.?

Los espasmos son contracciones de la muscula-
tura axial en flexidn, extensién o mixtas, que suelen
producirse en salvas. Cada contraccidon suele durar
hasta dos segundos y puede seguirse de una fase to-
nica de hasta 10 segundos de duracién. Se conoce
poco sobre la patogenia de este sindrome, dado que
no existe un modelo animal experimental, aunque se
piensa que representa la respuesta inespecifica de un
cerebro inmaduro a una agresion."%”

La edad de presentacidon del sindrome de West se
encuentra entre los tres y los 12 meses, con un pico
a los cinco meses. La incidencia es de uno por cada
4,000 a 6,000 nacidos vivos. Predomina en el gé-
nero masculino en un 60%. La incidencia familiar es
baja si se excluyen los subgrupos con caracteristicas
genéticas dominantes como la esclerosis tuberosa.
Los antecedentes familiares de otras epilepsias tam-
bién son poco frecuentes.>®

La etiopatogenia del sindrome de West se clasi-
fica en orden de prevalencia en: sintomatico (80%),
criptogénico (10-15%) e idiopatico (5%). La etiologia
sintomatica es la causa mas comunmente detectada
y las alteraciones prenatales, perinatales y postnata-
les son las responsables.®" Las causas las podemos
dividir en: prenatales, perinatales y postnatales3+81215
y se encuentran resumidas en el cuadro /.

La fisiopatologia del sindrome de West se desco-
noce. Sin embargo, diversas hipotesis se han postula-
do al intentar ofrecer una explicacién a este proceso.
Por lo general, se piensa que los espasmos constitu-
yen una respuesta inespecifica de un cerebro inma-
duro a cualquier dafo. La edad en que usualmente se
inicia coincide con el periodo critico de formacion de

Cuadro I. Causas prenatales, perinatales y postnatales del sindrome de West.

Prenatal

Perinatal

Postnatal

Esclerosis tuberosa
Neurofibromatosis

Sx Sturge-Weber

Sx Nevus lineal
Hemimegalencefalia
Sx Sturge-Weber

Sx Nevus lineal
Hemimegalencefalia
Sx Aicardi

Lisencefalia
Heterotopias
Holoprosencefalia
Agenesia del cuerpo calloso
Sindrome de Down
Microcefalia congénita
Infeccion TORCH

Hipoglucemia

Encefalopatia hipdxico-isquémica
Status marmoratum

Necrosis isquémica focal y multifocal
Encefalomalacia multiquistica

Meningitis
Absceso cerebral
Meningoencefalitis
Hemorragia subdural
Hemorragia subaracnoidea
Encefalopatia hipodxica-isquémica
Paro cardiaco
Tumor cerebral
Metabolopatia
*Fenilcetonuria
*Encefalopatia mitocondrial
Farmacos
*Teofilina
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las dendritas y la mielinizacidon, lo que puede contri-
buir a la fisiopatologia.?'®

Un desequilibrio de los neurotransmisores del tallo
cerebral puede ser responsable de los espasmos y de
la hipsiarritmia, ya sea como resultado del incremen-
to de la actividad de los sistemas adrenérgicos y/o
serotonérgicos o por la disminucién de la actividad
del sistema colinérgico. Un elemento que apoya esta
hipoétesis lo constituye la disminucién de la duracién
del suefio de movimientos rapidos de los ojos (REM)
en estos pacientes. Ademas, durante esta etapa del
suefo se ha observado la desaparicion de los espas-
mos y la reduccion del patréon de hipsiarritmia. En
pacientes con espasmos epilépticos y sindrome de
Down se ha planteado que existen anomalias en la
funcién del receptor glutamato que pueden interve-
nir en el origen de los espasmos, pues se han cons-
tatado niveles elevados de este neurotransmisor en
estos pacientes.®®

Estudios del metabolismo cerebral mediante to-
mografia por emisiéon de positrén (PET) apoyan la
participacion de estructuras subcorticales en el ori-
gen de los espasmos y la hipsiarritmia al demostrar
un incremento simétrico de la actividad metabdli-
ca en el nucleo lenticulado y en el tallo cerebral.™+"”
Otros autores plantean que una descarga cortical
primaria podria estimular el tallo cerebral y provocar
la generalizacidn secundaria con la aparicidon de es-
pasmos e hipsiarritmia.®™

Otra hipotesis postulada es la existencia de ano-
malias del sistema inmunitario. Se ha observado in-
cremento en la frecuencia del antigeno HLADRW52 y
en el numero de células B activadas.3"

Se ha referido la participacion de la hormona libera-
dora de corticotropina en la fisiopatologia del sindro-
me de West. Esta hormona actua sobre la hipoéfisis y
favorece la liberacién de la hormona adrenocorticotro-
pa (ACTH). La ACTH vy los glucocorticoides suprimen
el metabolismo y la secrecién de la hormona liberado-
ra de la corticotropina por un mecanismo de retroali-
mentacion. Se ha sugerido que agresiones especificas
al nino durante un periodo critico del neurodesarrollo
provocan una sobreproduccidon de la hormona libera-
dora de corticotropina, y ocasionan hiperexitabilidad
neuronal y crisis. La ACTH exdgena y los glucocorticoi-
des suprimen la sintesis de la hormona liberadora de la
corticotropina, lo que puede explicar su efectividad en
el tratamiento de los espasmos epilépticos.

Los espasmos se caracterizan por la contraccién
brusca, generalmente bilateral y simétrica, de los
musculos del cuello, tronco y miembro. Se acompa-
fian de una breve pérdida de la conciencia. Existen
tres tipos principales de espasmos: en flexiéon, exten-
sion y mixtos. Los espasmos en flexion predominan;
sin embargo, algunos autores han sefalado que los
mixtos son los mas frecuentes, mientras los de exten-
siéon son de menor frecuencia.

Los espasmos en flexidn se caracterizan por la
flexion brusca, simultanea del cuello y tronco con

flexion simétrica bilateral, abduccién o aduccién
de los miembros superiores y flexion-aduccién de
los miembros inferiores. Cuando sélo participan los
musculos flexores del cuello, el espasmo puede ma-
nifestarse como un movimiento de cabeceo. Cuando
participan los musculos de la cintura escapular, se
manifiesta como un movimiento parecido a un enco-
gimiento de hombros.?5

El patron electroencefalografico se caracteriza
por puntas y ondas lentas de gran amplitud, desor-
denadas, que varian de un momento a otro, tanto en
duracién como en localizacién.”®

Estudios del metabolismo cerebral mediante tomo-
grafia por emisidon de positréon (PET) apoyan la partici-
pacién de estructuras subcorticales en el origen de los
espasmos Y la hipsiarritmia al demostrar un incremento
simétrico de la actividad metabdlica en el nucleo lenti-
culado y en el tallo cerebral.?®

El prondstico global del sindrome de West es gra-
ve. El retardo mental ocurre en el 90% de los casos y
con frecuencia se asocia con déficit motor, trastornos
de conducta y rasgos autisticos.? La mortalidad es del
5%. De 55 a 60% de los nifios con sindrome de West
desarrollan posteriormente otros tipos de epilepsia,
como el sindrome de Lennox-Gastaut y epilepsias con
crisis parciales complejas.

Un factor importante que contribuye a emitir el
prondstico es si el paciente inicialmente se clasifica
como criptogénico, idiopatico o sintomatico. El pro-
nostico es mejor en los casos idiopaticos y criptogé-
nicos. El prondstico del sindrome de West idiopatico
es favorable con desaparicion de las crisis y un desa-
rrollo psicomotor normal.

En los casos criptogénicos, la demora en el inicio
del tratamiento puede asociarse con un peor pronds-
tico desde el punto de vista cognitivo.?3"

El prondstico es peor en los nifios con sindrome
de West sintomatico. Se ha descrito que pacientes en
los cuales se evidencié disminuciéon del metabolismo
de la glucosa en ambas regiones temporales median-
te tomografia por emisién de positrones (PET) pre-
sentaron un prondstico desfavorable a largo plazo y
la mayoria manifestaron signos autisticos. Se ha se-
falado también que zonas de hipoperfusiéon multifo-
cal evidenciadas mediante la tomografia computada
por emision de fotdn unico (SPECT) en pacientes con
sindrome de West sintomatico, pueden indicar un
prondstico desfavorable.’™

También se ha planteado que el prondstico neuro-
légico de los nifios con sindrome de West y sindrome
de Down parece ser mejor que el de los nifios con
sindrome de West en la poblacién general.

Cuando se diagnostica y se trata a edad temprana
este tipo de convulsiones, los pacientes muestran un
mejor prondstico para su resolucién.?®

El tratamiento del sindrome de West se basara en el
uso de medicamentos antiepilépticos, que se tomaran
por tiempo indefinido, ademas de que se recomienda
que el bebé reciba estimulacién temprana y terapia de



10 Morén GGC y cols. Frecuencia y antecedentes asociados con el sindrome de West

rehabilitacion de acuerdo con su edad. Cabe seialar
que los nifnos siempre quedan con alguna secuela, pero
se sabe que hay pequeiios con deficiencia del lengua-
je, para caminar o de aprendizaje que han recuperado
buena parte de sus funciones.>*®

El objetivo del estudio fue determinar la frecuen-
cia con que se presenta el sindrome de West en el
Hospital para el Niflo del IMIEM y determinar cuales
son los antecedentes mas frecuentes.

MATERIAL Y METODOS

Estudio descriptivo, observacional y transversal. Se
revisaron los expedientes de los pacientes diagnos-
ticados con sindrome de West entre el primero de
enero de 2008 y el 31 de diciembre de 2010 en el
Servicio de Neurologia del Hospital para el Nifio del
IMIEM. Se obtuvieron los datos de antecedentes peri-
natales, antecedentes sociodemograficos, exdmenes
de gabinete TAC y EEG, y tratamiento. Posteriormen-
te se graficaron los resultados. Se utilizé el paquete
de estadistica SPSS 17, utilizando medidas de ten-
dencia central.

Cuadro Il. Antecedentes prenatales, perinatales y neonatales
presentes en los 17 pacientes con sindrome de West.

% de los

Antecedente Numero 17 pacientes
Control prenatal 14 82
Infeccién urinaria maternal 5 29
en embarazo

Cervicovaginitis 2 1
Amenaza de aborto 3 17
Amenaza de parto prematuro 5 29
Preclamsia 14 82
Embarazo pretérmino 1 6
Embarazo de término 15 88
Embarazo postérmino 1 6
Asfixia perinatal 5 29
Hiperbilirrubinemia 5 29
Sepsis neonatal 2 1
Esclerosis tuberosa 2 1
Crisis convulsivas 2 1

RESULTADOS

Durante el periodo de estudio encontramos 17 pa-
cientes que cumplian los signos y sintomas del sin-
drome de West. Correspondieron al género masculi-
no 11 (64.7%) y seis (35.2%) al femenino.

Dentro de los antecedentes prenatales, 14 de ellos
(82%) tuvieron control prenatal, 14 (82%) presenta-
ron preeclampsia materna, infeccién urinaria en cinco
(29%), cervicovaginitis en dos (11%), amenaza de abor-
to en tres (17%) y amenaza de parto pretérmino en cin-
co (29%) (Cuadro II).

Encontramos que de los 17 pacientes, uno nacié
de un embarazo de pretérmino (6%), 15 de término
(88%) y uno postérmino (6%) (Cuadro I/).

Las patologias neonatales que se encontraron con
mayor frecuencia fueron cinco pacientes con ante-
cedentes de asfixia perinatal (29%), cinco con hiper-
bilirrubinemia (29%), dos con sepsis (11%), dos con
esclerosis tuberosa (11%) y dos con crisis convulsivas
(M%) (Cuadro II).

La edad del diagndstico del sindrome de West
fue: en recién nacidos a los cuatro meses, cinco pa-
cientes (29.4%), de los cinco a los ocho meses, sie-
te pacientes (41.1%), de los nueve a los 12 meses,
dos pacientes (11.7%), de los 13 a los 16 meses, dos
(11.7%), y de los 17 a los 24 meses, uno (5.8%) (Cua-
dro 1l1).

De los 17 pacientes encontramos que el 100% cur-
sa con sindrome de West sintomatico. Se encontra-
ron a 16 pacientes con encefalopatia fija (94.1%).

Cuadro lll. Edad en que se hizo el diagndstico
de sindrome de West en los pacientes.

Numero de casos %
RN a 4 meses 5 29
5 a 8 meses 7 41
9 a 12 meses 2 12
13 a 16 meses 2 12
17 a 24 meses 1 6

No especificado

Brote de onda supresién
Polipunta onda lenta
Actividad interhemisférica

Asimetria interhemisférica :-

Hipsiarritmia

|

Figura 1. Patrén electroencefalo-
grafico encontrado en los 17 pa-

6 8 cientes con sindrome de West.



Arch Inv Mat Inf 2012;1V(1):7-12
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Adelgazamiento del cuerpo calloso
Sangrado antiguo
Esquizencefalia de labio abierto
Nédulos subependimarios
Disgenesia cerebral

Quiste paraencefalico

Figura 2. Hallazgos tomograficos

ﬁ reportados en los pacientes con

Higroma
Atrofia : : :
(0] 1 2 3
sindrome de West.
Tratamiento %
Acido valproico 13 76.4
Vigabatrina 8 47.0
Rivotril 3 17.6
Clonazepam 2 1.7
Topiramato 3 17.6

En el electroencefalograma se encontraron sie-
te pacientes con hipsiarritmia (41.1%), uno con asi-
metria interhemisférica (5.8%), dos con actividad
multifocal (11.7%) y dos con polipunta onda lenta
(11.7%) (Figura 1).

Los hallazgos tomograficos reportaron ocho pa-
cientes con atrofia cértico-subcortical (47%), un pa-
ciente con higroma (5.8%), dos pacientes con quiste
parancefdlico (11.7%), dos con disgenesia cerebral
(11.7%), uno con ndédulos subependimarios (5.8%),
uno con esquizencefalia del labio abierto (5.8%), uno
con sangrado antiguo (5.8%) y uno con adelgaza-
miento de cuerpo calloso (5.8%) (Figura 2).

El tratamiento empleado fue: 13 pacientes con
acido valproico, ocho con vigabatrina, tres con ri-
votril, dos con clonazepam y tres con topiromato
(Cuadro 1V).

ANALISIS

El sindrome de West se caracteriza por la asociacién
de espasmos en salvas, tradicionalmente conocidos
como espasmos del lactante, electroencefalograma
intercritico de hipsiarritmias y detencién o retraso
del desarrollo psicomotor, aunque de estos elemen-
tos alguno puede estar ausente.?™"”

Su edad de presentacidn se encuentra entre los
tres y los 12 meses, con un pico a los cinco meses.

La incidencia de este sindrome es de uno por
cada 4,000 a 6,000 nacidos vivos. Predomina en el
sexo masculino en un 60%. La incidencia familiar es
baja si se excluyen los subgrupos con caracteristicas

5 6 7 g sindrome de West.

genéricas dominantes como la esclerosis tuberosa.
Los antecedentes familiares de otras epilepsias
también son poco frecuentes.>®

La etiologia sintomatica es la causa mas comun-
mente detectada. Las alteraciones prenatales, peri-
natales y postnatales son las responsables.®™

De los pacientes estudiados, encontramos que el
29.1% presenté como antecedente la asfixia perinatal
y otro 29.1% hiperbilirrubinemia. Otras alteraciones
encontradas fueron: sepsis neonatal, esclerosis tube-
rosay crisis convulsivas presentes en la etapa neona-
tal, representando el 11.7% cada una.

Las facultades mentales y capacidad de movimiento
suelen afectarse de forma notable, al grado de que mu-
chos de estos chicos evolucionan nula o lentamente.*

En nuestro estudio corroboramos la importan-
cia del dafno neuroldgico en los pacientes ya que el
94.1% presenta encefalopatia fija.

El patron electroencefalografico se caracteriza
por puntas y ondas lentas de gran amplitud, desor-
denadas, que varian de un momento a otro, tanto en
duracién como en localizacién.’®"®

En nuestro estudio se encontré que el 41.1%
presentan en el electroencefalograma un patrén
de hipsiarritmia, 5.8% asimetria interhemisférica,
11.7% actividad multifactorial, 11.7% polipunta onda
lenta, 11.7% brote de onda supresién, y el 17.6% tiene
actividad eléctrica no especifica.

En nuestro estudio se corrobora que cuando se
diagnostica y se trata a edad mas temprana este tipo
de convulsiones muestra un mejor prondstico para su
resolucién.?®

CONCLUSIONES

El conocimiento de las manifestaciones clinicas del
sindrome de West permite realizar de forma mas
temprana el diagndstico e iniciar el tratamiento me-
jorando el prondstico del paciente.

Se encontraron los principales antecedentes aso-
ciados al sindrome de West, siendo los principales:
asfixia perinatal, sepsis neonatal, hiperbilirrubinemia
multifactorial, esclerosis tuberosa y crisis convulsivas
neonatales.

Conociendo los antecedentes asociados, el mé-
dico general y el pediatra, haciendo una adecuada
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historia clinica y exploracién fisica podran referir al
neurdlogo de forma temprana al paciente para su
diagnodstico y tratamiento temprano.

Iniciando el tratamiento en forma temprana, mejo-
raremos la calidad de vida tanto del paciente como
la de su familia.

La hormona adrenocorticotréopica (ACTH) es es-
tandar de tratamiento actualmente, la cual no se en-
cuentra disponible en nuestro pais. El tratamiento
mas utilizado en nuestro hospital es la asociacién de
acido valproico con vigabatrina, teniendo una ade-
cuada respuesta, disminuyendo el nimero y la fre-
cuencia de crisis convulsivas.
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