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RESUMEN

Se realiza una revision de las caracteristicas electroencefalograficas de los
espasmos infantiles, espasmos epilépticos o sindrome de West, y otras entidades
relacionadas con este. Se enfatiza en los patrones mas frecuentes,
fundamentalmente en los 2 tipos de hipsarritmia: clasica y periédica o
fragmentada, observados en el sindrome anteriormente mencionado. Se comenta
en relacion con el trazado de suppression-burst o paroxismos-supresion, y su
correlacion con los sindromes de Ohtahara, y Aicardi y Goutiéeres, descritos
respectivamente en 1976 y 1978. Se aclara que estos 2 patrones no son exclusivos
de estos sindromes, y pueden ser observados en otras entidades en el neonato,
como la encefalopatia andxica isquémica, la meningitis neonatal bacteriana y
trastornos metabdlicos, entre otros.

Palabras clave: sindrome de West, espasmos infantiles, espasmos epilépticos,
hipsarritmia.

ABSTRACT

A review was made on the encephalographic characteristics of infantile spasms,
epileptic spasms, or West syndrome, and other related entities. Emphasis was
made on the most frequent patterns, mainly the two types of hypsarrhythmia,
classical and periodic, and fragmented, which are observed in this syndrome.
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Likewise, comments were made on the suppression-burst or burst-suppression
tracing and its correlation with Ohtahara, and Aicardi and Goutiéres syndromes that
were described in 1976 and 1978, respectively. It was clarified that these two
patterns are not exclusive of these syndromes and may be also observed in other
illnesses affecting the neonates such as anoxic-ischemic encephalopathy, neonatal
bacterial meningitis and metabolic disorders, among others.

Keywords: West syndrome, infantile spasms, epileptic spasms, hypsarrhythmia.

INTRODUCCION

Los espasmos infantiles constituyen un grupo de crisis de naturaleza epiléptica que
se caracterizan por una contraccion brusca —mas frecuente bilateral y simétrica—
de los musculos del cuello, tronco y miembros. Se acompafian de una breve
afectacion de la conciencia. Pueden ser en flexion, extensién o mixtos. Usualmente
se presentan en series, grupos o salvas. A veces ocurren espasmos aislados. Las
series 0 salvas se manifiestan varias veces al dia, y son caracteristicas al despertar
o0 antes de dormir. Son raros durante el suefio. Es posible observar manifestaciones
autondémicas asociadas a la crisis: rubicundez, dilatacion pupilar y sudacion.
Numerosos nifios muestran retardo del neurodesarrollo, aunque en algunos
pacientes no de detecta previo al comienzo de las crisis. La etapa de comienzo, en
la mayoria, ocurre entre los 3 y 6 meses de edad, y un segundo pico entre los 6 y
8 meses. Es menos frecuente la aparicion de las crisis después del afio de edad. Los
espasmos se acompafian a veces de risa y una expresion de susto. Pueden ser
precedidos o acompafiados por crisis focales, aténicas o ténicas.

La triada de espasmos infantiles, retardo del neurodesarrollo y el patrén
electroencefalografico de hipsarritmia es conocida como sindrome de West.*

El objetivo de este trabajo es realizar una revision de las principales caracteristicas
electroencefalograficas del sindrome de West y otras entidades relacionadas con
este.

DESARROLLO

El patron electroencefalografico (EEG) de hipsarritmia es el mas comidn observado
en las crisis epilépticas, conocidas como espasmos infantiles, espasmos epilépticos
o sindrome de West. Fue descrito por Gibbs y Gibbs en 19522 en un nifio despierto.
Se caracteriza por un aspecto desorganizado, caético, casi continuo. Se observan
ritmos lentos polimorfos de puntas, y punta-onda lenta de gran amplitud. En
ocasiones, los grafoelementos son bilaterales y sincronicos; y otras veces, se
localizan en diferentes focos. Las puntas varian de un momento a otro en duraciéon
y localizacidon. En ocasiones parecen ser focales, y pocos segundos después
provienen de otro o de multiples focos. Existe una correlacién escasa entre areas
homologas de ambos hemisferios.
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El patrén referido con anterioridad se denomina hipsarritmia clasica o tipica, y es
caracteristico en vigilia (Fig. 1).

FrrT
(40 %1#‘

Sy

Fig. 1. Electroencefalograma (EEG) de vigilia interictal de una lactante de 5 meses.
Se constata trazado desorganizado de base. Presencia de ondas, descargas de
punta-onda y polipunta-onda generalizadas continuas de gran amplitud.
Hipsarritmia clasica o tipica. Velocidad 15 mm= 1 segundo, amplitud: 5 mm= 50 pv.

La edad de comienzo de presentacion del trazado de hipsarritmia es similar al de
los espasmos infantiles. Se observa desde el periodo neonatal hasta los 2 o 3 afios

de edad, aunque esto puede ser variable.?

El EEG, fundamentalmente durante la etapa 2 de suefio lento, muestra un aumento
de las puntas y polipuntas, y una tendencia a la sincronizacién, con una
fragmentacion de la hipsarritmia observada en la vigilia. Este patrén se denomina
hipsarritmia periddica o fragmentada* (Fig. 2). Es posible observarlo en el suefio
lento, aunque no esté presente la hipsarritmia tipica o clasica durante la vigilia.
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Fig. 2. Electroencefalograma {(EEG) interictal de suefic en etapa 2 correspondiente
a la paciente de la figura 1. Durante &l suefio lento se fragmenta la hipsarritmia.
Velocidad: 15 mm= 1 segundo, amplitud: 5 mm= 50 pv.

El trazado de hipsarritmia puede preceder la aparicién de los espasmos infantiles o
epilépticos, o puede observarse posteriormente. A juicio de los autores de este
trabajo, a través de los afios, en la literatura médica mundial han existido
ambigiedades en relaciéon con la interpretacion de la definicion de este patréon EEG,
incluidas sus 2 formas: tipica, y periddica o fragmentada.

En el servicio de Neuropediatria del Hospital “William Soler”, desde hace afios, en
estos pacientes, se obtiene un registro de vigilia y ademas de suefio espontaneo,
para poder observar en todos los niflos especificamente la etapa 2 del suefio lento,
y constatar el patréon de hipsarritmia periédica o fragmentada.

En 1956 Lesse, Hoeffer y Austin® describieron en 11 pacientes con encefalopatias
de diferentes etiologias, un patrén EEG que denominaron oleadas periédicas
sincronicas de ondas lentas y descargas de punta-onda de gran amplitud,
alternando con periodos de supresion de la actividad eléctrica cerebral entre los
intervalos de las descargas. En 1960, Harris y Tizard® denominaron trazado
paroxistico a un patron EEG similar al referido anteriormente.

En 1970 Rose y Lombroso’ se refirieron a un trazado EEG con las caracteristicas de
oleadas generalizadas de descargas polimorfas, que alternaban con periodos de
supresion de la actividad eléctrica entre estas, y lo denominaron pre-hipsarritmia,
debido a que este patron, en ocasiones, precede al de hipsarritmia fragmentada o
periddica.
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En la década del 70 Dreyfus-Brisac,® en el Hospital de Maternidad Port Royal, de
Paris, comenzo a utilizar la terminologia de trazado paroxistico, referida con
anterioridad por Harris y Tizard,® y lo asoci6 a las entidades neonatales siguientes:
encefalopatia anéxica isquémica, meningitis bacteriana, trastornos metabdlicos
como la hiperglicinemia no cetdsica, la acidemia metilmaldnica y la acidemia
propidnica, entre otros.

Este patréon EEG habia sido observado por Pozo® desde el afio 1971 en diferentes
trastornos en el neonato: meningitis bacteriana, encefalopatia hipoxica-isquémica y
espasmos infantiles o epilépticos en lactantes en edades tempranas. Estos
pacientes se clasificaban como sindrome de West precoz. El patron denominado
paroxistico fue descrito como suppression-burst en 1977 por Werner.*°

Posteriormente, Ohtahara y otros, en Japén,*! describieron en 1976 la encefalopatia
epiléptica infantil temprana. Le confirieron valor diagnéstico al denominado trazado
de EEG de paroxismos-supresion, por lo que también se conoce como sindrome de
Ohtahara.

Las crisis principales referidas consisten en espasmos tdnicos que ocurren en series
o salvas, o en forma esporadica. Se observan en vigilia o durante el suefio.
También pueden constatarse crisis parciales motoras erraticas, crisis motoras
unilaterales y en bascula.

En 1978 Aicardi y Goutiéres,*? en Francia, describieron lo que denominaron
encefalopatia mioclénica precoz. Los autores también le otorgaron valor diagndstico
al patron EEG referido anteriormente. De acuerdo con estos autores,'? se
caracteriza por mioclonias fragmentarias, y se acompafan de crisis parciales
motoras, espasmos ténicos y otras crisis.

Los autores de este trabajo opinan que los sindromes descritos por Ohtahara y
otros,** Aicardi y Goutiéres'? y el sindrome de West, constituyen una Unica entidad
nosolégica, que tiene diferentes formas de expresion clinica y EEG en funcién de la
maduracién cerebral.

Es posible que algunos casos descritos por Ohtahara y otros,!! y posteriormente por
Aicardi y Goutiéres,'? correspondan a espasmos infantiles (sindrome de West), que
se manifiesten en el neonato de forma precoz. Se hace la pregunta de qué
diferencia existe entre los espasmos ténicos, incluso, agrupados en series o salvas
referidos en ambos sindromes, y los clasicos espasmos infantiles, epilépticos o
sindrome de West.

Se han descrito trazados considerados como hipsarritmia atipica o modificada
(Hrachovy y otros),* aunque esta terminologia ha sido polémica a través de los
anos:

- Patron de paroxismos-supresion (Fig. 3). Esta variante de hipsarritmia, como se
expuso con anterioridad, puede observarse en otras entidades clinicas del neonato.

- Hipsarritmia asimétrica, e incluso, unilateral.

- Asociacion de la hipsarritmia con un foco de descargas fundamentalmente
temporales.

- Conservacion parcial de la actividad de base con uno o varios focos individuales, y
de oleadas de puntas-ondas lentas generalizadas.
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- Existe una variante de hipsarritmia denominada lenta, que se caracteriza por un
predominio de esa actividad con pocas puntas.

- La variante rapida se caracteriza por el predominio de esta frecuencia con pocas
puntas.
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Fig. 3. Electroencefalograma (EEG) de suefio interictal de un lactante de 2 meses.
Trazado con el aspecto del patrén denominado paroxismo-supresidn. Se observan
descargas de polipunta-onda y punta-onda, separadas por periodos con supresion
de la amplitud de la actividad eléctrica cerebral. Velocidad: 15 mm= 1 segundo,
amplitud: & mm= 50 pv.

Recientemente, han aparecido nuevas referencias en la literatura médica
internacional en relacion con el trazado de paroxismos-supresion que a
continuacién se comentan:

- En neonatos cuyos periodos de supresion entre las descargas, son muy
prolongados. Estos se asociaron a dafio severo de la sustancia blanca cerebral.'?

- En recién nacidos con el diagndstico de asfixia perinatal el trazado de paroxismos-
supresion constituyé un marcador de dafio cerebral reciente.**

- Se confirmdé*® que este patréon de paroxismos-supresion se asocia a pobre
prondstico.

- Se report6'® mal prondstico en un grupo de pacientes con el diagndstico de coma
posanoxico, en los que el EEG se caracterizaba por el patron de paroxismos-
supresion.
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- Se sugirié en un recién nacido con la presencia del trazado de paroxismos-
supresion, y que tuvo una respuesta favorable a la vigabatrina, que podria tratarse
de un sindrome de West de comienzo precoz,” como se habia comentado con
anterioridad.

Hasta ahora se han expuesto patrones interictales (fuera de las crisis), aunque
también se ofrecen las caracteristicas EEG de los espasmos infantiles o epilépticos
en el momento de las crisis.

En relacion con los patrones ictales del EEG, en los espasmos epilépticos no se ha
insistido tanto en la literatura médica mundial como en los interictales. No
obstante, se han referido diversos tipos de actividades ictales®'8-20 que se exponen
a continuacion: la mas frecuente constatada la constituye la presencia de ondas
lentas generalizadas de elevada amplitud, sobreimpuestas por una actividad rapida
de bajo voltaje. Puede ser seguida por una disminucién o decremento difuso del
voltaje (Fig. 4), ritmos rapidos generalizados, complejos generalizados de puntas
lentas y punta-onda lenta.
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Fig. 4. Electroencefalograma (EEG) de vigilia ictal, registrade durante una crisis de
espasmos epilépticos en flexion, en un lactante de 6 meses. La flecha indica la
presencia de ondas lentas en todas las derivaciones, ascciadas a ritmos rapidos
generalizados seguidos por una disminucidn generalizada de la amplitud. Velocidad:
15 mm= 1 segundec, amplitud: 5 mm= 50 pv.
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CONSIDERACIONES FINALES

En los espasmos infantiles, epilépticos o sindrome de West, existe un patron EEG
interictal denominado hipsarritmia, que es el mas frecuente en sus 2 modalidades:
tipica (durante la vigilia), y la fragmentada (durante el suefio lento), y se ha
considerado caracteristico a través de los afios, a pesar que este término tiene
algunas ambiglUedades en su definicion. El patron ictal mas caracteristico en esta
entidad, es la presencia de ondas lentas de gran amplitud, sobreimpuestas por una
actividad rapida de escasa amplitud.

Sin embargo, el patrén de paroxismos-supresion, que se ha definido como criterio
diagndstico especifico en la encefalopatia epiléptica infantil temprana (sindrome de
Ohtahara) y la encefalopatia mioclénica neonatal de Aicardi y Goutiéeres, puede
observarse en otras entidades que no necesariamente corresponden a esos

2 sindromes epilépticos mencionados previamente. La fisiopatologia de este patron
EEG no esta completamente dilucidada.

Se recomienda seguir revisando las definiciones de los diferentes patrones EEG
referidos en este trabajo, con el objetivo de unificar criterios, y evitar errores y
ambigledades en su interpretacion. Es evidente que esto contribuira, sin lugar a
dudas, a lograr un diagnéstico mas confiable de estas entidades.
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