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INTRODUCCION.

Bl presente trabejo, es la realizacidn de un estudio, en el
adl se resunmen los datos mds importantes y recientes en re-
lacibn a la entidad de espasmos infantiles con hipsarritaic
denominado *Sfndrome de Nest™.

La motiva cién fundamental gue nos dio la pauta para elegir
el tema a desarrollaer, fue la esamsa y en algunos casos, la
eusencta de informacién en textos e incluso en libros de la
especlalidad en donde el tema le es concerniente.

Se des conoce la frecuencia eristente en nuestro medto, pero
el ocupar el cuarto lugar dentro de las enfermedades neuro-
degenerctivas en los Estodos Unidos de Norte América, nos -
hace estar alertas, para establecer el diagnéstico preciso y
sobretodo, iniciar el tratamiento lo mds pronto posidle, ya
que en ésta entided diocho tratamiento se ha lIlegado a consgi-

derar en la actuslidad como unra urgencic mddica.

SITYONINTIA.

Sfndrome de Nest; Espasmos infantiles con hkipsarritmie; Bnce
Jalopatfe mioclénica infantil con hipsarritria; Tic de SGe=
laam; Eptilepsia mioclénioa ianfantil con hipsarritmia; Sirdro

me de espasmos infantiles.



MATERITAL Y METODOS.

Se consultarén dies y siete libros de texto de: Pedtatrfc né
di ca, neurologfa clfnica, enfermedades del sistema nervioso
central, terapedtica en las enfermedades neurolégicas y neu-
rologfa pedidtri aa.

Se duscardn las referencias bibliogrdficas en relacidn al te
ma, y que fueran del afio de I980 en adelante, se encontrardén
50; de ellas, se excluyerdn, las de poca relevancia tomando
en cuenta la antidad de pactentes estudiados, las que repie=
tieran conceptos de otras fi chag bibliogrdyicas 6 las que -
deftnitivamente Jue ilmposible consegulr,

Se manejarén 3I artf wlos bibliogrdrt s de diex nacionalida
des: I3 estadounidenses; 5§ japoneses; 3 finlandeses; 3 ita—-
ltanos; & alemanes; y uno de cada uno Frdncia, China, kézxicg
Israel e Inglaterra,

Se tomarén datos que estan ampliamente fundamentados Yy se
mencionan aquellos que aunque negativos sonr de importancia,-
es de hacer notar que la mayorfa de las referencias son relg
cionadas ¢ itratar de estudiar la etiologfa del sfndrome de -

Fest y a la terapedtica de oade uno de los autores.



ANTECEDENTLS HISTORICOS,

El 26 de Enero de I84I, unas 1f{neas enviadas al editor de la
revista Lancet fue publicada por el doctor Fest de Tunbrige
Inglaterra con el tftulo “Forma peculiar de convulsién infanp
til”, diche carta terminaba como sigue “Debido a que el dni-
co caso que he presenciado es el de mi hijo, estaréd agradeci
do‘a cualguier miembro de la profesién médica que pudiera -
darme nds informacidn sobre ésta nmateria”.

La solicitud del doctor Fest fue practicamente ignorada por
un siglo y hasta I950, algunos reportes relacionados a ésta
entidad aparecierédn, Dichos reportes se publicaron en Europa
el sf{ndrome empcxaba a ser referidc como “Seclaam-Kramfe” -
*Nick-Xranfe® 'Bilt:-xranfe' y el infortunado téraino fran-
ces de “Tic de Salaam”,

La tntroduccién de la electroencefalograrfa empieaa en JI950
y &sto 11leva a la irdividualizacibén de ésta forma altamente
peculiar de convulstones. En el mismo afio se publfcan estu-
dios por Lennor y Javis IS50; al afio sigulente Vdaquex y Tur
ner; y Kelavey I952, reportarén la funcién de la electroencg
Jalograffa en éste sindrome; como una actividad lenta sobre-
puesta por esplga:. En IPE2, Gastaut y Remond describierdn -
como un tipo electroclfnico los llamados espasmos miocléni-
cos "tipo A" los cuales lifieren del Petit mal niocléntco, =
llamado “tipo B”. Esta desaipcidn besada en el electroence-
Jalograma y los signos clfnicos, fue sostenida por Gastaut -

a travex de los aios.que siguicrdn a pesar de la terminolo-
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gla, que fre ambiada a "Enyermedad 8 sindrome de esposmos =
J1lerores con disrritnia mayor” en I953 en colaboracién con =
Giraud y en I958 con Bernard, la descripcidén de ésta entided
Jue refinade por Gesteut, que reconocio que los espasmos po~
dian ocurrir en erxtensibén y el EEG podia mostrar desincroni=-
xactdn asf como, también una descarga de espigas y ondas di=~
stncrdénicas. A1 mismo tiempo Gib y Gib 1952, opfrecierdn la -
misma descripcidén en su atlas de EEG, Desde I953 la EKG en =
estudios pedidiricos abundé y en I958 Sorel, des ubrio que -
Ia ACTH era tratamtento efectivo en éste sindrome, el cual =
es resistente a las drogas anticonvulsivas convencionales,
E1 noveno simposio de Marsella (I4 y I5 de Octubre de IS60),
orgdniﬁado por Gastaut; reunfa conjuntamente muchos neurdlo-
gos, electroenceyalografistas y pedidtres. A pesar de gue 6
comuni mciones completas y cercoe de I00 discusiones fuerén -
desarrollades en relactén el stndrome, el simposto de 2 dfas
no fue suficientemente capaz de cubrir todo el rango gque com
prende &sta matertia., Fue durante &ste simposto gque log si-
guientes tdrminos fuerdn propuestos: Epitlepsia aloclénica -
infantil cen hipsarritmtc 6 sfnirome de ¥est el cucl se ha =
utiltsade =ds comunmente.

Los participantes en éste simposio fuerén invitados a contri
duir & una investigacidn designade o completar el trabajo =
que se alcanss durante la reunién. Los procedimientos pudli=-
cadoa posteriormente por Gestaut y colaboradores, sfuerén ba=-
sados en los sigulentes datos;2I% casos estudlados de 37 di-

Jerentes grupos y de otros datos de la literatura mundicl.
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Sudse auente al simposio de Harsella, numerosos estudios;fue=-
rgn publi cados, considerando a &sta forma especial de encefa
1ébat{a eptl1éptica con dos metas particulares en mente, la =
etiologid y el tratamiento del sfndrome de Fest; basado en -
los datos y el prondstico de éste sindrome, pauta que se ha

venido siguiendo hasta nuestros dfas,

CLASIFPICACTION,
Eptlepsia: Es la condicién de convulsiones recurrentes debi=—
do a descargas neuronales parozisticas asoctadas con cambios
de conducta, mentalidad y actividad sensorial p/é lqtqra: ”;t%
Convulsiones simples; debidas a estf{mulos externos Como Sons
Jiebre, torxtnas 8 disturbios metabblicos no necesariamente —
implican epilepsiae.
La clastficacidn de las convulsiones eptlépticas estd basada
en una comdinacidn de los datos clfnicos y electroencefalo=—
grdficos, agrupa las convulsiones en 4 grandes grupos los =
cuales muestran l{neas adelante; y es la clasificactén inter
nactonael de las convulsiones epilépti cas actualmente.
CLASIFICACION INTERNACIONAL DE CONVULSIONBS EPILEPTICAS.
Te— CONVULSIONES PARCIALES (Convulsiones de inicio focal)
Convulsiones parctales elementales.
(Convulsiones focales motoras 8 sensoriales focales)

Convulsiones parciales complejas,

{Fre cuentemente enmarcadas por convulsiones psicomoto—-
ras :
Convulsiones parciales secundariamente generalizadas.
{Convulstones focales que posteriormente se¢ conitinua a —
convulstdn ténico~clénica generalirada)



II.~ CONVULSIONES GENERALIZADAS (Simétricas tnicio no focal)

Crisis de ausencia (Petit mal).

Bpilepsis miocléni m.

Espasmos infantiles.

Convulsiones ténicas & clénicas.

Convulsiones tonicoclénicas (Gran mal),

Convulsiones aquinéticas.
III.~-CONVULSIONES UNILATERALES.
IV.~ CONVULSIONES INCLASIFICADAS.
Por lo anteriormente seialado los espasmos infantiles quedan
clastficados como subgrupo de las convulsiones generalizadas
Un reclente reporte (I9) trata de enmarcar la enfermedad de
Fest dentro de ura nueva clasifi mcién de las enfermedades
neurodegenerativas, tomando como base para tal empresa los =~
Jundamentos anatémicos en cuanto a los sitios afectados por
las distintas patologfas, guedando los sigutentes grupos:
Polioenceralopatfas; Leucoencefalopatfas; Corencefalopat{as;
Espinocerebelopatfas; y Encefalopatfas difusas. subdividien-
do a 8stos grupos en : causa genética 8 no genédiica.
Encontrando clastficada a 1a enfermedad de Fest dentro de =
las Polioencefalopatfas; que son un grupo de enfermedades =
neurodegenerativas, las cuales muestran los efectos de dano
anatémico y manifestaciones clfni cas localizadas en 16 corte
2a cerebral, la mayorfa de las patologfas de &ste grupo son

de wusa no genética y en algunos casos llegan a clasificar—

se dentro del grupo de las Encefalopatfas difusas.



EPIDENIOLOGIL.

En nuestro medio no hay datos & reportes en relacidn a dste
punto, pero en la Iiterctura rundial no cambia el panorama,-
substancialmente las enfermedodes neurodegenerativas de la -
infancla y la niifexz, las cuales son nds de 600 desordenes =
que aungue muchos de ellos son raramente vistos, pueden 1in-
cluirse en sus categorfes y en forma global ecupen el 4% de
todas las admisionez a los servicios de neurologfa pedidiri-
oa (I9), dentro de éstas, encontramos la enfermedad de Test;
que ocupa el cuarto lugar, solamente superada por: La panen-
ceyalitis esclerosante subaguda, lipofusinocis neuronal ce-
rea y la esclerosts tuberosa con degeneracidn.

La incidenctia en cuanto e sexo en un reporte dado (28) es de
I.I9 a I atendo 1la predoninancic en el sero mas wlino,sunrane-
do el total de los wmsos observados en los tres reportes ads
numerosos de nuestras fichas estudiadas (22,1,18) el rango =
de pa dentes mas ulinos quedarfa de I.20 por cada I de los =
Jemeninos, lo cual es muy semejante al reporte encontrado en
la 1iteraoturas.

Solo una publicactdn se ercontro respecto a cfeccibn ern geme
los siendo 8stos monocigéticos y con stmultdnea aparicidén de

sus ateques (I0).



ETIOLOGTI A,

Aproximadamente entre 20 y 25% de todos los msos de la en-
Jermedad de Fest se lgnore le a«usa, a éste grupo se le deng
mina: Primaria, tdiopdtica & criptogénica; la cual ocurre
en niftos apercntemente sanos. La jorma sccundaria también -
llamada stntomdtica es la que aparece en pacientes con ence-
Jalopatfa preeristente y cuya incidencia es mdae ves mayor y
ésto ¢s debido al advenimiento de técnl ws nuevas y mds refi
nadas de investigacidn, de manera que éste grupo se ha esti-
mado que representa entre el 70 y el 80% de los casos (16).
Es grande la lista de factores causales de la enfermedad se-
cundaria, de manera prdctica se pueden englobar enm 3 grupos.
A.- Factores prenatales: incluyen sf{ndromes neurocuténeos, -
agenésia del cuerpo mlloso, fenilcetondria, hiperamonémia,=
quiste del septum pelucido, microcerdiis, dependencia de pi-
ridozxina, porencesrdlia, ganglioma unilateral hemisyérico(31)
papilomas de los plerxos corotdeos, aplasia & hipoplasia cerg
brcl, quistes cerebrules, htdrocqfdlta; anormalidades de la
lfnea media, sfndrome de melrormaciones multiples (22), leu—
codistrofic de células globoides, dentro de la etiologfa re
lacionada directamente a cromosomes, es de mencionar el sin—
drome de Down; aunque #ste factor es erxcepcional y alguna -
vex ha stdo descrito en la ocurrencla de sfndrome de Fest tf
pico subsecuente a lc acdninistracidn de S=hidroxitriptofano,

en pacientes con trisomia 21 {24},



La es clerostis tuberosa ierece espectal consideracidn ya que
se ha observado hastec en un 9% como une caeuss etiolégica den
tro de el factor prenatal y se ha llegado a proponer que el
sfndrome de West serfa una manifesta cién eptiléptica primartia
en el cuadro de esclerosis tuberosa.

Las infecciones son un jfactor frecuentemente encontrado, un—
gque se ha puesto nucha atencidn a Ia infeccibn por citomega=
lovirus. La extstencia de remanentes permanece bdaja en miu~
chas de las pruebdas.

Be— Factores perinatales: Fste grupo representa cuantitativg
mente un grupo muy importante, compromete alrededor de un =
45% en algunos reportes y los cuadros ads frecuentemente se~
fialados son: Trauma obstétrico, hemorragia tntracraneal, hi-
- poglicénia neonatal sintomdtica, ruptura prematura de membra
nas , (28) y en dste grupo la encefalopatfa hipdrica pering
tal es 1a mds fre cuente causa de espasmos infantiles (I9).

A pesar de que lo anterior es unc nocién actualmente acepta-
da puede ser especulado en el futuro de que la etiologfa pe-
rinatal puede tener una incidencia menor, asf{ como la etiolg
gfa antenatal puede in oementar dea cuerdo ¢ las nuevas t‘cn_i_
oss de estudio.

Co- Factores postrnatales: La enfermedad infecciosa estd apa-
rentemente como ®usa principal en éste grupo y las entidao-
des mds mencionadas son: encefalftis agude viral § bacteria-
na, septicémia, sfndrome de Reye, hemiplejfa aguds, hemorra-
gie intracreneal postnatal, asi mismo el compromiso putati-—
vo de la va aunacién permanece bajo, frecuentemente ge sospe=
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cha de vacunas contra le viruela, tosferina, tétanos,el fac-
tor etiolégico de la ve aunacibn estd aun sujeto e¢ mucho debg
te, a pesar de que hay reportes gue varian de una frecuencic
que va de II ¢ I6%, algunos autores proponen que la vacuna=-
ctén es simplemente un fenémeno coincidente que se debe a la
concordancia entre las edades en las cuales, la vacunacidn =
es habttual y que en el sfndronre de WNest lo misma edad mues
tra alta frecuencia de aparicién.
Es de hacer notar que todas las entidades anteriormente enun
ciadas en los tres grupos de jactores etioldgicos, tienen -
una comdn caracterf{stica que es la de deterioro en las jfun-
ciones neurolégicas.
Es de importancta fundamental, realizer una distincién etio-
18gica en primaria 8 secundaria, paera poder establecer un =~
Juieto terapedtico definitivo y asimtsmo establecer un pro-

néstico ya que g¢s radicalmente diferente en cada una ellas.
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CUADRO CLINICOS,

La edad de tnicio mds frecuentemente vista es; entre los 4 y
6 meses, siendo cl l{mite inferior, los primeros dfas de 1la
vida y el mayor se acepta en términos generales I8 meses.
Casl un 859 se presenta en menores de un afio.

Los datos clf{nicos cardinales gon: espasmos y retraso nen-
tal, que cuncdos a la hipsarritmia forman la trisde componen
te del sfndrome 8 enfermedad de West.

En los espasmos, el tipo de movimiento mayormente visto es -
en manos, cuello, tronco y cabeaa; lo que le llego a dar en
algun tiempo el nombre de crisis de Salaam 8 salutatorics, -
pero tanbién se he evidenciado aunque roramente, espasmos en
extensidn, algunaé veces se ha observado la presenclc de tem
" .blores y/8 opistétonos, los espasmos generalmente ocurren en
selvas que varfan en nimero y que en frecuencic se han llega
do a reportar hasta 25 crisis en un dfa, en las formas atfpi
ces se pueden observar espasmos aislados, hemiplejfa, espas=—
mos prolongados que recuerdan ung convulsién ténica, 8§ es=
pasmos de muy corta duracién en la forma de mioclénos masti-
vos bilaterales, en algunos casos uno de los componentes bd-
stcos de la trfada es la falta notable de espasmos § espe=
ctalmente de la hipsarritmiac y se denomine a &ste tipo de =
cuadro: forma parcial d e sfndrome de West.

En casos muy raros la hipsarritmia y el reireso mental es8=

tan ausentes sin embargo,los espasmos tiplcos son observados

Ir



Algunas veces las crisis van acompeiiadas de un grito 4 llien-
to 6 gorgorismo gque algunas veces es la dnice manifestacién
Jugar y de dificil percepcién para las madres u otros nlem—
bros de familia.

Ocaclonalmente el deterioro mental es conti{nuo y rapidamente

aparece la muerte.
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FISIOPATCLOGTIGA.

Los espasmos infantiles comienzan genceralmente en una gran
Jase de actividad en el desarrollo cerebral. Las técnicas =
neurépatol6gicas realizadas en nifios con espasmos infantiles
solo han mostrado cambios mfnimos en la fina estructura cerg
bral. El mecanismo principal que causae reitraso mental en los
nifios permanece desconocido.

Recientes tnvestigaciones neuropatolégicas, neuroqufmicas y
neuroradiol8gicas han he chado nueva lus. En el cerebro, in-
Jluencias graduales inhibitorias disminupyen y con ésto aumen
tan la conduccidn de las des margas epilaepibégenas sobre todo,
ésto se ha obsgservado a la edad de 5 a 6 meses, en la gque se
ha observado el pico mdrimo de fre atencia de espasmos,

A dicha edad el ceredbro es muy sensitivo en su actividad en
ésta etape del desarrollo, 1o organiaacién de los neuroblas—
tos y la mielinizacidn aparecen al mdrimo.

Despuds de haber cesado la migracién de los neurodlastos la
Jina arquitectura de las diferentes partes del cerebro,neurg
nas e tnterconecciones neuronales es construida. El1 desarro—
l1lo de las espinas dendrfttcas ( sttios de trasmisidén sindp~
tica )} tnictando en la semana 30 de la gestacibn van hasta ~
la edad de un aro, el mdrimo desarrollo de las dendritas es
a la alturg de los 6 meses de edad (Volpe IS6I).

La actividad mitdtica es asimismo bestante sensitiva, La cap
tidad total de DNA de las células cerebrales se duplica de =
los 6 meses al aio de edad (Dobing y Sean I973).
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Las células de oligodendréglie proliferan masivamente. Estas
células forman la mielina a travesz de los arones de las -
neuronas. La cantidad de colesterol y dcidos grasos insaturg
dos del cerebro aumenta totalmente a la edad de 2 aflos(Roseu
¥ Yamamoto I969; Dobing y Sand I973).

El proceso de mielintaactdn ocurre principailmente en secuen=
cla caudocranial, finalizando en el cerebro a la edad de 2 =
afios para, algunes veces, continuar en la adolescencla -
(Priede I575). Este desarrollo requiere de un gran Consumo =
de energfe, insupictente para la produccién de protefnas que
dando mayormente sensibJ; a la apartcidn de alteracfones -
(Baltia y Purpura I970), Dichas alteraciones som propuestas
en relacidn e cambios 8 defectos bdioquimicos, aungue muchos
de tales defectos son desconocidos 6 pobremente comprendidos
4lgunacs de tales condiciones, pueden causar la pergistencia
de infecciones virales & disturdbios en la interaccién entre
agente y huesped., Aungue la relevancia clintca de los mecas
nismos autoinmunes permanece obs wura, hay algunos puntos pre
sentes por ejemplo, anticuerpos monoganglidsidos en el suero
v en el 1{quido cefalorraqufdeo, la acetilcolina nicotinica
cerebral con anticuerpos receptores en el suero,

Altas dosis de gamaglobulina no tratada se uso en pequeiios =
con desordenes, Lafonte y Pedrache; describen el efecto de -
un tratamiento empfrico para la encefalopatfa eptléptica con
gamaglobdulina pla centariac. Daute y coladboradores encontrardén
que l1a inmunosupresién beneyiciaba grandemente a los peque—

#os con eptlepsis intratable (I4).
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En una de las referencias se informa sobre un per de gemelos
monocigéticos, la apaertcibn de los espasmos el mismo dfa con
solo unas horas de diferencia sin un aparente factor agresi=
vo exéerno, lo que sugiere como teorfa el de une clase de en
Sernedad de tipo programada (IO}, Ruchenloter en I974 usando
la técnica de Golgi-Coxr y un método microscépico espec{fico,
estableclo defectos en la cortical de las dendrftas, y dis-
mirucidn en ¢l ndmero de sus ramificactiones se cundarics, le—
vantamientos desde el perineuro, las ramtificaciones horizon—
teles y taengenclales eran reducidas en ndmero y temano. Lo =
estructurae fue mejor en un cerebro inmaduro necnatal.

Krtst I976 sugirid que esos grandes disturblos en la sindp-
togénests y en el desarrollo de los mecanismos de 108 Reuro-
trasmisores eran criticos para lec maduracidén de la corteaa.
En general estos mecanismos tienen unc tendencic a lestiones;
destructivas, cambios degenerativos y retraso en el desarro=
210 del cerebro de los infantes afectados (24).

A pesar de lo anteriormente mencionado, un reporte nds re—
clente (I6) seiiale que, progresos recles en relacidn a la fi
siopatologfa de la enfermedad no he sido reclixado desde ha=-

ce vparios aios.
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EXAUENES DE LABORATORIO Y GABINETE,
En términos generales los examenes de laboratorio como lo =
muestran una gran cantidad de reportes, son normeles, sobre=
todo en los estudtos que se realizan habituaimente en pacien
tes que son ingresados a dreas Rospltalarias para su gstu~
dio. Dichos ezamenes mfs conunmente practli cados son:s DBiome=
trfle hemdtica, elecirolltos séricos, examen general de oring
glicénmia, protefnas, culcio sérico, urea, Josfatasa alcaling
Josfatasa dcida y solo se alteran cuando kay una enfermedad
organtca de fondo asociada ¢ la enfermedad de Fest (por ejem
plo: alteractén de la f8rmula roja en un pactente anémico =
portador de espasmos infantiles).
Dependiendo de las circunstancias clfnl s se pueden solici-
tar otros estudios, por ejemplo: Test en orina y en suero pg
ra emtnodcidos y substanctas reductoras; para excluir enfer=
aededes metab8licas, electrocardtograma en busca de arr{tmiaq
citoqufmico y frotis; asi como cultivo de 1f{guido cefalorrd=
guideo en caso de>querer eliminar una tnfeccidn del sistema
nervioso central.
Test para toxoplasmosts, cltomegalovirus y rubdola; son tan-—
btén opctonales y solo se hacen con bases orientadoras dadas
por antecedentes 6 datos clinicos sugestivos de tales entida
des.
Los estudios de laboratorio ern conclustdn son reelizados pa~
ra: a) Clasificar el tipo de epilepsia; b) En un intento pa-
ra establecer la etiologfa de la crisis; ¢) Para confirmar -
el diagnéstico,

Is



Dentro de los estudiosrde1gd§iﬁéf§i¥i&7;ddidgfﬁffavdéicrdneo
en sl, es de valor casi ﬁulo; en el éétudto &g la enfermedad
de Fest.

La neumoencefalograffa y l1e angtograrfa cerebral (30) son de
ayuda para establecer la etiologfa en casos de espasmos in-
santiles secundarios 6 sintomdticos, pero éstas técnicas por
ser invasivas y dar semejantes resultados a los que muestra
la tomograyfa artial computarizada. Cada dfe son menés utili=
2ados. Dedbido a la alte precuencia de anormalidades cerebra~
les,en pacientes con enfermedad de Fest es obligado el estu~
dto tomogrdfico cerebral, (6)

La electroencefalograrfa es un estudto prdcttco y de gran -
uttilIidad ya que el traxo denominado (hipsarritmia) es un com
ponente fundamental para poder hablar de la enfermedad de -
fests La hlpsarritmia es la denominactén que se da @ un trag=
.20 electroencefalogrdfico yc que ern todas las dertivaciones =
se aprectan de manera irregular espigas agudas inter caladas
con ondas lentas de alto wvoltaje.

Estudlios recientes (26) del sueio, han evidenciado gque todos
los pacientes con espasmos tenfan significativamente dafiado
el ttempo de suefio total y disminuido el porcentaje del tiem
po de movimtentos rdpidos de los ojfos.

Un estudio Japones (I3) revelo gque el dcido homovanilico se
eleva en el 1f{quido cefalorragqufdeo de pacientes con espaa~
mos tnfantiles, el incremento de metadol{tos de la dopamina
estd intimemente relacionado con la incidencla de convul=

siones y es considerado cowno un sfenémneno secundario.
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DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

En realidad estaedblecer el diagnéstico de la enfermedad de =
Pest no es dificil cuando gse conoce dicho sf{ndrome, la edad
temprana de aparicidn, del cuadro tfpico de espasmos inyanti
les de predominio en extremidades superilores, ironco, cabeza
vy cuello, retraso en el desarrollo neuroldgico y un tra%o =
electroenéefalogrdjtco alterado denominado Aipsarritmia. Fac
tores asoctados pueden ser la causa ettoldgica de fondo en =
el sfndrome y 8stos pueden irse descubriendo conforme se va=
yan realirando itnvestigacliones especializadas, encaminadas a
eliminar desordenes gendticos, metab8licos, endbcrinos, dege
rativos, infecctosos p/6 neopldsicos, todo ésto basado, pri-
mero en una historta clfntca eficiente, realilxzando un inte-
rrogatorio minucioso y una exploractén sristica completa, ha—
ctendo énrasts en el eramen neurolégtco; valorando concordan
cta entre el desarrollo jsfsico y mental.

El1 diagnéstico diferencial se deberd hacer con entidades que
tamdbién muestren 8 se acompanen de espasmos infantiles como
son: E1 sf{ndrome de Lennox-Castaut; que se inicia en edades
semejaontesr a la de los Infantes afrectados por el sindrome de
West, solo que aguel se acompaiia de convulsiones motoras ge-—
nereimente de tipo téni aas, ausencias atfpicas y en el que -
el electroencefalograma muestra lapsos con traxo pequeio y -
difuso de esplgas agudas y complejos ondulantes de voltaje -
de I.5 a 8.5 Ha.

Algunos autores han sugerido el sindrome de dicardi como en-
tidaed independiente, aungue variante dcl sfndrome de i7est lo
I



ESFA- WESIS D DERE
SAUR DE AR BIBLIOTEL:

consideran otros, ésta entidad consiste en: espasmos aunque
.atf{picos no consistentemente presentes, desviaciones de la ~
cabez? v algunas veces acompaiados de movimientos oculares,-
es de hacer noter la alta tncidencta de anomalfag oculares —
encontradas en estudios oftalmolégicos que acompaian a ésta
entidad ( coloboma, mtcrortdlmia, ectopfa vascular, atroria

éptica y otro tipo de corioretinopatfas ).

Otras entidades con las gque hay gque realizar diferenciacida,
agon: La enfermedad de Sturge-Feber; en la que existen angio-
nas tanto faclales como cerebrales homolaterales; la enferme
dad de Bourneuville, la cual consiste en anglomas cutdneos -
Saclales dispuestos en alas de mariposa, deficlencia mental

progresiva y crisis convulsivas.
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PRATANIENTO.

£1 descubrimiento por Sorel-Bauloye en I958; de los efectos
de la ACTH ha trasyormado el aspecto evolutivo del s{ndrome
de Fest. Stn embergo, después del inicial peribddo de entu=—
siasmo fue encontrando que las recaidas y Iea no respuesta a
la ACTH frecuentemente ocurrierdn y que los resultados a lar
go plazo, hasta cterto punto fuerén decepctonantes (I6).
Diferentes terapefticas desde entonces han sido ensayadas, =
en I964 Jong; utiliazd nitrazepem con resultados positivos, =
en I967 Raemos Nurguiae; reporto hallazgos satlsfactorios en -
20 pactentes con sfndrome de Fest tratados con nitrazepam, =
Feria en I969; obtuvo control de espasmos y mejorfa electro=-
encefnlogrdflca,.con el mismo medtcauento(!?{, tambtén se ha
utiltsado altas dosts de gamaglod&lina con eparentes buenos
resultados(3I), con dcido vaelpréico se han reporitado hasta =
un 40% de buen control de lIas crisis e incluso se hace énfa-
sis en su factlidad de administracién, ye que puede ser ade
ministrado por via rectal con los mismos resultados(8), la =
sal sédica del dcido dipropilacético se reporta con algunos
buenos resultados, no asf en otros reportes con el mismo me~-
dicarento(I2), con prednisona los resultados de mejori{a re-
portados van hasta en un 25, (25) en Mérico; Gractela Olmos
trato 4 niffios con stfndrome de JYest, resistentes a todo tipo
de terapia usando ftebre alta (piretoterdpial) utilizando va-
cuna tf{fia y paratfyi aa rcportendo resultaedos satisfacto-

rios(I?). 4 pesar de lo menciorcdo la corticoterapia conti-

20



.nua siendo la pauta en el tratamiento de ésta entidad a pe=-
sar de los reportes de aparcnte atrofia cerebral en ﬁacten-
tes tratados con ACTH (24,15,2), lo que se ha elininado con
estudios tomogrdricos seriados, en donde a largo plazo se ab
serva que tales lesiones son transitorias y reversibles cuan
do se suspende el tratawriento(I0,15,9,2) se han utiliszado =
Sragmentos de ACTH sin datos significativos que reportar(2I)
son variados los esguemas que se proponen de ACTH en dosis =
pequeiias de I0 a 20 unidades a dosis altas de 80 a IS0 unidg
deg por dfe, con periddo de duracién también con variaciones
de 3 semancs hasta 9 meses(I0,I5,86,6,89,16,2I,30,28).

4 pesar de los efectos colaterales gue cyortunademente son
poco.-vtatos(irritabi2tdad, hirsutismo, dermat{tis seborréica
y cambios cushinotdes) los cuales desaparecen posteriormente
a la susperctdn de los corticosteroides (29), Se reporta con
trol y mejorfa clinica y electroencefalogrdfica hasta en un
75% de los casos (28), recientemente se ha introducido el =
uso de ACTH atntétice (tetracvxide basado de Zinc), también
&e ha uttlizado cortisona delta y derametaxona; pero han si=
do menos efe cttvas que la ACTH, Alcardl y colaboradores de~
mostrardén gue los corticosteroides no alcangan los niveles =
en 1f{quitdo cefalorraquldeo como se logra al administrar ACTH
En Francia y en otros palses europeos han adoptedo el trata-
mtento con hidrocortisona por los mejores resultados que han
obtenido ellos,

Dentro de 1as posibles acclones gue se la han atribuldo a la

ar



hormonoterapia en el tratamiento de los espasmos infantiles
se enuncian los siguientes: Aceleraciédn del crecimiento cere
bral;_inducctdn enzindtica; aumento en la formacidn de mieli
na; efectos sobre aminas bidgenas; hiperpolarizacién de 1las
células cerebrales; accibn mediade del sistema l{mbico, me—
diante envio de receptores en el cerebro y precursores en -
coniin, con envoltura.

A pesar de todo lo escrito en relacién a la corticoterdpia,—
incluso los que han obtenido buenos resultados con otro tipo
de medicacidn estdn de acuerdo que el tnicio pronto de trata
mierto con tal regimen es la pauta a segulr en paclentes e¢n
quienes se descubre, eépasmos infantiles y sobre todo cque-
1l0s que son de tipo primario 6 ¢criptogénico ya que actual-
mente es considerada tal situacibn como une urgencic médica

(29}, ~
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PRONOSTICO.

Ks el dominio general gue el prondstico de paclientes con en=
Jermedad de Fest es malo, siendo dsto mds marcado en el gru-
po de pacientes con enjfermedad de tipo secundario & sintond-
tico. En la serie de factores gque se asocian con el buen pro
néstico estdn: la etiologfa idiopdtica, desarrollo psicomo-
tor normal, no wmbitar a otro tipo de crisis convulsives, -~
corto tratamiento usado, y buena respuesta a la ACTH; as{ co

mo corta duracién de los espasmos.

EPITLOCGDO.

Diversas interrogaentes quedan respecto a la enfermedad dea =
Fest, la nueva técnica de tomogreffa axial computarizada es~
td enceminade ¢ buscar las anormalidades de la estructura y
los efectos de la ACTH en el cerebro. Nuevas técnicas radio-
légicas en la medictén de rlujo cerebral, incluidos trazos -
netabblicos y el uso de emisiones radiolsotéplicas, van a ve-
nir @ ayudar en el futuro.

Huchas acclones blogufmicas de ACTH son ahora conocildas, Yy -
el intenso trabajo existente para precursores de ACTH, egen-
tes endogenos y glucocorticoides con sus sitios receptores,-
nuevas técnicas neuropatolégicas tienen que yecilitar el exg
men de la estructura cerebral de los peguefios con enfermedad
de West, en los casos idiopdticos continuard la intense bus-
queda, ésto requiere de elucidar y fundamentar los posibles

mecanismos de que es 1o que pasa en éste sindrome.
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