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INTRODUCCIOH. 

El presente trabajo, es la realtaact6n de un estudto, en el 

aidl se resumen los datos mds tmportantes y rectentes en re­

lact6n a la enttdad de espasmos tn/anttles con htpsarrttata 

denoatnado •s(ndroae de Fest•. 

La aottuact6n fundamental que nos dto la pauta para elegtr 

el te•a a desarrollar, fue la escasa y en algunos casos, la 

ausencta de tnforaacl.6n en teztos e tncluso en ltbroa de la 

espectaltdad en donde el te•a le es concerntente; 

Se desconoce la /recuencta eztstente en nuestro aedto, pero 

el ocupar el cuarto lugar dentro de las enfer•edades neuro­

degenerattPas en los Estados Untdos de Norte Jmlrtca, nos 

hace estar alertas, para establecer el dtagn6sttco prectao y 

sobretodo, tntctar el tratamtento lo mds pronto postble, ya 

que en lata enttdad dtd&o trataatento se ha llegado a conat­

derar en la actualtdad coao una urgencta aldtca. 

SIIONINIA. 

S{ndrome de West: Espaaaos tnfanttlea con htpsarrttata; Ene~ 

/alopat{a mtocl6ntca tnfanttl con htpsarrttmta; Ttc de Sa­

laa•: Eptlepsta mtocl6ntc:a tnfanttl con htpsarrttata; S{ndrg 

me de espasaos tn/anttles. 
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HATERIAL I NETODOS. 

Se consultar6n dte• y stete ltbros de texto de: Pedtatr!a m! 
dt oa, neurolog(a el !ntca, enfer111.edades del ststema nervtoso 

central, terape~ttca en las enfermedades neurol6gtcas y neu­

rolog!a pedttftrt a:z. 

Se buscar6n las referenctas btbltogr4ftcas en relact6n al t! 

ma, y que fueran del año de I980 en adelante, se encontrar6n 

50; de ellas, se e.:rcluyer6n, las de pooa. relevancta to111.ando 

en cuenta la canttdad de pactentes estudtados, las que rept­

tieran conceptos de otras ft di.as btbltogr4ft cae 6 lae que -

deftntttva111.ente fue tmpostble consegutr, 

Se aaneJar6n 31 art! culos b tbltogr4ft coa de dte• na ctonaltd!! 

des: I3 eetadountdenses; S Japoneses; 3 ftnlandeses; 3 tta­

l tanos; 8 alemanes; y uno de cada uno Frdncta, Chtna, Nl.:rtcG 

Iarael e Inglaterra. 

Se toaar6n datos que estan amplta111.ente funda111.entados y ae 

aenctonan aquellos que aunque negattvos son de taportancta,­

es de hacer notar que la mayor(a de las referenctas son relg 

ctonadas a tratar de eetudtar la ettologta del stndro111.e de -

West 11 a la terape4tt en de cada uno de los autores. 
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ANTECEDENTES HISTO/IICOS, 

El 26 de Enero de 1841. unas l{neas envtadas al edttor de la 

revts.ta Lancet fue publ tcada por el doctor 1est de Tunbrtge 

Inglaterra con el t{tulo "Forma pecul tar de convulst6n tnfa!! 

ttl"• dtcha carta termtnaba como stgue "Debtdo a que el dnt­

co caso que he presenctado es el de mt htJo. estar6 agradec! 

do a cualquter mtembro de la pro/est6n m6dtca que pudtera 

darme m6s tn/ormact6n sobre lsta materta". 

La soltcttud del doctor ~est fue practtcaaente tgnorada por 

un stglo 11 hasta 1950, algunos reportes rela ctonados a lsta 

enttdad aparecter6n. Dtchos reportes se publtcaron en Europa 

el s{ndroae empc.&'aba a ser refertdo como •salaam-Kraa,te" 

•utck-Kranfe• •Bl.tt6-Kran/e• 11 el tn/ortunado tir111tno /ran­

ces de •Ttc de Salaam•. 

La tntroducct6n de la electroence/alogra/{a empte.&'a en 1950 

11 lato lleva a la tndtvtdualtaact6n de 6sta /orma altaaente 

pecultar de convulstones. En el mtsmo año se publ{can estu­

dtos por Lennoz y Davts 1950; al año stgutente Y66quea 11 Tur 

ner; 11 Kelawey 1952, reportar6n la /unct6n de la electroenc! 

/alograffa en lste s{ndrome; como una acttvtdad lenta sobre­

puesta por r.sptoa.-:, Sn If?5ll, Oastaut ¡¡ Remond descrtbter&n -

ceao un ttpo electrocl{ntco los llamados espasmos mtocl6nt­

cos "tt,.,o A" los cuales :lt/tertm del Pettt mal mtocl6ntco. -

llamado "ttpo B". Esta des crtpct 6n basada en el ele ctroence­

/alograma y los stgnos cllntcos, fue sostentda por Gastaut -

a trave.&" de los años. que st:¡ui cr6n .a pesar de la termtnolo-
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uta, gue fue o:imbtada a "Enfermedad 6 síndrome de espasmos -

fle:r:ores con dtsrrt tmta m.ayor" en 1953 en colabora ct6n con 

Gtraud 11 en 1958 con Bernard, la descrtpct6n de 6sta enttdad 

fue refinada por Gestaut, que reconocto que los espasmos po­

dtan ocurrtr en e:r:tenst&n v el EEG podta mostrar destncront­

aa ct6n as( c0Ro,ta111.btln una descarga de esptgas y ondas dt­

stncr6ntcas. Al •t.,1110 ttempo Gtb 11 Gtb 1952, ofre cter6n la -

•ts•a descrtpct6n en su atlas de EEG. Desde 1953 la EEG en -

eatudto• pedtdtrt cos abund6 ¡¡ en 1958 Sorel, des a1brto que -

la AOTH era tratamiento efecttvo en lste s(ndrome, el cual -

es reststente a las drogas anttconvulstvas convenctonales. 

El noveno str1posto de Marsella (14 11 I5 de Octubre de I960}, 

organtaado por Gastaut; reunta conJunta•ente auo\os neur&lo­

gos, electroenoefalograftstas 11 pedtdtras. A pesar de que 6 

coaunt azcto11ea coapletaa 11 cerca de IOO dtscustones fuer6n -

desarrolladas en rela ct6n al s(ndroae, el st111posto de 2 d(as 

no .fUe suftctenteaente capaz de cubrtr todo el rango que CO!!! 

prende 6sta aaterta. Fue durante 6ste staposto que los st­

gutentes t4ratnos j'uer6n propuestos: Eptlepsta atocl6ntca 

tn,tanttl c•n htpsarrttata 6 s(ndroae de 'est el cual se ha -

uttlt6ad• a4s co•unaente. 

Los parttctpantes en late at•posto ,tuer6n tnuttadoa a contr! 

butr • una (nvesttgact6n designada a completar el trabaJo 

que se alcanaa durante la reunt6n. Los procedtatentos publt­

cados postertormente por Gestaut 11 colaboradores, fuer6n ba­

sados en los stgutentes datos;2I9 casos estudtados de 3? dt­

ferentes grupos 11 de otros datos de la ltteratura aundtal. 
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Subsea.iente al stmposto de Uarsella, numerosos estudtos;fue­

r~n publt cndos, constderando a 6sta fon11a espectal de encef~ 

l~pat{a eptl6pttca con dos metas parttculares en mente, la 

ettolog{d y el tratamtento del s!ndrome de West; basado en 

los datos y el pron6sttco de 6ste síndrome, pauta que se ha 

ventdo stgutendo hasta nuestros d{as. 

fJLA SIFICA fJION. 

Eptlepsta: Es ~a condtct6n de convulstones recurrentes debt­

do a descargas neuronales paroztsttcas asoctadas con cambtos 

de conducta, aentaltdad y acttvtdad sensortal y/4 •ot~ra~ 

Convulstones simples; debtdas a est{•ulos ezternos co•o son: 

fiebre, toztnas 6 dts.turbtos •etab6ltcos no necesariamente -

tapltcan eptlepsta. 

La clastftcact6n de las convulstones eptlipttcas estd basada 

en una colllbtna ct6n de los datos cl!nico11 y electroencefalo-­

grdftcos, agrupa las convulstones en 4 grandes grupos los 

cuales auestran l{neas adelante; v es la clast/icact6n tnte!: 

na ctonal de las convulsiones eptl6ptt azs actualmente. 

CLASIFifJ.AfJIOll INTERllllfJIONllL DE CONVULSIOIES EPILEPTICAS. 

I.- fJONVULSIORES PARCIALES (fJonvulstones de tntcto /ocal) 
aonvulstones parciales ele•entales. 
(Convulsiones focales motoras 6 sen11ortales /ocales) 
fJonvulstones parctales complejas. 
(Frea.ienteaente enmarcadas por convulsiones pstco•oto-­
ras) 

(Jonvulstones parctales secundarta•ente generalisadas. 
(Convulsiones focales que posteriormente se continua a -
convulst6n t6ntco-cl6ntca generaltsada) 
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II.- CONVULSIONES GENERALIZADAS (Staltrtcas tntcto no /ocal) 
Crtsts de ausencta (pettt nal). 
Eptlepsts atocl6nt en. 
Espasmos tn/anttles. 
Convulstones t6ntcas 6 cl6ntcas. 
Convulstones tontcocl6ntoas (Gran aal). 
Convulsiones aqutnlttoas. 

III~-CONVULSIONES UNILATERALES. 

IV.- CONVULSIONES INCLASIFICADAS. 

Por lo anteriormente señalado los espasmos tn/anttles quedan 

clast/tcados como subgrupo de las convulsiones generaltaadas 

Un rectente reporte (I9) trata de enmarcar la enfermedad de 

West dentro de una nueva clast/taict6n de las en¡'ermedades 

neurodegenerattvas, tomando como base para tal empresa los -

/unda•entos anat6atcos en cuanto a los stttos afectados por 

la~ dtsttntas patolog!as, quedando los stgutentes grupos: 

Poltoencefalopat!as; Leucoence/alopat!as; Corencefalopat!as; 

Esptnocerebelopat!as; u Enoefalopat!as dt/usas. subdtvtdten­

do a lstos grupos en : causa genlttoa 6 no genlttca. 

Encontrando clastftcada a la enferaedad de West dentro de 

las Poltoencefalopat!as; que son un grupo de en/eraedades 

neurodegenerattvas, las cuales auestran los efectos de daño 

anat6atco y aantfestactones cl(ntcas localtaadas en la cort! 

aa cerebral, la aayor!a de las patolog!as de lste grupo son 

de ca.usa no genlttca y en algunos casos llegan a claat/t oar­

ae dentro del grupo de las Encefalopatfas dt/usaa. 
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EPIDEMIOLOGIA. 

En n~estro •edto no hay datos 6 reportes en relact6n a dste 

punto. pero en la ltteratura mundtal no ca111bta el panorama.­

substanctal•ente las enfermedades neurodeganerattvas de la 

tn,fancta 11 la ntñea, las cuales son 111ds de 600 desordenes 

que aunque •uchos de ellos son raramente vtstos, pueden tn­

clutrse en sus categor{as y en forma global ocupan. el '4'/, de 

todas las admtstones a los servtctos de neurolog{a pedtdtrt­

az (Is}. dentro de dstas, encontramos la enfermedad de ~est; 

que ocupa el cuarto luoar, solamente superada por: La panen­

oefal !tta esclerosan te subaguda, l tpofustnocts neuronal ce­

rea 11 la esclerosts tuberosa con degeneract&n. 

La tnetdencta en cuanto a sexo en un reporte dado (28) es de 

I.I9 a I stendo la predomtnancta en el sexo 111ascultno,su111an­

do el total de los aisos obserZJados en los tres reportes 111ds 

numerosos de nuestras fichas estudtadas (22,I.I8} el rango 

de pa ctenteir mas lllltnos quedarta de I.20 por cada I de los -

fe•entnos, lo cual es muy se111eJante al reporte encontrado en 

la l t tera tuiea. 

Solo una publtcact6n se encontro respecto a afecct6n en ge•! 

loa siendo dstos monoctg&ttcos v con stmultdnea apartct6n de 

sus ataques (IO). 
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E T I O L O G I A • 

Aproximadamente entre 20 y 25~ d.e todos los msos de la en­

fermedad rle 1.·est SP. tanora ln. musa, a 6ste grupo se le den.2. 

mtna: Primaría, tdiopdttca 6 criptog6ntca; la cual ocurre 

en niños apare11temente sanos. La forma secundaria tanlbt4n 

llamada stntomdttca es la que aparece en pacientes con ence­

falopat{a preexistente y cuya incidencia es aid.a vea mayor y 

6sto es debido al ad.venimtento de tdcntais nuevas y mds ref! 

nadas de tnvesttgaci6n, de manera que lste grupo se ha estt­

mad.o que representa entre el 70 y el 80% de los casos (16). 

Es grand.e la lista de .factores causales de la enferaedad ss­

cundaria, de manera pr4ctica se pueden englobar en 3 grupos. 

A.- Factores prenatales: incluyen s!nd.roaes neurocut4neo•• -

agen6sta del cuerpo aillo•o, J'enilceton4rta, hiperamonlaia,­

quiste del aeptua pelucido. atcrocef4lta, dependencia de pi­

ridozina, porencefdlia. ganglioaa unilateral hemisf4rico(3l} 

papilomas de los plPzos corotdeos, aplasta 6 hipoplasia oor!. 

bral, quistes cP.rebrales, htrlroceJ'dl ta; anormal id.ad.es d.e la 

l!nea me~ta, s{ndroae de malformaciones multiples (22), leu­

cod.istrof{a de cllulas globoides, dentro d.e la etiolog{a r.!, 

1acionad.a dtrectaaente a cromosomas, es de mencionar el sln­

d.rome d.e Down; aunque 6ste factor es excepcional y alguna 

vea ha sido descrito en la ocurrencia de s{ndrome de West t! 

pico subsecuente a la admtnistract6n de 5-hid.rozttrtptofano, 

en pacientes con trtsomta 21 (24). 
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La es clerosts tuberosa merece espe el.al constderact6n ya que 

se ha observado hasta en un 9'/. como una causa ettol6gt o:z de!!. 

tro de el factor prenatal y se ha llegado a proponer que el 

s{ndrome de li'est ser{ a una mantfesta ct6n eptllpttca prt•arta 

en el cuadro de esclerosts tuberosa. 

Las tnfecctones son un factor frecuenteaente encontrado,aun­

que se ha puesto mucha atenct6n a la tn/ecct6n por cttomega­

lovtrus. La eztstencta de remanentes peraanece baJa en •U­

chos de las pruebas. 

B.- Factores pertnatales: Este grupo representa cuantttattvs 

aente un grupo muy tmportonte, comproaete alrededor de un -

45~ en algunos reportes y los cuadros mds frecuenteaente s.­

ñalodo• •on: Trauma obstltrtco, heaorragta tntrocran••l, ht­

pogltclmta neonatal stntoa4ttco, ruptura preaatura de aeabrg 

n•• ,(28) y en lste grupo la encefolopatta htpd.rtca pfrtng 

tal es la ads frecuente causa de eapasao• tn,fanttl•• (I9). 

A pesar de que lo anterior es una noct6n octuolaente acepta­

do puede eer especulado en el futuro de que la ettolog{a p ... 

rtnatal puede tener una tnctdencto aenor, as{ coao la ettol2 

g{a ante11atol puede tn a-eaentar deo a1erlio o la• nue1u1s tlcn! 

o .. de estudio. 

e~·- 'actores postnatales: La en/eraedod tnfecctoso est4 •P­
renteaente coao aiusa prtnctpal en late grupo y laa enttll•­

des ala aenctonadas :ron: ence/alftts aguda vtral 6 tactert•­

na, septtclmta, s{ndrome de Reye, heatpleJ{a aguda, hemorra­

gta tntracraneal postnatal, ast mts1110 el compromiso putatt­

uo de la uacunact6n permanece baJo,frecuenteaente se sospe-
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cha de vacunas contra la vtruela, tosferina, t6tanos,el fac­

tor ettol6gico de la uaatnact6n est4 aun sujeto a mucho deb~ 

te, a pesar de que hay reportes que uarian de una frecuencia 

que va de II a I6%, algunos autores proponen que la vacuna­

ct6n es simplemente un fen6neno coincidente que se debe a la 

concordancia entre las edades en las cuales, la vacunaci6n -

es habitual y que en el a(ndrome de rest la mtsma edad mue! 

tra alta frecuencta de aparict6n. 

Es de hacer notar que todas las entidades anteriormente enu~ 

ciadas en los tres grupos de factores etiológicos, ttenen 

una co•dn caracter(sttca que es la de detertoro en las fun­

ciones neurol6gtcas. 

Es de importancia fundamental, realtaar una distinct6n etto­

l6gtca en primaria 6 secundaria, para poder establecer un 

Jutcio te1·apedttco de/tn i ttvo y asimismo establecer un pro­

nóstico ya que es radtcal1J1en te diferente en cada una ellas. 
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CUJ.DRO CLIJIICO. 

La edad de tntcio m4s frecuentemente vtsta es; entre los 4 y 

6 mes7s, stendo el l{mtte inferior, los prtmeros dtas de la 

vida y el mayor se acepta en t6ratnos generales 18 aeses. 

Cast un 85% se presenta en menores de un año. 

Los datos cltntcos cardinales son: espasmos y retraso aen­

tal. que aunados a la htpsarrttmta forman la triada compone! 

te del stndrome 6 enferaedad de 'est~ 

En los espasaos, el ttpo de movtmtento mayormente visto es -

en manos. cuello, tronco y cabeaa; lo que le llego a dar en 

algun ttempo el noabre de crtsts de Salaaa 6 salutatortas, -

pero ta111bi6n se ha evidenciado aunque raraaente, espasmos en 

eztenst6n, algunas veces se ha observado la presencia de te! 

blores y/6 optst6tonos, los espasmos generalmente ocurren en 

saivas que vartan en ndmero y que en frecuencta se han lleg! 

do a reportar hasta 25 crtsts en un dta, en las formas attp! 

cas se pueden observar espasmos atslados, hemtpleJCa, espas­

mos prolongados que recuerdan una convulst6n t6nica, 6 es­

pasmos de muy corta llura ct6n en la forma de atocl6nos •ast­

vos bilaterales. en algunos casos uno de los componentes h4-

stcos de la trCada es la falta notable de espasaos 6 espe­

cialmente de la htpsarrttmta u se denomtno a 6ste ttpo de -

cKadro: forma parcial et e stndrome de rest. 

En casos muy raros la htpsarrttmta y el retraso mental es­

tan ausentes stn embargo,los espasmos t{ptcos son observado~ 
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Algunas veces las crtsts van acompañadas de un grtto 6 llan­

to 6 gorgortsmo que algunas veces es la dntca mant/estact6n 

tuua• v de dt/tctl percepct6n para las madres u otros miem­

bros de /amtl ta. 

Ocactonalmente el deterioro mental es contlnuo y raptdamente 

aparece la muerte~· 
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FISIOPATOLOGIA. 

Los espasmos tnfanttles comienzan generalmente en una gran 

fase de acttvtdad en el desarrollo cerebral. Las t6cntcas 

neuropatol6gtcas realtaadas en niños con espasmos tnfanttles 

solo han mostrado cambtos m(ntmos en la ftna estructura cer! 

bral. El mecanismo prtnctpal que causa retraso mental en los 

niños permanece desconocido. 

Rectentes tnvesttgaciones neuropatol6gtcas, neuroqu(mtcas y 

neuroradiol6gtcas han hedl.ado nueva lu.s. En el cerebro, tn­

fluenctas graduales tnhtbttortas dtsatnuyen y con 6sto aU111ee 

tan la conducct6n de las desC1Jrgas eptlept6genas sobre tod~ 

6sto se ha observado a la edad de 5 a 6 aeses, en la que se 

ha observado el ptco mlfrtmo de fre<JJ.encta de espasmos. 

A dicha edad el cerebro es muy senstttvo en su acttvidad en 

6sta etapa del desarrollo, la organtMact6n de los neuroblas­

tos y la mteltntaact6n aparecen al ad.rimo. 

Despu6s de haber cesado la migract6n de los neuroblastos la 

ftna arquitectura de las dtferentes partes del cerebro,neur~ 

nas e tnterconecctones neuronales es construtda. El desarro­

llo de las espinas dendr(ttcas ( stttos de trasmtst6n sin4p­

ttca } tntctando en la seaana 30 de la gestact6n van hasta -

la edad de un año, el m4.rtmo desarrollo de las dendrttas es 

a la altura de los 6 meses de edad (Volpe I98I}. 

La acttvidad att6ttca es astmtsmo bastante sensitiva. La cae 

ttdad total de DNA de las cilulas aerebrales se duplica de -

los 6 meses al año de edad (Dobing y Sean I973}. 

I3 



Las cdlulas de oltgodendr6glta proltj'eran mastvamente. Estas 

cdlulas forman la mteltna a travea de los a.rones de las 

neuronas. La canttdad de colesterol y dctdos grasos tnsaturg 

dos del cerebro aumenta totalmente a la edad de 2 años(Roseu 

y ramamoto I969; Dobtng y Sand I973). 

El proceso de mteltntzact6n ocurre prtnctpalmente en secuen~ 

eta caudocrantal, J'tnaltsando en el cerebro a la edad de 2 -

años para, algunas veces, conttnuar en la adolescencta 

(Ji'rtede I975). Este desarrollo requtere de un gran consumo 

de energ!a, tnsuftctente para la producct6n de prote!nas qu! 
• 

dando •ayor•ente senstble a la apartct6n de alteractones 

(Haltta y Purpura I97oJ: Dtchas alteractones son propuestas 

en relact6n a calllbtos 6 defectos btoqu!mtcos, aunque •uchos 

de tales dej'ectos son desconoctdos 6 pobre•ente comprendtdo~ 

Algunas de tales condtctones, pueden causar la perststencta 

de tnj'ecctones vtrales 6 dtsturbtos en la tnteracct6n· entre 

agente y huesped. Aunque la relevancta cllntca de los •eca­

nts•os autotn•unes per•anece obscura, hay algunos puntos pr! 

sentes por eJe•plo, anttcuerpos •onoganglt6stdos en el suero 

y en el l!qutdo cejalorraqu!deo, la acettlcoltna ntcot!ntca 

cerebral con anttcuerpos receptores en el suero. 

Altas dosts de ga•aglobultna no tratada se uso en pequeños 

con desordenes, Lafonte y Pedrache; deecrtben el eJ'ecto de 

un trata•tento emplrtco para la encej'alopat!a eptllpttca con 

ga•aglobultna placentarta. Daute y colaboradores encontrar6n 

gue la tn•unosuprest6n bene¡'tctaba grandemente a los peque­

ños con eptlepsts tntratable (I4). 
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En una de las referencias se tnforma sobre un par de gemelos 

monoctg6ttcos, la apartct6n de los espasmos el mismo d{a con 

solo unas horas de dtferencia stn un aparente factor agresi­

vo externo, lo que sugtere como teor!a el de una clase de e~ 

fermedad de tipo programada (Io)_ Ruchcnloter en I974 usando 

la t6cntca de Golgt-Cox v un a6todo mtcrosc6ptco espec{ftco, 

establecto defectos en la cortical de las dendr!tas, v dts­

mtnuct6n en el ndmero de sus ramtftcactones seaindarias, le­

vantamtentos desde el perineuro, las ra•tftoactones horiaon­

tales v tangenciales eran reducidas en ndaero v tamaño. La -

estructura fue meJor en un cerebro tnmaduro neonatal. 

Krtst I976 sugtrt6 que esos grandes dtsturbtos en la sin4p­

toglnests ven el· desarrollo de los •eoanismos de los neuro­

trasatsores eran cr!ttcos para la •aduract6n de la corteaa. 

En general estos aeoanisnos ttenen una tendencta a lestones; 

destructtvas, cambtos degenerativos v retraso en el desarro­

llo del cerebro de los tnfantes afectados (24). 

J pesar de lo antertormente mencionado, un reporte m4s re­

ciente (I6} señala que_ progresos reales en relaci6n a la .f! 
siopatolog!a de la en/eraedad no ha sido realtaado desde ha­

ce vartos años. 
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EXAMENES DE LABORATORIO Y GABINETE. 

En tlr111tnos generales los ezamenes de laboratorto como lo 

muestran una gran oanttdad de reportes, son normales, sobre­

todo en los estudtos que se realtsan habttualmente en pacten 

tes que son tngresados a dreas hospttalartas para su estu­

dto; Dtchos eza111enes mds co111un111ente practt cadas son: Btome­

tr{a hemdttca, electrol{tos slrtcos, examen general de ortna, 

gl tcl111ta, prote{nas, cale to stfrtco, urea, fosfa tasa al cal tna, 

/oa/ataaa dctda y solo se alteran cuando hay una enfer111edad 

organtca de fondo asaetada a la enfermedad de ffest (por eje! 

plo: alteract6n de la f6rmula roja en un pactente anl111tco 

portador de espas111oa tnfanttles). 

Dependtendo de las ctrcunstanctas cl{ntoas se pueden soltct­

tar otros estudtos, por ejemplo: Test en ortna y en suero p~ 

ra aatnodctdos y aubstanctas reductoras; para ezclutr enfer­

medades aetab6l t oaa, ele ctrocardtograaa en bus ca de arr(t•ta, 

et toqu{111t co y frotls; ast como cul ttuo de l {qutdo cefalorrt!­

qutdeo en caso de querer eltmtnar una tnfecct6n del stste111a 

nerutoao central. 

Test para tozoplasmosts, cttomegaloutrus y rubtfola; son tam­

btln opctonales y solo se hacen con bases ortentadoras dadas 

por antecedentes 6 datos cl{ntcos sugesttuos de tales enttd~ 

des. 

Los estudtos de laboratorto en conclust6n son realtaados pa­

ra: a) Clastftcar el ttpo de eptlepsta: b) En un tntento pa­

ra establecer la ettolog{a de la crtsts; e) Para conftrmar -

el dtagn6sttco, 
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Dentro de los estudios de gabinete# la radiogra/!a de crdneo 

en s!, es de valor cast nulo, en el estudto de la enfermedad 

de Flest. 

La neumoencefalograf!a y la angtograf!a cerebral (30) son de 

ayuda para establecer la ettolog!a en casos de espasmos tn­

fanttles secundartos 6 sintomdticos, pero dstas tlcntcas por 

ser invasivas y dar semeJantes resultados a los que muestra 

la tomogra/{a a.rial computariaada. Cada d{a son menos uttli­

aados, Debtdo a la alta frecuencia de anormaltdades cerebra­

les, en pactentes con enfermedad de West es obltgado el est!P> 

dto tomogrdftco cerebral.(6) 

La ele ctroenc:efalogra/!a es un estudio pr&cttco y de gran 

utilidad ya que ei traso denominado (hipsarrit•ia) es un co! 

ponente funda•ental para poder hablar de la enfer•edad de 

flest. La hipsarrit•ia es la deno111inact6n que se da a un tra-

.ao electroencefalogrd/ico ya que en todas las derivaciones -

se aprecian de manera irregular espigas agudas tntercaladas 

con ondas lentas de alto voltaJe. 

Estudios recientes (26) del sueño, han evidenctado que todos 

los pacientes con espasmos ten!an signtftcattvamente dañado 

el ttempo de sueño total y dtsmtnuido el porcentaJe del tte! 

po de movtmientos rdpidos de los oJos. 

Un estudio Japones (I3) revelo que el dctdo homovaniltco se 

eleva en el l!quido cefalorraqu!deo de pacientes con espas­

mos infantiles, el incremento de metabol!tos de la dopamina 

estd tnttmamente relacionado con la incidencia de convul­

siones y es constderado c01.10 un fcn6mcno se rundario. 
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DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL. 

En realtdad establecer el dtagn6sttco de la enfermedad de -

West no es dtftctl cuando se conoce dtcho s(ndrome, la edad 

temprana de apartct6n, del cuadro t(ptco de espasmos tnfant! 

les de predomtnto en eztremtdades supertores, tronco, cabeza 

V cuello, retraso en el desarrollo neurol6gtco y un tra•o -

electroencefalogr4ftco alterado denomtnado htpsarrttmta. Fa~ 

tores asaetados pueden ser la causa ettol6gtca de fondo en -

el s(ndrome v lstos pueden trse descubrtendo conforme se va­

van realt1ando tnvesttgactones espectalt1adas, encamtnadas a 

eltatnar desordenes genlttcos, metab6ltcos, end6crtnos, deg~ 

rattvo•, tnfecctosos i/6 neopl4stcos, todo lato basado, prt­

•ero en una htstorta cl(ntoa eftctente, realt1ando un tnte­

rrogatorto •tnuctoso y una ezploract6n f(stca completa, ha­

ctendo lnj'asts en el ezamen neurol6gtco; valorando concorda~ 

eta entre el desarrollo f(stco v mental. 

El dtagn6sttco dtj'erenctal se deber4 hacer con enttdades que 

ta.iitln •uestren 6 se acompañen de espasmos tnj'anttles como 

son: El síndrome de Lennoz-Gastaut; que se tntcta en edades 

semejantes a la de los tnfantes afectados por el s(ndrome de 

•est, solo que aquel se acompaña de convulstones motoras ge­

neralmente de ttpo t6ntoas, ausenctas at(ptcas ven el que 

el electroencefalograma •uestra lapsos con tra10 pequeño y 

dtfuso de esptgas agudas y complejos ondulantes de voltaJe 

de I.5 a 2.5 H1. 

Algunos autores han sugerido el s(ndrome de Atcardt como en­

ttdad tndependtente, aunque vartante d~l s(ndrome de West lo 
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ltSJA·· TESIS 
~~U~ ~E U 

constderan otros, lsta enttdad constate en: espasmos 

!lfO DEBF 
\ljlBLIOTH:, 

aunque 

. at!ptcos no conststente111ente presentes, desvta dones de la -

cabeaa y algunas veces aco111pañados de movtmtentos oculares.­

es de hacer notar la alta tnctdencta de anomal!as oculares -

encontradas en estudtos oftalmol6gtcos que acompañan a lsta 

enttdad ( coloboma, mtcroft4lmta, ectop!a vascular, atrof!a 

6pttca y otro ttpo de cortorettnopat!as J. 
Otras enttdades con las que hay que realtaar dt/erenctact6n, 

son: La enfermedad de Sturge-Weber; en la que extsten angto­

mas tanto facl.ales como cerebrales homolaterales; la enferm~ 

dad de Bourneuvtlle, la cual constate en angto111as cut4neos -

factalea dtspuestos en alas de martposa, de/tctencta mental 

progrestva y crtsts convulstvaa. 
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TRATA JIIEJITO. 

El descubrimiento por Sorel-Bauloye en I958; de los efectos 

de la .ACTH ha trasformado el aspecto evoluti uo del s(ndrome 

de West. Sin embargo, despuls del inicial peri6do de en tu-

stasmo fue encontrando que las recaidas y la no respuesta a 

la ACTH frew.entemente ocurrier6n y que los resultados a la~ 

go plazo, hasta cierto punto fuer6n decepcionantes (I6). 

Diferentes terape~ticas desde entonces han sido ensavadas, 

en I964 Jon¡¡; utili.z6 nitraaepam con resultados positiuos, 

en I967 Ramos Mur¡¡uta; reporto hallaagos satisfactorios en 

20 pa ctentes con s{ndro111e de West tratados con nitrazepa111, 

Feria en I969; obtuuo control de espasmos v •eJor{a electro­

encefalo¡¡rdftca, con el mismo medica111ento(I?), tambiln se ha 

utilizado altas dosis de gama¡¡lobülina con aparentes buenos 

resultados(3I), con dcido ualpr6tco se han reportado hasta -

un 40% de buen control de las crisis e incluso se hace lnfa­

sts en su factltdad de admtntstraci6n, ya gue puede ser ad­

ministrado por via rectal con los mismos resultados(8), la -

sal s6dica del dctdo dipropilacltico se reporta con algunos 

buenos resultados, no as( en otros reportes con el mismo 111e­

dtcamento(I2), con prednisona los resultados de mejor{a re­

portados uan hasta en un 25~~ (25) en A!b:ico; Graciela Olmos 

trato 4 ntños con s{ndrome de :rest, reststentes a todo tipo 

ele terapia usando fiebre al ta (piretotert!pta) uttl tnando ua­

cuna t{ftcn y parat!ficn reportando resultados sattsfacto­

rios(I?). A pesar de lo mencionado la corttcoterapia contt-
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.nua stendo la pauta en el tratamtento de lsta enttdad a pe­

sar de los reportes de aparente atrofta cerebral en pacten­

tes tratados con ACTR (24,I5,2), lo que se ha eliminado con 

estudt·OS tomogrr!ftcos sertados, en donde a largo pl aao se o!l, 

serva que tales lesiones son transttortas y reversibles cua~ 

do se suspende el trata111tento(IO,I5,9,2) se han uttlt1ado 

fragmentos de AOTH stn datos stgntft cattvos que reportar(2I) 

son vartados los esquemas que se proponen de ACTH en dosts -

pequeña• de IO a 20 untdades a dosts altas de 80 a I60 untdE 

des por d(a, con pert6do de dura ct6n tambtln con vartactones 

de 3 ae•anas hasta 9 •eses(IO,I5,26,8,29,I5,2I,30,28). 

A peaar de los efectos colaterales que afortunadamente son 

poco.•vtsto11(trrttabtl tdGd., htrsutts1110, der•at(tts seborrltca 

11 az•btoa cu11htnotdea) los cuales desaparecen posteriormente 

a la suspenct6n de los corttcosterotdes (29). Se reporta co~ 

trol 11 •eJor(a cl(ntca 11 electroenoefalogrr!/tca hasta en un 

?S~ de loa caaos (28), rectente•ente se ha tntroductdo el 

uso de ACTO 11tntlttca (tetra oo•tde ba11ado de Ztnc), ta111btln 

ae ha uttlt•ado corttsona delta 11 deza•eta•ona; pero han si­

do 11enoa e/e ctt11as que la A<JTB, A tcardt y colaboradores de­

•ostrar6n que los corttcosterotdes no alcan•an los niveles -

en l(qutdo ce/alorraqu(deo como se logra al admtntstrar A<JTH. 

En Prancta 11 en otros patses europeos han adoptado el trata­

atento con htdrocorttsona por los meJores resultados que han 

obtentdo ellos. 

Dentro de las postbles acctones que se la han atrtbutdo a la 
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hormonoterapta en el tratamiento de los espasmos tnfanttles 

se enunctan los sigutentes: Aceleract6n del crecimiento cer~ 

bral; tnducct6n enatmdttca; aumento en la formact6n de mtel! 

na; efectos sobre amtnas bt6genas; htperpolartaact6n de las 

c6lulas csrebrales; acct6n medtada del sistema l{mbtco, me­

dtante envio de receptores en el cerebro y precursores en -

comán, con envoltura. 

A pesar de todo lo escrtto en relact6n a la corttcoter&pta,­

tncluso los que han obtentdo buenos resultados con otro ttpo 

de medtcact6n estdn de acuerdo que el tntcto pronto de trat~ 

mtento con tal regtmen es la pauta a segutr en pactentes en 
1 

qutenes se descubre, espasmos tn/anttles y sobre todo aque-

llos que son de tipo prtmarto 6 crtptoo6ntco ya que actual­

mente es considerada tal sttuact6n cono una urgencta m6dtca 

(29). 
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PROHOSTICJO. 

Es el domtnto general que el pron6sttco de pactentes con en­

fermedad de ffest es malo, stendo ésto mds marcado en el gru­

po de pactentes con enfermedad de ttpo secundarto 6 stntomd­

ttco. En la serte de factores que se asaetan con el buen prg 

n6sttco estdn: la ettolog{a tdtopdttca, desarrollo pstcomo­

tor normal, no aimbtar a otro ttpo de crtsis con1Julst1Jas, 

corto tratamtento usado, y buena respuesta a la ACTH; as{ cg 

ao corta duract6n de los espasmos. 

EPI L O G O. 

Dtversas tnterrogantes quedan respecto a la enfermedad de 

Weat, la nueua tlcntca de tomograf{a aztal computartzada es­

t4 encaatnada a buscar las anormaltdades de la estructura y 

loa efectos de la ACJTH en el cerebro. Nue1Jas tt1cntcas radto­

l6gtcas en la medtct6n de flujo cerebral, tnclutdos traaos -

metab6ltcos y el uso de emtstones radtotsot6ptcas, van a 1Je­

ntr a ayudar en el futuro. 

Huchas acetonas btoqu{mtcas de ACJTR son ahora conoctdas, y -

el tntenso trabajo ertstente para precursores de ACTH, agen­

tes endogenos v glucocorttcotdes con aus stttos receptores,­

nue1Jas técnicas neuropatol6gtcas ttenen que factlttar el er~ 

men de la estructura cerebral de los pequeños con enferaedad 

de West, en los casos tdtopdttcos conttnuar4 la tntensa bus­

queda, ésto requiere de eluctdar y fundamentar los posibles 

mecantsmos de que es lo que pasa en éste s{ndrome. 
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