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I. INTRODUCCION ¥ ANTECEDENTES CIENTIFICOS

El S5indrome de West SW fue descrito por primera vez-
por .el médicc Inglés W.J. West en 1841, siendo el desafor
tunado enfermo su propio hijo; como lo describe en una ==
carta dirigida al editor de la revista Lancet.

"Estd caracterizado por espasmos masives, los cuales
consisten en un fenfmeno de flexibn de la cabeza hacia el
tronce, aduccifén de ambos miembros superiores y flexibe -
de los miembros inferiores hacia el abdomen. La duracién-
es muy corta, de un segundo o fracciones de segunde y tie
ne tendencia a ser muy repetitivo". (1)

Despufs de esta descripcifn original ha recibido di-
versas denominaciones, referentes muchas de ellas a su t£
pica brevedad (Blitzkrampf o Ligtning selzure, Crise sur-
saut, Contraccién epiléptica infantil, Mioclonias infanti
les), al predominio en los mfisculos flexores (Espasmo en-
en flexisfn, Salaamkrampf o crisis de Salaam}, a su exten-
sién topogrifica variable {Mioclonia o sacudida de la ca-
beza, Micclonfa cefllica o Nikkrampf, Espasmo afirmativo-
o Espasmo de parpadeo, Contraccitn masiva, Mioclonia ma--
siva) Blitz-Nick-Salaam (BNS) de los autores alemanes ---
(Zellweger 1948), Espasmos infantiles (Gibbs y Gibbs 1852)
Pequefio mal propulsivo (Janz y Matthes 1955) o por prime-
ra vez Sfindrome de West (pampiglione 1964).(2)

La incidencia de crisis epllépticas en los E.E.U.U.-
durante la dScada de 1970 a 1980 ha sido estimada en 2l.-
070 casos por 100,000 habitantes para el grupo de edad de
0~4 afos, de 11.900 para el grupo de 5~9 afiog y de 11.690
para el gfupo de 10-14 afos, (3)

En México no existen estadisticas de la incidencia -



por mfiltiples impedimentos y los estudios reportados, tie
nen una gran variacisdn, desde 17.3 per 100.000 hakitantes,
hasta 100 por 100.000; en general se acepta que la ineci--
dencia por afio para las crisis epil&pticas es de 30 a 50-
por 100,000 habitantes. (4}

Gastaut en 1970, incluy$ el SW con el nombre de Es--~
pasmos Infantiles, en la clasificaciln clinica y electro-
encefalogrifica de las crisis epilépticas; recomendada --
por la Liga Internacional contra la Epilepsia. {5) Sin =--
embargo, se ha propuesto recientemente una revisifn a ---
esta clasificaciSn en la que el SW no se considera como -
una variedad de crisis epilépticas, sino una variedad de-
epllepsia y debe de quedar dentro de los "Sfindromes Epil=-~
lépticos”. (6)

Se ha llamado SW a la asociaciSn de espasmos infanti
les, detencifén en el degarrollo psicomotor e hipsarxitmia.
{7) Gibbs y Gibbs en 1952 describiercon la hipsarritmia co
mo un patrSn electroencefalogrifico y los adicionaron a -
la presentacidn clinica. (8}

El inicio del SW es come promedio entre los 3 y 8 me
ses de edad y el desarrollo psicomotor se encuentra retra
sado en muchos de los casos. (9)

Respecto de la etliologfa del SW es muy variada y am
plia. Entre las causas prenatales las mis comunes sen in
feccicnes congé&nitas, defectos cerebrales del desarrollo,
encefalopatfas metabBlicas y esclerosis tuberosa. Las cay
sas perinatales como la encefalopatfa anoxc-isquémica, ==
es de las mis frecuentes. Do las postnatales gon las le--
siones craneocenceffilicas, infecciones del sistema nervio-
so central, encefalcpatfas postinfecciosas y postinmuniza
cién, hipoglucemia y deficiencia de piridoxina. (10)

Uno de losg primercs reportes de T.C.C, en al S fue-
llevado a cabo en 1976 por Gastaut. En 37 casos estudia--




dos encontré que o1 19%(7), tuvieron T.C.C. normal y Blg-
(30) anormal, S5 con calcificaciones {intraparenquimatosa-
¥ subependimaria), 4 con malformaciones (agenésia del =---
cuerpo calloso}, 2 con quistes porencefflicos y 1 con un-
tumor de los ganglios basales calcificado; el 60% (22) --
cursaron con atrofia cortico-subcortical y el 40% (B8) sin
atrofia. (11) .

El ¢lonacepam, unc de los primeros anticonvulsivos -

utilizados para el tratamiento del SW, ha dado resultados
poco alentadores en el control de este sindrome a largo -
plazo. (12) )

Sorel y Dusaucy-Bauloye en 1958, introdujeron el =--
ACTH para el tratmiento del SW; esta terapia ha sido uti-
lizada hasta el momento actual. El1 ACTH suspende losg es—-
Fasmos y en otros casos los disminuyve, igualmente las ——-—
anormalidades electroencefalogrdficas desaparecen; el de-
sarrcollo psicomotor retrasado permanece sin cambios, lo -
mismo sucede con la causa subyacente. (13)

El A&cido valproico se ha utilizado desde 1969 con ==
buenos resultados en esta entidad, su respuesta ha sido -
igual a la del ACTH, pero sin los efectos secundarios de-
los corticosterocides.(14)

La piretoterapia se ha recomedado en los casos resig
tentes a la terapia especifica; despufs de 8 dias de tra-
tamiento hay disminucifn progresiva de los espasmos, mejo
ria en el desarrollo psicomotor y los electrocencefalogra-
mas muestran desaparicién de la hipsarritmia. (15)

El chjetivo de este estudio es el de tratar de cono-
cer el SW en relacién a otras formas de epilepsia, su ——-
etiologfa, las modificaciones con el tramiento en cuanto-
al desarrollo psicomotor, los electroencefalogramas y £i-
nalmente las alteraciones en las T.C.C.



II. PACIENTES ¥ METODOS

Los paclentes se estudiaron de una poblacifén hospi-
talizada en el servicio de Neurologfa Pedistrica del Cen-
tro M&dico Nacional, de marzo de 1984 a marzo de 1985.

Se ravisaron 10 casos menores de 4 afiog, con el dia-
gnbstico presuntivo de SW que cumplieron el criterio de:
Espasmos infantiles, retraso psicomotor e hipsarritmia(7)

A todos los pacientes se les realizd invstigacién -
de antecedentes hereditarios y familiares, prenatales, -
perinatales y postnatales. Se estudiaron las caracteristi
cas y evolucitn de los espasmos, asi como otro tipo de --
crisis epilépticas, excluyfndose las que cursaron con sin
drome de Lennox-Gastaut.

" Se les realiz6 exploracifn £fsica ¥y neuroldgica, exi
menes de laboratorio como: Biometria hemdtica completa, -
general de orina, quimica sangufnea, pruebas de funcifn -
hepitica, oligopruebas,; liquido cefalorragqufdeo y niveles
g&ricos terapfuticos de anticonvulsivos.

Los estudios de gabinete solicitados fueron radiogra
ffas de craheo, tbrax, tomografia craneal computada con ¥y
sin contraste, electroencefalogramas y potenciales evoca-
dos auditivos y visuales. .

La hospitalizacitn de estos pacientes fue como pro~--
medio de 10 dfas y posteriormente fueron seguides en la =~
consulta externa por espacio de un afio,



III. RESULTADOS

Antecedentes hereditarios y familiaras.-

Cinco (50%) de los pacientes tuvieron antecedentes--
de Diabetes mellitus, en tios, abuelos maternos y pater--
nos. En los casos dos y ocho{20%) se encontraron antece-—
dentes de Diabetes mellitus y crisis epilé&pticas; de &g—-
tas dltimas se presentaron en cuatro miembros de la fami-
lia del caso nfimerc dos. Los restantes tres(30%) no tuvie
ron ningfin antecedente de importancia, (Tabla I)
Antecedentes prenatales.=-

Unicamente dos casos, el nueve y diez(20%) tuvieron-
desde el punto de vigta etiolfgico ple equino varo bilate
ral, paladar hendido y labic leporino, en el caso nueve;=-
y para el cago diez paladar hendido. Los ocho(80%) restan
tes no tuvieron alteraciones de importancia. {Tabla II)
Antecedentes perinatales.-

Seis (60%) cursaron cen anoxia cerebral, que desde -
el punto de vista etiolSgico son estadfgticamente muy sig
nificatives. Los tres restantes (30%) sin importancia, --
{Tabia III}

Antecedentes posthatales.~

Log cases seis y nueve (20%) presentaron: El primero
hipoglucemia, hiperbilirrubinemia y sépsis neonatal. El -
segundo hipoglucemia, meningitis y bronconeumonfa.

Los otros ocho (80%) no cursaron con patologia algu-
na. (Tabla IV}

Edad de inicio de los espasmosg.-

La edad promedio de los pacientesg al iniciar los eg=
pasmos fue de 5.2 meses con recorrido entre 1 y 12 meses, ‘
(Tabla V)

Distribucisn por sexo.-




En' la distribucifin se encontrd que el 50% eran del sex0--
masculine y 50% del femeninc, {Tabla VI)
Edad de inicio del retraso psicomotor,-

El promedio de edad en gue iniciaron los pacientes--

el retraso psicomotor fue de 3.6 meses, con edad compren-—
dida entre 1 y § meses. (Tabla VII)
Caracterfsticas de los espagmos.-

Dos cagos(20%) tuviergn espasmos de flexiSn manifes-
tados por flexién de la cabeza, cuello, tronco y de las -
extremidades superiores e inferiores. Los espasmos de eXx-
tensidn se presentaren en dos (20%) caracterizados por ex
tensidn de la cabeza,cuello y tronco, asf como extensifn-
de las extremidades superiores e inferiores. En seis (60%)}

casos se presentaron espasmos combinados gue clfnicamente
se identificaron por flexién de la cabeza, cuello y tron=-
c¢o, con extensidén de las extremidades supericres y fle==-
x16n de las inferiores. (Tabla VIII)

Crisis epllépticas gue acompaiian a los espasmog.-

Los casos tres, cuatro,selis y siete (40%) cursaron -
con crisis epilépticas ténicas, tbSnico-cl&nicas parciales
y generalizadas, los restantes seils (60%) no tuvieron nin
guna. {TablaIX)

Electroencefalograffa, -

En todos los pacientes sc encontrd electroencefalo--
grama anormal,con patrén hipsarrftmico en ocho (80%) (Fi-
gura 1B); hipsarritmia fraccionada en uno (10%) (Figura =
2B) v en el Gltimo caso se encontrd hemihipsarritmia(l0%)
{Figura 23B). (Tabla X)

Tomografia crancal computarizada.-

Atodos los pacientes se les realizé T.C.C. simple ¥
contrastada. Los casos tres Yy cinco (20%) fueron norma--
laes. (Figura 1lA) En los casos uno, cuatro y seis (30%) se
encontrd atrofia fronto—temporal leve y subcortical tam--~




btén leve, el caso dos y nuave {20%) con atrofia cortical
fropto-temporal moderada y subcortical leve; el caso ocho
{108} tuvo atrofia cartical frontal moderadna, el caso —-—-
diez {10%) con atrofia cortical fronto-temporal severa -
y subcortical moderada {(Figura 2A}; el caso nlmero siete-
{10%) presentS un quiste porencefflice gue abarcaba todo-
el hemisferio derecho. (Figura Ja) (Tabla XI)

Respuesta de los espasmos al tratamiento.-

Ei tiempo promedio entre el inicio de los espasmos ¥y
el inicio del tratamiento fue de 1.7 meses, siendo el de-
menor tiempo de un mes y el de mayor tiempo de 5 meses.

El tratamiento sintomitico fue con clonacepam y dcideo
valproico como antiepilépticos y ACTH comg hormonal; uti-
1izades aisladamente o combinades, El clonacepam se usé —
an cinco casos (50%), siende la respuesta en cuanto al ~--—
control de los espasmos de ausente a buena. Bl dcido val-
proico se utilizf en el 100% de los pacientes, con buen -
resultado en nueve (90t} y pobre en une (10%). La respues
ta al ACTH fue excelente en ocho (80%) y buena en dos ---
(20%},

Todos los medicamentos fueron valeorados en cuanto a=-
su efectividad en el control de los espasmos en un tiempo
da 20 dfas. El clonacepam se administrd a las dosis de -
.03 2 .3 mg. por Xg. y por dfa, no chservandeose efectos -
secundarios & las dosis mencicnadag; el Scideo valproico =
se utiliz6 a las dosis de 20 a 60 mg. por Kg. y por dfa,=-
tampoco se observaron efectos secundarios.El  ACTH se usf-
a dosis de 20 a 40 Unidades diarias IM por espacio de 8 a
12 semanas, eneontrandose efectos secundarios en seis ca-
sog (60%) uno con acné, dos coh neumonia, uno ccn brongui

tie y dos con bronconeumonfa. (Takla XII)
Cambios en el retraso psicomctor despuss del tratamientor
Los pacientes tres y ocho{208) tuvieron mejorfa en -




el retraso psicomotor, los ocho restantes (80%) permane--
cleron sin cambios, (Tabla XIIT)
Cambios electroencefalogrificos despué&s del tratamiento.-
Los casos ung, tres, cuatro, ocho y nueve (50%). cur-
saron con leve mejorfa en el E.E.G. los pacientes dos, =-—
seis, sicte y diez (40%) permanecieron sin cambio y scla-
mente el caso cinco (l0%) tuvo marcada mejorfa en el E.E.
G. (Tabla XIV)




TABLA I
ANTECEDENTES HEREDITARIOS Y FAMILIARES

Casos Resultados Porcentaje
3/10 Sin importancia 3os
5/10 De uno a tres familiares con

Diabetes mellitus 50%
2/10 De uno a cuatrxo familiares con
crisis epilépticas 20%
10 pacientes en teotal 100%
TABLA II

ANTECEDENTES PRENATALES

Casos Etioclogfa Porcentade
8/10 Sin importancia g0%
1/10 Pie equinoc varo bilateral, 10%

lablo leporino y paladar hendido
1/10 Paladar hendido 10%
10 pacientes en total 100%

TABLA III i
ANTECEDENTES PERINATALES

Casos Etiologfa Porcentaje
3/10 8in importancia 30%
6/10 Anoxia cerebral 60%

10 pacientes en total loo0s
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TABLA v
ANTECEDENTES POSTNATALES
Casos Eticlogfa Porcentaje
8/10 Sin importancia ] . 80%-
1/10 Septicemia, hipoglucemia e 1o0%
hiperbilirrubinemia - )
1/10 Hipoglucemia, meningitis y 1lo%
Bronconeumonfa
10 pacientes en total ) 100%
TABLA v -
EDAD DE INICID DE LOS ESPASMQS
Casos 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Meses 9 5 [ 2 =1 ~1 2 10 5 -=1
TABLA VI '
DISTRIBUCION POR_ SEXO
Casos 1 5 8 10
Meses M F F F M P F M M M




TABLA

VII
EDAD DE INICIO DEL RETRASO PSICOMOTOR
Casog 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Meses 4 5 6 3 -1 =1 4 8 2 2
TABLA V;II
CARACTERISTICAS DE LOS ESPASMOS
Casos Tipo
6/10 Combinados 60%
2/10 Flexién 20%
2/10 Extensitn 20%
10 pacientes en total 100%
TABLA IX
CRISIS EPILEPTICAS QUE ACOMPARAN A LOS ESPASMOS
Casos Crisis epildpticas Porcentaje
6/10 Ninguna 60%
1/10 Crisis ténicas .y t8nico- 10%
clénicas de hemicuerpo -
izquierdo
1/10 Crisis té&nico-clénicas - 10%
generalizadas
1/10 Crigis té&nico-clénicas - 108
de hemicuerpo derecho
1/10 Crigia ténico-clbnicas - 10%

de hemicuerpe izgquierdo

10 pacientes en total ) 100%




TABLA X
ESTUDIOS ELCTROENCEFALOGRAFICOS

2

Cagos E.E.G. Porcentaje
8/10 A Hipsarritmia gos
1/10 Hemihipsarritmia 10%
1/10 Hipsarritmia fraccionada 10%

10 pacientes en total 100%

TABLA  XI ]
ESTUDIOS DE TOMOGRAFIA CRANEAL COMPUTARIZADA

Cagos Intaerpretacitn Porcentaje
2/10 Normales 20%
3/10 Atrofia cortical fronto-temporal leve

y subcortical leve Jos
2/10 Atrofia cortical fronto-temporal mo-

derada y subcortical leve 20%
1/10 Atrofia cortical frontal moderada 10%
1/10 Atrofia cortical fronto-temporal Eeevera

y subcortical moderada 10%
1/10 Quiste porencefilico que abarca todo -

el hamisferio derecho 10%

10 pacientes en total 1o0%




TABLA XII

RESPUESTA DE LOS ESPASMOS AL TRATAMIENTO

L]

Casps Tiempo entre Clona~ Acido -ACTH - efectos '
inicio espas cepam valp. ) - - secund.
mos y trat.- : o
1 2 meses P B E st
2 =1 mes P B B 51
3 -1 mes B E o
4 -1 mes B B
5 3 meses B E
& -1 mes B E
7 -1 mes A P B si
8 -1 mes B E si
9 5 meses P B E si
10 -1 mes B B E 51
E = Excelente {control completo de los espasmos)
B = Bueno (reduccitn de los espasmos de mis de 508)
P = Pobre (reduceibn de los espasmos menos de 50%)
A = Ausente {sin efecto)

TABLA XIIX

CAMRIOS EN EL RETRASO PSICOMOTOR

DESPUES DEL TRATAMIENTO

Casos Regpuesta Porcentaje
2/10 Mejoria 20%
8/10 Igual BO%

10 pacientes en total 100%




TABLA XIv

CAMBIOS EN EIL ELECTROENCEFALOGRAMA

, DESPUES DEL TRATAMIENTO

Casns Evolucibn Poxcantaje-
5/10 Leve mejorfa T
4/10 Sin cambios 40%. ..
1/10 Marcada mejorfa 108

10 pacientes en total 100%
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Iv. DISCUSION

El 50% de nuestros pacientes estudiados tuvieron an-
tecedentes de Diahetes mellitus. Uno s6lo de ellos (caso-
7) tuvo una malformacilifn congé&nita descrita como quiste--
porencefilico, gue se puede encontrar en pacientes gua —-—
tienen carga gen&tica para Diabetes mellitus.

El caso dos tuvo cuatro familiares con epilepsia y -
ge sabe que la incidencia es muy alta (40%) para los ca--
so0s criptogénicos, (16)

Respecto de la eticlogfa en el SW de nuestros cases-
estudiados se encontrS que el 20% tuvieron causa prenatal,
60% perinatal y 20% postnatal.

Matsumoto y cols. reportan que las causas prenatales
fueron de un 36.5%, las perinatales de 22% y las postnata
les de 8.5%, criptoyénicos 9% y dudosos de un 24%. (16)

Una de las series mis grandes de 750 casos de SW, en
la que se analiza la eticlogfa se encontrd lo siguieﬁte:
De causas prenatales 22,8%, cauasas perinatales 15.9%, =--~
postnatales 7.5% y de causa desconocida 53.8%.(10,18,19,-
20,21) En lo encontrado por nosotros las causas perinata-
tales fueron de un porcentaje mis alto, asi come las post’
natales, la explicacifn a estos halldzgos es debida al ta
mafio de la pohlacifn estudiada.

La edad promedic de inicio de los espasmos en los 10
casos fue de 5.2 meses, siendo el minimo 1 y el m&ximo 12
meses. La mayoria de los investigadores establece al co--
mienzo antes del ano de edad en el 86% de los pacientes ¥y
el promedioc entre los 3 y 8 meses, lo cual es semejante a
nuestros hallazgos. (9)

En cuanto al sexo encontrameos que el 50% fueron masgs-
culinos y 50% femeninos; otros autores reportan ligero --—
predominio del sexo masculino sobre el femenino, pero sin
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ser estadfsticamente significativo. {(10,16)

De nuestros casos 40% presentaron retraso psicomotor
antes del inicio de los espasmos y el 60% después; seme——

jante a le informado por Jeavons y cols. (9}
En el estudio de las caracteristicas de los espas-—

mes de nuestros casos 20% fueron flexores, 20% extensores
y 60% combinados; Kellaway con gran experiencia en SW en-
contrd que el 36% eran flexores, 22% extensores y 42% com
binados o mixtos. (17)

El patrfn clinico de crisis que acompafian o preceden
a lose espasmos, entre los mas frecuentes se ancuentran —-
las mioclonfas, las c¢risis tb6nicas y ténico-clénicas; y -
de estas Gltimas se observareon en el 40% de nuestros ca--
sos. {9)

Todos los pacientes tuvieron E.E.G. hipsarrftmicoj;=--
tal como lo describieron Gibbs y Gibbs en 1952,

El caso 7 tuve hemihipsarritmia, la cual describi& -
Aicardi y cols. pero con alternancia de un hemisferioc a -
otro y atenuacidn del voltaje, (8, 18)

Gastaut en 1976 en 37 casos con SW estudiados con --=
T.C.C. encontrd que el 81% tuvieron lesiones, siendo uno-
de los m&s altos en comparacién con otras formas de epi--
lepsia y destact la importancia de realizar este estudio-
en todos los casos con este sindrome. Ademis Gastaut en--
contrd que 60% de ellos tenian atrofia cortico-subcorti--
cal fronto-tempora)l, de la cual no se sabe porgué se pre-
senta y que pudiera ser de origen metab&lico, anbxico o--
circulatorio; el restante 40% no tenian atrofia. (1}) En-~
nuestros pacientes el 20% no tuvieron atrofia y en el B80%
8i se observd, ademfs de uno gque tenfa un quiste porence-
f4lico.

En el tratamientc se describe buen pronfstico de insta
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larse lo mis pronto posible; esto va a favor de nuestros-
pacientes, ya que come premedio se inicié la terapia en -
1.7 meses,

El clenacepam fue de los primerces anticonvulsivos ad
ministrados en cinco de nuestros cases por un minimo’'de 2
a 10 meses con pobres resultados a largo plazo, por lo --
que hubo necesidad de asociarse a &cido valpreico o ACTH-

Vassella y cols. usaron el clonacepam logrando un =-
control en mis del 50% de sus pacientes en las primerag--
dos semanas de los espasmos, con recafdas al segundo mes—
de tratamiento, que persisten aungue se incremente la do-
sis y aparecen efectos secundarios de una forma mis inten
sa, de los cuales el mis importante es la hipersecrecién™
de las vias resplratorias altas. (12)

La respuesta a la terapia hormonal en nuestros ca--
sos, con ACTH fue excelente en el B0% de &stos y buena -~
en @l 20% en el control de los espasmos, en el retrasoc -
psicomotor sflo hubo una mejorfa en el 20% y en el E.E.G.
marcada mejorfa en el 10%, el restante 50% con leve mejo-
ria.

" Existe mucha discrepancia en cuanto a la dosis y re-
sultados de la terapia hormonal.

El ACTH es el m&s efectivo de los corticosteroides -
para el tratamiento del SW. En un estudio comparativo, el
ACTH controlsd las crisis en un 100% en 5 dfas, mientras -
gque la prednisona fue efectiva en el 60% de las crisis --
hasta los 14 dtas, (22} En otro estudic el cese de las -~
crisis y la normalizaci&6n del E.E.G. ccurrif en 4 de 5 -~
pacientes que recibfan el ACTH a dosis bajas, comparados=-
con 3 de 12 a los cuales se les administraba prednisona.
{23) La dosis de ACTH aplicada intramuscular varfa de 40~
a 120 unidades diariamente, por dos a cuatro semanag, =—-—-
Uno de los reportes mis reclentes recomiendan 40 unidades



diarias por dos semanas seguidas en dfas alternos de B80-
‘unidades por doce semanas totales; observindocse una exce-
lente respuesta en el B7% de los pacientes gue tenfan es-
pasmos de una duracifn menor de un mes y 58% de los que -
habfan tenido espasmos de una duracifn mayor de un mes —-
quedaron libres de crisis. La recafda se encontr$ en el--
3.7% para el primer grupo y de 21.48% para el segundo gru-
po. (24) .

El promedio de recafdas de los pacilentes tratados -—-
con ACTH es.de alrededor de 50% ¥ en un segundo curso de-
tratamiento;la probabilidad de una buena respuesta es me-
nor,que para el primer tratamiento;sin embargo en esgtog--
casos de- recaldas se han recomendado dos meses mis de tra
tamiento.En nuestros pacientes no gse observaron tales ra-
cafdas por la asociaciSn del ACTH con &cido valproico(25})

Los efectos secundarios con el uso del ACTH como son
cambios en la conductd, irritabilidad y somnolencia desa-—
pafecen al disminuir la dosis de ACTH; sin embargo exisg--
ten otros que son mis 1importantes y persistentes como la
obesidad con aspecto cushingnoide, acné&, hipertensidn ar-
texjal, infecciones respiliratorias, insuficiencia cardiaca,
retardo en el crecimiento, dilatacifn del espacio subarag
noideo y ventricular que semeja atrofia cortico-subcorti-
cal. (26) En los gque nosostros 'ocbservamos s&lo 6 casos de
los 10 presentarcon efectos secundarios con el ACTH.

Se realizaron estudios gecuenciales con T.C.C. en 24
pacientes con SW, durante y después del tratmiento con =-
ACTH, para analizar la relacifn entre la dosis y los cam-
bios que ocurrian en el cerebro. Seis casos no mostraron
regresifn a su estado original al revisar la T.C.C. des--
hués de la terapia. Se encontr® buena correlacisn entre =
la dosis total de ACTH ¥ el porcentaje de disminucién del
parénquima cerebral; por lo gue se concluye gque la atro--



fia cerebral vista en la T.C.C. representa el efecto acu-
mulativo de la ACTH. (27,28) Este seguimiento no pudo ser
llevado en nuestros casos.

El entusiasmo original del ACTH para el tratamiento-
del SW a largo plazc ha disminuido, ya que no hay una evi
dencia concluyente que esta terapia haya modificado el --
pronSstico en cuanto a la prevencién o curacién del'retrg
80 psicomotor y la mejorfa clinica y electroencefalogr&fi
ca; adem&s de tener un alto costo por los efectos secun--
darios de los corticosteroides. Todo ello a llevado al ==
uso del &cide wvalproico, por varios autores deade 1969,--
hasta la fecha en que existen reportes en casos dea SW,

Un estudio llevado a cabo durante tres afios con tra-—
tamiento a base de &cido valproico en 19 cagos con SW y -
otros m&s indican gue el retraso psicomotor y la epllep--
gla residual eran similares que con el ACTH, la mejorfa -
clfnica y elctrcencefalogrifica era igual en los tratados
con una u otra droga; la dosis requerida de dcido valproi
co rara vez da efectosa secundarios, los que por otrxo lade
siempre da el ACTH. (14,29,30}
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CONCLUSIONES

El Sindrome de West representa la forma de epilep-—-
sia m&s resistante a la terapia anticonvulsivante -~
convencional.

Los casos de etiologia idiopatica o criptogénica, -
son de mejor pronSstico que las otras formas sinto-,
miticas.

El pronSstico es mucho mejor en los casos tratados-
en los primeros dos meses de iniciados los espasmos,
que en los tratados tardfamente.

Todos los autores estan de acuerdo en gue la corta—

‘duracién de los espasmos estan asociados a buen pro

n&stico en cuanto al desarrollo psicomotor.

Las grandealdosis de ACTH (120-160 U.) no dan mejo-
res resultados qgue las dosis pequeiias {20-40 U.)

La ACTH debe de administrarse a la menor dosisg y ~—
tiempo posibles, para evitar el efecto acumulhtivo,
gue produce, condicienando mis atrofia cerebral de-—
la ya existente.

Siempre debe de darse fcido Valproico como droga --—
inicial, y s8lo en cago de gue no haya respuesta se
debe de utilizar el ACTH,.

La T.C.C tiene valor pronSgtico ya gque ha medida =-—
que realicen mis estudios se descubren mis formas -
sintomdticas.
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