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I. INTRODUCCION Y ANTECEDENTES CIENTIFICOS 

El S!ndrome de West SW fue descrito por primera vez­
por .el m6dico Inglás W.J. West en 1841, siendo el desafo~ 
tunado enfermo su propio hijo1 como lo describe en una -­
carta dirigida al editor de la revista Lancet. 

"Está caracterizado por espasmos masivos, los cuales 
consisten en un fenómeno de flexión de la cabeza hacia el 
tronco, aducción de ambos miembros superiores y flexi6o -
de los miembros inferiores hacia el abdomen. La duraci6n­
es muy corta, de un segundo o fracciones de segundo y ti~ 
ne tendencia a ser muy repetitivo". (1) 

Despu6s de esta descripci6n original ha recibido di­
versas denominaciones, referentes muchas de ellas a su t! 
pica brevedad (Blitzkrampf o Li9tnin9 seizure, Crise sur­
saut, Contracci6n epiléptica infantil, Mioclon!as infant! 
les), al predominio en los masculos f1exores (Espasmo en­
en flexi6n, Sa1aamkrampf o crisis de Salaam), a su exten­
si6n topogr!f ica variable (Mioclon!a o sacudida de 1a ca­
beza, Mioclon!a cefálica o Nikkrampf, Espasmo afirmativo­
º Espasmo de parpadeo, Contracci6n masiva, Mioclonía ma-­
siva) Blitz-Nick-Salaam (BNS) de los autores alemanes --­
(Zellweger 1948), Espasmos infantiles (Gibbs y Gibbs 1952) 
Pequeño mal propulsivo (Janz y Matthes 1955) o por prime­
ra vez Síndrome de West (pampiqlione 1964).(2) 

La incidencia de crisis epilépticas en los E.E.u.u.­
durante la década de 1970 a 1980 ha sido estimada en 21.-
070 casos por 100.000 habitantes para el grupo de edad de 
0-4 años, de ll.900 para el grupo de 5-9 años y de ll.690 
para el grupo de 10-14 años. (3) 

En México no existen estadísticas de la incidencia -
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por JJlOltiples impedimentos y los estudios reportados, ti!!_ 

nen una gran variaci6n, desde 17.3 por 100.000 habitantes, 

hasta 100 por 100.000; en general se acepta que la inci-­

dencia por año para las crisis epilépticas es de 30 a so­
por 100. 000 habitantes. (4) 

Gastaut en 1970, incluy6 el SW con el nombre de Es-­

pasmos Infantiles, en la clasificaci6n cl!nica y electro­

encefalográfica de las crisis epilépticas¡ recomendada 

por la Liga Internacional contra la Epilepsia. (5) Sin -­

embargo, se ha propuesto recientemente una revisi6n a --­

esta clasificac16n en la que el SW no se considera como -

una variedad de crisis epil~pticas, sino una variedad de­

epilepsia y debe de quedar dentro de los "S!ndromes Epi-­

llipticos". (6) 

Se ha llamado sw a la asociaci6n de espasmos inf ant! 

les, detenci6n en el desarro~lo psicomotor e hipsarritmia. 

(7) Gibbs y Gibbs en 1952 describieron la hipsarritmia C!:!, 

mo un patr6n electroencefalogr~fico y los adicionaron ª. -
la presentaci6n cl!nica.(8) 

El inicio del sw es como promedio entre los 3 y 8 m.!. 

ses de edad y el desarrollo psicomotor se encuentra retr.!. 

sado en muchos de los casos.(9) 

Respecto de la etiología del sw es muy variada y ~ 

plia. Entre las causas prenat~les las m4s comunes son i~ 

facciones cong~nitas, defectos cerebrales del desarro.llo, 

encefalopat!as metab6licas y esclerosis tuberosa. Las ca~ 

sas perina~ales como la encefalopat!a anoxo-isqu~mica, ~~ 

es de las más frecuentes. De las postnatales son las le-­

sienes craneoencefálicas, infecciones del sistema nervio­

so central, encefalopat!as postinfccciosas y postinmuniz~ 

ci6n, hipoglucemia y deficiencia do piridoxina. (10) 

Uno de los primeros reportes de T.c.c. en el SW fue­

llevado a cabo en 1976 por Gastaut. En 37 casos estudia--
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dos encontr6 que .el-191(7), tuvieron T.c.c. normal y Bl•­
(30) anormal, 5 con calcificaciones {intraparenquimatosa­
Y subependimaria), 4 con malformaciones (aqenésia del --­
cuerpo calloso), 2 con quistes porencefálicos y 1 con un­
tumor de los ganglios basales calcificado; el 60% (22) -­
cursaron con atrofia cortico-subcortical y el 40% (8) sin 
atrofia. (11) 

El clonacepam, uno de los primeros anticonvulsivos -

utilizados para el tratamiento del sw, ha dado resultados 
poco alentadores en el control de este s!ndrome 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. El ACTH suspende los es-­
pasmos y en otros casos 1os disminuye, igualmente las --­
anormalidades electroencefalo9r~ficas desaparecen; el de­
sarrollo psicomotor retrasado permanece sin cambios, lo 
mismo sucede con la causa subyacente.(13) 

El leido 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 corticosteroides.(14) 

La piretoterapia se ha rCcomedado en los casos resi!, 
tentes a la terapia espec!f ica; despu~s de 8 dias de tra­
tamiento hay disminución progresiva de los espasmos, mejf!_ 
r!a en el desarrollo psicomotor y los electroencefalogra­
mas muestran desaparición de la hipsarritmia.(15) 

El objetivo de este estudio es el de tratar de cono­
cer el SW en relaci6n a otras formas de epilepsia, su --­
etiología, ias modificaciones con el tramiento en cuanto­
al desarrollo psicomotor, los electroencefalogramas y fi­
nalmente las alteraciones en las T.C.C. 
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J::I. PAC:IENTES Y METODOS 

Los pacientes se estudiaron de una poblaci6n hospi­
talizada en el servicio de Ne;urolog!a Pediátrica del Cen­
tro M~dico Nacional, de marzo de ¡·994 a marzo de 1985. 

Se revisaron 10 casos menores de 4 años, con el dia­
gn6stico presuntivo de SW que cwnplieron el criterio de: 
Espasmos infantiles, retraso psicomotor e hipsarritmia(7) 

A todos los pacientes se les realiz6 invstigaci6n -
de antecede.ntes hereditarios y familiares, prenatales, -
perinatales y postnatales. Se estudiaron las caracter!st,! 
cas y evoluci6n de los espasmos, as! como otro tipo de -­
crisis epil~pticas, excluy~ndose las que cursaron con s!.!!, 
drome de Lennox-Gastaut. 

Se les rCaliz6 exploraci6n f!sica y neurol6gica, ex! 
menes de laboratorio como: Biometr!a hemática completa, -
general de orina, qu!mico. sangu!nea, pruebas de funci6n -
hepática, oligoprueba&¡ l!quido cefalorraqu!deo y niveles 
s6ricos terap~uticos de anticonvulsivos. 

Los estudios de gabinete solicitados fueron radiogr!_ 
f.t"as de cr~eo, t6rax, tomograf!a craneal computada con y 
sin contraste, electroencefalogramas y potenciales evoca­
dos auditivos y visuales. 

La hospitalizaci6n de estos pacientes fue como pro-­
medio de 10 d!as y posteriormente fueron seguidos en la -
consulta externa por espacio de un afio. 
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III. RESULTADOS 

Antecedentes hereditarios y familiaros.-

Cinco (50%) de los pacientes tuvieron antecedentes-­

de Diabetes mellitus, en t!os, abuelos maternos y pater-­
noa. En los casos dos y ocho(20%) se encontraron anteca-­
dentes de Diabetes mellitus y crisis epilépticas; de ~a-­

tas dltimas se presentaron en cuatro miembros de la fami­
lia del caso namero dos. Los restantes tres{JOI) no tuvi,2_ 
ron ningQn antecedente de importancia. (Tabla I) 

Antecedentes prenatales.-

Unicamente dos casos, el nueve y diez(201) tuvie~on­

desde el punto de vista ctiol6gico pie equino varo bilat.2, 

ral, paladar hendido y labio leporino, en el caso nueve;­

y para el caso diez paladar hendido. Los ocho(80%) resta_!! 

tes no tuvieron alteraciones de importancia. (Tabla II) 

Antecedentes perinatales.-

Seis (60%) cursaron con anoxia cerebral, que desde 

el punto de vista etiol6gico son estad!aticamente muy si~ 

nificativos. Los tres restantes (30%) sin importancia. -­

(Tabla XII) 

Antecedentes pastnatales.-

Los casos seis y nueve (20%) presentaron; El primero 

hipoglucemia, hiperbilirrubinemia y s~psis neonatal. El -

segundo hipoglucemia, meningitis y bronconeumon!a. 

Los otros ocho (80%) no cursaron con patolog!a algu­

na. (Tabla IV) 

Edad de inicio de los espasmos.-

La edad promedio de los pacientes al iniciar los es­

pasmos fue de 5.2 meses con recorrido entre l y 12 meses. 

(Tabla V) 

Distribuci6n por sexo.-
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En· la distribuci6n se encontr6 que el 50% eran del sexo-­
masculino y 50% del femenino. (Tabla VI) 

Edad de inicio del retraso psicomotor.-

El promedio de edad en que iniciaron los pacientes-­

el retraso psicomotor fue de 3.6 meses, con edad compren­
dida entre 1 y B meses. (Tabla VII) 

Características de los espasmos. -

Dos casos(20%) tuvieron espasmos de flex16n manifes­
tados por flexi6n de la cabeza, cuello, tronco y de las -
extremidades superiores e inferiores. Los espasmos de ex­
tensión se presentaron en dos (20\) caracterizados por e!_ 
tensi6n de la cabeza,cuello y tronco, as! como extensi6n­
de las extremidades superiores e inferiores. En seis (60\) 

casos se presentaron espasmos combinados que clínicamente 
se identificaron por flexi6n de la cabeza, cuello y tron­
co, con extensi6n de las extremidades superiores y flc--­
xiOn de las inferiores. (Tabla VIII) 
Crisis cpil~pticas que acompañan a los espasmos.-

Los casos tres, cuatro,seis y siete (40\) cursaron -
con crisis cpil6pticas t6nicas, t6nico-cl6nicas parciales 
y generalizadas, los restantes seis (60\) no tuvieron ni~ 
guna. (TablaIX) 
Electroencofaloqraf!a.-

En todos los pacientes se encontrO clectroencofalo-­
grama anorma1,con patrOn hipsarr!tmico en ocho (80\) (Fi­
gura lB) 1 hipsarritmia fraccionada en uno (10\) (Figura -
2B) y en el Qltimo caso se encontr6 hemihipsarritmia (10\) 
(Figura 38). (Tabla X) 
Tomogra f fa craneal computar! zada. -

A_todos los pacientes se les realiz6 T.C.C. simple y 

contrastada. 
les. (Figura 

Los casos tres y cinco (20\) fueron norrna-­
lA) En los casos uno, cuatro y seis (30\) •• 

encontró atrofia fronte-temporal leve y subcortical tam--



b14n leve, el caso dos y nueve (20\) con atrofia cortical 
fronto-temporal moderada y subcortical leve; el caso ocho 
(10%) tuvo atrofia cortical frontal moder~da, el c~so --­
diez (10\) con atrofia cortical fronto-temporal severa -
y aubcortical moderada (Figura 2A); el caso ndmero siete­
(10%) present6 un quiste porencefálico que abarcaba todo­
el hem1sfer1o derecho. (Figura 3Al (Tabla XI) 
Respuesta de los espasmos al tratamiento.-

El tiempo promedio entre el inicio de los espasmos y 
el inic~o del tratamiento fue de 1,7 meses, siendo el de­
menor tiempo de un mes y el de mayor tiempo de 5 mases. 

El tratamiento sintom~tico fue con clonacepam y 3cido 
valproico como antieptlépticos y ACTH como hormonal; uti­
lizados aisladamente o combinados. El clonacepam se us6 -
on cinco casos (50\), siendo la respuesta en cuanto al -­
control de los espasmos de ausente a buena. El ~cido val­
proico se utilizó en el 100% de los pacientes, con buen -
resultado en nueve (90%) y pobre en uno {10\). La respue!. 
ta al ACTH fue excelente en ocho (SO\) y buena en dos --­
( 20%), 

Todos los medicamentos fueron valorados en cuanto a­
su efectividad en el control de los espasmos en un tiempo 
do 20 días. El clonacepam se administr6 a las dosis de -
.03 a .3 mg. por Kg. y por d{a, no observandose efectos -
secundarios a las dosis mencionadasi el ácido valproico -
se utili~6 a las dosis de 20 a 60 mg;. por Kg. y por día,­
tampoco se observaron efectos secundarios.El- ACTH se usd­
a dosis de 20 a 40 Unidades diarias IM por espacio de S a 
12 semanas, oneontrandose efectos secundarios en seis ca­
sos (6Q¡) uno con acn6, dos con neumon!a, uno con bronqu!, 
tis y dos con bronconeumon!a. {Tabla XI!J 
Cambios en el retraso psicornotor despu~s del tratamientoT 

Los pacientes tres y o~ho(20i) tuvieron mejor!a en -
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el retraso psicomotor, los ocho restantes (80%) permane-­

cieron sin cambios. (Tabla XIII) 

Cambios electroencefaloqr~ficos desouGs del tratamiento.-

Los casos uno, tres, cuatro, ocho y nueve (50%). cur­

saron con leve mejoría.en e1 E.E.G. los pacientes dos, -­

seis, siete y diez (40%) permanecieron sin cambio y sola­

mente el caso cinco (10%) tuvo marcada mejoría en el E.E. 

G. (Tabla XIV) 



TABLA I 

ANTECEDENTES HEREDITARIOS Y FAMILIARES 

Casos Resultados l>orcentaje 

3/10 Sin importancia 30t 
5/10 De uno a tres familiares con 

Diabetes mellitus 50% 
2/10 De uno a cuatro familiares con 

crisis epil~pticas 20% 

10 pacientes en total 100% 

TABLA II 

Casos 

B/10 
1/10 

1/10 

ANTECEDENTES PRENATALES 

Etiolog!a 

Sin importancia 

Pie equino varo bilateral, 

Porcentaje 

ºº' lOl 
labio leporino y paladar hendido 

Paladar hendido lOl 

10 pacientes en total lOOl 

TABLA III 

ANTECEDENTES PERINATALES 

Casos Etioloc¡!a Porcentaje 

3/10 Sin importancia 30l 
6/10 Anoxia cerebral 60l 

10 pacientes en total 100% 

• 

• 



TABLA IV 

ANTECEDENTES POSTNATALES 

Casos Et1.olog!a Porcentaje 

8/10 
1/10 

1/10 

Sin importancia 
Septicemia, hipoglucemia e 
hiperbilirrubinemia 
Hipoglucemia, meningitis y 
Bronconeumon!a 

10 pacientes en total 

TABLA V 

Casos 

Meses 

1 

9 

TABLA VX 

Casos 1 

Meses M 

EDAD DE INXCXO DE LOS ESPASMOS 

2 

5 

2 

F 

3 

6 

4 s 6 1 e 

2 -1 -1 12 10 

DXSTRIBUCXON POR SEXO 

3 4 5 

F F M 

6 

F 

7 

F 

e 

M 

eo•· 
10• 

io• 

100' 

9 10 

5 . -1 

9 10 

M M 

10 
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TABLA vz:r 

EDAD DE INICIO DEL RETRASO PSICOMOTOR 

Casos l 2 3 4 5 6 7 8 9 10 

Meses 4 5 6 3 -1 -1 4 8 2 2 

TABLA Vl:II 

CARACTERISTICAS DE LOS ESPASMOS 

Casos Tipo 

6/10 Combinados 60\ 
2/10 Flexi6n 20\ 
2/10 Extensi6n 20\ 

10 pacientes en total 100\ 

TABLA IX 

CRIS:IS EPILEPTICAS QUE ACOMPAllAN A LOS ESPASMOS 

Casos Crisis epilé"pticas Porcentaje 

6/10 Ninguna 601 
1/10 Crisis t6nicas .y t6nico- 101 

c16nicas de hemicuerpo 
izquierdo . 

1/10 Crisis t6nico-cl6nicas 10\ 
c¡eneralizadas 

1/10 Crisis t6nico-cl6nicas 101 
de hemicuerpo derecho 

1/10 Crisis t6nico-c16nicas 101 
de hemicuerpo izquierdo 

10 pacientes en total 100\ 



TABLA X 

Casos 

8/10 

1/10 

l/10 

ESTUDIOS ELCTROENCEPALOGRAFICOS 

E.E.G. Porcentaje 

Hipsarritmia 

Hemihipsarrit:mia 

Hipsarritmia fraccionada 

ªº' 
10\ 

10\ 

10 pacientes en total 100\ 

TABLA XI 

ESTUDIOS DE TOMOGRAP:IA CRANEAL COMPUTARIZADA 

Casos 

2/10 

3/10 

2/10 

1/10 

1/10 

l/10 

J:nterpretacic5n Porcentaje 

Normales 
Atrofia cortical fronte-temporal leve 
y subc:ortical leve 
Atrofia cortical fronte-temporal mo-

20\ 

30\ 

derada y aubcortical leve 20\ 
Atrofia cortical frontal moderada 10\ 
Atrofia cortical fronto-tempora1 severa 
y subcortical moderada 10\ 

Quiste porencef&lico que abarca todo -
el hemisferio derecho 10\ 

10 pacientes en total 100\ 
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TABLA XII 

RESPUESTA DE LOS ESPASMOS AL TRATAMIENTO 

Casos Tiempo cnt:e Clona- Acido ACTH :• efectos 
inicio espa.!_ cepam Valp. ·.secund. 
mos y trat.-

1 2 meses p B E Si 

2 -1 rnes p B B Si 
3 -1 rnes B E 

4 -1 rnes B E 

5 3 meses B E 

6 -1 rnes B E 

7 -1 rnes A p B Si 

e -1 rnes B E Si 

9 5 meses p B E Si 

10 -1 rnes B B E Si 

E Excelente (control completo de 1os espasmos) 
B Bueno (reducción de 1os espasmos de más de SO\) 
p Pobre {reducci6n de 1os espasmos menos de SO\) 
A Ausente (sin efecto) 

TABLA XIII 

CAMBIOS EN EL RETRASO PSICOMOTOR 
DESPUES DEL TRATAMIENTO 

Casos 

2/10 
8/10 

Respuesta 

Mejor!a 

Igual 

10 pacientes en total 

Porcentaje 

20% 

ªº' 
100% 

ll 



TABLA XIV 

CAMBIOS EN EL ELECTROENCEFALOGRAMA 
DESPUES DEL TRATAMIENTO 

Casns 

5/10 

4/10 

1/10 

Evolueit5n 

Leve mejoría 

Sin cambios 

Marcada mejor!a 

10 pacientes en total 

Porcontaje· 

50% 

40% 

10% 

100% 

" 



A 

B 

FIGURA.XA y B A.- T.c.c. normal (corte asim6trico) 
B.- E.E.G. con hipsarritmia 

" 



A 

B 

,. 

r..-r• 
f4-C4 

C4-P4 

P4-01 

Fl'l-fJ 

F1-C1 

C1-Ps 
P1-01 

T4-C4 

C4-CI 

C.-Cs 

C>-Ts 

PZGUJU\ 2A y B A.- T.c.c. con atrofia cortical fronto­
temporal severa y eubcortical mode­
rada. 

B.- E.E.G. con hipsarritmia fraccionada 



A 

B 

Fpz-F4 

F4-C4 

C4-P4 

P•-0•. 

FIGURA JA Y B A.- T.c.c con quiste porencefálico en el 
hemisferio derecho. 

B.- E.E.G. con hemihipsarritmia y depre­
,si~n el~ctrica de hemisferio derecho 

17 
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I'I. DISCUSION 

El SOt de nuestros pacientes estudiados tuvieron an­
tecedentes de Diabetes mellitus~ Uno s6lo de ellos (caso-
7) tuvo una malformaci6n cong~nita de~crita como quiste-­

porencef~lico, que se puede encontrar en pacientes que -­
tienen carga gen~tica para Diabetes mellitus. 

El caso dos tuvo cuatro familiares con epilepsia y -

se sabe que la incidencia es muy alta (40\) para los ca-­
sos criptog~nicos.(16) 

Respecto de la etiología en el SW de nuestros casos­
estudiados se encontr6 que el 20% tuvieron causa prenatal, 
60% perinatal y 201 postnatal. 

Matsumoto y cola. reportan que las causas prenatales 
fueron de un 36.51, las perinatales de 22• y las postnat!_ 
les de 8.5\, criptog~nicos 9\ y dudosos de un 241. (16) 

Una de las series m4s grandes de 750 casos de SW, en 
la que se analiza la etiolog!a se encontr6 lo siguieOtei 
De causas prenatales 22.8t, causas perinatales 15.91, --­
postnatales 7.51 y de causa desconocida 53.8%. (10,18,19,-
20,21) En lo encontrado por nosotros las causas perinata­
tales fueron de un porcentaje m4s alto, asi como las pos.!:." 
natales, la explicaci6n a estoS halltzgos es debida al t!, 
maño de la poblaci6n estudiada. 

La edad promedio de inicio de los espasmos en los 10 
casos fue de 5.2 meses, siendo el m!nimo 1 y el m4ximo 12 
meses. La mayoría de los investigadores establece el co-­
mienzo antes del año de edad en el 86% de los pacientes y 

el promedio entre los 3 y 8 meses, lo cual es semejante a 
nuestros hallazgos. (9) 

En cuanto al sexo encontramos que el 50% fueron mas­
culinos y 50% femeninos: otros autores reportan ligero -­
predominio del sexo masculino sobre el femenino, pero sin 



ser estadísticamente significativo. (10,16) 
De nuestros casos 40% presentaron retraso psicomotor 

antes del 1·nicio de los espasmos y el 60% dcspuésr seme-­

jante a lo informado por Jeavons y cola. (9) 

En el estudio de las características de los espas­

mos de nuestros casos 20\ fueron flexores, 20\ extensores 

y 60% combinadosr Kellaway con gran experiencia en SW en­

contró que el 36% eran flexores, 22% extensores y 42% CO!! 

binados o mixtos. (17) 

El patrón clínico de crisis que acompañan o preceden 

a los espasmos, entre los más frecuentes se encuentran -­

las mioclonías, las crisis t6nicas y t6nico-cl6nicasr y -

de estas Gltimns se observaron en el 40% de nuestros c~-­

sos. (9) 

Todos los pacientes tuvieron E.E.G. hipsarrítmico;-­

tal como lo describieron Gibbs y Gibbs en 1952. 

El caso 1 tuvo hemihipsarritmia, la cual describió 

Aicardi y cola. pero con alternancia de un hemisferio a 

otro y atenuaci6n del voltaje. (8, 18) 

Gastaut en 1976 en 37 casos con SW estudiados con -­

T.C.C. encontr6 que el 81\ tuvieron lesiones, siendo uno­

de los más altos en comparaci6n con otras formas de epi-­

lepsia y destac6 la importancia de realizar este estudio­

en todos los casos con este síndrome. Adem!s Gastaut en-­

contr6 que 60\ de ellos tenían atrofia cortico-subcorti-­

cal fronte-temporal, de la cual no se sabe porqu~ se pre­

senta y··que pudiera ser de oriqen metabólico, an6xico o-­

circulatorioi el restante 40\ no tenian atrofia. (ll) En­

nuestros pacientes el 20\ no tuvieron atrofia y en el 80\ 

si se observ6, además de uno que ten!a un quiste porence­

fálico. 

En el tratamiento se describe buen pron6stico de inst~ 
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larse lo m!s pronto posible; esto va a favor de nuestros­
pacientes, ya que como promedio se in1ci6 la terapia en -
1.7 meses. 

El clonacepam fue de los primeros anticonvulsivos a~ 
ministrados en cinco de nuestros casos por un m!nimo·de 2 
a 10 meses con pobres resultados a largo plazo, por lo -­
que hubo necesidad de asociarse a ácido valproico o ACTHT 

Vassella y cola. usaron el clonacepam logrando un -­
control en más del 50% de sus pacientes en las primeras-­
dos semanas de los espasmos, con reca!das al segundo rnes­
de tratamiento, que persisten aunque se incremente la do­
sis y aparecen efectos secundarios de una forma más inte!!. 
sa, de los cuales el más importante es la hipersecreci6n~ 
de l.as v!as respiratorias altas. (12) 

La respuesta a la terapia hormonal en nuestros ca-­
sos, con ACTH fue excelente en el 80\ de ~stos y buena -
en 'el ...¡01 en el control de l.os espasm~s, en el retraso -
psicomotor s6lo hubo una mejor!a en al 201 y en el E.E.G. 
marcada mejor!a en el 101, el restante SO\ con l.eve mejo­
r!a. 

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

El ACTH es el más efectivo de los corticosteroides -
para el trataniiento del. sw. En un estudio comparativo, el 
ACTH controló las crisis en un 1001 en S d!as, mientras -
que la prednisona fue efectiva en el 601 de las crisis 
hasta los 14 d~as: (22) En otro estudio el cese de las -­
crisis y la normalizaci6n del E.E.G. ocurri6 en 4 de 5 -­
pacientes que recib!an el ACTH a dosis bajas, comparados­
con 3 de 12 a los cuales se les administraba prednisona. 
(23) La dosis de ACTH aplicada intramuscular var!a de 40-
a 120 unidades diariamente, por dos a cuatro semanas. --­
Uno de los reportes m~s recientes recomiendan 40 unidades 
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diarias por dos·- semanas seguidas en d!as al.ternos de eo­
unidades por doce semanas totales; observ4ndose una exce­

lente respuesta en el 87% de los pacientes que ten!an es­

pasmos de una duraci6n menor de un mes y 58% de los que -

hab!an tenido espasmos de una durac16n mayor de un mes -­

quedaron libres de crisis. La reca!da se encontr6 en el-­

J. 71 para el primer grupo y de 21.4% para el segundo gru­

po. (24) 

El pro~edio de recaídas de los pacientes tratados -­

con ACTH es de alrededor de 50% y en un segundo curso de­

tratamiento;la probabilidad de una buena respuesta es me­

nor,que para el primer tratamiento1sin embargo en estos-­

casos de· recaídas se han recomendado dos meses m4s de tr.!_ 
tamiento.En nuestros pacientes no se observaron tales re­

c~tdas por la asociaci6n del ACTH con 4cido valproico(2S) 
Los efectos secundarios con el uso del ACTH como son 

cambios en la conducta, irritabilidad y somnolencia desa­

parecen al disminuir la dosis de ACTH1 sin embargo exis-­

ten otros que son m4s importantes y persistentes como la 

obesidad con aspecto cushingnoide, acné, hipertensi6n ar­

terial, infecciones respiratorias, insuficiencia cardiaca, 

retardo en el crecimiento, dilataci~n del espac~o subara2 

no1deo y ventricular que semeja atrofia cortico-eubcorti­

cal. (26) En los que nosostroe ·observamos s6lo 6 casos de 

los 10 presentaron efectos secundarios con el ACTH. 

Se realizaron estudios secuenciales con T.C.c. en 24 

pacientes con sw, durante y después del tratmiento con 

ACTH, para analizar la relaci6n entre la dosis y los cam­

bios que ocurrian en el cerebro. Seis casos no mostraron 

~egres16n a su estado original al revisar la T.c.c. des-­

pués de la terapia. se encontr6 buena correlac16n entre -

la dosis total de ACTH y el porcentaje do disminuci6n del 

parénquima cerebral1 por lo que se concluye que la atro--
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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 plazo ha disminuido, ya que no hay una ev! 
dencia concluyente que esta terapia haya modificado el -­
pron6stico en cuanto a la pravenci6n o curac16n del' retr.!, 
so psicomotor y la rnejor1a cl!nica y electroencefalogr4f!. 
ca1 adem4s de tener un alto costo por los efectos secun-­
darios de los corticosteroides. Todo ello a llevado al -­
uso del 4cido valproico, por varios autores desde 1969,-­
hasta la ~echa en que existen reportes en casos de sw. 

un estudio llevado a cabo durante tres años con tra­
tamiento a base de 4cido valproico en 19 caeos con SW y -
otros mas indican que el retraso psicomotor y la epilep-.­
sia residual eran similares que con el ACTH, la mejor!a -
cl!nica y elctroencefalogr4fica era igual en los tratados 
con una u otra droga; la dosis ~equerida de 4cido valpro! 
co rara vez da efectos secundarios, los que por otro lado 
siempre da el ACTH. (14,29,30) 
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. V. CONCl:.USIONES 

l. El S!ndrome de West representa la forma de epilep-­
Sia m4a resistente a la terapia anticonvulsivante -
convencional. 

2. Los casos de etioloq!a idiop4tica o criptog~nica, -
son de mejor pronostico que las otras formas sinto-, 
m.4ticas. 

J. El pron6stico es mucho mejor en los casos tratados­
en los primeros dos meses de iniciados los espasmos, 
que en los tratados tard!amente. 

4. Todos los autores estan de acuerdo en que la corta­
duraci6n de los espasmos están asociados a buen P~.!:!. 

nOstico en cuanto al desarrollo psicomotor. 

S. Las grandes dosis de ACTH (120-160 U.) no dan mejo­
res resultados que las dosis. pequeñas (20-40 u.) 

6. La ACTH debe de administrarse a la menor dosis y 
tiempo posibles, para evitar el efecto ac~ulativo, 
que produce, condicionando m4s atrofia cerebral de­
la ya existente. 

7. Siempre debe de darse 4ci?o Valproico como ~roga 
inicial, y s6lo en caso de que no haya respuesta se 
debe de utilizar el ACTH. 

s. La T.c.c tiene valor pron6stico ya que ha medida 
que realicen m4s estudios se descubren m4e formas -
sintomáticas. 
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