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INTRODUCCIOH:

En 1841, W,J. West describid por primera vez una c¢ntidad clfnica al raspecte
d; las alteraciones encontradas en su propio hijo de un afo de edad, quien a los
4 mepes inlcid leves movimientos de balanceo de la cabeza hacia adelante, los -
cualea e incrementaron en intensidad y frecuencia, para convertirse en violeotos
capasmos de flexldn completa de cuello, trenco y rodillas, precedlidos de la emi-
8i6n de un excraio rulde y seguidos de relnjacidn, durante los cvales daba 1n a--
parienciaz de miedo o sobresalto. Loas espusmos se repetfan alternativamente a in=-
tervalos de pocos segundos eh niimero de 10, 20 o mde en cada crisis, las que ne
dureban mfs allfi de 2 o J minutos y se presentaban en nimero variable de veces
al dfa; lgualmente refirie la piérdida de la integridad motora e intelectual en
el nifio, previamente sano a loa oparicidn de la enfermedad. (1)

MAs da 100 afios después, Gibhs y Gibbs describen cn 1955 el patrfn electroen-
cefalogrifico caracterfistico de los pacientes con la entidad descrita por West,

conslstente en la aparicldn ervltica de ondas lentas de alto voleaje y eapigas,

que se mostrabon en diversas fireas de la corteza, en una disposicifn cadtica, -
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sugeativa de severa desorganiracicn del voltaje ¥y regulacidn el&cerica carti--
cal, acufando el término hipsorritmia. {2}

En el afio de 1959, Screl y Dusaucy-Bauloye reportaron los efectos terapéut}l
coa del ACTH en un grupo de pacientes con la enfermedad. (2)

. & partir do entonces se han lograde ehormes avances e¢n el conocimiento y -
manajo de la entidad, denominada por Pampiglione en 1964 y concclda desde alll
. en adalante como Sfndrome de West (SW), consistente en la triada de espasmos =
maeivos infantiles, retrasoc paicomotor o hipsarcitmia.

En la actualidad y gracias a aofigticadan técnicas de investlgacidn en el -
drea da la Epileptclogfa se ha logrado uno caracterizactifn preciea de el 5W.

Kellaway y cols, han logrado las descripciones mis exactas y cuontificado
¥ clasificado los espasmos en forma admicable, mediante el registro silmultinec
de eloctroencefalograma, clectromiogralfa, electreooculometro, electrocardid-
grafo, acelerSmetro, actividad galvinica de la plel y filmacidn con sonido en
un circuilto carrado de TV. (3)

El SW es un tipo de epillepsian moligna relativamente rara, dependiente de -
la edad, casi exclusiva de nifios menores de aifios. usualmente registente al -

tratamlento convenclonal (4) y que tiene un amplio eapectro de intensidad de -
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las erisis (3), con algunas formns tan sutlles que pueden incluso ser confundi-
das con entidades vanales o sesr pasadas por alto, Su prevalencia se calcula es
de 1 por 4,000 a 6,000 necidos vives. (2)

El 5W gsuele coexistir con otras varledades de epllepsin, y frecuantemente e-
voluclona hacia otras formae, especiolmente el Sindrome de Lenox-Castauc (5, 6,
7).

Do acuerdo o pu etiologfa el SW se ha clasificado en dos grupos:

1} Casos primarios o idiopfticos, que carecen de causa capecifica y en que los
pacienges eran sanos previpmente, y

2) Casca pecundarius o sintomfticos, cuyas cousds Son una gradb variedad de le=
siones del S5NMC, que incluyen dlagenesias, algunca trastornocs del demarrolle ,
infecciones, aberraciones gen&ticas, problemas mershdlicos, trauma, encefalops
tfa hipsxica, ete, {8)

De acuverdo ol perfodo del desarrollec en qua ae presenten pueden sd¢r causas
enbriofaetales, pevi-poscnatales o una combinaclén de pmbos, (9)

La gron varledad de ctiologfns del SW suglere que se ELrate de unp respuesta
del cerebro inmaduro a unt leaidén durance un parfodo parcicular del desarrollo.

{B) Se han sugerido que eBtén involucradas tanto miltiples Arcas cortlcales co-
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mo el tallo cerebral en su fisiopatogenia . (7}

El uso de la Tomograffa Axial Computarizada ha reducido notablemente el ni-
mero de casos ldiopiticos, ya que Gastaut y cols. {10) han detectndo una alta
frecuencin de atrofias cercbrales difusas, calcificaclones y agenesias por me-
dio de este estudio, misms que detecta lesiones anteriorzente no factibles de
dascubrir,

Segiin la mayorfa da los reportes de la literatura mundtsl, la relaclén de ~
casos sintomfticom ve. idiopAticos es de alrrededor de 607402, (2)

lLos espasmos pueden ser de tres tipouw: flexores en un 33.9%, extensaras ol
22,5% y mixtos en un 42.0%, pudiendo ser asimétricos en un 0.62 o consistir an
brevas perfoos acindticus, {3) Se han reportado caombior en el patrdn respira-
torio durante las crisis, asf como en el ricmo de sueiic. (3)

El pico de aparlciﬁn de los easpasmeos es por lo general a los 4 moses en los
cagos secundarios y a los 6 en los primarios (3), en un 85% suelen presentarse
antes del afio de edad y raramente pe encuentran mfs alli de los 5 afios, ({)

El retraso palcomotor puede estar presente antes de las crieias, pero por lo
generol es ;utadu posteriormente.

La triada de cspasmos masivos, retraso psicomotor e hipsarritmia puede care
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cer de algin elemento, ¥ el cuadro clinico asf como el EEC suelen modificarse
con el tiempo. (5.6)

Se han reportado otras alteraclones ascciadas a 54 como las de tipo pelquid
trico, autismo ¢ hipercinesis, especinlmente (12), asf como malformacicnes ocu
lares y cerebrales gue sugieren un defecto ectodérmico como causa comin. (13)

El tratamiente del SW es el aspecto que wiis controversias ha sucitade, ain
embargo parece haber cierto acuerde en el hecho de que los casos idiopitices
tienen como manejo de primera eleccléin a loer eateroides, ya ses ACIH o predni-
sona, ¥ que los secundarios o casos tesistentes s aquellos deben scr manajados
con Acido valprfica (l4,15), benzodiazepinas, ¢ inclusc doals altas de plride-
xina. (16)

Adn no se llega a unn conclusidén efectiva ol respecto de la terspéutica del
S5W, eapecialmente ¢n el tratamiento hormonal, en vista de gque las dosils y los
grupps de pacientes aon hetarocgéncos y loc resultados variables (11, 17, 18 ¥y
19), sin embargo en los casos criptogdnicos el iniclo temprano del mancjo a
base de esteroides influye favorablemente en el prondstico.

El prondatico del SW es por lo general wale {2, &, 5, 6, 11, 20, 21), en

funcién de la afectacifn del desarrcllo ppicomoter, misma que sucede en un  «
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porcentaje de 85T de los cases. (2)

Loa factores que mayormente influyen en el pronéstico son bfisicamente: la
etiologfa, el desarrcllo psicomotor previo a los espasmos y la desaparicién
de los mismos (8), aunque Kellaway (3) sugisre que ¢l juicio del médico tra=-
tante sobre el &xito del manejo puede Ber impreciso, habléndose demostrado
una excesiva subvaluacidn de 1a cantidad de las crisis, como ne evidencia al
momento de compavar les reporteo de los padres con los obtenidos por monitori
zaci8n contfnua de vides y regiatre poligrifico. Por tal se sugierc que al se
depandg excluslvamente del julciv cifnico, consilderar coeme respuesta Lavoerable
sfle la desaparicifén de los esposmos.

La mortal:idad del SW os vorisable, pero se reporta entre el 3 a 33X. (2)
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MATERIAL Y METODUS:

Para el presente estudio se siguleron los casos de los primeros 25 pacientes
que acudleron en forma consecutiva a 1la Cliniea de Epilepsia del Insticuta Ha--—
cional da Pediatrfa entre los mesos de Febrero o Diclembre de 1986, y en les -
cunles se realizd el diagndstico clinlco ¥y electroencefalogrifico de Sindrome
de West.

A todos los paclentes se les treallzd unn historia clinica pedlitrica comple-
ta y una exploracidn [falca general, asf mismo wve 1lovd a c¢obo un examen neuro-
1égico detallado.

Todos los pacientes, con excepeifn de uno, tuvieran electroencefalogracas -
toalizado e interpretados por el Servicio de Elcctrofisiologfa del prople Insci
tuto, al paclente que tenfa EEG extrahoapitalarlo era portador de hipsaorritmla.

En 5 pacientes se pude cuantiiicar el grade de retraso psicomator por medic
da la escala de Gessell, reallzado por el Servicio de Paiquiatria y Salud Hen-
tal,

A todos los paclentes se les renlizaron exfmenes de laboratorio de rutina
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como son bilometria hemdcica, quimicn sangufnesn con electrolitos, aramen gene-
ral de orina, prucbas de funclfn hepitica, CPS, ¥ eén los casos necesarios ta-
miz metabflico, A un paciente se le solicitarun anticuerpos seriados vs Toxo
plaema gondil. Todos tuvieron RX simples de crfineo, y cn los que se conhslde-
ré valorable se renlizd ultrasonido cerebral transfontanela,

Tres casos tuvieron al menos una Tomograila Axlal Computarizada.

Un caso requirid para su diagndstice blopsia cer=bral.

Se analizaron detalladamente los antecedentes heredv-famlliares en bisagque-
da de historia convulsiva, asf mismo ee hizo futerrogatorieo incencionado al -
respecto dF antecedenten perinatales o enfermedades previaa de ilmportancia.

Se recabd la historin farmacoldgica previa a ser vistos en la Clinica de -
Epilepsia, a=! como los diagnfsticos emlitidos com anterioridad,

La respuesta sl tratamiento se evalud de In siguiente forma:; Sptima cuan-—
do los pndres obacrvaron depapariclin de los crisis ¢n un 75 a 100X, huena -
con una reduccifn de 50 a 75%. regular con decremento no mayor del 50% y nu-
1a cuando no se observd mejoria objetiva.

El progreso en el desarrallo peicomoror se cvalud en citas aubsecuentes por

medio de 1a escala de Danver.
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RESULTADOS :

La casulstica de la Clfnica de Epllepsia del Institutc Nacional da Pedia—-
trfa revicte parcicularidades interesantes, La distribucién por sexo no mos-
tro franco predominio, e incluso leve tendencia hacia el sexo femenlno. (Fig.
1}.

En cuanto a la historia personal cabe destacar que B casos (32I) tuvieron
antecedentes fsnillares de importancia. l7 pacientes contaron coo anteceden=—
teg perinatmles positivos, y 7 pacientes (281) mostraron ontecedentes persona
les patoldgicos importantes, siendc el wfs frecuente 1la meningoencefalicis.
{Takla 1).

En cuanto a la semiclogfa, el infclo de Ia enfermedad dentro de los prima-
roe seis weses d. edad se reglatrd en el B4Z de los paclentes. (Fig. 2).

En relacidn con el tipo de crials, los espasmos masivos fueron la modali--
dad nis frecuente, en 22 pacientes (88%), sfendo las de tipo mixte las da ma-
yor prevalencia (13 casos o 52%). En 23 de los 25 paclentes (921) idencifica-~

mos un patrén mixte de crisis epilépticas, y con mis de ctres tipus me encon--
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traron B casos (32%). (Tabla I1).

Ef cuanto al desartollo paicomotor, sdlamente en un caso se¢ encontrd not--
mal 2l inicio del tratamiento. Al seguimiento longitudioal de los casos ep
contramop que 15 pacientes (60%) habian progresade en su DPM. (Fig., 3)

El examen clinico nnufnlﬁslco fué rico en signolegfa patolbgica. En 12 ca-
sos {48%) se identificd afeccidn de la via plramidal, 1} casos (44%) tuvieron
alteraciones del rono muscular, y en 7 encontramos afecoidn de los pares cra-
neales, slendo los cculomotores los mAs frecuentemente involucrados. Cuatro
pacientes se encontraron portadores de alteraociones de la conducta, 3 de los
cunales tenfan autiemo y uno autonpresién, (Tabla 111},

Dos pacientaes evolucionaron hacia Sindrome de Lenox-Gastauc durante el se-
gulmiento de este estudio. (Tablas 1II}.

A pesar de todo lo anterior sflamente em 4 csson 8¢ solicicd consulen médi
ca por lod espasmos musivos dentro de los & primeros meses de vida, demoscrdn
dose agf el bajo fodice de sospecha diagnfetica para esta condicidni incluso
algunos pacientes recibleron su primera copsultn despuéa de los 2 afios de e-—
dad ( 1la mayor fuf de 3 afios 2 moses). (Fip. 4).

Muches pacientes fueron refaridos a la Clfnics de Epllepsia por Podistras
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o por Médicos Generales por el cundro clinico, sin embargo el diagndstico no
se habfa eatablecido en el BOX de los cascs y sdlamence a 5 sl se les conalde
8 como potrtaderch de SW (4 de ellos yu eran manelados on ptros servicles del
INP). Es de pron importancla sefialar que el recraso en el dlagndstlco en 24
capos fué ep prowedio Y meseus, con un Tange de un mes a 3 afies.

En cuanto a los antecedentes de tratamiento farmacoldglico, 20 paclentes ya
habfan vecibldo medicamentos antlepllépticos, de ellos, ¢l més frecuentemente
empleado fue la fenitofna o DFH, considerado contraindicado en wpillepsias de
tipo mioclénico. (Tabla 1IV).

Los hallazgos electroencefalogriaficos mostraron una elevada tendencia ha--
cia el patrdn hipsarrftmico (76X}, yu sea en su forma clfsica o én la wodifl-
cada, Un 12X sc describleron como encelalopatfa mioclénica y 8% con encefalo~
patfa difusa. S8lo un caso fué compacible con lo normalidad. (Tabla V).

En ralacifin a la etiologfa, nuestra casufstica se conformd de una elevada -
cantidnad de paclentes con S5W secundario (como se mucstra en la Tabla V1 y la
figura 6). La caupn wly frecuente fuié la hipoxia neonaral, seguida de 1o me--
ningoencafalitls v la esclerosls tuberosa, El glebal de casos sintomdcicos es

da 92X, S6lo en dos casos se pudo considerar que fuescn idiopBtices,
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En cuanto al manejo establecido en nuestros paclentes, en 24 se pudo obte~
ner informacién evalusble. El grupo mids npumervso fu€ tratade con un selo far-
maco (32X), siendo e¢l mfs frecuentemente wtilizade ¢l dcido valpréico, que a
su vez se utiliz3 eolo o aspciado a otros nntiepilépticos en el 92% de los -
pacientes,

Se utilizaror en toral 8 fdrmaces y en 681 de los casos hubo que hacer com
binaciones terapfuticas diverpas. Algunos paclentes debleron llcgar a manejar
se hastd con 5 farmacos para aleanzar ol control, aunque no necesariamente en
forma ,simuitdnea. (Tabla VIL).

Todos los pacientes moAtraron en general exfimenes de laboratorio dentro de
1fmites normales, especiolmente los pruebas de funcionamiento liepfitico ee en-=
contraron sin alteraciones. Un paclente gue vecibif ACTH y & con prednisons da-
sarrollaron hipertensiin arterinl. No hubo alteraciones electroliticas y todos
presentaron efectp Cushing, mismo que se limitd al tiempo del tratamiento,

En 8 pacientes (32%) se pudieron evidenciar anormalidedes en los estudios ra

diol&gicos (RX slmplas y TAC)} o0 en ultraponido. (Tabla VIII).
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ANTECEDENTES DE IMTORTANCIA

HEREDOD FAMILIARES

B casor (323)

Criois convulaivas...cii.a.5
Retraso pslcomotor...uiaes.l

Consanguinidad, ccveiiauinsna

PFERINATALES

1? casos (682%)

Alteraciones durante la

LTS TR 1) PO
Hipoxla neonatal.ivesiceaesil
DIt a, suivauniroonennranl
CenBren Urgente..sereuwseaand
PremMATUTE . s svrrrranrrannrsd

PERSONALES
PATOLOGICOS

1 CAS0S (28%)

Heurolnfecolfne e enesnereeS
Sindrome de Heye..ovrvsonsnl

Traumntismo craneoenc. ,...l

TABL A

TI1PO DE CRISIS

Eppasmons maAlvos miXLoB......vvsvi-ssasarnssansns. 13 cosas

Espasmes maaivos [leXoresd.so.envsvnarssannnennanes 7 COEOB

Espasmos masivos exXLenNBOTER,. ..u.ssussarsrnrarssnases 2 CABOB

Mioclonfas parciales multifocalesissssvrsnsansrars 23 cason

Crisis ténices generfllzadas...csvvreeacscrnessns. . CABOS

Crisis tfnico-clénicas generalizadas......eievssss 6O CBBUB

Crisis ténlco-clinicas parclaled..cuvesssasassseesr. O canom

OpOOClONUB. st sssvisssacarasnnsarssssasaassasanaens 4 COSDAE

TABLA



-14=

ALTERACIONES WEUROLOGICAS ASOCIADAS

Piramidalismo..ssencrsvennnsssrasssarns 12 canos
Altpracionss del tonO.evasservvaarsasss Ll casoe
Meccldn de paren cranedleB...s.asrisnes 7 CAGOE
Ale, de conducto..e-nrarsssancraarer-es 4 CBBOS
( Con autismo 3, autoagrasiln 1)
Otros sf{ndromes epillfpticosS....... ..s. 2 casos
(5indromo de Lenox-Castaut)
TABLA 111

ANTECEDENTES FARMACOLOGICOS
Fenltoflnfdecsncussunranssacscnssssnsasns 12 casos
Acldo valprBleo.cveieraesncrssnassneses 9 cAROS
Fanoharhita).. o corrussruarransrsrnrss 5 cAsol
CarbamBzeping . csestsnnnsssivsonsscannse 4 COBOS
HiCCOZEPAD . e rssnceeorrarsrrsnnrsaravean 3 CAHOR
CloNGEADBMu. rssssunssnssussnssnnssnsana £ CASOBR
Prodnilsof@.iecivnessrisanacivrernssensne 1 caso
ACTH. i ivusetsnrssnanirentnatannsrirens+s 1 ChBO

TABLA TV
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HALLAZGOS fLECTHOENCEFALOGRAYICOS

Hipaarritmla..svvrsnsraasesannns, L4 crsps

{56%)

Hipearritmia modificada....vevvs. 5 coson {20X)

Encefalopatfa mioclfnlca,.veveua. .3 cosos (12%)

Fncefalopatfn difusa....... Vesena 2 casos (BYX)

. Hotmaleovesavoranerannnccncnnses. L caso (4%}
TABLA Y
ETIOLOGIA DEL SIMDROME DE WEST EN 25 CASODS

HIPODKIA PERIRATAL v e ruvurasvrsananasvnnmnssnarnnnrsansans I casos (&4%)
KEURDIHFECCION. s ovevunvissnesanansnsrannvansnnsnsnsnoanses 3 casos (20%)
ESCLEROSIS TUBEROSA.curverrveannssbsiascsnsarsvasnsanrses I casosd (123}
DESCONOCIDA s ansmssssrsansrnssrsrnsansssasnrasaravsnras 2 casos (B8I)
TRAUVMATISMO CRANEOENCEFALICOsuvasuvsvevrrannaessannsansss L caso (&%)
TOXOPLASMOSIS CONGEHITA,.:cececstsesctasenvavesnnssancsass L cnso (43)
SINDROME DE REYEs.evsusnveroranssrossnssanassusacsssasasss 1 caso (4%)
CROKOSOMOPATIA (17 PHlevsrsvnvsoresssnussrnsnsssasssenensy L cosa (4%
LIPOFUSCINOSIS . uucvuruasraresstavavenavssnssvrasaravesers 3 coso (4%)

TABLA VI



RESPJESTA "AL THATANIENTO

EN 24 PACIENTES CON SINDROME DE

WEST #
FPARMACOS
OFTIHA BUEHA REGULAR KULA TOTAL

AVE S 4 - - 9
DFH _ 1 - _ 1
AVPHAZH - 1 - - 1
AVPHCNZ 2 - - - 2
AVIHPDH 1 - - 1 2
AVPHAZHANTZ - 2 - - 2
AVEPHAZHHACTH - 1 - - 1
AVPHFB+DFH - 3 - - 1
AVPHCNZAFB - - 1 1 2
AVPEFB+TDNH - - 1 - 1
AVPHCRIANTZAPDR - - - 1 1
AVEHAZHHNTZAPDH - - 1 - 1

8 10 3 3 24

* En un caso de los25 de la serie no se tuvo ipformacidn evaluable,

AVP= Acido valpréico. DFil=FenitofIna. AZM= Acetazolamida. CNZ=Clonazepam. PDN= Prednisona. NIZ=Nitrazepam,
FB“ Fenobarblital. ACTH= Wormona adrenocorticotrdpica.

TABLA V11

-91-
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ALTERACIONES RADIOLOGICAS ENCONTRADAS EN 25 PACIENTES COUN S,

DE WEST

L]

L1}

Microcefalddeiensiiarinenonennasssnnennreasssonnnansssssnuranl
Separacton de SULUTAB. . vseuesnnsssresrannrsosarancvnssssannsl
Calcificaciones difusas, ,oueusrnsinarsrvsosrarnnssrrsncnnanral
Agrandamiento de bévedd CraNGaNd..ccicaiarerercscesorsenaninnl

Asimetrfa de clerre de BULUTAS.cu i veeasnatasnenarsassivinarsal

RX SIMPLE

*hk
wAA
*hk

LE 1)

Atrofia cerebral. o i iiiiiiieieiraanoinsistinennaastsannannsl
Contusidn cerebral.isiiiauveansnarssssvassnrnstasnranasasnsassl
8§ . T S §
Nidrocafalla + Atrofia cevebral.iveeireionavsursanissrannsinal
Atrofia de subatancla GriB..vese-vivsnvsstosvsanesrsrarrrnanssl

T.A.C,

* En

17 paclentes habfa clfnicamence microcefalin,

#*% Bl diagndatico [inal fud Toxvplasmosis.

#*a% Lag TAC corredsponden a upn mismo paclonte con antecedente de TCE seveto,

#rkk El paclente tuvo diagnBstico de Lipofuscinosls por blopala cerebral.

TABLA VILI

—=—56% 44 %

DISTRIBUCICN POR SEXO.
FIGURA 1
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DISCUSION:

Aunque 1a prevalencia del SIndrome de Wewt so calcula en | por cada 4,000
a 6,000 nacidos vivos (2), todavia ¢n nuestro medio no exlste un adecuado pi-
vel de sospechs clinica, lo que ha condiclonado vetraso on el disgnstico de
15 entidad como en su respectivo muneje medicamentosc. Aunque esta enfermedad
incuestionablemente conlleva un prondstieco reservado y en un alto porcentaje
desfavorable hewos demostrado cSmo e¢s poeible obtener  control de la activi-
dad epildptica y mejorfa en el desarrollo psicomotor, lo que debe estizular
para un conocimianto mejor de lmn encidud y su manejo.

Llams la atenclbn lao elevado prevalencia de casos sintomBticos (92%), lo
que rabasa cunlqulier cifre rveportada en la literatura internacional (2.4,7.8,
10,11,21), ne contacos con explicaclidn satisfactorin para este hecho.

.Cunuidaramou qua la pobre reapucsta obtenids al empleo de prodnigona o a
ACTH podrfa explicarse por el alto Indice de pacientes con SW nintoa&tiCDn,

yo dques como habXa sido reportado, es en loe casos primsrios donde el manejo

hormonal reviate ¢l mayor beneficio. For rarzones propias a la Induetria Farma



-22-
cfutica en nuestro pafs no contemos con AGCTH, por lo que aquellos pacfentes
que lo recibieron tuvieron que adquirirle en el extranjero, lo que vepreaen-
ta una gran limttacién para su empleo a mayor escala.

En cuanto al cwadro c¢lfnico queremos enfatizar el caracter pleomfrfico de
la sintomatelogfa, anf como la imposibilidad para disefiar una secuencia re-
gular de sfntomas epllipticos. En ninguno de los & casos que curgaron cop op—
soclonfa-mioclonfa, come fu& deserita por Rinsbournce (22) Identificamos excre
eién aumentada de catecolaminas ni otros elementos para establecer el dingnés
tico de neuroblostoma, Como lo sefiala Sorel (11), consideramos que el Sindro-
me de opsoclonin-mieclonfa ropresenta mis unn modalidad dal espectro clinico
del 5W que ung entidad especifica asociada a ncuroblastoma.

En cuanto a los estudios electroencefalogrificos, no codos se esfectuaton
en un mlsmo momenta de la evolucifn de cada paciente, sin esborgo los trazos
de hipearritmia clidsica y modificada representan «@ 761 , loe demfa, aunque
fo con los elementos clfiisglcos de esto condicldn. si demostraron severo dailo
gennrqlizndo.

La gran variedad de factores etioldgicos encontrades en nuestra casulstica

reviste particular interés, especialoente en cuanto o mecH#nismos fisfopatole—
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gicos. Un gran nimero do nuestros paclentes tuviercs incuestionables anteceden
tes hipGxicoe o infecelosos del SNC, sin embargo otras condiclones tales como
disgenesiog (esclerosis tubergsa), post—trounmitico, metobdlicap (5. Reye y 1li-
pofuscinosis), e¢ inclusc una cromogomopatfa {17 p+), ebligan a reconocer que
el mecanismo flsiopatoldgico es complejo, seguramente multifactorial y muy po-
glblemente determinade en la etnps embrionaria.

Consideramos que nuestvos resultados terapéutlcos son favorables y sugie~
ren que el empleo de AVP puede ser una opcldn teropfutica convenlente, parci
cularmente ai ae intenta monoterapis, sobre Todo ¢n pacientesr con 5W aintomi-
tico. El empleo de prednisona no oodificsd sustancialmente la evolucifn de nues
tros pacientes que la tecibieron, aunque el presente estudio no se diseii§ para
comparar respucstan a diferentes recursos terap¥uticos. La «scasa cantidad de
casos en los que se utllfz6 ACTH nos implde hacer conelderaclones acerca de
su efectividad, Los resultados mis desfavorables se presentaron en los casas
de SW + escleroeis tuberosa.

Huestros resultados son més alenctadores que los reportados por Pavaone y
cals. (15) y concardantes con los de Bachman (14), y ¢n ninglin caso encontra-

mos alteraciones de lam transaminasas, bilirrubinas, deshidrogenasan, tiempe
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de protrombina o protejnas séricas, n pesar de que varios dec pueattos paclen=
tes son menores de 2 afos de edad, y algunes dJde ellos con politernpia, ambos
factores reconocidos como de riesgo para hepatotoxiclidad, iscluse el paclen-
te con antecedente de Sindrome de Reye, que no reppondid a ningin f3rmaco o
combinacifn de &stos, tuvimos que intentar monoterspia con AVP obteniendo una
fronco mejorfa y a 5 meses de ente rdgimen no se han producido alteraciones

hepiticae.
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WEST GYHDRUIE 1IN NEXICAN PATIENTS.

Lerto, Sfnehez, F.l., -«
avo v,M.A., Unrela ., §l.A.

fintlonal Inotitute of Pediatrico, Néxleg Clrs, ¢
xieo. -

Gonzfilozr-An Zor

The Waot Syndrome is o well depcpived oottt wit
a repurved profnesis, The treatmuunt of tuir -
tion in a developioi country hou pditioual it
ties, opoclfically in terma of ecunomicnl ressvagee
ros disgnontic oviluatinn ond therapevticus, v e -
phianig will be drawn on clinical fludince nn! pree
ponne Lo therapy.

ve studled proppectlvely all the paticuts woo en-e
to the Epilapoy Clinie nt the H.YI.1'. duriuy kFe:pan
ry to October 1986,
Of Lthe 29 patlenty with West Syndrome that were
found; 14 were femole: & conepr liad familinl Lisier
(5 with selzures, 1 with mental reterdsation}; o4
storted tne aymptoms at or hwelere O moutns; o one
pe8 were peoondary; nl the momont ol dlpensols 4
potients hind sone depree of poyeumntor dolay: the
gppome wore the rirat aynpton dn 22 pattentol thbe
f.E.G, waB abnoraal in 24 cates

In termp of thorapy, & patleunts are recvivise oo
or twp drugs; juwpt four pntieonts received 4 or ©
durlng thelpy treatmont, The response to modicnl ter
ropy woo oxcellont or good in 18 capen. Wo obinime.
devolopnantal progrepn iu 1% casea afier four to
eipnt monthe of theraby .
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Dear Dr. COHIALED-ASTIAZARAM,

Va vish to advise you that ve are in recelpt of your abstrset
entitleds

VEST STHOROHE IN MEXICAN PATIEHTS
vhich ve have desimated Ho, 435

This muber vill be used in all future corrspondence regurding
this abaermet.

I7] Tour abstract has not been teceived on the siandard forw.
Please retype It on the enclozed one.

!l Ve are presuaing that you are the presenting suthor of this
sbatract. IE this Is not the cnze, pleare inform uy
fomedintely.

W The Program Comittes vill meet to finalize the Sclentific
Program, and ve vill advise you accordingly.

i{ Vs received your registration fort and fees, and our recelpt
13 attached.

IZ] Abstracts cannot be publishad in the Book of Abatracts unless
tccompanied by your registration form and fees.

We look forvard to velcoaing you at the Congress,

Sinceraly '

o,

Nitea Cohn,
Congress Secratary
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