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RESUMEN

E} presente trabajo es de tipo observaclonal,
retrospectivo, transversal vy descriptivo; realizado en el
Hospital Pedidtrico Legaria perteneciente a los Serviclos
de Salud del Distrito Federal con una revisién de cinco
afos  (1990-1994) sobre los aspectos epidemiolagicos del
Sindrome de West.

De la revision de veintitres expedientes todos
correspondieron a  pacientes menores de dos afos, que
reunieron los criterios, para incluirles en el eswudio. Se
obtuvo una prevalencia de 0.14%, encontrandose que el sexo
mads afectado fue el masculino sobre el femenino, siendo la
edad promedio de siete meses y las crisis caracteristicas
fueron las mioclénicas, can el patron
electroencefalogrdfico caracteristico de Hipsarritmia con

el tratamiento comun de acido valproico a dosis

convencionales.



{INTRODUCCT ON

El Sindrome de West se inicia en la edad temprana del
lactante y ocasiona deterloro psicomotor, por lo que os muy
importante sU diagndéstico temprano Q inicio del
tratamiento, con el fin de evitar secuelas neuroldgicas
incapacltantes para los pacientes.

oQué  tan frecuente es el  Sindrome de West Yy qué

Con este estudio se observd la prevalencia existente en
¢l Hospital Pediatrico Legaria, ya que es en esta Unidad
donde se encuentran s5ituadas las especiallidades de
Neuroclirugia y Neurologia y por lo tanto localizando con
facilldad este tipo de padecimientos vy asi despertar el
interés por la poblacion médica para su detecclon.

Se revisaron expedientes de 1990 a 1994 para determinar
la edad de 1inicio, su presentacidén en cuanto a sexo, la
presencia de alteraclones en el electroencefalograma,
namero y tipo de crisis; el tratamiento utllizado y sus

resul tados.



MARCO TEORTICO

l.La  primera descripcion fue la de West en 1841, después
Newham en (849 decribid cuatro casos de Eclamsia Nutans y
un caso mas tardio fue descrito por Barnes en 1873, en esta
época no aparecio ninguno en la literatura britanica hasta
1955, cuando Illingorth reportd doce casos de deterioro
mental sUbito y convulsiones en la infancia (7).

Feré en 1883 di6 una larga lista de nombres, por la cual
lag convulsiones han sldo descritas y #e comenta la
confusion porque los saludos o© espasmos son  sintomas
encontrados en muchas enfermedades y algunos autores la hanh
observado como enfermedad especifica. Feré los llamé "Tics
de Salam", confinado a la infancla, describié la ocurrencia
de series de espasmos, lnclinacién de la cabeza y un raro
caso unilateral, notd la asoclacidn de deflclencia mental,
las c¢lasifico como epilépticas y fue el primero en su
prondéstico variable, con persistencia de los ataques o
sin fendmenos epllépticos subsecuentes. También

establece dos prupos etlolégicos: sintomaticos e idiopéatico



que no fue hecha hasta 1948 por Zelleger (2).

Otros sinonimos del Sindrome de West son:
t. Peculiar torma de convulsiones infantiles.
2. Eclamsia Nutans.
3. "Nictatio Capitis".
4. Espasmos Nictitantes.
5. Tics de Salam.
6. "Bamboleo Cefalicao".
. Egspasmos salutarorios.
8. Pequeno mal propulsivo.
9. Espasmos nutans.
10, Convulsiones estaticas.
11. Espasmos relampago de Salam.
12. Pequefio mal desorganizado.
13. Convulsiones relampago mayores.
{4, Convulsiones tipo corto.
15. Encefalopatia mioclénica.
16. Espasmos infantiles.
17, Epilepsia motora menor.
18, Encefalitis mioclénica con disrritmia mayor.
19. Encefalopatia mioclénica infantil con hipsarritmia.
20. Espasmos masivos.
21. Sindrome de West.

22. Espasmos en flexion del lactante.



23. Crisis de sobresalto.

24. Sacudida epiléptica.

El término aleman de "ataque relampago” llamado "Salan
Krampe'" fue primeramente utilizado por Asal y Moro en 1924,
menclonaron el llanto asoclado con los espasmos y ol
retardo mental. Dos anos mas tarde Ledarer en 1946 reportod
detalladamente once casos dando su historia, parece que
la mayoirla, de los casos fueron verdaderos easpasmos
infantiles. Fue el primero en menclionar el desarrollo
normal al infcio de los espasmos, todos 108 casos
presentaron microcefalia. En slete la historia del
nacimlento fue normal e iniciaron entre los cuatro y sels
meses de edad, el neumoencefalograma fue normal en sels,
observande que los espasmos tenian una base organica,
representando un patron neonatal infantil de mas
respuestas, originado en el globo pélido surglendo el
nombre de "Epilepsia palida" (7).

Wohler en 1941 discrepé con Asal, Moro y Lederer en
relacion a que los ataques relampago no ocurrian en serle,
observé que la tercera parie de los pacientes siempre
mostraban el mismo tipo de ataque, considerd que en algunos
casos el llanto era debido a dolor y que tanto el llanto ©
la extensién de log brazos podia ser una aura, opinidén que

no fue sostenida por orros autores. Ohservé que los ataques



cedian a la edad de seis alos y ningin caso ocurrid después

de esta cdad. Menciond cuatro casos de espasmos ténicos en
extension (8).

En 1950 Lennox y Davis describieron  las sacudidas
mioclénicas masivas, encontrando que el  $5% de los casos
de epilepsia infantil, tenian este  tipo de convulsion.
Mencionan la asoclacion con un patrén electroencefalografi-
co de puntas y ondas lentas en 56% do casos de crigsis
mioclonicas masivas (9).

En 1950 el patron clinico quedo bien establecido vy
descrito por autores Europeos, todos notaron que el retardo
mental estaba invariablemente asoclado a espasmos (17).

En 1952 Gibbs y Gibbs publico 132 casos de espasmos
infantiles e hipsarritmia (18). Gastaut y Rémond
describieron cl patron electroencefalografico como
"mioclonias tipo B". En afios siguientes Gastaut y Roger
1953 dieron el nombre de "“disrritmia de la primera
infancia". En 1952 Hess y Neuhaus describleron el
electroencefalograma en casos de ataque relampago.

Podemos 1lamar el afio de 19%1 como la era de la

‘electroencefalografia en la historia del stndrome y en 1958

la era del inicio del tratamiento, cuando Sorel publicé los
efectos del ACTH (19).
La electromiografia de los espnsmos fue estudiada por

Pampiglion 1960 (20), mostrando un patrén clésico asoclado



con  espasmos  tonicos en general y en particular gran mal,
el cual propone un origen espinal para los espasmos.

Toru Kurokawa en 1980 refiere un rango de cdad de
presentacion del prlmer dia de vida a louw seis ahos de
edad, teniendo una incidencla de tres a cinco meses. Con
una realacion de .19 1 en 757 pacientes reportados (10).

Alberto Trujille en México en 1992 describe un caso
desencadennado por un glioma mixto haclendo referencia que
es asociado frecuentemente, pelo nunca Se sospecha y esto
condiciona un retrazo en el tratsmlento (12).

Lucia Fusco en 1583 en un reglstro de video Yy
electroencefalograma en 995 espasmos en nifos con un
sindrome de West criptogénico y sintomdtlco fueron
revisados para definir la relacién existente entre las
manifestaciones clinicas y los ataques de espasmos y Su
patréon electroencefalografico. Confirmando que ¢l espasmo
es un  ataque de distinto tipo de patrén clinico vy
electroencefalografico y Unico que se observa en otro tipo
de ataques. FEl electroencefalograma mostrdé una onda lenta
positiva en vertex (15).

P.Van Bogaert en '1993 reviso retrospectivamente las
Imagenes de resonancia magnética de 47 paclientes con
sindrome de West de causa desconocida.

La tomografia de craneo fue normal en 38 paclentes y

mostro atrofia difusa en ocho casos sintomlticos. En cinco



paclentes la resonancia magnética fue mas informativa que

la tomografia, «demostrando en un  caso, retrazo de la
mielinizacion y en cuatro casos una lesion focal. Los datos
indican que la resonancia magnética es Gtil en algunos
casos del sindrome de West especialmente para demostrar
lesiones focales c¢ortico subcorticales no visibles en la
tomografia (21).

Federico Vigevano describe en 1993 los datos clinicos y
electroencefalopgraficos de 31 nines con sindrome de West
criptogénico seleccionados entre una serie de (03 casos con
un  segulmiento entre 4 y 12 aios retyospectivamente para
verificar si en este grupo se incluian pacientes que
cumplian los criterios de wuna etiologia idiopdtica. Los
resultados identificaron una posible etiologia ideopatica
en 17 paclentes 55% que tenian una historla familiar de
otrns formas de epilepsia ideopatica o crisis febriles o
que desarrollaron, durante el seguimiento, un rasgo
genético en el electroencefalograma como regpuesta
fotoconvuleiva, descarga punta onda lenta o puntas
rolandicas. Todos 1los 17 niilos mostraron un resultado
favorable y un desarrtollo neuropslcolégico normal. Cuatro
nifios 13% cumplieron los criterios de verdadera ctlologia
criptogénica como causa sospechosa pero nunca probada. Al
final del seguimiento los cuatro tenian ataques o retrazo

on el desarrollo o ambas, datos de lo que sugiere una



lesidn cerebral subyacente. Los oLros 10 ninos,
representando  un 32% de los casos criptogénicos, mostraron
un  buen pronostico por una desapariciéen precoz de los
espasmos y de la hipsarritmia y un desarrollo neurolégico
normal pero  ninguno tehla rasgos epilépticos en el
electroencefalograma o historia familiar de epllepsia o
ataques febriles. A pesar de que podian tener un sindrome
de West ldiopdtico, nunca pudo ser probado. Se concluye que
los ninos clasificados como sindrome de West ¢riprogénico,
al menos el 5§54 en las series concluidas cumplen los
criterlios de una etiologla idiopatica (26).

El sindrome de West tiene fartores predisponentes que
inciluyen la edad nmaterna elevada, toxemla, infecclones en
el primer trimestre de la gestacion (citomegalovirus u
otras), anoxia al nacer, Infecciones meningeas, traumatismo
de craneo (gue desencadenan hemorragias, deshidrataclén con
trombosis venosa y hematoma subdural)., errores congénitos
del metabolismo, el componente de la D.P.T (pertusis),
microcefalia, macrocefalla, coriorretinitis vy esclerosis
tuberosa (30).

Las crisis suelen implicar a la musculatura del cuello,
el tronco y las extremidades. Se caracterizan por una
contraccién toénica generallzada de corta duractédn que
aparece clinicamente como una mioclonia. la correlaciodn

electroencefalografica por 1o menos en algin periodo del



padecimicento corresponde al patrén conocido colo

hipsarritmia, gque ya se ha mencionado con anterioridad.

El suefo fragmenta el patron hipsarritmico continuo,
por lo que es necesario tener esto én mente y no
Interpretarlo como mejoria del cuadro.

La relacion que existe entre la aparicion temprana, en
el curso de la vida y los cambioS que se presentan con la
maduracion sugieren que el cardcter tanto de las crisis
como del patron electroencefalografico tienen una relacioén
con la madurez del sistema nervloso central. Los
antecedentes de traumas o de procesos inflamatorios, si
ocurren en la infancia durante el periodo critico, son
capaces de producir este patrdn, pero tales factores no
tienen ¢l mismo efecto si se presentan en etapas ulteriores
del desarrollo (30 y 31).

La terapia utilizada ha sido a base de muchos
anticonvulsivantes pero la introduccién de ACTH presentd
resul tados benéficos, la cual es asociada con
corticosteroides, como tratamiento alternativo se incluye
la administracion de benzodiazepinas (clonazepam y

nitrazepamn) y dcido valproico (2. 30 y 31).



MATERIAL ¥ METODO

Se reallzé un estudio observacional, retrospectivo,
transversal y descriptivo: en donde se revisaron veintitres
expedientes clinicos de paclentes con dlagnodostico de
Sindrome de West: los cuales se sollcitaron al Archivo del
Hospital Pedidtrico Legaria del periodo comprendido de
1990 a 1994 (5 anos).

Los criterlos de inclusién fueron en menores de dos
anos, de ambos 5¢XOS y que contaran con
electroencefalograna. Se excluyeron los expedientes
Incompletos.

Se realizd la clasificacloén con una cédula de captacion
de datos que contenian las variables de sexo, edad de
inlclo del padecimiento, tipo de crisls, nimero de crisis
por dia, presencla de hipsarritmia en el
electroencefalograma y medicamentos utilizados (tiempo y
resultados).

Se ehplearon los procedimientos estadisticos para su
andlisis dg distribucion, de frecuencia, parcentaje,

promedio, media y mediana.
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RESULTADOS

De la revision de Jos veintitres cascs se encontrd lo
sigulente:

l.a  edad promedio fue siete meses y con un rango de
dlecisiete meses, con limites superiores de dieciocho mesas
¢ inferior de un mes (anexo !). En relacion al sexo se vid
que el promedio fue el masculino (52%) sobre el femenino
(47.8%), con una relacidon 1:0.9 (anexo 2).

Se encontré que los tipos de crisis eran en 1§
paclentes tipo mioclonicas (78%), ¢ pacientes desconocidas
(9%), de tipo espasticas, flécidas y faclales un paciente
enh cada una de ellas (4%), (anexo 3). Aunado a ecsto, vemos
que el nimero de crisis por dia presentados son
desconocidas en § paclentes (35%), de una a cincu crisis 7
pacientes (30%), de seis a dlez crisis en % paclentes (22%)
de dieciseis a veinte crisis 2 pacientes (9%) vy una
correspondiente a quince crisis (4%) (anexo 4).

Se revisaron los electroencefatogramas viendo en 17
pacientes (74%) la presencia de hipsarritmia y en 6

pacientes (26%) no se presentd esta caracteristica (anexo



£l manejo fue con dos medicamentos con siete paclentes
(30%), con tres medicamentos en ocho pactentes (35%), con
cuatro medicamentos en  cuatro paclentes (17%), un
medicamento en tres pacientes (13%) vy cinco medicamentos en
un  paciente (4%). Se observé gque el medicamento mas
utilizado fue el acido valproico en {9 pacientes (33%) y en
uso menos frecuente fue la carbamaceplina en 2 paclentes
(12%) (anexo 6). En cuanto a la combinactén mas usual fue
la de acido valproico ¥ clonazepam dando excelentes
resultados, en ocasiones a esta combinacién 8o agregod
fenobarbttal pero solo fue en cuatro de nueve casos. Se
teporto como favorable el tratamiento.

Se obtuvo una prevalencia de 0. 14%.

13
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ONCLUSITONES, RECOMENDACIONE

COMENTARIOS

La prevalencia fue de 0.14%.

l.a edad pilco de presentacioéon fue de siete meses.
No hay predominio del sexo.

lLas crisis caracteristicas de este sindrome
mioclonicas (Espasmos de Salam).

El nGmero que predomind en las crisis fue de 15.

S Y

fueron

El electroencefalograma mostrd punta-onda (Hipsarritmia).

El tratamiento ideal fue Acido Valproico y Clonazepam con

buen resultado.

Se recomienda:

- Reallizar interrogatorio directo sobre el ntmero de crisis

en 12 o 24 horas.

Toma de electroencefalograma mensual verificando la

presencia de camblos.

Toma de Tomografia Axlal Computada de craneo con la

finalldad de evaluar los dafos concomitantes.

14
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PREVALENCIA DEL SINDROME DE WEST
(1990-1894)

DISTRIBUCION POR EDAD

CASOS

S

Fuente: Archive Hospital Pediatrico Legaria (1990-1994)
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PREVALENCIA DEL SINDROME DE WEST
(1990-1994)

DISTRIBUCION POR SEXO

MASCULINO 12.52 %

FEMENINO 11.48 %

Fuente: Archivo Hospital Pediatrico Legaria (1990-1994)
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PREVALENCIA DEL SINDROME DE WEST
(1990-1994)

TIPOS DE CRISIS

MIOCLONICAS 18.78 %

FLACIDEZ 1.4 %
ESPASTICA 1.4 %

FACIALES 1.4 %

DESCONOCIDAS 2.9 %

Fuente: Archivo Hospital Pediatrico Legaria (1990-1994) 3



PREVALENCIA DEL SINDROME DE WEST
(1990-1994)

NUMERO DE CRISIS EN 24 HORAS

1A5CRISIS 7.30 %

ey

11 A 15 CRISIS 1.4 %
6 A 20 CRISIS 2.9%

) 6 A10CRISIS
522 %

SE DESCONOCE 8.35%

Fuente: Archivo Hospital Pediatrico Legaria (1990-1994) 4



PREVALENCIA DEL SINDROME DE WEST
(1990-1994)

CARACTERISTICAS DEL ELECTROENCEFALOGRAMA

NO 26 %

Sl 74 %

N
w

HIPSARRITMIAS
O Si NO

Fuente: Archivo Hospital Pediatrico Legaria (1990-1994)



PREVALENCIA DEL SINDROME DE WEST
(1990-1994)

MEDICAMENTOS EMPLEADOS

CARBAMACEPINA 12 % FENOBARBITAL 6.11 %
PIRIDOXINA 6.11 % : __

Ve

DFH 58% AC. VALPROICO 19.33 %

CLONAZEPAM 11.19 % ESTEROIDES 8.14 %

Fuente: Archivo Hospital Pediatrico Legaria (1990-1994) 6
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