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ANTECEDENTES

Introduccion. -

El Sindrome de West (SW) constituye la causa mas frecuente de Epilepsia en
la etapa de lactante. (1) Esta enfermedad fue descrita en el afio de 1854 por el
Dr. West al hacer la descripcion de retraso psicomotor y unas crisis que hasta
el momento no estaban descritas, en su propio hijo, y que posterior a ello se
les ha llamado espasmos infantiles. (2) En 1950, en que el Dr. Gibbs agrega
un tercer parametro constante del sindrome, el cual es un patron de
Electroencefalograma (EEG) caracteristico denominado Hipsarritmia, de esta
manera se establece la triada clasica que indica SW: 1) Retraso psicomotor, 2)
Espasmos infantiles, y 3) Hipsarritmia.

Cuadro Clinico:

El retraso del desarrollo psicomotor en el SW se hace evidente desde los
primeros meses de vida y abarca las cuatro areas del desarrollo (personal
social, motor fino, motor grueso y lenguaje) el cual se da en grados variables
dependiendo en buena parte de la causa que haya dado origen a la enfermedad
y del inicio de la misma. Los espasmos infantiles constituyen el parametro de
mayor importancia, y se conocen tres tipos diferentes de ellos, en flexion, en
extension y los mixtos, siendo estos ultimos los de mayor frecuencia. En una
forma caracteristica, los espasmos se presentan con mayor intensidad al
despertar, ya sea en la mafiana después de dormir toda la noche, o posterior a
una siesta. Los espasmos se presentan con mucha frecuencia en salvas, esto es,
en grupos de crisis seguidas unas de otras que alcanzan hasta cientos de ellas
en un mismo evento. (1) Aunque esta forma de crisis epiléptica es la que se
encuentra en todos los pacientes con SW, existen en algunos pacientes otros
tipos de crisis que s¢ manifiestan y que son parte del mismo sindrome, por
ejemplo, las crisis tonico clénicas generalizadas y las crisis parciales motoras
son reportes frecuentes de crisis acompafantes de los espasmos. En
ocasiones, el inicio de la enfermedad puede darse como crisis parciales antes
del inicio de los espasmos, siendo estas encontradas caracteristicamente en los
pacientes que tienen lesiones cerebrales demostrables, y que pertenecen al
grupo de los casos de SW sintomético o secundario. (3)



Caracteristicas del EEG:

El patron caracteristico electroencefalografico de la enfermedad se le
denomina Hipsarritmia, la cual se caracteriza por una pronunciada y constante
desorganizacion de la actividad basal, con una elevada amplitud de los
potenciales, con puntas multifocales, ondas lentas irregulares de muy alto
voltaje (que para la descripcién original les semejaban montafias y razén por
la cual se le denominé Hipsarritmia) con periodos de atenuacion del voltaje
que en ocasiones llega casi a un silencio eléctrico, el cual se hace mas facil de
apreciar en los trazos en sueiio.

En caso de lesiones dominantes en un hemisferio, es posible encontrar
trazados con Hipsarritmia unilateral, o bien alternantes cuando tenemos una
agenesia del cuerpo calloso, especialmente en el Sindrome de Aicardi. (1)

En algunas series, se ha encontrado hasta un 23% de Hipsarritmias asimétricas
y estas s¢ han encontrado con mayor frecuencia en pacientes con displasias
cerebrales, con porencefalias (quiste que se comunica con el sistema de los
ventriculos) o bien con infartos, en los cuales la lesion da origen a una
asimetria en el patron electroencefalografico, lo cual también es indicativo de
que el EEG puede sugerir lesiones focales que no sean detectados en un inicio
en forma clinica. (4) El origen de la Hipsarritmia para algunos autores es el
tallo cerebral, sin embargo, siempre se ha sospechado de la corteza cerebral,
debido a la participacion de lesiones cerebrales corticales en los nifios con SW
y al momento podemos afirmar que existe una gran correlacién para pensar
que vias corticales son las responsables de la generalizacion de 1a Hipsarritmia
en estos pacientes. (5)

Edad de inicio:

La edad de inicio de los espasmos infantiles en un 80 al 90% de los casos
ocurre antes del afio de edad, con un pico de incidencia a los 5 meses, (2)
aunque es posible que se presente en nifios menores a tres meses, y se han
reportado espasmos en nifios con edades de 4.5 a 14 afios, los cuales han sido
monitorizados mediante video-EEG, demostrando que a pesar de iniciar con
los espasmos en ectapa de lactante, sus espasmos continuaban hasta la
adolescencia con trazos de EEG muy anormales, con una lentificacién difusa
en el ritmo de base y puntas multifocales, asi como ondas agudas y lentas. (6)
En algunas ocasiones, en nifios que tienen lesiones cerebrales muy severas
congénitas o adquiridas al momento del nacimiento, la epilepsia se inicia con
crisis sutiles en el recién nacido o bien parciales.



Clasificacion. -

En 1969, la Liga Internacional contra la Epilepsia publicé el cuadro de la
clasificacién clinica para crisis epilépticas, sin embargo no es hasta el afio de
1981 que se aprueba ésta clasificacién, en donde el SW se incluye dentro de
un apartado [II de crisis epilépticas no clasificadas. (7)

De la clasificacion mis reciente para Epilepsia y Sindromes Epilépticos del
aflo 1989, adoptada en el Congreso de Nueva Delhi de la Liga Internacional de
Lucha contra la Epilepsia, precedida por el Dr. Joseph Roger, se desprende
que el SW se ubica en las epilepsias generalizadas criptogénicas (sin lesion
anatomica demostrable por estudios convencionales) o sintomaticas ( que es
secundaria a un insulto cerebral conocido), relacionados con un rango de edad
en éste caso la etapa de lactante, (8)

Etiologia. -

La etiologia del SW se divide en dos grandes grupos, uno de causa primaria o
criptogénica el cual ocupa un porcentaje no mayor al 10% del total, en los que
no se tiene antecedente de importancia en la historia familiar ni perinatal, y en
los que tampoco se ha podido demostrar, por estudios de neuroimagen, que
exista un compromiso estructural del SNC, y que sin embargo reine Ia triada
clasica del Sindrome. (9) Se ha observado que éste tipo de pacientes pueden
mantener un prondstico més favorable en cuanto a la evolucién a largo plazo.
Aun cuando se sustenta que en ocasiones estos pacientes catalogados como
criptogénicos podrian alcanzar criterios para catalogarlos como idiopaticos en
un 55% de los casos (con historia familiar positiva, sin déficit focal que sea
evidente, ni lesion anatomica demostrable), con la clasificacion vigente de los
sindromes epilépticos, es cormrecto el solo agruparlos en sintomaticos y en
criptogénicos. (9)

Las etiologias sintomatica o secundaria, tiene una cantidad muy importante de
causas, entre las que destacan los factores prenatales que llegan ocupar hasta
el 42% de los casos, en las cuales se incluyen la esclerosis tuberosa, las de
origen cromosomico, las disgenesias cerebrales, la porencefalia y el S. Aicardi
entre las mas importantes, (10) presentando todos ellos una edad de inicio,
caracteristicas clinicas, y de EEG similares, lo que sugiere que el SW es una
reaccién epiléptica a diversos insultos inespecificos exdgenos que se
relacionan con la edad. (10)



Las causas perinatales ocupan también un lugar importante dentro de la causa
de SW sintomético, siendo con mayor frecuencia afectados los pacientes con
antecedente de prematurez, con lesiones de leucomalacia periventricular o
bien, hemorragia originada en la matriz germinal. Para los nifios de término,
las lesiones perinatales que se reportan con una mayor frecuencia, son los
quistes porencefalicos, que pueden ser secundarios a insultos hipdxicos, con
zonas de infarto, que finalmente permanecen como quistes. (11)

Se ha intentado dilucidar que papel juega la carga de herencia en los nifios con
SW, y al momento se ha podido llegar a la conclusién de que el riesgo
incrementado que se podria dar, solo obedece al riesgo de padecer alguna
enfermedad con una carga familiar bien determinada, como por ejemplo, la
esclerosis tuberosa. Al eliminar éste tipo de patologias, el riesgo real de
recurrencia para el SW es inferior al 1% , con lo que podemos inferir que no
existe una predisposicion genética como tal para el sindrome. (12)

Variantes y asociaciones. -

Se ha reportado asoctacién del SW con otra enfermedad neurocutanea como
es la Neurofibromatosis tipo 1. En ésta asociacién, se han reportado cambios
importantes en cuanto a la evolucién de la enfermedad con relacion a otras,
con la asociacion a NF-I, los pacientes se han reportado con una buena
respuesta al tratamiento con esteroides e incluso con la suspension de los
anticonvulsivantes después de varios afios. Se ha podido sostener que ésta
asociacién se comporta como una forma mas benigna y que se asemeja mas
por su comportamiento clinico con una causa criptogénica que sintomaticy,
aun cuando pertenece al segundo grupo. (13)

Una variante que se aprecia iinicamente en nifias, lo constituye el sindrome de
Aicardi, el cual se caracteriza por espasmos infantiles, agenesia del cuerpo
calloso y corioretinopatia lacunar. Su comportamiento epiléptico es en verdad
un SW, aunque secundario a las malformaciones ya descritas. Su EEG en una
forma habitval muestra Hipsarritmia, la cual tiene una asincronia muy
evidente de un hemisferio a otro, y esto dado por la agenesia del cuerpo
calloso (14).

Se han reportado variables mds raras del SW, como es un inicio parcial de los
espasmos en una parte del cuerpo, que pueden catalogarse como espasmos
focales y datos de focalizacion electroencefalogrifica; en los cuales se ha
encontrado una buena respuesta al tratamiento con ACTH y datos de un
retraso en la mielinizacion de la regién frontal, encontrado en estudios de
Imagen de Resonancia Magnética. (15)



Dentro de los estudios realizados cotidianamente para los nifios con SW se
encuentran estudios tomogréficos y es interesante observar que en algunas
serics se han encontrado anormalidades importantes en la fosa posterior
(cerebelo y tallo) que se han interpretado como de mal prondstico, ya que este
tipo de pacientes inician a menor edad sus espasmos y tiene un retraso del
desarrollo psicomotor mas atrasado, previo al inicio del sindrome. (16) De los
hallazgos anormales de la fosa posterior, destaca la malformacion de Dandy-
Walker (quiste en fosa posterior). Con relacién a la respuesta al tratamiento y
el patrén del EEG no se encontraron diferencias con aquellos pacientes que no
tenian ninguna evidencia de lesion en fosa posterior. (16)

Diagnosticos diferenciales. -

Existen dlgunas epilepsias que podrian crear problemas en el diagndstico
diferencial del SW. En primer lugar con la encefalopatia mioclonica temprana,
descrita por el Dr. Jean Aicardi. La diferencia mas importante es la edad de
presentacidn ya que ésta inicia en la etapa de recién nacido, y por otra parte, el
tipo de crisis son mioclonias que no se deben de confundir con los €spasmos
del SW, ademas de que el patron de! EEG nunca es una Hipsarritmia. (2)

El diagnéstico diferencial mas importante a realizar es con la encefalopatia
epiléptica temprana con brote supresion o Sindrome de Ohtahara, en el cual se
presentan verdaderos espasmos ténicos, que son de inicio en Ia etapa de
recién nacido. o bien al segundo mes de edad, ademas de que el patron del
EEG es muy clasico con brotes de actividad muy anormal seguidos de una
atenuacion muy importante de la actividad, lo que es conocido como patron de
brote-supresién. La evolucion de estos pacientes puede ser a un SW entre el
cuarto y sexto mes de vida en caso de no fallecer antes, es por eso que en
algunas ocasiones el tiempo de evolucion marcara la diferencia entre el SW y
el Sindrome de Ohtahara. (2) Aunque es pertinente aclarar que solo es un bajo
porcentaje los nifios que pasan de Ohtahara a West, y que en su mayoria el
SW inicia como tal.

Otros posibles diagnosticos diferenciales son con las epilepsias mioclonicas
benigna y severa descritas por la Dra. Charlot Dravet; sin embargo, en éstas la
edad de inicio con mayor frecuencia es después del afio de edad, Ia
caracteristica clinica es mioclonia y no espasmos; y finalmente, el patron del
EEG es polipuntas y polipuntas ondas. (2)



Estudios de Neuroimagen. -

Con mucha frecuencia son utilizados estudios de neuroimagen con la finalidad
inicial de establecer la etiologia de! SW, en muchas ocasiones se recurre a la
tomografia axial computada (TAC) como estudio inicial, sin embargo en la
actualidad los estudios de Imagen de Resonancia Magnética (IRM) y los de
emision de positrones y de fotdon tnico nos dan la posibilidad de medir
funcionalidad y flujos sanguineos regionales, que se utilizan en diversos
estudios. En muchos casos la informacion que da la TAC es concluyente y
suficiente para establecer la causa, sin embargo, en ocasiones se han reportado
hallazgos por IRM que no se detectan por TAC; (17) por ejemplo, defectos en
la migracion neuronal, problemas de mielinizacién o bien una pobre
diferenciacion entre la sustancia gris y blanca, con lo que se puede concluir
que en los casos en donde el SW tiene una etiologia no conocida, es pertinente
el realizar wn estudio de IRM. (17)

Por estudios de SPECT (tomografia computarizada por emisiéon de foton
unico), s¢ han podido establecer alteraciones focales del flujo sanguineo
cerebral cortical, a pesar de tratarse de una epilepsia generalizada. Se han
encontrado zonas con incremento del flujo en regiones frontales, las cuales
han podido regresar a la normalidad, posterior al control de los espasmos; sin
embargo. las zonas que se han marcado como disminuidas de flujo se
mantienen sin cambio a pesar del control de las crisis, llamando la atencién
que son regiones focales bien delimitadas. (18)

Tratamiento. -

El tratamiento de éste tipo de pacientes debe dividirse en farmacolégico y no
farmacologico. El manejo no farmacolégico incluye la terapia fisica y de
rehabilitacion en todas sus areas, asi como la terapia a la familia para que
entiendan la enfermedad, sus causas, el manejo a seguir y el pronostico, ya
que estos niitos requeriran de mucho apoyo y cariiio.

El manejo farmacolégico es amplio y depende en mucho de la experiencia de
cada centro de atencion médica, asi como de sus recursos humanos, fisicos y
financieros.

El valproato es el medicamento de mayor utilidad en el SW, ya que es util
para disminuir los espasmos infantiles y también ayuda en las crisis ténico
clonicas generalizadas que pueden ser vistas en estos pacientes. (1) En algunas
publicactones se han establecido los efectos secundarios del valproato (VPA),
siendo los de mayor importancia la disminucién en el namero total de



plaquetas y la hepatotoxicidad. (19) Los metabolitos de VPA que con mayor
frecuencia se reportan en el suero de estos pacientes son los relacionados con
la beta oxidacion (2-en-AVP y 3 ceto-AVP) y los metabolitos no saturados.
En caso de encontrarse datos sugestivos de intoxicacion hepatica por VPA, es
adecuado rastrear estos metabolitos para evitar una mayor toxicidad. (19)

El uso de las benzodiacepinas es frecuente, entre las que destacan por su vida
media més prolongada el clonazepan y el clobazan, teniendo ambos la misma
utilidad y, en general respuesta en la mejoria de los espasmos; sin embargo,
los efectos secundarios en ocasiones son severos, entre los que se encuentran
la somnolencia y la retencion de secreciones traqueobronquiales; el que tiene
menor efecto secundario es el clobazan. (1)

Con mucho la terapia recomendada en la actualidad, ademas del anticomisial
de base que constituye el VPA, se encuentra el tratamiento con esteroides, en
especial prednisona o bien la hormona adrenocorticotropica (ACTH). Se han
realizado estudios en los cuales se ha demostrado una reduccion significativa
de los valores de ACTH y cortisol en el LCR de nifios portadores de SW en
relaciéon a un grupo control de nifios en similares edades pero sin la
enfermedad, lo que sugiere un importante involucro en ésta entidad del eje
adrenocerebral. (20) La dosis eficaz, y los intervalos de tiempo que se
necesitan para el manejo de la ACTH, son un puato que estd en particular
discusion, ya que se han realizado miltiples estudios con distintas dosis e
intervalos de tiempo, con resultados variables; un ejemplo lo es una
publicacion de dosis bajas duracién corta, contra dosis altas duracién larga del
uso de ACTH; en el utilizaron un grupo con dosis de 150 U/ m2SC por dia en
un lapso de diez semanas y un segundo grupo de 20-30U/m2SC por dia por
seis semanas. (21) Los resultados obtenidos indican que la dosis menor y el
intervalo mds corto fue tan eficaz como el de dosis altas para el contro! de los
espasmos y los cambios en el EEG; asi misino se hace evidente que en dosis
mas altas los efectos secundarios se incrementan en una manera considerable.
21)

De los efectos secundarios con Ia terapia de ACTH, ademas del incremento en
la glucosa sérica, la hipernatremia, hipokalemia, retencién hidrica, avmento de
las cifras tensionales y las ulceras gastricas, es de suma importancia tomar en
cuenta el riesgo de infecciones por inmunosupresién. Ya en varios reportes se
ha establecido que aumentan los periodos de fiebre durante ésta terapia, y se
ha investigado el riesgo de bacteremia y los germenes causales, encontrando
que el tipo de germen no cambia a lo reportado en una poblacion de similar
edad, pero sin embargo se incrementa con mucho la mortalidad en estos
pacientes tratados con ACTH y sobre todo, en aquellos con dosis por periodos
largos. (22)



Otro de los hallazgos importantes con el uso de ACTH, es una disminucién en
el tamaiio cerebral. (23) Se observa por IRM que los pacientes que reciben
manejo con ACTH dos semanas después de iniciado el tratamiento, muestran
datos de atrofia cortical, asi como una dilatacion progresiva ventricular, lo
cual sugiere que la disminucién de agua que ocurre en la sustancia blanca
periventricular y en la corteza, son factores etiologicos en la disminucién del
tamaiio cerebral inducido por ACTH. (23)

Algunos otros autores han intentado la utilizacién de liormona liberadora de
tirotropina (TRH), para el manejo de las epilepsias intratables, entre ellas el
SW. (24) :

Se han realizado pruebas con tartrato de hormona liberadora de tirotropina y
medidos los metabolitos finales de catecolaminas en el LCR, y se reporta que
los resultados para el control de crisis son variables, y que no han sufrido un
cambio importante los metabolitos de las catecolaminas en el LCR, por lo que

éste tipo de tratamiento tendré que probar su utilidad antes de difundirse su

uso en pactentes con SW. (24)

Existen otros tratamientos alternativos para el manejo del SW, y uno de ellos
es la utilizacion de vitamina B6 en dosis altas de 300 mg/kg/dia en aquellos
pacientes en quienes empieza la sintomatologia clinica. (25) En un estudio con
vitamina B6 con éstas dosis, se encontrd mejoria en 5 de los 17 pacientes con
SW, en las primeras cuatro semanas de iniciando el tratamiento; solo se
observaron efectos secundarios de indole gastrointestinal, las cuales cedieron
con la disminucion de las dosis. Se puede concluir que el uso de vitamina B6
puede ser una opcidn en un grupo reducido de pacientes. (25) En una
encuesta realizada a Neurdlogos en Japén, se pudo observar que ellos utilizan
como primera eleccion la vitamina B6 debido al temor que se les tiene a los
efectos secundarios del VPA, ACTH y en general de los esteroides, cuando
existe necesidad de utilizar ACTH, la usan en dosis mucho mas bajas (10 UI
por dosis) a las utilizadas por los Neurdlogos Americanos (30-40U1 por dosis).
(26)

A fin de establecer el tratamiento mas utilizado por Neurologos Pediatras en la
actualidad, se realizé un estudio en la Universidad de Oklahoma donde se les
preguntaba a los médicos por via telefonica cual era el tratamiento que ellos
preferian utilizar para el SW. El resultado fue que el 88% de los participantes
indicaban que ACTH era la primera eleccion, con una dosis de 40 Ul por dia,
con una duracién del tratamiento de 2 semanas en promedio. (27)

Los efectos secundarios que encontraron con mayor frecuencia por la ACTH,
fueron Sindrome Cushinoide, cambios en la conducta o irritabilidad, infeccion
tépica o sistémica, e hipertensién arterial. (27) El segundo firmaco mais



utilizado fue el VPA, seguido por los corticoesteroides orales; lo anterior
indica que existié una relativa uniformidad de tratamiento utilizado en los
Estados Unidos. (27)

Por lo comin, se piensa que al tratarse de crisis generalizadas, la lesion
anatomica estructural del SW también es muy difusa; sin embargo en
ocasiones, lesiones circunscritas como un tumor o un trauma pueden dar
origen al sindrome, y en ocasiones la reseccidon de la anormalidad puede
resultar en una mejoria o un cese de los espasmos infantiles. (28) Por fal
razonm, se ha propuesto que en ocasiones bien seleccionadas, en que se detecta
una anormalidad bien definida y circunscrita a la corteza, el tratamiento
quirdrgico podria ser util. (28)

Estudio Neuropatologico. -

En la mayoria de los casos, los estudios neuropatolégicos de los nifios con
SW han sido de autopsia después de una larga historia de crisis y de una serie
de medidas farmacologicas. (29) Se ha tenido en los iltimos afios la
posibilidad de estudiar el tejido cortical extirpado de lactantes con espasmos
infantiles, encontrando en su mayoria lesiones destructivas en algunas veces,
catalogadas como encefalomalacia quistica glidtica y cambios displasicos de
grado variable. Este material ha proporcionado la oportunidad de aplicar
técnicas inmunohistoquimicas y moleculares al tejido epiléptico en un inteato
de comprender los substratos morfolégicos, y al momento estos hallazgos ya
descritos tendran que seguirse estudiando en tejido cortical de pacientes con
SW.(29)

Prondstico, -

Se han establecido ya ciertos factores pronésticos favorables y desfavorables
para el SW. Entre los factores de buen pronéstico se consideran los casos:

1) Criptogénicos o primarios

2) Sin retraso en el desarrollo previo al inicio de los espasmos.

3) Aquellos que no tienen otros tipos de crisis agregados

4) Tratamiento farmacoldgico en forma temprana.

5) Espasmos breves.

Asi mismo todos los factores que son contrarios a éstos, seran de mal
pronostico. {2)




En un estudio grande de pacientes con SW criptogénico, pudo observarse que
de 45 pacientes con éste sindrome, 30 habian presentado una evolucion
favorable, incluso sin presentar retraso en su desarrollo posterior. (30)
Indicandose como factores favorables agregados el conservar un desarrolio no
retrasado, una via visual integra, ausencia de anormalidades intercriticas en el
EEG después de una inyeccion intravenosa de diacepam, y con espasmos que
fueran simétricos. (30)

Para cada una de las etiologias del SW secundario o sintomatico existirs un
prongstico variable, ya que dependiendo del grado de lesion estructural sera su
evolucion; asi por ejemplo, para el Sindrome de Aicardi que produce un SW el
prondstico es desfavorable para la vida y la funcion. (14)

10



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

l. ¢ Cuales son los factores etiolégicos asociados mds frecuentes en el
Sindrome de West para la poblacién mexicana?

2.; Que tan frecuente es observar un cuadro clinico constante en los
pacientes con Sindrome de West?

3. ¢ Cudl cs el tratamiento farmacolégico que con mayor frecuencia se
utiliza en dos Hospitales de concentracién en el Distrito Federal?

tl



JUSTIFICACION

La importancia de conocer ¢l Sindrome de West, se debe a que esta
entidad, constituye el sindreme epiléptico mas frecuente en la etapa del
lactante, en ocasiones el diagnéstico se da en forma tardia, lo que retrasa
la posibilidad de un tratamiento adecuado, que condiciona mayor secuela
en ¢l paciente que lo padece y representa mayor gasto a la Institucién que
de él se ocupa. '

Siendo una patologia que se describe desde hace mas de 100 afios, no
aporta datos clinicos nuevos; sin embargo, si sera importante reconocer
las etiologias que se observan con mayor frecuencia en des hospitales de
concentracién para poder sefialar medidas, en lo posible preventivas; asi
mismo el reconocer el cuadro clinico, dari Ia posibilidad de orientar el
manejo integral del paciente en forma oportuna y conocer el tratamiento
farmacolégico, nos ayudara a poder tomar una ruta inicial cuando nos
enfrentcmos a un paciente con estas caracteristicas, unificando criterios
basades en la respuesta observada de los pacientes portadores del
sindrome de West.



OBJETIVOS

GENERALES. -

1. Reconacer la etiologia, cuadro clinico y tratamiento farmacolégico en
pacientes con Sindrome de West,

ESPECIFICOS.-

1. Determinar Ia etiopatogenia del Sindrome de West, en la poblacién
Mexicana en dos hospitales de concentracién.

2. Clasificar el cuadro clinico de los pacientes con SW para poder
determinar que tan constante se presenta la triada clisica.

3. Revisar el manejo actualizado de los pacientes con SW en dos
hospitales de concentracidn.

4. Establecer ventajas y desventajas de las diversas alternativas de
tratamiento propuestas en la actualidad.




HIPOTESIS

La etiologia mas frecuente del Sindrome de West en la poblacién
Mexicana lo constituye la hipoxia o asfixia al momento del nacimiento y
en segundo lugar las disgenesias cercbrales.

El cuadro clinico del Sindrome de West es muy constante, en la mayoria
de ellos se puede establecer sin problema la triada clisica,

El tratamiento mis utilizado en nuestro pais es el Valproato, seguido por
el uso de benzodiacepinicos; ¢l ACTH se utiliza cn menor proporcién por
el costo del mismo, y la dificultad para conseguirla,



MATERIAL Y METODOS

Para poder establecer las causas, el cuadro clinico, el abordaje y el tratamiento de los
pacientes con SW en una poblacién pediitrica de dos hospitales de alta concentracién
como es ¢! Hospital Juirez de México, y el Hospital Infantil de México “Federico
Gomez™; se realizé una revision retrospectiva de los expedientes clinicos de 40
pacientes con Sindrome de West.

Las variables que se revisaron se enlistan a continuacién;

&

CPRRRREREERREREERERR

Lugar de origen.

Sexo.

Edad de inicio.

Tiempo entre inicio del cuadro y el diagnéstico.
Tratamiento previo.

Antecedente de asfixia o hipoxia al nacimiento.
Otros antecedentes personales patolégicos de importancia.
Retraso del desarrollo antes del inicio.

Tipo de espasmos inlantiles.

Nimero de salvas por dia.

Predominio al despertar,

Crisis acompaiiantes.

Estigmns cutineos.

Lesiones extracerebrales.
Electroencefalograma.

Estudios metabélicos (tamiz metabélico).
Estudio de neurcimagen.

Tipo de tratamiento.

Evolucion.

Una vez contando con resuitados, para el anilisis se tomé una N=40, que es el total de
pacientes que se estudiaron, y sobre éstos se realizaron porcentajes de lo encontrado y
en casos necesarios se realizaron grificas.



CRITERIOS DE INCLUSION
L. Pacientes que se hayan diagnosticado como Sindrome de West, sepiin
conste en cl expediente clinico.
2. Ambos sexos.

3. En edades de 1 mes a 5 aiios.

4. Pacientes que pertenezcan a la Divisién de Pediatria, del Hospital
Juirez de México; o al servicio de Neurologia del Hospital Infantil de
Meéxico “Federico Gomez”.

5. Pacientes con por lo menos 6 meses de seguimiento neurolégico.

6. Pacientes que cuenten con estudio de EEG y por lo menos Tomografia
Axial computarizada de Cranco.

7. Pacicntes en los que su expediente contenga los datos completos, que se
pretenden estudiar. '

CRITERIOS DE EXCLUSION
1. Aquellos pacientes que no rednan la triada clisica.
2. Pacientes a cargo de otros servicios aunque sean del mismo Hospital.
3. Pacientes con menos de seis meses de seguimiento neurolégico.
4. Pacientes que no cuentan con estudios de EEG o neuroimagen

3. Pacientes con datos incompletos en el expediente.

16



TIPO DE INVESTIGACION

AREA DE ESTUDIO.. CLINICA

CLASIFICACION DE ESTUDIO.-
& Replicativo.

& Observacional.

& Cerrado.

& Estudio de Casos.

& Retrospectivo.

& Descriptivo,

17



RESULTADOS. -

El primer resultado que debemos de estudiar es la edad de inicio del sindrome
epiléptico; como se ha explicado previamente, ésta entidad pertenece a una de
las patologias propias del lactante, como se muestra en el cuadro I, yla
grafica 1.

CUADRO |
EDAD DE INICIO

Meses Pacientes Porcentaje
2 MESES 3 7.50%
3 MESES 4 10%
4 MESES 6 15%
5 MESES 8 20%
6 MESES 7 17.50%
7 MESES 5 12.50%
8 MESES 4 10%
9 MESES 2 5%
10 MESES 1 2.50%

TOTAL 40 100%

Mediante variables cualitativas y una medicién dicotomica se obtuvieron
resultados como es el sexo de los pacientes estudiados es escala nominal. Se
encontrd que 18 pacientes (45%), pertenecian al sexo masculino, mieniras que
22 pacientes (55%), eran del femenino, como se muestra en la grafica 2.

Fue importante poder cuantificar por meses el tiempo que transcurrio entre el
inicio del cuadro clinico y el diagnostico, ya que esto de alguna manera nos
marca la capacidad de conocer y reconocer esta variedad de epilepsia, éste
dato lo puede analizar en el cuadro 2 y la grafica 3.

18
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CUADRO 2

TIEMPO ENTRE EL INICIO Y
EL DX.

Tiempo Pacientes Porcentaje
< 1 mes 6 15%
1 mes 13 32.50%
2 meses 13 32.50%
3 meses 5 12.50%
4 meses 3 7.50%

TOTAL 40 100%

Diversos fueron los tratamiento empleados antes de establecer el diagndstico
definitivo de  Sindrome de West, algunos de ellos como era de esperarse,
medicamentos antiepilépticos, pero también se encontré algunos otros tipos de
tratamientos, como los que aparecen en el cuadro 3 y la grafica 4

CUADRO 3
TRATAMIENTO PREVIO
Tipo Pacientes
Ninguno 14
Fenitoina 11
Gotas para célico 6
Fenobarbital 5
Valproato 3
Otros no medicamentos 2
TOTAL 41

Un paciente habia recibido mds de un tratamiento previo.
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Se constderd importante el mencionar si existia posibilidad de antecedentes
perinatal de asfixia, ya que ésta entidad es responsable frecuente de retraso en
el desarrollo psicomotor y potencialmente es capaz de originar una
encefalopatia epiléptica. Esta variable indicé que 18 pacientes (45%) tenian
documentado, algun antecedente de asfixia, como se muestra en la grafica 5.

Fue importante investigar otros antecedentes patologicos, ya que ellos, nos
daran la oportunidad de conocer ctiologias no contempladas en otros
apartados. Se encontré mas de un antecedente personal patologico por
pactente, por lo que el nimero total anotado, suma mas de 40 pacientes, como
se puede observar en el cuadro 4 y la grafica 6.

CUADRO 4 .
ANTECEDENTES PATOLOGICOS PREVIOS
Tipo Pacientes Porcentaje
Neuroinfeccién 7 17.50%
Prematurez 6 15%
Disgenesia cerebral 3 7.50%
Sepsis 3 7.50%
Estado de choque 3 7.50%
Hiperbilirrubinemia severa 2 5%
Consanguinidad 1 2.50%
Hemorragia intraventricular 1 2.50%
Parto fortuito 1 2.50%
Casi ahogamiento 1 2.50%

Era interesante el investigar si el retraso del desarrollo psicomotor, se
presentaba antes del inicio de la epilepsia, o bien como parte del inicio del
mismo cuadro clinico, como originalmente fue descrito por el Dr. West en su
hijo. Se encontré que 24 pacientes (60%), presentaban ya un retraso del
desarrollo, antes del inicio del cuadro de epilepsia, y por tanto 16 pacientes
(40%), se encontraron con desarrollo normal antes de su sindrome epiléptico,
como se muestra en la grafica 7

20
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Como se ha comentado, los espasmos infantiles que constituyen la base
diagndstica para el sindrome de West, pueden manifestarse de por lo menos
tres maneras diferentes que son importantes reconocer; los tipos de espasmos

que encontramos en estos nifios se resumen en el cuadro 5 y la grafica 8.
CUADRO S5

CARACTERISTICA DE ESPASMOS
Tipo Numero Porcentaje
Flexion 19 47 5%
Mixtos 17 42.5%
Extensién 4 10.0%
l TOTAL 40 100% |

Caracteristicamente los espasmos infantiles del sindrome de West se presentan
en racimos o salvas, esto es uno tras otro y por lo tanto llegan a ser eventos
muy numerosos durante el dia; es por ello que se decidié evaluar el nimero de
salvas que presentaban con mayor frecuencia los pacientes y enseguida se
presentan en ¢l cuadro 6 y la grafica 9.

CUADRO 6
PROMEDIO DE SALVAS POR DIA
Nimero Pacientes Porcentaje

20 1 2.5%

30 3 7.5%
40 9 22,5%

50 7 17.5%
60 8 20.0%
70 3 17.5%

80 4 10.0%

90 2 5.0%
100 2 5.0%
110 0 0.0%
120 1 2.5%
TOTAL 40 100%
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Se ha reportado como una caracteristica particular, el que los espasmos
infantiles se presenten con mayor frecuencia en un horario determinado
durante el dia, y se establece que al despertar podrian ser mas comunes, en
este estudio se encontrd que 31 casos (77.5%) presentaban un predominio de
crisis al despertar, como lo muestra la grafica 10.

Al existir Ia posibilidad que en el Sindrome de West se encuentren otros tipos
de cnisis, ademas de los espasmos infantiles, se examinaron estas variedades
de crisis acompanantes y la frecuencia de las mismas, se enlistan a
continuacién, en el cuadro 7 y la grafica 11.

CUADRO .7

CRISIS ACOMPANANTES

Dicotomia Pacientes Porcentaje

NO 17 42.5%
Sl 23 57.5%

Tipo Pacientes
Parciales 13
Generalizadas 14

(ténicas)

En éste grupo se encontré a 4 pacientes con mds de un tipo de crisis que
acompafiaba, es decir presentaban ellos cuatro crisis parciales y ademds
ténicas generalizadas; es por ello que la suma de los dos tipos de crisis da 27
y el numero reportado de pacientes con crisis ademds de espasmos infantifes
suma 23.

Las lesiones de la piel en la practica pediatrica, particularmente en la
neurologica reviste especial interés y al hablar de Sindrome de West resultaba
importante conocer si existian lesiones en la piel, particularmente
hipocromicas lanceoladas, que son las observadas en la esclerosis tuberosa
que se relaciona en forma estrecha con ésta epilepsia, y se presenta el
resaltado del estudio en el cuadro 8 y la grafica 12.

22
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CUADRO 8
LESIONES DERMICAS SUGESTIVAS
DE ESCLEROSIS TUBEROSA
Dicotomia Pacientes Porcentaje
SI 6 15%
NO 34 85%
TOTAL 40 100%

Cabe mencionar que no se encontraron otros tipos de lesiones dérmicas en
éste grupo de pacientes.

Al ser posible la asociacion de éste sindrome epiléptico con malformaciones y
sindromes neurocutaneos, es importante conocer las lesiones extracerebrales,
las cuales se registraron en 9 pacientes (22.5%), como lo podemos observar en
el cuadro 9 y la grafica 13.

CUADRO 9
LESIONES EXTRACEREBRALES
Dicotomia Pacientes Porcentaje

NO 31 77.5%

Sl 9 22.5%

TOTAL 40 100%

Tipo Pacientes

Ocular 5
Dismorfias 4
Renal 2
Hemivertebras 1

Un paciente con sindrome de Aicardi presentaba lesiones  oculares,
hemivertebras y dismorfias
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Cast un siglo después de haberse descrito las dos primeras caracteristicas del
sindrome se agrega el tercer dato que ahora arroja la triada clasica del
Sindrome de West. Este tercer dato lo constituye el trazo
electroencefalografico del cual obtuvimos los siguientes resultados como
hallazgos mas comunes (Cuadro 10, grafica 14).

CUADRO 10
ELECTROENCEFALOGRAMA
Tipo de Anormalidad Pacientes Porcentaje
Hipsarritmia 27 67.5%
Punta onda generalizada 4 10.0%
Hipsarritmia modificada 3 7.5%
Puntas multifocales 2 5.0%
Onda aguda generalizada 2 5.0%
Hemihipsarritmia 1 2.5%
Puntas focales 1 2.5%
TOTAL 40 100%

Las enfermedades metabélicas se pueden considerar como una de las
etiologias de sindromes epilépticos; entre ellos, el que nos ocupa en la
presente tesis, es por ello que se investigo la presencia de anormalidades
metabolicas, en especial excrecién anormal de aminoacidos, lo cual se
encontrd en un solo paciente (2.5%), como se puede observar en la grafica 15.

El estudio de neurcimagen en la neurologia es una arma muy importante para
la evaluacion de los pacientes, y en la etiologia de la epilepsia constituye uno
de las rutas de abordaje mis frecuentemente empleadas; es por ello que se
analizaron los estudios de neurcimagen en los pactentes (tomografia vy
resonancia magnética de craneo). y los hallazgos se anotan en el cuadro 11 y
la grafica 16.
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CUADRO 11

ESTUDIOS DE NEURCIMAGEN
Hallazgo Pacientes Porcentaje

Atrofia frontal 1" 27.5%
Normal 8 20.0%
Atrofia fronto-temporal 7 17.5%
Calcificaciones periventriculares 6 15.0%
Atrofia generalizada 2 5.0%
Higromas frontales 2 5.0%
Agenesia del cuerpo calloso 1 2.5%
(con quiste de fosa posterior)
Paquigiria 1 2.5%
Liscencefalia 1 25%
Quiste porencefalico 1 2.5%

TOTAL 40 100%

Como se podrd analizar mas adelante en las conclusiones, el tratamiento
empleado para el Sindrome de West es amplio y debemos de considerar cual
es la mayor frecuencia de tratamiento farmacolégico en un Hospital de
concentracion de nuestro pais; es por ello que el resultado de los
medicamentos empleados reviste un interés especial, como lo podemos
observar en el cuadro 12 y las graficas 17 y 18.
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CUADRO 12

TRATAMIENTO ACTUAL

Farmaco Pacientes

Valproato as
Clobazan 11
Vigabatrina
Clonacepan
Prednisona
Carbamazepina
ACTH

MONOTERAPIA 7 (17.5%)

POLITERAPIA 33 (82.5%)
Dos farmacos 28 (70%)
Tres farmacos 5 (12.5%)
Cabe mencionar que durante la evolucion no se reportaron efectos adversos
por valproato, benzodiazepinas, vigabatrina o prednisona que obligaran a
modificar o suspender su medicacion. Solo se presentaron complicaciones con
un paciente manejado con ACTH, lo que finalmente lo llevo a la muerte por
un choque séptico.
Por ultimo, dentro de los resultados teneinos la evolucién, y para ello se
establecieron  cinco categorias en cuanto a la reduccion de las crisis,
marcando por porcentaje el grado de mejoria clinica, y por otra parte, cuatro
categorias mas para conocer la evolucion a large plazo del sindrome
epiléptico. El cuadro 13 muestra la evolucion en relacion con la disminucion
de las crisis, asi como la grafica 19.

WL O~ ™

CUADRO 13

RESPUESTA AL TRATAMIENTO
Escala Pacientes Porcentaje

Sin mejoria 0 0%

<20% de mejoria 1 2.5%

20-50% de mejoria 5 12.5%

50-80% de mejoria 29 72.5%

Control de crisis (curacion) 5 12.5%

TOTAL 40 100%
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Durante la etapa de tratamiento médico todos los pacientes presentaron algin
grado de mejoria en el control de los espasmos infantiles.

En cuanto a la evolucién del sindrome epiléptico, tenemos que mencionar que
la mayoria de ellos, continuaron con su Sindrome de West, 18 pacientes
{45%), lo cual es de esperarse por el tiempo en que se les siguid, que fue un
aio; y seguramente si el tiempo de seguimiento fuera mayor, varios mas y no-
solo 12 pacientes (30%), hubieran evolucionado a sindrome de Lennox
Gastaut, como se muestra en el cuadro 14 y la grafica 20.

CUADRO 14

EVOLUCION EN EL TIEMPO DE SEGUIMIENTO

Evolucion Pacientes Porcentaje
Sindrome de West 18 45%
Sindrome de Lennox-Gastaut 12 30%
Epilepsia residual 5 12.50%
Curacién 3 7.50%
Muerte 2 5%

TOTAL 40 100%

Los pacientes que evolucionaron a curacion pertenecian al  grupo
criptogénico, mientras que los pacientes que fallecieron uno ya se comento,

fallece por choque séptico y el segundo con una enfermedad metabélica del

ciclo de la urea (aminoacidemia) que no se pudo establecer finalmente la
ausencia enzimdtica especifica.
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DISCUSION. -

La edad de inicio que se observd con mayor frecuencia en éste grupo de
pacientes oscild entre los 5 y 7 meses de edad ocupando un 50% del total de
los pacientes, y el pico maximo se aprecio a los 5 meses como io marca la
literatura internacional. Todos los pacientes estudiados iniciaron su sindrome
epiléptico antes del aiio de edad.

En cuanto al sexo, no mostrd una diferencia importante en ¢l presente estudio;
se encontré un incremento discreto en la frecuencia de presentacién en el sexo
femenino ocupando el 55% de los casos, lo que nos obliga a concluir que el
sexo no es un factor determinante en el SW; no asi para entidades especificas
como es el Sindrome de Aicardi que puede expresarse clinicamente como un
SW, en donde se tiene bien establecido que se presenta inicamente en el sexo
femenino y en el masculino es letal.

El tiempo transcurrido entre el inicio del padecimiento y su reconocimiento
nos habla especificamente de la posibilidad de pensar en ésta entidad en el
grupo de lactantes. En un 65% de los casos se tard6 el diagnostico de uno a
dos meses con intervalos desde dias hasta 4 meses, lo que necesariamente
puede cambiar el pronostico.

El tratamiento empleado previo al diagnéstico, nos puede dar una idea de las
patologias con las que se confunde el SW. En el 35% de los casos no se utilizo
ningiin medicamento y en un 40% se utilizd otro anticomisial diferente al
tratamiento de eleccion, que es valproato, el cual se dio en solo el 7.5% de los
pacientes. Llama la atencién que un 15% de los pacientes se hayan tratado con
gotas para célicos, ya que los espasmos en flexién en un nifio pequefio pueden
Hegar a simular un dolor abdominal y ser confundido, lo que obliga a conocer
la entidad del SW para establecer el diagnéstico correcto en un nifio que se
dobla sobre si mismo y lo que nos podra orientar desde el inicio, es la
presentacion en salvas de los eventos.

El antecedente de asfixia neonatal es particularmente importante, ya que
constituye una de las causas mas frecuentes del SW; el resultado de un
antecedente de asfixia se obtuvo en un 45% de los pacientes. Es importante
considerar que en algunos casos en los que no se tenia bien contemplado el
antecedente, durante su estudio de neuroimagen, se demostraron datos de
atrofia frontotemporal que son altamente sugestivos de un compromiso de
asfixia en etapa perinatal. Sin lugar a dudas, la asfixia constituye la causa
etiologica mas frecuente de éste grupo de pacientes.

28



ESTA TESIS NO DEBE
SALR DE LA BiBLIOTECA

Es dc interés particular e! analizar el resto de antecedentes personales
patoldgicos de los pacientes, entre los que destacan las neuroinfecciones con
un total de siete pacientes (17.5%), de los cuales dos cursaron con meningitis
por Haemophilus influenzae con higromas frontales como secuelas; el
antecedente de sepsis, o bien choque séptico con germen no aislado, se
observé en el 7.5% entidades que ponen en peligro la integridad del SNC y
que desgraciadamente son frecuentes en el lactante; el hallazgo de prematurez
se dio en seis pacientes, de los cuales uno desarrollo hemorragia
intraventricular.

El retraso del desarrollo psicomotor previo al inicio de SW, se observd en un
60% de los casos, lo que nos indica que un poco mas de la mitad de los
mismos presentan una encefalopatia previa que los lleva a retraso del
desarrollo, y una vez iniciada la sintomatologia clinica, el resto de los
pacientes desarrolla el retraso psicomotor en mayor o menor grado,
constituyéndose como uno de los dos puntos basicos y constantes, junto con
los espasmos infantiles, para establecer ¢l diagnostico de SW.

Se encuentra reportado en la literatura que los espasmos infantiles mas
frecuentes son en flexion; se encontré que a éste grupo pertenecia el 47.5% de
los pacientes; sin embargo, no muy lejos los espasmos mixtos, esto es flexion
con extension, en un 42.5% de ellos. Mas lejos se encuentra los espasmos
exclusivos de extension, con un 10%. Es importante aiin asi conocer las tres
variedades de espasmos.

El nimero de salvas que presentan los pacientes por dia varié con mayor
frecuencia de 40 a 70, aunque alcanzaron rangos de 20 y hasta 120 eventos
por dia, lo cual, aunque no es concluyente, permitié visualizar que al presentar
mas espasmos por dia, la condicion que originaba los espasmos era mas seria;
asi los espasmos de 120 al dia se presentaron en el paciente con
aminoacidemia, el cual fallecié.

De una manera clara se pudo apreciar que por fo menos tres cuartas partes de
los pacientes presentaban sus crisis de predominio al despertar, lo cual aunque
no claro en su explicacion del porque (se piensa que sea por la mayor
actividad cerebral durante el suefio) constituye una caracteristica del SW.

Existe evidencia que el SW puede ser acompafiado de crisis diferentes a los
espasmos infantiles, y no con ello deja de catalogarse como SW, en éste grupo
de pacientes, el 57.7% presentd algin tipo de crisis acompafiante, de las
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cuales, al igual que en la literatura internacional, encontramos crisis parciales
con componente motor y crisis tonicas generalizadas. Cuatro pacientes con
ambos tipos de crisis, ademas de los espasmos, se asociaron con un dificil
control, por lo que se puede establecer que la presencia de crisis acompaiiantes
al SW se considera un factor de mal pronéstico.

Otra de las etiologias que se tienen que analizar es la esclerosis tuberosa, la
cual es una enfermedad neurocutanea caracterizada por lesiones hipocromicas
lanceoladas en piel, calcificaciones periventriculares, compromiso renal y de
otros organos. De éste grupo, se encontré seis pacientes (15%) con lesiones en
la piel, sugestivas de la enfermedad, que después fueron corroboradas con los
estudios de neuroimagen. Lo anterior muestra una estrecha relacion de
esclerosis tuberosa con SW,; cabe mencionar que no se encontraron lesiones
dérmicas de otros tipos, en especial no se reporté manchas café con leche, que
pudieran hacer sospechar de la relacién con neurofibromatosis, como se ha
reportado en la literatura.

Las lesiones extracerebrales se reportan en un 22.5% de los pacientes, siendo
las lesiones oculares, las dismorfias, las renales y las hemivertebras; las que se
observaron. En el caso del sindrome de Aicardi se encontraron tanto lesiones
oculares, como dismorfias, y hemivertebras; mientras que en la esclerosis
tuberosa, se reporto, lesiones oculares y compromiso renal.

En el reporte de electroencefalografia se encontré Hipsarritmia en un 67.5% lo
que la ubica como el hallazgo mas frecuente y caracteristico de la enfermedad,
seguido por la punta onda generalizada en un 10% de los casos. Es importante
el mencionar que el SW puede presentarse con otras variedades de actividad
anormal electroencefalografica, pero que no existe SW con un
electroencefalograma normal. La Hipsarritmia, que es el tercer punto de la
triada clasica, es el mas variable, ya que se presenta en aproximadamente dos
terceras partes de los casos.

Dentro del estudio del SW es importante contar con estudios metabolicos para
eliminar la posibilidad de amninoacidemias; se encontré un paciente con una
enfermedad de éste grupo, en el cual no se pudo establecer la enzima
responsable de su enfermedad; sin embargo, se catalogd como una probable
alteracion del ciclo de la urea.

Fueron varios los hallazgos de los estudios de neurotmagen y algunos de ellos
pudieron establecer o confirmar la etiologia del SW; en algunos pacientes,
destacan las atrofias, que en su conjunto establecen un 50%, las
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evolucion fue a largo plazo vigilando que camino segufa su sindrome
epiléptico; de esta evolucion se encontrd que un alto porcentaje (45%),
logicamente por tiempo en que se siguieron (6-12 meses en promedio),
continuaban con el SW, un 30% evolucionaron a sindrome de Lennox
Gastaut, el cual constituye un camino frecuente de estos pacientes y que se -
presenta a partir del segundo afio de edad, el 7.5% de los pacientes pudieron
curar, encontrandose asintomaticos, el 12.5 % quedaron con una epilepsia
residual (parciales o tonicas generalizadas) pero ya no espasmos infantiles y
desafortunadamente, el 5% fallecio.
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CONCLUSIONES. -

= El pico de incidencia maxima del SW son los 5 meses de edad y en general
los casos inician antes del afio de edad.

= El sexo no tiene importancia para el riesgo de padecer SW.

= Es importante pensar en la posibilidad de espasmos infantiles cuando se
presentan fendmenos de flexion o extension en salva (grupos) de las
extremidades en un lactante inenor de un aiio

= La etiologia mis frecuente en nuestro pais de SW lo constituye la asfixia
perinatal, seguida por infecciones graves.

= Un grupo de nifios presenta retraso psicomotor previo al inicio del SW y
esto se debe a que pueden cursar con una encefalopatia previa.

= Las caracteristicas clinicas y electroencefalograficas del SW (triada clasica)
son muy constantes,

= El encontrar crisis de diferentes tipos acompaiiantes a los espasmos es un
hallazgo frecuente y que sigue constituyendo el mismo sindrome epiléptico.

= Enferinedades neurocutaneas se asocian al SW es especial la esclerosis
tuberosa y en mucho menor grado enfermedades metabélicas.

= El tratamiento empleado en nuestro pais con mayor frecuencia es el
valproato asociado a una benzodiazepina.

Para dejar bien clara la etiologia de los 40 casos presentados se anota que tres
fueron originados por sepsis o choque séptico; uno por una malformacion de
Aicardi; uno por aminoacidemia, seis como parte de una esclerosis tuberosa:
siete por neuroinfeccion (segunda causa mas frecuente de éste grupo
estudiado) dos de los cuales se determiné Haemophillus influenzae: 16 por
causa directa de asfixia neonatal (la causa mas frecuente), cuatro de los cuales
eran pretérmino, tres disgenesias cerebrales y tres criptogénicos.

Se puede sugerir que para evitar en lo posible ¢l SW en nuestra poblacian, se
tendria que tomar en cuenta que existen factores que si se pueden modificar.
Dentro de los aspectos que es posible modificar y que ocupa el primer lugar de
las causas de SW, son los relacionados a la asfixia perinatal; podemos decir
que es basico el buen control prenatal, incluso en los meses previos a que una
pareja decida el embarazo, el beneficio que se le puede dar al binonio con una
buena atencion obstétrica y pedidtrica antes, durante y en el momento del
nacimiento condicionan en mucho la vida futura de ésa familia. De la mano se
encuentran los problemas de prematurez, que en su mayoria son
potencialmente evitables, con una vigilancia estrecha. Los problemas
infecciosos con una atencién pediatrica periddica ayuda a evitar



complicaciones infecciosas; en la actualidad contamos en nuestro pais con
vacuna para Haemophillus influenzae, que es el germen causal de por lo
menos el 85% de las meningitis en el lactante, por lo que debe recomendarse
su aplicacion a partir del segundo mes de vida. La esclerosis tuberosa, que
tiene una carga de herencia bien determinada, es dificil de evitar con alguna
medida preventiva; sin embargo, sera importante el consejo genético a las
familias portadoras de la enfermedad. En las malformaciones congénitas,
como el sindrome de Aicardi, las disgenesias cerebrales o las enfermedades
metabolicas desafortunadamente ta intervencion es limitada. Finalimente, las
causas criptogénicas, como su nombre lo indica, obedecen a una causa
supuesta, pero oculta que no se puede demostrar alin con los avances
tecnolégicos; de éste grupo no es posible dar orientaciones de prevencién,
pero constituye el grupo en donde se vuelve mas urgente el diagndstico
temprano, ya que con un buen manejo, potencialmente el paciente puede curar
en su totalidad de crisis, y con un buen programa de estimulacion multiple no
presentar, en su vida futura, secuela alguna.
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