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INTRODUCCION

A pesar de haberse publicado hace mas de un sigio el Sindrome de West y
del impacto que tiene sobre el desarrollo psicomotor de los nifios, es
meritorio reconocer el pobre conocimiento que se tiens de este Sindrome
enire el grupo de médicos encargados de fa atencion pediatrica

Fue descrito en Ingfaterra por primera vez en ef afio de 1841, cuando el
Dr JW West describié unos movimientos caracteristicos que presentaba
su hijo de 4 meses de edad " Este representa el prmer informe médico de
una encefalopatia epiléptica edad-dependiente descrita en la era de la
medicina moderna

DEFINICION

El sindrome de West es una epilepsia edad dependiente que se caracteriza
por la friada de Espasmos infantiles, retraso en ef desarrollo psicomotor y
un patrén de hipsarntmia en el electroencefalograma. Anexo 1

ANTECEDENTES HISTORICOS

La primera descripcion publicada fue por del Dr West en 1841. Newnham
en 1849 describid 4 casos de espasmos infantiles y mas tarde fue descrito
un caso en 1873 por Barbes.

En 1883 Feré publica sobre la presencia de espasmos infantiles como
sinfomas en diferentes patologias, lamandolos “Tics de Salaam” que se
presentaban solo en la infancia temprana, los describié como inchinacion de
la cabeza en salvas en nifos que presentaban retardo mental durante
casi 80 afios no se publicd ningtin caso hasta 1958, cuando llingworth
reportd 12 casos de deterioro mental subito y convulsiones presentadas
durante la infancia *

En 1924 Asal y Moro usaron el término de "ataque relampago” reportando la
presencia de lfanto asociado a los espasmos infantiles asi como retraso
mental Lederer en 1926 reportd 11 casos de los cuales 7 tenlan un
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desarrollo psicomotor normal previc al micio de los espasmos infantiles y
en todos los casos presencla de microcefalla Ademas historia de
nacimiento normal asi como el inicio entre 4 y 6 meses de edad, se realizd
neumoencefalograma reportandose normai en 6 pacientes, también
observd la presencia de una base organica como desencadenante de los
£5Pasmos, encontrando afeccion a nivel del giobo paldo llaméndola
"Epilepsia paf;da" ! Wohler en 1941 considerd que el Hanto era debido a
dolor y que la extension de los brazos podia ser algin tipo de aura,
tambien observé que hasta los 6 afios era la edad limite de presencia de
espasmos infantiles Zellweger en 1948 fue el primero en clasificar a los
espasmos infantiles en 2 grupos etiolégicos' sintomatico e idiopaticos,
pubkcs un informe de 62 pacientes, el no encontrd reiacidn con
antecedente prenataies o perinatales, reportd que el desarrolio previo al
inicio de los espasmos infantiles era normal, y posteriormente de detenia o
retrocedia, de los 62 nifios estudiados 42 miios fuvieron retraso mental
encontrando como causa microcefalia, sifilis, meningitis, encefaltis,
esclerosts difusa, no encontré algin componente hereditario y reportd gue
era mas frecuente en hombres que en mujeres ¥ Lennox y Davis en
1950 las describieron como sacudidas miocidnicas masivas, en donde el
55% de los pacientes con epilepsia infantii presentaban este patrén tipico
de crisis, el 56% presentaban un EEG con punta y onda lenta ' En 1950
en kEuropa se establece un patrdn clinico en mifios que tenian espasmos
Infantiles, se encontraba retraso mental y evidencia de dafio cerebral por
neumoencefalograma, pero no se encontrod tratamiento efective para ellos.
Vazquez y Turner en 1951 describieron 10 casos de pacientes con
espasmos en flexion, retraso en el desarrollo psicomotor y la presencia de
un patrén electroencefalografico anormal mostrando una desorganizacion
difusa, con disrritmia paroxistica de puntas y ondas como en el pequefio
mal Se estudiaron a 10 paclentes de los cuales en 9 casos el
electroencefalograma se reporta anormal y en 6 pacientes el
neumoencefalograma se reporta con alteracién. ks el primer estudio gue
se reporta con bases clinicas, electroencefalograficas y radioldgicas
En 1952 Gibbs y Gibbs reportaron 132 casos de espasmos infanties y un
patron de hipsarritmia en el electroencefalograma En 1958 Sorel describe
los efectos del ACTH como tratamiento en los nifios con espasmos
infantiles El espasmo infantll ha recibido numerosas denominaciones a o
largo del tiempo y constifuye una entidad sumamente importante,
actualmente se la conoce como encefaiopatia micciénica infantd con
hipsarntmia, o Sindrome de West © En 1970 se propone para la
clasificacion Internacional de epilepsia como epilepsia generalizada por el
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patron electroencefalografico caracteristico, en 1981 en la revision de la
clasificacién se hace una nueva propuesta por Carranza et al como
epllepsia de  etiologia multiple y ¢con un  mismo  patrén
electroencefalografico En 1989 se propone como ¥

FRECUENCIA E INCIDENCIA DEL SINDROME

La epilepsia se presenta en el 1% de la poblacién en general y de
esta aproximadamente en 0 24 a 0 60 por 1000 nacidos vivos es sindrome
de West. Los espasmos infanties ocupan 1.4% a 3 9% del total de las
crisis eptlépticas y no epiiépticas Respecto al género la mayoria de los
autores reportan un predominic mayor en hombres que en mujeres con una
relacion de 2'1 En México el estudio de Ramos Murguia reporta una
relacién de 1.5 1 y el de Feria Cruz 22 1 519,

EDAD DE INiCIO

Los espasmos infantiles fipicamente mician durante los 2 primeros
dos afios de vida con un pico en la edad de inicio de entre los 4 y 6 meses
de edad El 90% inicta antes de l0s 12 meses y S0n raros que aparezcan
antes de las 2 semanas o después de los 18 meses, aun que pueden
seguir presentandolos hasta ia adolescencia, es considerado como edad
dependiente ya que solo se presentan durante la, se ha llegado a encontrar
en menos del 3% en mayores de 1 afio "1

ETIOLOGIA

De acuerdo a la etivlogia podemos clasificarios en tres grandes
grupos. Sintomatico, Criptogénico e Idiopatico

Con el mejoramiento de las técnicas radiolégicas el porcentaje de
crisis criptogénicas ha disminuido grandemente y esto varia de acuerdo a
los estudios reportados El  grupo sintomatico le  corresponde
aproximadamente 83% -88%, ei grupo criptogénico del 10% al 15% y se ha
visto hasta un 2% pacientes idiopatico Esta clasificacién se hizo



basandose en la historia médica previa, histona del desarrollo, examen
neuroldgico y hallazgos radiolégicos %2522

SINTOMATICO

Los casos sintomatcos van casl siempre precedidos por una
encefalopatia preexistente ¢ ewvidencia de un desarrollo psicomotor
anormal, signos neuroldgicos anormales o una lesién ewvidenie por
estudios de neuroimagen (USGT,TACRM) Los factores etiolégicos
asociado con espasmos Infanties son mudltiples, y se pueden dvidir en 6
grandes grupos

a) Alteraciones disgengticas
b) Hipoxicas

c) Infecciosas

d) Traumaticas

e) Defectos cromosomales
fy Metabohcos

Cada una de estas puede llegar a manifestarse en el periodo prenatal,
perinatal y postnatal Se han reportado estudios de la presencia de
espasmos infantiles secundarios a inmunizaciones principalmente la Triple
viral por el toxoide pertusis hasta en un 4 8%, en pacientes que no se
encontré ningn otro factor de riesgo, con un desarrolle psicomotor normal
y el nicto 48 horas posterior a la aplicacion de la vacuna, el riesgo de
presentar comphcaciones es de 1.310 pacientes vacunados. Beliman
describid que este se puede precipitarse en pacientes con predisposicién
con un estructura cerebral normal 0 en pacientes con factores agravantes
como Sindrome de Down y Esclerosis tuberosa Hay quienes sugieren que
la asociacion de espasmos infantiles y ta aplicacion de la vacuna triple viral
es solamente concidencia por la edad de la aplicacién de la vacuna @27
Anexo 3

CRIPTOGENICO

Es tambsen Hamado grupo primano Corresponde del 10% al 15% de
el total de los nifios, estos presentan un desarrollo psicomotor normal
previc al micio de las crsis convulsivas, pueden Hegar a tener un
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desarrollo psicomotor normai posterior al  micio de ia terapia con
esteroides, © %Iegar a tener secuelas con dafic cognitivo y secueias
epilépticas 3141923 Dyiac encontré que todos estos niios no tenian
patologia previa, su desarroilo era normal, ellos tenian espasmos
asimétricos y generaimente no presentaban ofro #po de crisis convuisivas
La hipsarritmia registrada en ef electroencefalograma desaparecia posterior
a la aplicacion de diazepam, y los estudios radiolégicos se reportaban
como normales Estos pacientes generaimente tiene un mejor prondstico

IDIOPATICO

Si bien no se ha encontrado alteraciones que indiquen un factor
genético, si se ha encontrado mayor incidencia entre sus familiares  que
en la poblacidn en general, Los estudios en famillas apoyan un modelo
multifactonal para la susceptibilidad de los espasmos infantiles que
requieren de factores del medio ambiente tal como la isquemia hipéxica
que precipita las crisis convulsivas @4,



CARACTERISTICAS CLINICAS

La triada clinica clésica del sindrome de West es
espasmos Infantiles, retraso en el desarrollo psicomotor y un patron
electroencefalografico de hipsarritmia Para realizar el diagnéstico de
Sindrome de Woest es necesario contar con eventos clinicos denominados
espasmos infantiles mas ia presencia algunos de las dos siguientes
caracteristicas un retrasc en el desarrolio psicomotor o un EEG  anormal,
que en la mayoria de las ocasiones tfiene un patron denominado
hipsarritmia Los espasmos infantiles se definen como una contraccion
muscular breve, subita, de aproximadamente dos segundos, seguida de
una confraccion ténica gue es menos intensa pero mas sosfenida con
duracion de 2 a 10 segundos, usualmente hilateral v simétnca, de cuello,
extremidades vy tronco

Estos se pueden clasificar en 3 grupos

1 -Flexidn,
2 -Extension
3.-Mixtas (flexién y extension)

1.- Flexion son los mas caracteristicos y constste en una flexién brusca de
cabeza, tronco, extremidades y contraccion de los musculos abdominaies,
cuando la contraccién es muy pronunciada las extremidades superiores
realizan aduccidn en forma de abrazo Ocupa el segundo lugar en
frecuencia (34%).

2.- Extensién es menos comun, hay una extension sudbita de cuello y
tronco con extensidn y abduccidn o aduccion de brazos, piernas ¢ ambos
Es el menos frecuente (22 5%)

3.- Mixtas es el mas comun, consiste en una flexion del cuello, fronco y
brazos, simétrico con extensién de las extremidades inferiores © mas
raramente flexion de piernas y extension de brazos ( 42%)



Un haflazgo comin en los espasmos infantiles es la presencia de
salvas hasta en un 80%, la mtensidad y frecuencia alcanzan un pico v
postenormente disminuye en forma progresiva hasta ceder, van desde 2
hasta 150 eventos y estos pueden ser variables en el dia (hasta 60 salvas
por dia), pueden ocurrir durante el suefio o inmediatamente después al
despertar, se caractenizan estos nifios por despertarse frecuentemente
durante la noche Se puede encontrar sintomatologia autonémica, asl
como convulsicnes parciales o0 generalizadas asociadas De manera
ocasional se pueden encontrar evento posictal caractenzado por
somnolencia o discinesia Comoe parte del sindrome encontramos retraso
en el desarrollo psicomotor que se presenta de un 90% a un 95% de todos
los mifios con espasmos infantiles. Se reporta un 10% de los nifios que
presentan un retraso en el desarrolio psicomotor normat previo al nicio de
las cnisis Por lo general se observa que la mayor parte de los pacientes
tiene una afeccion (en diferentes grados) de la ganancia de habilidades se
agrava posternior al establecimiento de los espasmos

FISIOPATOLOGIA

Las causas son inclertas pero se han hecho varios modelos
hipotéticos tratando de exphear el onigen de las crisis
Varias observaciones sugieren fa implicacién de  estructuras del puente
en el tallo cerebral, como es la disminucién total del tempo de suefo
REM vy la relacién con espasmos al despertar La regulacién del sueno
REM depende del sistema colinérgico "> Chugam y colaboradores
exphican otra hipétesis con estudios de PET (Tomografia por Emisidn de
Positrones) en donde se encuentra un cremento en el metabolismo de los
ganglios basales, a nivel de los ndcleos lenticulares provocando una
alteracién en la interaccion funcional entre los nicleos del rafe del talio
cerebrai que causa una anormahdad en las proyecciones seratoninergicas
hacia la corteza Esta hipdtesis se basa en repories de alteraciéon en el
ciclo suefio-vigilia que mejoran con medicacion, el reporte de alteracion
gue trenen en los potenciales auditivos de tallo cerebral, las alteraciones de
el metabolismo de la serotonina cerebral y en estudios de patologia,
donde se encontraron anormalidades a pivel del puente
independientemente de la causa de los espasmos 73 Carranza et
al propone que la presencia de lesién a nivel temporal de 16 pacientes que
desarrollaron espasmos infantiles sugiriendo que la causa puede ser una
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disfuncién corfico-subcortical a ese nivel, y asociarse con crisis parciales,
las cuales han encontrado en pacientes con espasmos infantifes (107
Se ha propuesto que también a la falla o el retardo en el proceso normal de
desarrofio como causa de espasmos, esto se basa en el supuesto de que
el ACTH vy los corticoesteroides aceleran cieros procesos para el
desarrolio normal, en animales inmaduros Esto también se ha propuesto
como alteracién en el ee cerebro-adrenal, por secrecion anormai de
neuropéptides enddgenos como la corticotropina (CRH), que se ha visto
como causa de crisis convulsivas en ratas inmaduras, y que se suprnime por
la hormona adrenccorticotropa (ACTH) y glucocorticoides (183549
Otra propuesta es un defecto en el sisterna inmune, y esto se basa en ia
presencia de anticuerpos $éricos en la extraccion de tejido cerebral normal
de pacientes con espasmos infantiles asi como el incremento de la
actividad de las células B y de Iinfocitos T en la sangre perniférica de estos
pacientes, y el incremento en la frecuencia de antigenc HLA-DRWS2 de
g)e}ac:entes con espasmos infantiles en comparacién de pacientes control (2e-
Se ha propuesto que la liberacién de fa hormona corticotropina funciona
como un potente anticonvuisivante en roedores durante fa infancia y que
juega un papel iImportante en tos espasmos infantiles Finalmente podemos
conciuir que puede ser de tipo hetereogéneo

ELECTROENCEFALOGRAMA

El trazo electroencefalografico muestra tipicamente al despertar la
presencia de Hipsarritmia gue etimoldgicamente significa
desorganizacion{Gibs & Gibs 1925) ondas lentas de gran amplifud ¢ mixtas
con puntas y ondas agudas de gran amplitud con una topografia muy
variada de manera sincronicas entre los hemisferios, desorgamzado
cadtico, el ntmo de base no es discernible Duckman y Chao utihzaron el
terming de Hipsarntmia modificada, cuando observaron
predominantemente ondas lentas sobre las puntas 552
Patron electroencefalografico ictal, se presentan ondas lentas de gran
amplitud, superpuestc © seguido de un ritmo rapido difuso seguido de un
aplanamiento del trazo, las ondas lentas y el ntmo rapido puede ocurnr de
manera arslada o un subito aplanamiento del voltaje El estudio poligrafico
revela contracciones ténicas breves o solo miocldémas La actividad
hipsarritmica usualmente desaparece entre los espasmos y reaparece al
final de las salvas Las variaciones de éste patrén incluyen
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hipsarritrmia con incremento de [a sincronizacion interhemisferica,
hipsarntmia simétnica, hipsarritmia con focos consistentes en descargas
anormales, hipsarritmia con  periodos de supresidn e hipsarntmia
comprendiendo la actividad inicial lenta, de alto voltaje con poca actividad
de punta onda lenta Aproximadamente un tercio de los niios no
presentan un patrén electroencefaiografico caracteristico

PRONOSTICO

El pronéstico de estos pacientes depende de varics aspectos
a) La histona natural
b) Inicio del tratamiento
¢) Control de las convulsiones
d) Resolucion del patrén electroencefalografico
e) Desarrofio psicomotor al micio
f) Respuesta al tratamiento

La histona natural indica que cerca de la mitad de los pacientes
presenta control clinico dependiendo de la etiologia, la hipsarntmia
del electroencefalograma desaparece con la maduracion, el 50%
llega a ser normal a los 8 afios de edad ©°

Cerca del 65% experimenta ofros t;pos de convulsiones, 90%
desarrolla retraso mental de todos los casos, y es severo o muy
severo en el 70% de los casos, y 50% tienen ofro tipo de
alteraciones neuroldgicas mayores, 40% menores como un déficit
motor, 70% hay anormalidad estructural del cerebro en la TAC Los
pacientes que no tuvieron retardo mental se asocio con un corto
periodo de presencia de los espasmos y no fuvieron alteraciones
neurolégicas y que fueron adecuadamente tratados con esterpides al
Inicio del padecimiento 7

Los problemas pssqusétricos mas frecuentemente encontrados
en estos pacientes fue sindrome hipercinético o rasgos autistas

El grupo wdiopatico tiene mejor prondstico que el sintomatico, el
44% son normales en el grupo iiopatico y 10% en el sintomatico %

Estos pacientes liegan a presentar otro tipo de crsis
convulsivas postenior al sindrome de West del 50-60% de los casos y
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esto se ha correlacionado con la deficiencia mental El sindrome de
Lennox Gastaut es una epilepsia generakizada y malbfocal y es la que
se ha encontrado con mayor frecuencia en estos pacientes (%5359

ABORDAJE DEL PACIENTE CON WEST

En el examen fisico del paciente para la evaluacidn debe inclur
examen neurologico, evaluacion del desarrolio, estudios de
laboratorio en primer lugar el electroencefalograma, la tomografia
axial computada o resonancia magnética, evaluacién oftaimolégica
El examen neurologico y la evaluacion del desarrolio determinan el
pronostico neuroldogico del paciente El  electroencefalograma
obtenido al despertar o durante el suefio para obtener el patron
caracteristico La evaluacién de estudios de imagen como son la
tomografia axial computada y la resonancia magnética para
determinar lesiones organicas

Una tomografia de cranec ¢ una resonancia magnética puede
encontrarse anormal en un 70% a un 80% de pacientes con
espasmos Infantiles y fa anormalidad mas comln es la atrofia
cerebrat %

JUSTIFICACION

La incidencia de epilepsia ocupa el 1% en la poblacién en general, y

el Sindrome de West constituye un 3 a 4 % de estos En México no existen
estudios extensos sobre las caracteristicas del sindrome de West, por lo
que conccer los factores de resgo vy la evolucion nos permitird establecer
comparaciones con ofras experiencias publicadas a nmivel internacional
Establecer un reporte extenso de la experiencia del Servicio de Néurologia
del Hospital Infantil de México puede Coadyuvar a establecer parametros
de ios principales factores de nesgo, abordaje diagndstico y evoluciéon y
proponer tratamientos mas tempranos tratando de modificar la evolucion y
el impacto sobre el desarrollo psicomotor de estos pacientes
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La epilepsia es un problema de salud publica al afectar a el 1% de la
poblacién generai, entre estos el sindrome de West es un tipo de epilepsia
edad dependiente que causa un impacto severo sobre la adquisicidon de
habilildades de quien la padece, en México no se han realzado estudios
gue nos permitan establecer los factores relacionado ni ia evolucidon de
estos pactenies con el resto del mundo Algunos autores se hacen la
pregunta ., ElI Sindrome de West en México tenen [as mismas
caracteristicas y factores de nesgoe que en el resto def mundo?

OBJETIVO GENERAL

Describir las caracteristicas de los pacientes con Sindrome de West
atendidos en el Hospital Infantil de Meéxico "Federico Gomez" en la fecha
comprendida de 1992 al 2001

DISENO DEL ESTUDIO

Es un estudio descniptivo, retrospectivo y retrolectivo

MATERIAL Y METODOS
METODOS

Pobiacidn estudiada.

Se obtuwvieron (0s nimeros de expedientes de pacientes que acudieron al
Hospital infantil de México con presencia de espasmos Infantiles o
diagnostico de Sindrome de West en el periodo comprendido entre enero
de 1992 al 20 de Marzo del 2001 De aqui se revisaron los expedientes
fisicos existentes que completaran los siguientes datos de las hojas de
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CRITERIOS DE INCLUSION

1 - Expediente Fisico presente

2 - Pacientes de ambos géneros

3- Completar por los datos del expediente las caracteristicas de el
Sindrome de West (Anexo 3)

CRITERIOS DE EXCLUSION

1.- Tener Datos incompletos en el expediente clinico (Falta de datos para
completar la hoja de captura)

ANALISIS ESTADISTICO

Se realizara un andlisis estadistico utihizando técnicas descriptivas como
medidas de tendencia central, promedio, medias, medianas, modas.



RESULTADOS

Se estudiaron a 291 pacienies con diagnéstico de Sindrome de West en
gl periodo comprendido de to de Enerc de 1990 a Diciembre del 2000
atendidos en la consulta externa de Neurologia def Hospital Infantil de
México "Federico Gomez" Con relacion al sexo se encontré 119 mujeres
(40 6%), hombres 172 (58 7%) con una proporcion 1-1.4 (Gréfica 1) La
distnbucion de los pacientes de acuerdo a las edades de Inicio, reporta un
promedioc de edad de 4 meses con una desviacion standar de 3 meses y un
range de 1 mes a 24 meses, el rango de 1 a 3 m-121 (41 5%), 4-Bm 113
(38 8%), 7-9m 31 (10 6%), 10-12m (4 8%), 13-156 (1 7%), 16-18 3 (1%), 19-
21m 2 (0.6%), 22-24 2 (0 6%) (Gréfica 2) Con respecto al cuadro clinico
encontramos un predominio de espasmos en flexton con 219 (74 7%),
extension 41 (14%), midos 31 (10 6%) (Gréafica 3). El peso al nacimiento
de estos pacientes fue en el rango de 1000grs-1490grs 5 (1.7%) 1500grs-
1990grs 14 (4 8%), 2000grs-2490grs 27 (9 2%), 2500grs-2990 grams 81
(27 8%), 3000grs-3480grs 96 (32.9%), 3500grs-3990grs 56 (19 2%),
4000grs-4490grs 10 (3 4%), 4500-5000grs 2 (0 6%).(Gréfica 4)

EL diagnéstico general de estos pacientes fue Hipoxia perinatal 118
{40 3%), hipoxia postnatal 20 (6 8%), disgenesia cerebral 39 (13 3%),
Sindrome cromosomico 10 (3 4%), facomatosis 15 (5 1%), criptogénico 23
(7.9%), metabdhco 2 ( 7%), traumatismo craneal 3 (1%), neuroinfeccién 41
(14%) y sepsis con 20 (88%) Los diagndsticos especificos que
encontramos en los nifies con sindrome de West fueron:  Encefalopatia
hipdxico isquémica 118 (40.3%),hematoma 3 (1.0%), Sindrome de Down 7
(2 4%), Neurofibromatosis 3 (10%), Esclerosis tuberosa 2 (7%),
Hipomelanosis de 1to 1 (3%), Holoprosencefalia 2(.7%), Lisencefalia 4
(14%), Agenesia del cuerpo cailoso 6 (2%),Polimicrogiria 3 (10),
Hidranencefalla 2 ( 7%),Dandy Walker 1 ( 3%), Megalencefalia 4 (1.4%),
paquigiria 15 (5.1%), Menmngitts 40 (13 7%), Bronconeumonia 7 (2 4%),
Choque séptico 19 (6 6%), TORCH 4 (1 4%),Reaccion postvacunal 1 ( 3%),
y finaimente crptogénica 24 (8 2%) (Grafica 5) Los hallazgos
electroencefalograficos reportados fueron Normal en 8 (2%), hipsarntmia
177 (60 4%), otros hallazgos fueron Complejo punta onda lenta 61
(20 8%), actividad epiléptica severa 14 (4 8%), hipsarntmia atipica 6
(2 0%), actividad delta generalizada 7 (2 4%), disminucion del voltaje 6



(2%), ondas agudas 14 (4 8%), (Grafica 8) Los hallazgos tomogréaficos
mas frecuentes fueron atrofla cortico subcortical 106 {36 2%),
malformaciones 5 (2%), Disgenesia cerebral 33 (11 3%) que Incluye
holoprosencefalia, lisencefalia, esquizencefaha , agensia del cuerpo
calloso, paquigina, megalencefalia, hipoplasia cerebelosa, pobmicrogina,
infarto 24 (8 2%), Higroma 4 {14%), Empiema 1 {3%), leucomalacia 9
(3 1%), Calcificaciones 12 {4 1%), tuberes corticales 6§ (2 0%), pacientes
que no tenfan tomografias reportadas 58 (19 8%), normal 30 (10 2%),
(Grafica 7)

El nimero de gestacién al momento del nacimiento fueron | pnmigestas
142 (48 5%), y muitigéstas 51 5% (Grafica 8). Con respecto al lempo de
gestacion se encontrd la mayor frecuencia en pacientes de término 248
(84%), pacientes pretérmino 44 (15%), y postérmino 1 (3%} (Grafica 8)
Como hallazgos Incidentales se encontraron potenciales auditivos
normales 134 (45.7%), anormales 61 {20.8%), y en 96 pacientes (32 8%)
no tenian. Los potenciales visuales reportaron normal 107 (36 5%),
anormal 79 (27%), y no tenian 105 (35 8%). La evolucion que tenian los
pacientes fueron Sindrome de Lennox Gastaut 48 (16 4%), epilepsia
parical 36 (12.3%), epilepsia generalizada 11 (3 8%), mioclomnas 22
(7.5%), aténica 1 ( 3%), desconocido 173 (59%) (Grafica 9)



DISCUSION:

Con la realizacion del presente estudio se anahzaron las caracteristicas de
291 pacientes con sindrome de West, asi como su evolucién clinica Hay
un amplo acuerdo sobre los aspecios de este sindrome . sobre todo en
publicaciones extranjeras pero en nuestro medio las publicaciones son
escasas y pudieran no conccerse aspectos importantes, motivo por el cual
se realiz¢ este estudio

Dentro de las caracteristicas epidemiolégicas hubo diferencia en cuanto a
sexo con un predominio de hombres contra mu‘Jeres con una relacién de
11.4, como lo reportado en la lteratura ®% |z edad menor de
praesentacion fue 1 mes y la maxima de 24 meses con un predominio en
nifios con un rango de edad de 4 a 6 meses con un porcentaje de 38,8% vy
en menores de 6 meses con 80 3% que es el mismo reportado por la
literatura © *® La presentacion clinica de los espasmos fue mayor en
flexidn con un 74 7% sin tener alguna asociacion con la etiologia el cual es
similar a lo reportado por la Iiteratura ©7  La principal etiologia vista en
nuestros nifios es la encefalopatia hipdxico I1squémica pernnatal y la
presencia de secuelas de neuroinfeccidn con un porcentaje de 81 3%
patologia comun que prevalece en nuestro medio, que en comparacién con
series anglosajonas donde su mayor incidencia es disgenesia cerebral,
consideramos que esto puede ser parie de la cultura médica de nuestra
poblacién que condiciona mal control del embarazo asi como la presencia
de partos mal atendidos. Los pacientes catalogados como criptogénico se
reporta en un 7 8% muy por abajo de los repories de la literatura que son
40%, Aun que la presencia de disgenesia cerebral presentada en nuestros
pacientes fu de 13 3% siendo la mas frecuente la paquigiria, agenesia del
cuerpo calloso y la lisencefalia teniendo ésta un patron de herencia
autosdmica recesiva, no se encontré antecedentes familiares con estos
pacientes.

La hipsarntmia fue el reporte electroencefalografico mas frecuente que se
encontrd en estos pacientes con un porcentaje de 60 4% y el resto con
reporte anormal siendo mas frecuente el complejo de punta onda lenta
comg lo reportado en la teratura Los reportes tomograficos comprueban
la presencia de atrofia cortical en 36 2%, muy probablemente asociada a
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los pacientes con encefalopatia hipdxico isquémica, se encontrd ademas fa
presencia de secuelas de neuronfeccion como son higromas, empiema
La edad materna mas frecuente fue la comprendida entre 20 y 30 afos con
159 pacientes que le corresponde el 54 6%, que es la edad fértl de la
mujer El peso al nacimiento promedio fue de 2500-3500 gramos, vy la edad
de gestacion al nacimiento fue mas frecuente en nifios de término, por lo
que las condiciones de prematurez y de menor peso al nacimiento no
representan factor de nesgo para la presencia de espasmos infantiles
También llama la atencidn ia mayor frecuencia de pacientes primogénitos
afectados, con un 48 5%, o cual pudiera estar relacionado con mayor
distocia de parto. Se ha reportado en la bteratura la presencia de otros
tipos de cnsis al remitirse ef Sx de West en este estudio se encontrd la
presencia de crisis parciales y crisis generaiizadas como lo reportado en la
iteratura.  Se encontrd que un 16 4% de los pacientes evolucionaron hacia
Sindrome de Lennox -Gastaut con un porcentaje mucho menor que lo
reportado en la literatura, donde se llega a reportar desde un tercio hasta
la mitad de los pacientes con Sindrome de West., por lo que algunos
autores lo han considerado como un sindrome continuo %859
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CONCLUSIONES

Ef sindrome de West es una epilepsia generalizada edad dependiente, en
fa cual no hay varaciones en cuanio a edad de presentacion, sexo, cuadro
clinico, EEG, y al hecho de ser anglosanidn © mexicano Los resultados
coinciden con lo mencionado en la literatura en relacién a los aspectos
antes mencionados

El sindrome de West fue mas frecuente en el sexo mascuiino.

La edad promedio de inicio fue de 4 meses, con predominio en el grupo
etareo de 1 a 3 meses

Los espasmos en flexidn fueron los mas frecuentes

La mayoria de Sindromes de West fueron secundaros a hipoxia perinatal.
El hallazgo electroencefalografico mas frecuente fue la hipsarritmia

La atrofia cortico subcortical fue el hallazgo fomografico mas frecuente

La mayoria de pacientes tuvieron un peso comprendido entre 3000 y 3490
gramos

En relacion a el nimero de gestacion, casi la mitad de pacientes eran
promogénitos

Predoming el grupo de pacientes con edad gestacional de término

Los potenciales wisuales y audiivos realizados a mas de la mitad de
pacientes se reportaron normales en su mayoria

Se encontrd que la mayoria de pacientes a los cuales se les dw
seguimiento evolucionaron hacta un Sindrome de Lennox Gastaut

No se consideran como factores de riesgo la edad materna, la  edad
gestacional, ni el peso al nacimiento ya que fodos los nifos,
independientemente de estos factores estan propensos a sufrir asfixia al
nacimiento
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ANEXO 1

SINONIMIA

1 -Peculiar forma de convulsiones infantiles
2.-Eclampsia Nutans

3.-“Nictatic Capaitis”

4 -Espasmos Nictitantes

5 -“Tics de Salaam”

B8.- “Bamboleo cefalico”

7 -Espasmos salutatorios

8.-Pequefio mal propulsivo

9.-Espasmos Nutans

10 -Convuisiones estaticas

12.-Espasmos relampagos de Salaam
13.-Convulsiones relampago mayores

14 -Convulsién de tipo corto

15 -Encefalopatia mioclénica
16.-Espasmos infantiles

17.-Epilepsia motora menor

18.-Encefalitis mioclénica con disritmia 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.
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ANEXO 2

ETIOLOGIAS DEL SINDROME DE WEST

Tabla 1. Etiologias del Sindrome de West

Disgenesia

Facomatosis: Esclerosis tuberosa,
neurofibromatosis tipo 1, Sindrome de Sturge-
Weber, icontinencia pigmenti, sindrome del
nevo linear, Enfermedad de ito.

Sindromes genéticos: Sindrome de Aicardi,
Sindrome de Down, Sindrome de COFS (costo-
oculo facial)

Displasias: Hemimeganencefalia, otro tipo de
agenesis de cuerpo calloso, holoprosencefalia,
megalencefaha con displasia cortical,
heterotopias,

Hipoxico | Prenatal, perinatal y postnatal.

isquemica

Infeccioso | Prenatal: CMV, rubéola, toxoplasmosis
Postnatal: Meningitis purulenta, encefalitis,
absceso cerebral.

Hemorragi- | Perinatal: Hemorragia intraventricular con

co sangrado subaracnoideo

Traumatis | Postnatal: Hematoma subdural y hemorragia

mo subaracnoidea traumatica

Metabdlico |Prenatal: Déficits enzimaticos, fenilcetonuria,

hiperglicinemia no cetécica, enfermedad de
Leighs, enfermedades degenerativas de origen
desconocido, polidistrofia

Postnatal: Secuelas de hipoglicemia neonatal,
mercurio y toxicidad por litio.
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ANEXO 3
DIAGNOSTICO DE ESPASMO INFANTIL

El diagnostico de espasmo infantil se lleva a cabo clinicamente.
Consiste en un tipo de epilepsia en la cual el paciente presenta
crisis con extensidn/flexion o mixta de las extremidades o
movimientos ritmicos con la cabeza los cuales tienen como
caracteristica principal presentarse en salvas o racimos, son edad
dependiente (generalmente se presentan en nifios menores de un
afio de edad) En general pueden ir precedidas de otro tipo de
crisis 0 acompafiarse de otro tipo, en general lo mas frecuente
son ias crisis parciales

Ademas, puede ir acompanado de retraso en el desarrollo
psicomotor o regresién del mismo a partir de las crisis y un tipo
especial de patrén electroencefalografico llamado hipsarritmia,
aunque el hecho de no tener esta dltima no elimina el diagnéstico
El diagnéstico de criptogénico se realiza por exclusion. Esto es, el
paciente carece de antecedentes de importancia, no cuenta con
antecedentes de epilepsia en la familia, tiene una expioracion
neurologica normal, un desarrollo psicomotor adecuado para la
edad y estudios de gabinete como el electroencefalograma y la
tomografia de craneo en la cual no se aprecia ninguna alteracioén.
En general estos pacientes presentaran un mejor prondstico

2\



ANEXO 4

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Nombre Edad actual

No de expediente Edad al DX

Tipo de Nacimiento: Término__ Pretermino____
Postermino

Peso al nacimiento Edad materna al
nacimiento No de Gestas

Tipo de espasmos al inicio

EEG

Hallazgo Tomografico

Tratamiento Inicial

Tratamiento actual

Evolucion
Potenciales auditivos Visuales
Diagndstico general Etiolégico

He?



GRAFICA 1

RELACION DE SEXO DE LOS PACIENTES CON SINDROME DE WEST EN EL
PERIODO COMPRENDIDO DE 1990 AL 2000 EN EL HIMFG
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GRAFICA 2

DISTRIBUCION DE PACIENTES POR EDAD DE INICIO DEL SINDROME DE
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GRAFICA 3

CARACTERISTICAS CLINICAS DE LOS ESPASMOS EN LOS PACIENTES
CON SINDROME DE WEST
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GRAFICA 4

PESO AL NACIMIENTO DE LOS PACIENTES CON
SINDROME DE WEST
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GRAFICA 5

PRINCIPALES DIAGNOSTICOS GENERALES EN
PACIENTES CON SINDROME DE WEST.
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GRAFICA 6

PRINCIPALES DIAGNOSTICOS ESPECIFICOS
ENCONTRADOS EN LOS PACIENTES CON SINDROME DE
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GRAFICA 7

HALLAZGOS ELECTROENCEFALOGRAFICOS
ENPACIENTES CON SINDROME DE WEST.
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GRAFICA 8

HALLAZGOS TOMOGRAFRICOS EN PACIENTES CON
SINDROME DE WEST
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GRAFICA 9

TIEMPO DE GESTACION AL NACIMIENTO DE LOS
PACIENTES CON SINDROME DE WEST
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