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INTRODUCCIÓN 

El síndrome de West es una epilepsia generalizada de la 
infancia, que puede ser fácilmente confundida con mioclonias del 
sueño durante los primeros meses de vida, por lo que puede 
pasar desapercibido para los padres incluso para el médico, por 
lo que muchas veces se subdiagnostica provocando un envío 
tardío con los médicos encargados con la salud pediátrica, 
ensombreciendo el pronóstico neurológico y el retardo el 
tratamiento. Fue descrita por primera vez en el año de 1841, 
cuando en Dr J West describió unos movimientos característicos 
que presentaba su hijo de 4 meses de edad (1> · Este presentaba 
el primer informe médico de una encefalopatía edad-dependiente 
descrita en la era moderna. 

DEFINICION 

El síndrome de West es una epilepsia edad dependiente que se 
· caracteriza por la tríada de Espasmos infantiles, retraso en el 

desarrollo psicomotor y un patrón de hipsarritmia en el 
electroencefalograma. 

----· -~ --~---------------- -~~~--·~···· 



· ANTECEDENTES. H IS TO RICOS -

La primera descripción publicada fue por del Dr West en 
1841. Newnham en 1849 describió 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 síntomas en diferentes patologías, llamándolos "Tics de 
Salaam" que se presentaban solo en la infancia temprana, los 
describió· como inclinación de la cabeza en salvas en niños que 

·presentaban retardo mental. durante casi 80 años no se publicó 
ningún caso hasta 1955, cuando llingworth reportó 12 casos de 
deterioro mental súbito y convul&iones presentadas durante la 
infancia (2>. · 
En 1924 Asal y Moro usaron el término de "ataque relámpago" 
reportando la presencia de llanto asociado a los espasmos 
infantiles así como retraso mental. Lederer en 1926 reportó 11 
casos de los cuales 7 tenían un desarrollo psicomotor normal 
previo al inicio de los espasmos infantiles y en todos los casos 
presencia de microcefalia. Además historia de nacimiento normal 
así como el inicio entre 4 y 6 meses de edad, se realizó 
neumoencefalograma reportándose normal en 6 pacientes, 
también observó la presencia de una base orgánica como 
desencadenante de los espasmos, encontrando afección a nivel 
del globo pálido llamándola "Epilepsia pálida" <

2>. Wohler en 1941 
consideró que el llanto era debido a dolot y que la extensión de 
los brazos podía ser algún tipo de aura, también observó que 
hasta los 6 años era la edad límite de presencia de espasmos 
infantiles. Zellweger en 1948 fue el primero en clasificar a los 
espasmos infantiles en 2 grupos etiológicos: sintomático e 
idiopaticos, publicó un informe de 62 pacientes, el no encontró 
relación con antecedente prenatales o perinatales, reportó que el 
desarrollo previo al inicio de los espasmos infantiles era normal, y 
posteriormente de detenía o retrocedía, de los 62 niños_ 
estudiados 42 niños tuvieron retraso mental encontrando como 



causa microcefalia, sífilis, meningitis, encefalitis. esclerosis 
difusa, no encontró algún componente hereditario y reportó que 
era más frecuente en hombres que en mujeres <31 

• Lennox y 
Davis en 1950 las describieron como sacudidas mioclónicas 
masivas, en donde el 55% de los pacientes con epilepsia infantil 
presentaban este patrón típico de crisis, el 56% presentaban un 
EEG con punta y onda lenta <

4>. En 1950 en Europa se establece 
un patrón clínico en niños que tenían espasmos infantiles, se 
encontraba retraso mental y evidencia de daño cerebral por 
neumoencefalograma, pero no se encontró tratamiento efectivo 
para ellos. 
Vazquez y Turner en 1951 describieron 1 O casos de pacientes 
con espasmos en flexión, retraso en el desarrollo psicomotor y la 
presencia de un patrón electroencefalográfico anormal 
mostrando una desorganización difusa, con disrritmia paroxística 
de puntas y ondas como en el pequeño mal. Se estudiaron a 1 O 
pacientes de los cuales en 9 casos el electroencefalograma se 
reporta anormal y en 6 pacientes el neumoencefalograma se 
reporta con alteración. Es el primer estudio que se reporta con 
bases clínicas, electroencefalográficas y radiológicas <5>. 
En 1952 Gibbs y Gibbs reportaron 132 casos de espasmos 
infantiles y un patrón de hipsarritmia en el electroencefalograma. 
En 1958 Sorel describe los efectos del ACTH como tratamiento 
en los niños con espasmos infantiles . .El espasmo infantil ha 
recibido numerosas denominaciones a lo largo del tiempo y 
constituye una entidad sumamente importante; actualmente se la 
conoce como encefalopatía mioclónica infantil con hipsarritmia, o 
Síndrome de West <

5>, En 1970 se propone para la clasificación 
Internacional de epilepsia como epilepsia generalizada por el 
patrón electroencefalográfico característico, en 1981 en la 
revisión de la clasificación se hace una nueva propuesta por 
Carranza et al como epilepsia de etiología múltiple y con un 
mismo patrón electroencefalográfico. En 1989 se propone como 
(7-9) 



EDAD DE INICIO 

Los espasmos infantiles típicamente 1n1c1an durante los 2 
primerosdos años de vida con un pico en la edad de inicio de 
entre los 4 y 6 rneses de edad. El 90% inicia antes de los 12 
meses Y'son raros que aparezcan antes de las 2 semanas o 
desp'ués ·,;de los 18 meses, aun que pueden seguir 
presentandolos hasta la 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 año c11

-
13); . . . 

FRECUENCIA E INCIDENCIA 

Se presenta aproximadamente en 0.24 a 0.60 por 1000 · 
nacidos vivos. Los espasmos infantiles ocupan 1.4% a 3.9% del 
total de las crisis epilepsticas. Respecto al sexo la mayoría de los 
autores reportan un predominio mayor en hombres que en 
mujeres con una relación de 2:1. En México el estudio de Ramos 
Murquía reporta una relación de 1.5:1 y el de Feria Cruz 2.2:1 
(13,15) . 



FISIOPATOLOGIA 

Las causas son inciertas pero se han hecho varios modelos 
hipotéticos tratando de explicar el origen de las crisis. ·.· •• .•·· .··· ;' 
Varias observaciones sugieren la. implicación de estructuras del :.:· · ;; 

puente en el tallo cerebral, como es la disminución total' del i:,'; : ·• 
tiempo de sueño REM y la relación con espasmos al despertar.,,··:/ 
La regulación del sueño REM depende del sistema colinérgico (15

-" .·. 
18>. Chugani y colaboradores explican otra hipótesis con estudios,::>··· 
de PET (Tomografía por Emisión de Positrones) en donde se; '· 
encuentra un incremento en el metabolismo de los ganglips 
basales, a nivel de los núcleos lenticulares provocando ~·¡uña,. 
alteración en la interaccion funcional entre los núcleos deljr~fe 
del tallo cerebral que causa una anormalidad en las proyeceiohe~ . 
seratoninergicas hacia la corteza. Esta hipótesis se basa en ' 
reportes de alteración en el ciclo sueño-vigilia que mejoran· cOn 
medicación, el reporte de alteración que tienen en los potenciales 
auditivos de tallo cerebral, las alteraciones de el metabolismo de 
la serotonina cerebral y en estudios de patología, donde se 
encontraron anormalidades a nivel del puente 
independientemente de la causa de los espasmos <

17
-
25

> 

Carranza ·.et<al propone que la presencia de lesión a nivel 
temporaldeJ 6 .. pacientes que desarrollaron espasmos infantiles 
sugiriendo( que·:· 1a causa puede ser una disfunción cortico
subcO'rticálya /ése nivel, y asociarse con crisis parciales, las 
éuales1i't1árÍ •{encontrado en pacientes con espasmos infantiles 
(1º·18) . . .• < ;· .• .. ·.. ' . . .. 
Se h~ p~6pu~sto que también a la falla o el retardó en el proceso 
n6rrhal de desarrollo como causa de espasmos, esto se basa en 
el supuesto de que el ACTH y los corticoesteroides aceleran 
ciertos procesos para el desarrollo normal, en animales 
inmad.uros. Esto también se ha propuesto como alteración en el 
eje cerebro-adrenal, por secreción anormal de neuropéptidos 



endógenos corl1ó la" corticotropina (CRH), que se ha visto como 
causa de érisis convulsivas en ratas inmaduras, y que se suprime r
9
?r la hofm?ha adrenocorticotropa (ACTH)-y glucocorticoides (26

• 
~. - ~. -. : . 

. Otra propüesta es un defecto en el sistema inmune, y esto se 
basa en, la presencia de anticuerpos sériccis en la extracción de 
tejido· cerebral normal de pacientes con· espasmos infantiles así 
como el incremento de la actividad de las células B y de linfocitos 
T én la sangre periférica de estos pacientes, y el incremento en 
la frecuencia de antígeno HLA~DRW52 de pacientes con 
espasmos infantiles en comparación de pacientes control <

25
·
39

l. 

Se ha propuesto que la liberación de la hormona corticotropina 
funciona como un potente anticonvulsivante en roedores durante 
la infancia y que juega un, papel importante en los espasmos 
infantiles. Finalmente podemos Concluir que puede ser de tipo 
hetereogéneo. · · · 



CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS 

La tríada clínica· clásica del. síndrome de West es: 
espasmos infantiles, retraso ·en el desarrollo psicomotor y un 
patrón electroencefalográfico de hipsarrítmia. Para realizar el· 
diagnóstico de Síndrome de West es necesario contár con 
eventos clínicos denominados. espasmos infantiles más la 
presencia algunos de las dos siguientes características: un 
retraso en el desarrollo psicomotor o un EEG anormal, que en la 
mayoría de las ocasiones tiene un patrón denominado 
hipsiarritmia. Los espasmos infantiles se definen como una 
contracción muscular brev.e, súbita, de aproximadamente dos 
segundos, seguida de;i,uria ~cónfracdón tónica que es menos 
intensa pero más sóstenida';cQh:duración de 2 a 1 o segundos,' 
usualmente·· bilateral,:§~ simétdéa, · de cuello, extremidades 'y. 
tronco. · , ·.<-.-:>}~~:;.'.~.~~-.~-.-.: .. ·:_ ... ~.-~::.··:.! ,.?~~;:· '~-,:··. ,. -

- . . ._ ";-::,:·:· \",•.'· 
~ )~:i .:~:: -. <-<~~~~~~)~:; __ \~~::~-:-~~-.-:::'/:.~-
_.,._ .::)/=:.:·.º';-:;:~.;;:,.•; >:.-)~:_::e~~\-~-~~,..¡ .·: 

Estos s~ pÚ~d~~:·¿¡~~sifit~r en3 grupos: 
-. , ;-.• ;'.~· :-·: .. ,_~;--- .. ~.,,,;,;:_.<', . ..;::.··;',Y.:,-::·:.:;. , ;: .. .'. . -:- . 

1 :-PJe~ión,··· : 
2.:Exteñsión 
3Av1i~tás (flexión y extensión). 

. . ~ 

1.- Fl~xi6n: son los más característicos y consiste en üna fléxión 
brúscá de· cabeza, tronco, extremidades y contraccióri.de)os 
músc.ulos · abdominales, cuando la contracción es .. : rriuy •· 
pronunciada las extremidades superiores realizan aducción en 
forma de abrazo. Ocupa el segundo lugar en frecuencia (34%). · 
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2.- Extensió.n: es menos común~ h~y una extensión súbita de 
cuello y tronco coriexterisión yaodúéción o aducción de brazos, 
piernas() ambÓs;'Es'el menos frecuente(22~5%), 

3;- Mixta~:' es:'~l:~é'.s~¿·~mG~,i'co~;siste''en?:Dn~ flexión del. cuello, 
tronco···.y- brazbs¡~~·sirlíéfrico; con/e~teri'sióñ:de\las· .. extremidades 

~;:~~i~~·t~]Wj~~I~~~;~¡1f:~~~j)ilif ~®1)Í:}~i.\'.j"slón de 

.·Un<hallaigcif.común;{:en: las·:;fespaEfrnos'/infaritiles ··.es la 

~~~~E~tª,~tiil~i~~~irJ~~w:~~~t~~~i~~~~rJ~!:"1~~~ 
puede·n.ser~iíla'riab1~s·eiife1·'día'2(t1asta';6'oYsalvas;p6r•día), pueden 
ocurrfr dúra'.nte'eL'sue'ñó 'o'lrifT1edi~t?hiente'.de'spués· al 'despertar, 
se >ca·ta.cterizari estos niños·. por!·despertarse frecuentemente 
düra.rité.' la'. noche. Se puede· encontrar sintomatología 
aütonomica, así como convulsiones parciales o generalizadas 
asociadas. De .manera ocasional se pueden encontrar evento 
posictal caracterizado por somnolencia o discinesia. Como parte 
del síndrome encontramos retraso en el desarrollo psicomotor 
que se presenta de un 90% a un 95% de todos los niños con 
espasmos infantiles. Se reporta un 10% de los niños que 
presentan un retraso en el desarrollo psicomotor normal previo al 
inicio de las crisis. Por lo general se observa que la mayor parte 
de los pacientes tiene una afección (en diferentes grados) de la 
ganancia de habilidades se agrava posterior al establecimiento 
de los espasmos. 

TESIS CON 
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ETIOLOGÍA 

De acuerdo a la etiología podemos clasificarlos en tres 
grandes grupos: Sintomático, Criptogénico e ldiopático <40

> · 

.. Con · el mejoramiento de las técnicas radiológicas el 
porcentaje de crisis_criptogénicas ha disminuido grandemente y 
esto varía de acuerdo a los estudios reportados: El grL1po 
sintol'}'lático le corresponde aproximadamente 83% -88%, el 
grupo criptogénico del 10% al 15% y se ha visto hasta un 2% · 
pacientes idiopático. Esta clasificación se hizo basándose en la 
historia médica previa, historia del desarrollo, examen 
neurológico y hallazgos radiológicos <

10
•
41 .42.43>· 

SINTOMATICO 

Los casos sintomáticos van casi siempre precedidos por 
una encefalopatía preexistente o evidencia de un desarrollo 
psicomotor ~hormal, signos neurológicos anormales o una lesión 
evidente po( :estudios de neuroimágen (USGT,TAC,RM) . Los 
factores i/etiolÓgiéos ' asociado con espasmos infantiles son 
múltiples;:.y .se 'púeden dividir en 6 grandes grupos: .. , ., ... ·, .. ,, .·' ' .' 

a)'AlteraCiones d'isgenéticas 
b) .Hipóxicás 
é::) Infecciosas 
d) Traumáticas 

· e) Defectos cromosomales 
f) Metabólicos 

TE.Sf3 C O 1\1 
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Cada una de estas puede llegar a manifestarse eri .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 encontró ningún otro factor de 
riesgo, con un desarrollo psicomotor normal y el inicio 48 horas 
posterior a la aplicación de la vacuna, el riesgo de presentar 
complicaciones es de 1 :31 O pacientes vacunados. Bellman 
describió que este se puede precipitarse en pacientes con 
predisposición con un estructura cerebral normal o en pacientes 
con factores agravantes como Síndrome de Down y Esclerosis 
tuberosa. Hay quienes sugieren que la asociación de espasmos 
infantiles y la aplicación de la vacuna triple viral es solamente 
coincidencia por la edad de la aplicación de la vacuna (7•

44
-
45

> 

Anexo 1. 

CRIPTOGENICO 

Es también llamado grupo primario. Corresponde del 10% al 
15% •·de el total. de )os niños, estos presentan un desarrollo 
psicomotor norina1•:previo al inicio de las crisis convulsivas, 
pueden llegar a tehe(un desarrollo psicomotor normal posterior 
al dnicio';de la terapia con esteroides, o llegar a tener secuelas 
con . daño cognitivo y, secuelas epilépticas (18.22,23-25,2s,44,45,4s-s2¡. 

Dulac encontró que todos estos niños no tenían patología previa, 
su desarrollo era normal, ellos tenían espasmos asimétricos y 
generalmente no presentaban otro tipo de crisis convulsivas. La 
hipsarritmia registrada en el electroencefalograma desaparecía 
posterior a la aplicación de diazepam, y los estudios radiológicos 
se reportaban como normales. Estos pacientes generalmente 
tiene un mejor pronóstico. 

-~ .... !i;-; ; • :: . ·..• • ,- ,\ ! l • 
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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 población en general. .Los estudios en 
familias apoyan un modelo multifa,ctorial para la susceptibilidad 
de los espasmos infantiles que reciúiér:en ·de factores del medio 
ambiente tal como la isquemia hipoxica que precipita las crisis 
convulsivas <53>. · 

11 



ELECTROENCEFALOGRAMA 

El trazo electroencefalográfico muestra típicamente al 
despertar la presencia de . Hipsarritmia (del Griego hipsi 
desorganizado) que fue descrito parios hemanos Gibbs y 
Gibbs en 1925 como ondas lentas de gran amplitud o mixtas 
con puntas y ondas agudas de gran ·amplitud con una 
topografía muy variada de manera sincrónicas entre los 
hemisferios, desorganizado, caótico, el ritmo de base no es 
discernible. Duckman y Chao utilizaron el termino de 
Hipsarritmia modificada, cuando observaron 
predominantemente ondas lentas sobre las puntas <

5>.E1 
electroencefalograma ictal se caracteriza por presentar 
ondas lenta.s de gran amplitud, superpuesto o seguido de. 
un ritmo rápido difuso seguido de un aplanamiento del trazo, 
las ondas lentas y el ritmo rápido puede ocurrir de manera 
aislada o 'un súbito aplanamiento del voltaje .. El ElsWdió 
poligráfico· revela ··.contracciones tónicas:<brevés ):í ".sólo. ·< ··· 
mioclóriias .. '. La · actividad .•. hipsaíritmica/'.usüáfmente;, 
desaparece entre .• 1.os espasmos· y"reaparecefa(:fffía1,;dé}1as 
salvas. :· }\ > ·: · ·· ·•· •. ···.··• 0 ·< . i/': ~;:·'. ?;\ c;c: '' - < ' : 
.. · .• ·; La·~ ;,\v~riaciones de éste patrón .inclúyen 
hipsarritmia;;_(co~: .·incremento de · 1a · ·sincronización 
interhesn1isferica,,o:hipsarritmia simétrica; hipsarritmia con 
focos "consistentes· en descargas anormales, hipsarritmia 
con periodos}de stipresión e hipsarritmia comprendiendo la 
actividad.'.Jniéjal lenta, de alto voltaje con poca actividad de 
púnta)foda lerita. Aproximadamente un tercio de los niños 
no presentan· un patrón electroencefalográfico característico. 

1~ 



PRONOSTICO 

El pronóstico de estos pacientes depende de varios 
aspectos: .. 

a) Inicio del tratamiento. 
b) Control de las Convulsiones 
c) Hesoluci.ón del.patrón.electroencefalográfico 
d) Desarrollo psicomotor al inicio · · 
e) Respuestá al tratamiento 

. . 
.La historia natural indica que cerca de la .mitad de los 

pacientes . presenta control clínico dependiendo de . la 
etiología,·'ª hipsarritmia desaparece con la mad\JraciÓn, el 
500/c;>de los electroencefalogramas de. los, niños- llega a ser 
normal a los 8 años de edad <

44>. Cerca del>65% de los 
niñós. experimentan otros tipos de convÚlsiones, 90% 

_ desarrolla retraso mental de todos los casos, y es severo o 
muy severo en el 70% de los casos, y 50% tienen otro tipo 
de alteraciones neurológicas 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 tuvieron alteraciones neurológicas y que 
fueron adecuadamente tratados con esteroides al inicio del 
padecimiento <54>. Los problemas psiquiátricos más 
frecuentemente encontrados en estos pacientes fue 
síndrome hipercinético o rasgos autistas. 

El grupo idiopático tiene mejor pronóstico que el · 
sintomático, el 44% son normales en el grupo idiopático y 
10% en el sintomático <

44>. ·· 
Estos pacientes con Síndrome de West .sintomático 

pueden ·llegar a presentar otro tipo de crisis .convulsivas 
posterior a la remisión del sindrome de Wesf d.ef50._60% y 

1.1 
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esto se ha correlacionado con la deficiencia mental. El 
síndrome de Lennox Gastaut es una epilepsia generalizada 
múltifocal que se ha encontrado con mayor frecuencia en 
estos pacientes con síndrome de West y principalmente en 
sintomáticos <25·

55l, 

ABORDAJE DEL PACIENTE CON SÍNDROME DE WEST 

En el examen físico del paciente para la evaluación 
debe incluir: examen neurológico, evaluación del desarrollo, 
estudios de laboratorio en primer lugar el 
electroencefalograma, la tomografía axial computada o 
resonancia magnética, evaluación oftalmológica. El examen 
neurológico y la evaluación del desarrollo determinan el 
pronostico neurológico del paciente. 
El .electroencefalograma obtenido al despertar o durante el 
sueño para obtener el patrón característico. La evaluación 
de estudios de imagen como son la tomografía axial 
computada y la resonancia magnética para determinar 
lesiones orgánicas. 

Una tomografía de cráneo o una resonancia magnética 
puede encontrarse anormal en un 70% a un 80% de 
pacientes con espasmos infantiles y la anormalidad más 
común es la atrofia cerebral <5ºl. 

14 



TRATAMIENTO 

Los espasmos infantiles usualmente son resistentes a 
medicamentos antiepilépticos, hay mucha confusión y 
controversia acerca de la terapia. Durante los últimos 40años se 
han publicado múltiples estudios, sin embargo el resultado de 
estos estudios es diverso y no hay un consenso sobre el manejo. 
Desde el primer resultado favorable para los espasmos infantiles 
con terapia hormonal se ha seguido manejando con buen éxito. 

TERAPIA HORMONAL: 

Desde 1958 Sorel y Dusaucy-Bauloye reportaron mejoría de los 
pacientes con espasmos infantiles posterior a la administración 
de ACTH, viendo disminución de la frecuencia de los eventos 
convulsivos y desaparición del patrón de hipsiarritmia en el 
electroencefalograma, y desde entonces se reportan estudios 
múltiples del manejo con ACTH y esteroides, pero se han 
encontrado problemas en la comparación de los resultados y la 
interpretación debido a la historia natural de la enfermedad, por 
la falta de estudios prospectivos bien controlados, por la 
variación de la dosis y el tiempo de duración del tratamiento, mal 
control de los resultados reportados por los padres <

51 >· Muchos 
consideran que el manejo de los pacientes con espasmos 
infantiles con ACTH es equivalente al uso de esteroides y sin 
embargo otros consideran que el ACTH tiene mejor resultado 
(13,62,63) 

Algunos autores recomiendan el uso de altas dosis de 
ACTH de 40 a 160 U/día con una duración del tratamiento de 3 a 
12 meses, reportándose mejor control de las crisis y mejoría del 
patrón electroencenfalográfico <

52
•
59

> , sin embargo otros autores 
muestran la eficacia de dosis bajas con ACTH de 5 a 40 U/kg 
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con periodÓs'relativ~mente'cortos de 1 a·6 semanas <53•57•56.59•70-
73> . : • >.•· :· :; .. ·.,·. / ; j> .: • •:/:: • ··. 

Los estudio~ repJ~~d6s eón tratamiento hormonal han sido 
variados, hay estudios que reportan mejoría del patrón EEG y del 
desarrollo motor y neurológico y hay otros que reportan que el 
resultado final de el control de los espasmos es el mismo en 
pacientes que tiene terapia hormonal que en aquellos que no la 
tienen, hay que considerar que la mayoría de estos estudios son 
restrospectivos<62

•
74

-
75>. Un estudio prospectivo con 64 pacientes 

manejado con bajas dosis de ACTH (29-30 U/día por 2 a 6 
semanas) y prednisona (2 mg/kg/día por 2 a 6 semanas) reveló 
lo siguiente: el pronostico fue bueno solo en el 5%, 67% con 
daño severo, no hubo diferencia significativa entre los dos, no 
hubo diferencia significativa en el control y resultado final de los 
paciente que iniciaron el tratamiento 5 semanas después del 
diagnóstico y en aquellos que lo iniciaron después de las 5 
semanas, hubo una mejoría ligeramente mayor en pacientes 
espasmos de origen criptogénico que en los pacientes de origen 
sintomático <57

> . 

Finalmente las recomendaciones del reg1men de 
tratamiento son ACTH inicio de 20U/día por 1 a 2 semanas y si 
no responde en este tiempo incrementar la dosis a 30 U/día y 
continuar por 4 semanas y disminuir en 1 semana a cero. Puede 
ser sustituida por Prednisona a 2 mgkgdía por 2 semanas y si 
con esto no responde continuar con el mismo manejo por 4 
semanas, si después del tratamiento con ACTH no hubo mejoria 
debiera intentarse el inicio del manejo con prednisona 1 semana 
después y viceversa. Su mecanismo de acción es desconocido 
para el manejo de los espasmos infantiles pero puede ser un 
efecto anticonvulsivante independiente. Los efectos secundarios 
de los esteroides son: inmunosupresión, hipertensión arterial, 
desequilibrio hidroelectrolítico, alteraciones gastrointestinales, 
miocardiopatía dilatada, psicosis. 
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ANTIEPILÉPTICOS 

De los medicamentos más usados para los espasmos infantiles 
son: Valproato, benzodiazepinas y los nuevos anticonvulsivantes 
como son: Vigabatrina, Lamotrigina, Topiramato. 

a) Vigabatrina 

Es uno de los nuevos antiepilépticos desde 1989, y se considera 
como de primera elección, su mecanismo de acción es un 
bloqueo irreversible de GABA-transaminasa. La vigabatrina se 
ha usado como monoterpia dando excelentes resultados sobre 
todo en pacientes de difícil control, cerca del 50% de los 
pacientes sobre todo los de origen criptogénico, el mejor 
resultado se ha visto en pacientes con Esclerosis tuberosa con 
una mejoría hasta en un 60%. 
La dosis van de 50 hasta 200 mgkgdía divido en dos dosis con 
una dosis máxima de 2 a 4 mg al día. Los efectos adversos son 
somnolencia , fatiga, cefalea, discinesias y psicosis en algunos 
casos <77-79> • 

b) Valproato: 

Es de los antiepilépticos más usados para espasmos infantiles 
debido a varios mecanismos de acción entre los que reportan 
incremento de la concentración de GABA ( Acido Gama Amino 
Butírico) por inhibición de la enzima GABA transaminasa, la 
afección de neurotrasmisores exitatorios como aspartato, 
glutamato, y gamma hidroxibutirato, y activa la conducción a 
través de los canales de membrana de sodio y potasio. El 
valproato se ha usado en pacientes con espasmos infantiles con 
una eficacia del 20-45%, a dosis de 50 a 100 mgkgdía. Este se 
ha usado como monoterapia o en combinación con otros 
antiepilépticos. Los efectos secundarios pueden ser. dosis 
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dependientes o reacciones idiosincráticas. Los efectos dosis 
dependientes son sedación, temblor de intención, incremento de 
peso y los principales efectos idiosincráticos son: 
trombocitopenia, hepatitis aguda y pancreatitis aguda 
hemorrágica <79-82) . 

e) Benzodiazepinas 

Este grupo de antiepilépticos también es de amplio espectro, 
_actúa por la unión a los receptores de GABAA que actúan como 
modulador en los canales de cloro y en altas concentraciones en 
los canales de sodio con una función similar a la de la 
carbamazepina y fenitoína, incrementando el umbral para las 
crisis convulsivas y disminuye la duración de la descarga 
epiléptica así como limitación de su expansión <

84
•
85

) . En base a 
la posición de una molécula de nitrógeno podemos clasificarlos 
en 2 tipos: a) 1 A-benzodiazepinas que son: diazepam, 
lorazepam y midazolam que se utilizan en el tratamiento del 
estado epiléptico. El clonazepam, nitrazepam y clorazepato 
tienen buena efectividad para las crisis convulsivas. El otro tipo 
b) 1,5-benzodiazepinas que es el clobazam. 
Se reporta buena respuesta con diazepam y lorazepam para el 
síndrome de West. La desventaja que tiene sobre otros 
antiepilépticos es que llega a presentar tolerancia. cuando su uso 
es crónico y esto depende principalmente del tipo y la severidad 
de la epilepsia como con el síndrome de West y el Síndrome de 
Lennox Gastaut <

84
·
85

) · La s dosis de los medicamentos se 
reportan en el anexo 3. Los principales efectos secundarios de 
las benzodiazepinas son: somnolencia, ataxia, incoordinación, y 
alteraciones en el desarrollo, los menos frecuentes son: diplopía, 
nistagmus, disartria, salivación excesiva e hipotonía. 

IS 
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d) Topiramato 

Es uno de los nuevos antiepilépticos desarrollado por el Instituto 
de Investigación Farmacéutica R. W. Jonson en 1993 y 
recientemente aprobado por la FDA. Se ha encontrado su 
efectividad para epilepsia generalizada especialmente S. de 
Lennox gastaut, epilepsia generalizada primaria, y ausencias. Su 
mecanismo de acción 1. disminución de la frecuencia de la 
despolarización de la membrana por bloqueo de los canales de 
sodio, 2. incremento de la concentración de GASA por el 
incremento de la entrada de cloro a la célula. 3. Estimulación de 
subtipos de receptores GASA-A. 4. Bloqueo de la cinasa en los 
receptores de glutamato disminuyendo la excitabilidad neuronal. 
Los efectos secundarios son secundarios por el bloqueo de la 
anidrasa carbónica provocando hiperplasia de las células 
hepáticas, gástricas, hiperplasia de el epitelio de la pelvis renal y 
cálculos urinarios. 
La dosis recomendada son 200 mg al día, dividido en dos dosis, 
teniendo una efectividad en el 50% de los pacientes como 
monoterapia y hasta un 70% en combinación con otro 
anticomicial en estudios con pacientes adultos. 
La piridoxina se ha encontrado que puede ser efectiva en un 
pequeño número de niños con espasmos. 
El tratamiento quirúrgico se ha propuesto para e manejo de 
pacientes con espasmos siendo de utilidad solo en pacientes con 
epilepsia sintomática a lesiones factibles de resecar como lo 
son: papiloma de plexos coroides, astrocitoma, ependimoma 
anaplásico, quiste porencefalico. 
Se ha reportado estudios donde comparan pacientes con 
intervención quirúrgica con estudios de pacientes que fallaron al 
tratamiento hormonal pero que no recibieron manejo quirúrgico, 
en la serie de Chugani de 17pacientes que se sometieron a 
cirugía el 59% remitieron los espasmos infantiles y de 26 
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pacientes que fallaron al manejo de terapia hormonal el 46% 
tuvieron remisión de las crisis, por lo anterior se dificulta cuando 
la remisión de la crisis fue secundario a la cirugía o a otros 
factores como la remisión espontánea. Se han reportado otras 
terapias en niños con espasmos infantiles como terapia con 
inmunoglobulinas, con hormonas tiroideas, drogas 
antiseratoninérgicas, drogas antiadrenergicas y dieta cetogénica 
sin gran resultado. 
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JUSTIFICACIÓN 

El síndrome de West es un padecimiento poco frecuente y 
constituye hasta el 4% de todas las epilepsias, estos pacientes 
son de difícil control, por la misma evolución de la enfermedad 
como por la etiología, no hay un protocolo de manejo 
establecido para estos niños, por lo que el manejo antiepiléptico 
es de acuerdo a la evolución que puede llevar al retardo del 
control de las crisis y mayor riesgo de retraso en el desarrollo 
psicomotor. El reconocimiento de las diferentes formas de 
tratamiento y control nos permitirán conocer la mejor elección 
para el control de las crisis y mejor pronóstico neurológico. 

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

El síndrome de West representa una encefalopatía 
edad dependiente, con un pobre control con los diferentes 
antiepilépticos existentes, pobre respuesta al tratamiento y 
un impacto por ende importante sobre su desarrollo 
psicomotor. 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 
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OBJETIVOS 

OBJETIVOS GENERALES 

1. Describir las características clínicas y de gabinete 
(electroencefalograma y neruoimágen) de los 
pacientes con Síndrome de West atendidos en el 
Hospital Infantil de México "Federico Gómez" 

2. Describir las principales drogas anticonvulsivas 
empleadas en el tratamiento del síndrome de West en 
el Hospital Infantil de México. 

OBJETIVO ESPECIFICO 

Describir las diferentes combinaciones de esquemas de 
tratamiento. 

DISEÑO DEL ESTUDIO 

Descriptivo, Retrospectivo, Retrolectivo. 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 
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MATERIAL Y METODOS 

La población estudiada fueron todos los pacientes del servicio de 
Neurología con diagnóstico de Síndrome de West. 
Se revisaron los expedientes clínicos de los pacientes que 
cumplieron con los criterios de inclusión y exclusión . 
Los criterios de inclusión fueron: tener expediente clínico 
completo, todas las edades, ambos géneros, diagnóstico de 
Síndrome de West. 
Criterios de exclusión: Expediente incompleto. 

ANÁLISIS ESTADÍSTICO 

Se realizarán técnicas descriptivas dentro de los cuales se 
incluyen medidas de tendencia central como media, promedio, 
mediana y moda. 

T&SlS CON 
Ff\.tLA IJ.Y ORIGEN 
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RESULTADOS: 

Se estudiaron 140 pacientes condiagnóstico de síndrome de 
West en el período comprendido de 1995 al 2000, atendidos en 
la consulta externa del Hospital Infantil de México, "Federico 
Gómez". Se encontró predominio del sexo masculino (94), ·con 
una relación hombre-mujer de 1 a 2, (Gráfica 1 ). 
La distribución por edad fue de 0-3meses 64 (44%), 4-6meses 

51 (36.4%),7-9meses 13 (9.2%), 10-12 meses 7 (5%), 13-
15meses O (0%),16-18meses 5 (3.5%), 19-21 meses 2(1.4%), 
22-24 meses O (0%) (Gráfica 2). La presentación clínica fue 
espasmos infantiles en flexión 93 (66.4%), extensión 26(18.5%), 
mixtas 21 (15%) (Gráfica 3) 
El peso de los pacientes con síndrome de West por grupo fue 

de 1000 grs :O (O), 1000-15000grs:2 (1.4%), 1600-2000 grs 7 

(5%), 2100-2500 grs (13 (9.2%), 2600-3000 grs: 35 (25%), 

3600-4000 grs30 (21%), y más de 4000 grs (0.7%) (Gráfica 4). 

La edad de gestación al momento del nacimiento fue 
termino:104 (74.2%)., pretermino 15 (10.7%) y postermino 
1 (0.7%) (Gráfica 5) . 
. La etiología más comunmente encontrada en este tipo de 
pacientes fue: EHI perinatal: 54 (38.5%) , EHI postnatal:24 
(17%), disgenesia cerebral: 1 O (7.1 ), síndrome cromosomico 2 
(1.4%),facomatosis 8 (5.7%), metabólicos 1 (0.7%),sepsis 27 
(19.2%), criptogenico 12 (8.5%). (Grafica 6). 
El electroencefalograma reporto hipsarritmia: 82 (58.5%), 

estudio anormal 51 (36.4%) y normal-: 7 (5%) -(Gráfica 7). Dentro 
de los estudios paraclínicos utilizados fue la tomografía de 
cráneo el cual se encuentra: atrofia cortico subcortical:31 (22%), 
Infarto: 11 (8%), disgenesia cerebral: 11 (8%), tumores: 2 (1 %) 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 
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normal:·· 3(2%), calcificaciones::· 5 • (4%);. hidrocefalia 4 (3%), 
normal:68 (49%) y No se reporto 4 /3%).(Gráfica 8). 
El tratamiento antiepileptico usad.o en el servicio de Neurología 
del Hospital Infantil de México al inicio de las convulsiones fue: 
Acido valproico 62 (44%), fenitoina 29 (20%), fenobarbital 28 
(20%), carbamazepina 4 (2.8%) acido valproico más otros 17 17 
(12%) (Gráfica 9). El tratamiento durante la fase de 
mantenimiento se reporto de la siguiente manera: Acido 
valproico: 50 (35%) , Carbamazepina 13 (9.2%), fenitoina 2 
(1.4%), clonazepam3 /2.1 %), vigabatrina 3 (2.1 %), Acido 
valproico mas vigabatrina 9 (6.4%) Acido valproico más una 
benzodiazepina: 49 (35%), Acido valproico más fenobarbital: 14 
(40%), Acido valproico más ACTH 1 (0.7%), Acido valproico más 
otros 1 (0.7%) (Gráfica 9). La evolución posterior al inicio de los 
espasmos infantiles fue: Persistencia del síndrome de West: 58 
(41%), Síndrome de Lennox Gastaut 27 (19.2%), Síndrome de 
transición: 40 (28%)y otro tipo de crisis convulsivas 15 10.7%) 
.(Gráfica 1 O). 

TESIS CON 
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DISCUSION 

Se revisaron 140 expedientes de pacientes con Síndrome de 
West que acudieron a la consulta de Neurología del Hospital 
Infantil de México en el período comprendido de 1995 al 2000, en 
los cuales se encontró que el sexo predominante fue el 
masculino, lo cual coincide con estudios revisados ( 13, 16 ) 

El grupo etáreo .de inicio predominante fue el de O a 3 meses , 
lo cual no corresponde con la revisión de la literatura, donde se 
menciona como grupo etáreo de inicio el de 4 a 6 meses. La 
explicación probable tiene que ver con la etiología del Síndrome 
de West, que principalmente se debe a encefalopatía hipóxico 
isquémica, mientras que en la literatura internacional reportan 
como principal etiología trastornos disgenésicos o displásicos. 

La expresión clínica de los espasmos infantiles coincide con 
literatura consultada, donde se menciona como presentación 
más frecuente los espasmos en flexión, mientras que los 
espasmos en extensión y los mixtos no presentan grandes 
diferencias entre sí. 

El peso al nacer no debe considerarse como un factor de riesgo 
para el inicio de espasmos infantiles, ya que se encontró que la 
mayoría de los pacientes tenían pesos comprendidos entre 2600 
y 4000 gramos, lo cual se considera dentro de límites normales. 
Probablemente la alta incidencia del Síndrome de West en 
pacientes de término y con buen peso para la edad gestacional 
tenga relación con las principales etiologías encontradas como 
es la encefalopatía hipóxico isquémica y la neuroinfección. Lejos 
de lo que se podría esperar la prematurez tampoco fue un factor 
de riesgo para desarrollar Síndrome de West, lo que se 
correlaciona con lo encontrado al explorar la edad gestacional al 
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momento 0 del~ nacimiento en los pacientes que desarrollaron 
síndrome de West, quedue en un 7 4% de pacientes de término, 
seguido;;;por .. únRgrupoi en . el cual se desconoce la edad 
ges;tcicio~al.eri él mcímento·del nacimiento. 

·La. tifp~~rritmi~ fue el hallazgo electroencefalográfico más 
comúnmente encontrado (59%) por lo cual podemos deducir 

·deducir que hasta el 41% de nuestros pacientes no cumplen el 
.criterio. ·diagnóstico electroencefalográfico para establecer el 
diagnóstico de Síndrome de West. 

Casi la mitad de pacientes no tenían estudios de neuroimagen, 
lo cual se considera fundamental en este tipo de pacientes para 
la determinación de la etiología del síndrome, para realizar la 
clasificación del Síndrome (criptogénico,/ sintomático). 

El hecho de que la mitad de los pacientes no tengan estudios de 
neuroimagen. e.videntemente sesga el resultado de la etiología de 
nuestros pacientes ya que si atendemos a lo reportado en la 
literatura internacional la principal causa son disgenesias 
cerebrales y éstas esencialmente se diagnostican con estudios 
de resonancia magnética, que no se hicieron en la mayoría de 
nuestros pacientes, por contar con este recurso en nuestro 
hospital, pero aún la misma TAC de cráneo no se efectuó en la 
mitad de nuestros pacientes, por las dificultades técnicas y 
administrativas en nuestro hospital. 

La mayoría de pacientes con Síndrome de West fueron hijos de 
madres multigestas probablemente explicado porque en este 
estudio fue el grupo predominante. 

Respecto al tratamiento médico inicial, la mayoría de los 
pacientes recibieron monoterapia, a base de ácido valproico que 
es como se describe en la literatura, previo a la introducción en el 
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mercado de la vigabatrina, seguido por los pacientes tratados 
con .fenitoína (DFH) y fenobarbital, llama la atención que al 12% 
de los pacientes se inicia manejo con doble esquema 
anticomicial, el manejo inicial con fenitoína, fenobarbital y doble 
esquema desde el inicio probablemente esté en relación al hecho 
de que los pacientes son referidos de otras unidades 
hospitalarias. 

Los principales medicamentos empleados en la fase de 
mantenimiento y de control fueron valproato como monoterapia 
en un 50% % mientras que asociado a clonazepam fue de 35% 
seguido por la asociación de fenobarbital, por lo que podemos 
concluir que el valproato es el medicamento más constantemente 
empleado para controlar el Síndrome de West como monoterapia 
o adicionado a otro anticonvulsivo. No podemos dejar de 
mencionar que el otro segundo medicamento usado como 
monoterapia es la carbamazepina, aunque en un porcentaje 
mucho menor 9%. 

El 19% de todos los pacientes revisados cursaron con síndrome 
de Lennox Gastaut. 
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CONCLUSIONES 

Los resultados obtenidos en este trabajo coinciden con los 
reportados en otras series en las cuales se incluyen un número 
similar de pacientes. Debemos tomar en cuenta que este es un 
hospital de concentración, por lo cual contamos con un gran 
número de pacientes con síndrome de West. 
El tratamiento usado para el control ·de los espasmos infantiles 
ha sido controversia!, ,siendo el más usado y con mejor eficacia 
el ácido valproico, solo o en combinación con un efecto parcial, 
los espasmos por ende son de difícil control por lo que amerita la 
utilización de politerápia, para el mejor controi. 
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ANEXOS 



ANEXO 1 

ETIOLOGIAS DEL SINDROME DE WEST 

Taba 1. Eº t1olog1as d 1 s· d e In rome d w e est 
Disgenesi Facomatosis: Esclerosis tuberosa, 
a neurofibromatosis tipo 1, Síndrome de Sturge-

Weber, incontinencia pigmenti, síndrome del 
nevo linear, Enfermedad de lto. 
Síndromes genéticos: Síndrome de Aicardi, 
Síndrome de Down, Síndrome de COFS (costo-
oculo facial). 
Displasias: Hemimeganencefalia, otro tipo de 

agenesis de cuerpo calloso, holoprosencefalia, 
megalencefalia con displasia cortical, 
heterotopias, 

Hipóxico Prenatal, perinatal y postnatal. 
isquemic 
a 
lnfeccios Prenatal: CMV, rubéola, toxoplasmosis 
o Postnatal: Meningitis purulenta, encefalitis, 

absceso cerebral. 
Hemorrag Peri natal: Hemorragia intraventricular con 
i-co sangrado subaracnoideo 
Traumatis Postnatal: Hematoma subdural y hemorragia 
mo lsubaracnoidea traumática. 
Metabólic Prenatal: Déficits enzimáticos, fenilcetonuria, 
o hiperglicinemia no cetócica, enfermedad de 

Leighs, enfermedades degenerativas de origen 
desconocido, polidistrofia 

l 
Postnatal: Secuelas de hipoglicemia neonatal, 

1 mercurio y_ toxicidad por litio. 



ANEXO 2 

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS 

Nombre: ________________ Edad: __ _ 

No de expediente _____ Edad al diagnóstico _____ _ 

Condiciones al nacimiento ---------------
Término __ Postérmino __ Pretérmino ____ _ 

Sexo: F __ M __ 

Peso al nacimiento _____ _ 

Edad materna al nacimiento _________ _ 

Abortos previos _______________ _ 

Tipo de espasmos al inicio-----------

Hallazgo electroencefalográfico ________ _ 

Hallazgo Tomográfico ____________ _ 

Tratamiento Inicial--------------

Tratamiento actual _____________ _ 

Evolución con tx previo ____________ _ 

Evolución con el tx actual, ___________ _ 

- --· •-.iEEZiííWA 



ANEXO 3 

MEDICAMENT DOSIS INICIAL 
o 

Clobazam 2.5mg/día -2 a 
5mg/día 2-1 O a 
10mqdía +1 Oa 

Clonazepam 0.01-0.03 
mgkgdia 

INCREMENT DOSIS 
O DE LA MAXIMA 
DOSIS 
2.5~5 mg 30 mg dia 
c/7días 

0.2 mgkgdóa 0.25-0.5 
mgdía 
cada7d ·.· · ·¡: · .. 

Nitrazepam 0.1-0.2 mgkgdfa 

Clorazepato 0.3 mgkgdía 0.4-3;:>;;{'.;;;¿<: ;15;mgkgdía 
· .... mgkgdía<cada •..... · .. 
· ·•·• 5~7 d ·;' :·;. :c:e' · 

·.· 

40 
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GRAFICA 5 
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