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RESUMEN

ANTECEDENTES: Si bien se encuentran descritos algunos factores que se relacionan
con el pronostico del Sindrome de West, es relevante conocer todos los factores que
influyen en el prondstico de los pacientes con Sindrome de West.

MATERIAL Y METODOS: Se realizo revision de los expedientes clinicos de los pacientes
con diagnostico de Sindrome de West atendido en el Hospital Infantil de México Federico
Gbomez en el periodo comprendido de Enero 2002 a Diciembre 2017. La recoleccion de
datos se llevo a cabo a través de una hoja de recoleccion de datos. Posteriormente se

realizd analisis estadistico con los resultados obtenidos.

RESULTADOS: Se incluyeron 46 pacientes, 56.5% del género masculino, el resto

femenino. Se encontré una mediana de presentacion del Sindrome de West de 7 meses.

Méas del 50% utiliz6 vigabatrina con antiepiléptico de primera instancia, seguido por
valproato de magnesio, terapia combinada de vigabatrina/valproato de magnesio, y en

menor proporcion topiramato, levetiracetam y fenobarbital.

El 73.9% se catalog6b como Sindrome de West sintomatico, 26.1% de causa criptogenica
Respecto a la evolucion de los pacientes, el 52.1%(24/46) evoluciond a una epilepsia
focal, mientras que el 28.2% (13/46) evoluciono hacia sindrome de Lennox Gastaut, y solo

el 19.5% (9/46) permanecio libre de crisis tras el tratamiento farmacologico establecido.

CONCLUSIONES: La etiologia, la edad de presentacion de los espasmos infantiles tienen
una fuerte relacion con el neurodesarrollo, Existen otros factores que se han asociado con
el pronéstico del neurodesarrollo gue son modificables como la deteccién temprana de los
espasmos infantiles, el inicio del tratamiento antiepiléptico de primera linea en un tiempo
menor a 4 semanas tras el inicio de los espasmos infantiles, mejoran el prondstico del

neurodesarrollo.



INTRODUCCION

El sindrome de West, es un sindrome epiléptico que se presenta en la infancia
temprana. En los pacientes cuya causa fue criptogénica se ha reportado un mejor
desarrollo psicomotor, a diferencia de los pacientes donde la causa fue sintomatica.*

Los casos de etiologia criptogénica ocurre en un 10 a 40%, con un prondstico del
neurodesarrollo mas favorable, mientras que los casos de la etiologia sintomatica se

asocia a retraso en el desarrollo psicomotor. ?

Los pacientes con un neurodesarrollo normal y el no tener una causa identificada

presentan una mejor respuesta y un mejor prondéstico a largo plazo.?

Asi bien, el tiempo de espera para el inicio en el tratamiento es un factor que influye en
el neurodesarrollo, en los pacientes con un tiempo de espera de inicio de tratamiento

menor de 4 semanas se relacionan con un mejor neurodesarrollo. *



MARCO TEORICO

Los espasmos infantiles son catalogados como una encefalopatia epiléptica infantil
asociado con un retraso del desarrollo psicomotor.® El sindrome de West fue descrito por
primera vez en 1841 por West, el cual se encuentra definido como un sindrome epiléptico
durante la infancia.* El sindrome de West es una forma severa de epilepsia en el lactante,
se caracteriza por la triada clasica caracterizada por espasmos infantiles, hipsarritmia en
el EEG y retraso del desarrollo psicomotor. El pico de inicio de los espasmos infantiles es
del tercer al séptimo mes de vida, presentandose el 90% de los casos en el primer afio de

vida.?

Clinicamente, los espasmos infantiles se clasifican en espasmos en flexion simétricos o
asimétricos, espasmos en extension o una combinacién de ambos. El termino de

espasmos infantiles y sindrome de West se usa indistintamente en la literatura. °

Se pueden diferenciar 3 grupos de pacientes con Sindrome de West de acuerdo a su
etiologia. Estos son: Idiopético, Criptogénico y Sintomatico. En el grupo Sintomatico, se
tiene identificado la causa. En el grupo idiopatico, no se identifica la causa. En el grupo
Criptogenico, se sospecha de etiologia sintomatica, pero no existe una causa estructural o

metabdlica identificada °

Los casos de etiologia criptogénica ocurre en un 10 a 40%, con un prondstico del
neurodesarrollo mas favorable, mientras que los casos de la etiologia sintomatica se
asocia a retraso en el desarrollo psicomotor.? El pronéstico de los pacientes con West de
causa criptogénica es mas favorable que el grupo sintomatico de pacientes, sin embargo,
la mitad de los pacientes tienen un retraso psicomotor moderado a severo. En los
pacientes con Sindrome de West de causa criptogénica, se ha observado que un retraso
menor en el inicio de tratamiento, se asocia con buen prondstico, asi como el cambio del

tipo de crisis y una actividad paroxistica frontal. °

Dentro de las causas sintomaticas, se encuentran alteraciones en el periodo prenatal,
perinatal y postnatal como malformaciones, sindromes neurocutaneos, desordenes
metabdlicos, sindromes genéticos, encefalopatia hipdxico-isquémica, trauma, infecciéon y

tumores.?



Dentro de los trastornos metabdlicos asociados a espasmos infantiles, se encuentran la
deficiencia de biotinidasa, enfermedad de Menkes, acidurias organicas, amino-acidopatias
y enfermedades de la cadena respiratoria. ’

Se han identificado como factores prondésticos: la etiologia y el neurodesarrollo previo,
encontrando que pacientes con un neurodesarrollo normal y al no tener una etiologia

identificada presentan una mejor respuesta y un mejor pronéstico a largo plazo.?

Se ha reportado que pacientes con espasmos de etiologia criptogénica, al momento de
ceder los espasmos infantiles, el neurodesarrollo puede ser normal cerca de un 80% de
los casos. Mientras que pacientes con Espasmos infantiles de etiologia sintomatica al

disminuir los espasmos en un 50%, el neurodesarrollo puede ser normal solo en un 20%.2

Un control temprano de los espasmos infantiles se ha asociado a un neurodesarrollo
normal. Asi mismo el inicio de terapia con ACTH y esteroides ha demostrado un mejor

neurodesarrollo en pacientes donde la etiologia es desconocida.’

Otros factores asociados a un mejor prondstico son: el inicio de los espasmos infantiles
después de los 4 meses, la ausencia de espasmos infantiles atipicos, crisis parciales,
asimetria en las anormalidades encontradas en el EEG, asi como una breve duracion de

la hipsarritmia. ®

La recaida de crisis epilépticas después de iniciar el tratamiento depende de lo
encontrado en EEG y del control de los espasmos epilépticos ya que se ha reportado en
la literatura que los pacientes sin actividad epiléptica tiene un rango de recaida menor en
comparacion con los pacientes con actividad epiléptica residual sin hipsarritmia existiendo
diferencia estadisticamente significativa, no siendo asi al comparar los ocasiones con

actividad epiléptica residual versus quienes persisten con hipsarritmia. *°

En lo referente al tratamiento, los farmacos antiepilépticos recomendados de primera linea
para el tratamiento de espasmos infantiles son ACTH como recomendacion B, prednisona

y vigabatrina con recomendacién C.’



Vigabatrina y esteroides son el tratamiento de primera eleccidén para el tratamiento de los
espasmos infantiles, los cuales se utilizan como monoterapia o0 como tratamiento

combinado.?

La ACTH tiene una respuesta de 1 a 2 semanas. Asi mismo presenta mejor respuesta en
el grupo de pacientes de etiologia criptogenica versus sintomatica, sin embargo, no hay
diferencia entre las distintas causas en el grupo de etiologia sintomatica. Respecto a la
dosis de tratamiento se ha correlacionado mayor efectividad con altas dosis de ACTH

frente  abajas dosis.’

Existe controversia acerca de la superioridad de la ACTH frente a los corticoesteroides,
posiblemente la diferencia radique en las dosis insuficientes de los corticoesteroides
orales. Asi mismo, el tiempo de inicio temprano de tratamiento, tomando como referencia
el inicio del tratamiento como las primeras 4 semanas, se asocian una respuesta mejora a

la ACTH, mostrando disminucién de las crisis epilépticas.’

Los esteroides se utilizan en diferentes presentaciones como prednisolona,
dexametasona, hidrocortisona y prednisolona. Los bolos intravenosos de
metilprednisolona es raramente usado en el tratamiento de espasmos infantiles,

usualmente se sigue de un curso de prednisolona via oral.®

Los esteroides son efectivos para el tratamiento de los pacientes con Sindrome de West

de etiologia criptogenico y sintomatico.’

La Vigabatrina se considera efectiva para el tratamiento de Sindrome de West de etiologia
criptogenico y sintomatico, altas dosis (100-150mg/kg) son mas efectivas que bajas dosis
de Vigabatrina (18-36mgkg), siendo vista la respuesta clinica dentro de la primer a
segunda semana de inicio del tratamiento, se ha visto una mejor respuesta de la
vigabatrina en pacientes en quienes se ha identificado Esclerosis tuberosa.” Se han
realizado mdultiples estudios donde se ha visto una respuesta mayor en pacientes que
reciben esteroides versus vigabatrina, sin embargo, no se han controlado variables tales
como causa de los espasmos infantiles. Asi mismo se han reportado otros estudios donde
no se ha encontrado diferencia estadisticamente significativa entre el uso de ambos

farmacos. Se ha descrito que el cese de crisis convulsivas.®



Los principales efectos adversos de la vigabatrina son hipotonia, irritabilidad lo cuales son
en su mayoria transitorios, sin embrago se ha descrito la presencia de alteraciéon de la
vision periférica que puede ser severa e irreversible. Se reporta una prevalencia del 25-

35% del déficit visual.

El Valproato de sodio es un farmaco antiepiléptico efectivo en encefalopatias epilépticas
de inicio en la infancia. Reportando un cese de actividad epiléptica tras 4 a 21 dias del
inicio de antiepiléptico a dosis altas. Siendo los principales efectos adversos:

somnolencia, vomito, trombocitopenia.

Por su parte el topiramato tiene multiples mecanismos de accion antiepilépticos como el
bloqueo de canales de sodio, agonista GABA, antagonista del glutamato por lo que se ha
considerado como un farmaco efectivo en el tratamiento de espasmos infantiles

refractarios a tratamiento, encontrando una efectividad en el control de crisis del 50%.

Levetiracetam ha demostrado su eficacia en el tratamiento de espasmos infantiles en
pequeias series de casos. Sin embargo, no es usado frecuentemente como tratamiento

de espasmos infantiles refractarios.?

Se han desarrollado algoritmos de manejo ante la sospecha de espasmos infantiles, los
cuales se han realizado a través de la revision de diversos estudios de multiples bases de
datos en Medline, Cochrane, entre otras. Obteniendo informacién que dan pauta para la
toma de decisiones a través de evidencia cientifica, estableciendo niveles de evidencia A,
B y C, estudios como EEG, Resonancia Magnética (nivel A), asi como inicio de
tratamiento de primera linea segin sea el grupo al que se catalogue el paciente, por
ejemplo: pacientes con Esclerosis tuberosa, se recomienda inicio de vigabatrina (nivel C),
siendo los otros grupos el inicio de ACTH u otros farmacos antiepilépticos como pociones
de manejo (nivel B). A continuacion, se muestra el algoritmo propuesto por la ILAE en

2015 acerca del abordaje diagnéstico y tratamiento médico.”



[ Lactante con sospecha de espasmos infantiles ]

EEE/VEEG

Sin espasmos | Sin aspasma
Sin hipsarritmia 1———| 2° o 3er nivel de atencidn I__———b

Espasmos y EEG anormal,
con o sin hipsarritmia

Realizar RMN de encefalo

Ausencia de espasmos

Ausencia de hipsarritmia

Exclusién de anormalidades metabolicas Causa desconocida, no estructural
- Otra causa Identificada, por ejemplo: Considerar suplementas vitaminicos, por ni alteracidn metabolica. Considerar
Esclerosis Tuberasa i e . P! P
Referir a tercer nivel de atencidn Encefalpatia Hipoxico-isquemica ejemplo: Piridoxina ~anormalidad genetica,
Envia a tercer nivel de atencidn Envio a tercer nivel de atencign Envio a tercer nivel de atencian
ACTH
Opclones de tratamiento alternativo:
Estercide oral
VIGABATRINA ——————| Vigabatrina .
Valproato

TRATAMIENTO DE ETIOLOGIA ESPECIFICA, ejemplo: piridoxina

|
[ REVALORACION A LAS 2 SEI‘-‘IANAS}

Espasmo
Hipsarritmia

[ Continuar VGT por 3-6rr|J [AETH..’ esteroide oeal ]
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Espasmos e hipsarritmia

Ausencia de espasmos
Ausencia de hipsarritmia

[ Ssuspender ACTH, esteroides, ] Opciones de tratamiento:

valorar FAE Vigabatrina,Valproato, Topiramata

Benzodiacepinas, Levetiracetam
Cirugia de epilepsia, dista cetogenica




JUSTIFICACION

El sindrome de West, es un sindrome epiléptico que se presenta en la infancia
temprana.’® En los pacientes cuya causa fue criptogénica se ha reportado un mejor
desarrollo psicomotor, a diferencia de los pacientes donde la causa fue sintomatica.* Asi
mismo, se ha descrito que el tiempo de espera para el inicio en el tratamiento es un factor
gue influye en el neurodesarrollo, encontrando que los pacientes con un tiempo de espera
de inicio de tratamiento menor de 4 semanas se relacionan con un mejor
neurodesarrollo.* Si bien en la literatura se encuentran descritos algunos factores que se
relacionan con el pronéstico del Sindrome de West, es relevante conocer todos los
factores que influyen en el prondéstico de los pacientes con Sindrome de West.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cuales son los factores de riesgo que influyen en el pronéstico del Sindrome de West en
los pacientes del Hospital Infantil de México Federico Gémez?

HIPOTESIS

Los factores de riesgo que influyen en el prondstico del Sindrome de West son la etiologia
de la enfermedad y el inicio temprano del tratamiento antiepiléptico.

12



OBJETIVO GENERAL

Describir los factores de riesgo que influyen en el pronéstico del Sindrome de West

OBJETIVOS ESPECIFICOS

Identificar el neurodesarrollo de los pacientes al inicio de los espasmos infantiles
Describir la frecuencia de alteracion del neurodesarrollo

Describir el tratamiento otorgado a los pacientes con Sindrome de West

Conocer el tiempo de inicio de tratamiento tras el diagnostico de Sindrome de West
Describir la etiologia del Sindrome de West

Describir las variables universales de los pacientes con Sindrome de West

13



METODOLOGIA

DISENO

Descriptivo transversal

TIPO DE ESTUDIO

Descriptivo, observacional, retrospectivo, transversal.
UNIVERSO DE ESTUDIO

Pacientes del Hospital Infantil Federico Gémez
POBLACION

Pacientes con diagnostico de Sindrome de West que acudan al Hospital Infantil Federico

Gbomez en el periodo Enero 2002— Diciembre 2017.
CRITERIOS DE SELECCION
CRITERIOS DE INCLUSION

e Pacientes con diagnodstico de Sindrome de West que cuenten con expediente
clinico completo
e Ambos géneros

e Edad de O meses a 36 meses
CRITERIOS DE EXCLUSION

Expedientes incompletos que no permitan la recoleccion de la informacion

14



VARIABLES DE ESTUDIO

VARIABLE |INTERRELACION| NATURALEZA| ESCALA DE DEFINICION
MEDICION OPERACIONAL

Neurodesarrollo Dependiente Cualitativa Nominal *Retraso del
desarrollo

psicomotor

*Adecuado de
neurodesarrollo

Evolucion de Dependiente Cualitativa Nominal *Sindrome de
Crisis Lennox Gastaut
epilépticas *Epilepsia

*Remision de las
crisis epilépticas

Tiempo de Independiente Cuantitativa Ordinal *Numero de
inicio de Semanas
tratamiento transcurridos tras el
inicio de los
espasmos
Etiologia Independiente Cualitativa Nominal *Sintomatica

*Criptogénica

TAMANO DE LA MUESTRA

Se reporta una prevalencia de Sindrome de West de 0.14 a 0.19 por 1000. La
frecuencia de presentacion del Sindrome de West oscila del 2 al 10% de la
epilepsia infantil y representa la forma més frecuente de los casos de epilepsia
infantil durante el primer afilo de vida, excluyendo las convulsiones neonatales y
las crisis febriles.'* Debido a la baja prevalencia, se decide incluir a todos los
pacientes que acudieron al Hospital Infantil Federico Gomez en un periodo de 5

anos.

TIPO DE MUESTREO

No probabilistico, por conveniencia.

15



PROCEDIMIENTO

Se realizara revisién de los expedientes clinicos de los pacientes con diagndstico de
Sindrome de West atendido en el Hospital Infantii de México Federico GOomez en el
periodo comprendido de Enero 2002 a Diciembre 2017. La recolecciéon de datos se
llevard a cabo a través de una hoja de recoleccion de datos (Anexo A) donde se
recolectaran las variables de estudio, tales como: tiempo de inicio de tratamiento,
etiologia, evolucion del Sindrome de West, neurodesarrollo. Posteriormente se realizara

analisis estadistico con los resultados obtenidos.
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CONSIDERACIONES ETICAS

El protocolo de investigacion cumple con las consideraciones emitidas en la Declaracion
de Helsinki, promulgada en 1964 y su dltima revision en la 592 Asamblea General, Sell,
Corea, octubre 2008; y con las guias internacionales para la investigacion médica,
adoptada por la OMS y el Consejo de Organizaciones Internacionales para Seres
Humanos. En México cumple con lo establecido por la ley General de Salud, en Materia
de Investigacion para la Salud, en donde corresponde a una investigacion sin riesgo ya
gue es un estudio que emplea técnicas y métodos de investigacion documental
retrospectivo y no se realiza ninguna intervencion o modificacion intencionada de las

variables. (Titulo segundo, capitulo I, Articulo 17, Seccion I, investigacion sin riesgo).

Durante el estudio se mantiene la confidencialidad de los datos de los pacientes.

17



ANALISIS ESTADISTICO

Se realiz6 estadistica descriptiva para variables universales, se utilizard medidas
de tendencia central (media, mediana, moda) y medidas de dispersion.

Se realiz6é una regresion logistica ordinal para comparar la variable dependiente
con cada variable independiente.

Se realiz6 chi cuadrada para variables cualitativas nominales

18



RESULTADOS

Se incluyeron 46 pacientes, de los cuales el 56.5% (26/46) fueron del género masculino,
43.5% (20/46) correspondieron al género femenino. Encontrando una relacion hombre:

mujer 1.3:1.

Respecto a la edad de presentacion del Sindrome de West, se encontré una mediana de

7 meses (1-20meses), el mayor indice de casos fue a los 7 meses de edad. Ver figura 1

FIGURA 1. EDAD DE DIAGNOSTICO
DE SINDROME DE WEST

NUMERO DE CASOS
O LR N WA U O N O O

o 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20
MESES

Del total de pacientes estudiados, el 36.9% (17/46) contaba con diagnéstico de epilepsia

previo al inicio de los espasmos infantiles.

En lo referente al neurodesarrollo, el 36.9% (17/46) de los pacientes contaba con historia
de un adecuado desarrollo psicomotor previo al inicio de los espasmos infantiles, el resto,
63% (29/46) tenian historia de retraso del desarrollo psicomotor. Al comparar el
neurodesarrollo inicial con el desarrollo final se observa que existe diferencia

estadisticamente significativa con una p = 0.002.

Tras la evolucion clinica el 58.6% (27/46) presentaron retraso del desarrollo psicomotor, el
28.3% (13/46) desarroll6 discapacidad intelectual en el curso de la enfermedad, mientras

que solo el 13%(6/46) se encontré con un adecuado neurodesarrollo.
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Respecto al tratamiento inicial, el 65%(30/46) de los pacientes recibi6 como tratamiento
inicial Vigabatrina, el 50% (23/46) recibio valproato de magnesio. Respecto al tratamiento
combinado (vigabatrina y valproato de magnesio), se inici0 terapia combinada en el
28.26%(13/46), mientras que el 4.3% (2/46) recibié levetiracetam, el 4.3%(2/46) recibid
topiramato y el fenobarbital fue prescrito en el 4.3% (2/46) restante.

Al realizar la comparacion entre el farmaco inicial y el neurodesarrollo final, no se encontr6
diferencia estadisticamente significativa (ver tabla 1).

TABLA 1. Tratamiento farmacoldgico inicial y su asociacion con el neurodesarrollo

Farmaco antiepiléptico Porcentaje (n = 46) Neurodesarrollo
Vigabatrina  65%(30/46) = p=0.963
Valproato de magnesio 50% (23/46) p=1
Vigabatrina + Valproato 28.26%(13/46) p =0.499
magnesio
Topiramato 4.3% (2/46) p =0.575
Fenobarbital 4.3% (2/46) p =0.575
Levetiracetam 4.3% (2/46) p =0.575

Con respecto al inicio de tratamiento la mediana encontrada fue 5 semanas (1-

12semanas), una semana mas respecto a lo reportado.

Respecto a la etiologia 73.9%(34/46) se catalogé como Sindrome de West sintomético,
26%(12/46) como Sindrome de West criptogenico y ningun sindrome de West idiopatico.

20



FIGURA 2. ETIOLOGIA DEL SINDROME DE WEST

criptogenica

26%

Sintomatica

74%

Respecto a la evolucion de los pacientes, el 52.1%(24/46) evoluciond a una epilepsia
focal, mientras que el 28.2% (13/46) evolucion6 hacia sindrome de Lennox Gastaut, y solo

el 19.5% (9/46) permanecio libre de crisis tras el tratamiento farmacologico establecido.

Se realizd regresion logistica para contrastar el Neurodesarrollo con la etiologia del

sindrome de West, con una diferencia estadisticamente significativa p = 0.000. Ver tabla 2

Tabla 2.
Estimaciones de parametro
95% de intervalo de confianza
Error Limite
Estimacion estandar Wald al Sig. Limnite inferior superior
Umbral [VAR0D0O1 = .00] -21.121 B77 [ 1338.283 .000 -22.252 -19.989
Uhicacion  [VARDD00Z2=.00] 21121 .oon 21121 S22
[VARODOD2=1.00] o®

Funcién de enlace: Logit.

a. Este parametro esta establecido en cero porque es redundante.
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Se realiz6 regresion logistica para contrastar el Neurodesarrollo con el tiempo de inicio del
tratamiento de los pacientes con sindrome de West, con significancia estadistica p =
0.000. Ver tabla 3

Tabla 3. Regresion logistica

Informacidn de ajuste de los modelos

Logaritmo de
la
verosimilitud
Madela -2 Chi-cuadrado gl sig.
Sdlo interceptacion 35624
Final .0oo 35624 7 .0oo

Funcign de enlace; Logit.
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DISCUSION

Al igual que lo reportado en la literatura de nuestro pais y el resto del mundo, el género

masculino presenta una mayor frecuencia de presentacion del Sindrome de West.** 3

La distribucién por edad difiere a lo reportando en previas investigaciones en esta misma
Institucién de Salud, donde se habia reportado una mayor frecuencia de presentacion de
Sindrome de West en menores de 6 meses, mientras que en nuestro estudio los picos de
presentacion: 7 y 11 meses. Sin embargo, la media de edad de inicio de los espasmos
infantiles reportada otros estudios es 6.9 +/- 3.2 meses, similar lo encontrado en nuestro

estudio.®

Por otra parte, se ha correlacionado la edad de inicio de los espasmos infantiles,
encontrando que un inicio posterior a los 4 meses se considera un factor favorable en el

neurodesarrollo. &

Otro de los factores asociados con un pronéstico favorable en pacientes con Espasmos

8 en nuestro estudio se encontré una

infantiles es la ausencia de epilepsia previa,
proporcion del 36.9% con diagndstico de epilepsia previo al inicio de los espasmos

infantiles.

Si bien todos los pacientes con sindrome de West requieren la presencia de retraso del
desarrollo psicomotor como parte de la triada diagnostica. En nuestro estudio se encontro
un adecuado neurodesarrollo en el 36.9% de los pacientes previo al inicio de los
espasmos infantiles, similar a lo reportado por Guzzetta en un estudio prospectivo
realizado en 2008 encontrando un desarrollo normal cerca del 30% de los pacientes.
Cabe mencionar, que en la revision de nuestros expedientes, se hizo énfasis que el
retraso del desarrollo psicomotor inicia al momento de la aparicion de los espasmos

infantiles.*

Se ha reportado que un 25% de los pacientes con Sindrome de West dentro del tiempo de
evolucion presentan una discapacidad intelectual leve o normal y en los pacientes sin
discapacidad intelectual se ha detectado un déficit especifico del aprendizaje,® lo cual

difiere con lo encontrado en nuestro estudio ya que Unicamente un 13% presenta un
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adecuado neurodesarrollo, mientras que la mayoria presentd retraso del desarrollo

psicomotor y discapacidad intelectual.

El objetivo del tratamiento de los espasmos infantiles es la resolucién de los espasmos y
el mejor prondstico del neurodesarrollo. Se encuentra ampliamente descrito en la
literatura la eficacia de la ACTH en multiples ensayos clinicos, asi como la superioridad de
ACTH frente a Vigabatrina con diferencia estadisticamente significativa,”> mientras que
en otros estudios no se ha encontrado diferencia significativamente estadistica a largo
tiempo,® cabe mencionar que en nuestro pais no se tiene disponible dicho medicamento,
por lo cual no es una variable comparable ya que ninguno de nuestros pacientes recibid
ACTH. La Vigabatrina se encuentra indicada como tratamiento de primera linea para el
tratamiento de pacientes con espasmos infantiles con etiologia de esclerosis tuberosa.*®
En nuestro estudio en el 65% el tratamiento inicial fue vigabatrina y 28.26% inicio

tratamiento antiepiléptico combinado (vigabatrina/valproato de magnesio).

En nuestro estudio solo un 4.3% de los pacientes recibieron topiramato como primer
farmaco antiepiléptico administrado tras el diagnostico de Espasmos Infantiles, a pesar
que la literatura reporta que el topiramato ha mostrado una eficacia en la resolucién de

espasmos con una respuesta del 10 al 48%.°

Respecto al uso de otros farmacos antiepilépticos para el manejo de los espasmos

infantiles, existe un limitado soporte en otros tratamientos farmacolégicos.*®

Cabe hacer mencién la gran diferencia en el manejo medico actual de nuestro Hospital, ya
gque en 2001 los farmacos antiepilépticos usados en orden de frecuencia de mayor a
menor son: Acido valproico, fenitoina, fenobarbital y carbamazepina.’? Esto puede
deberse a la unificacion de criterios médicos, asi como al establecimiento de guias de
practica clinica y al avance de multiples investigaciones relacionadas con el tratamiento

médico.

Se ha descrito la importancia del inicio temprano del tratamiento de espasmos infantiles
ya que se relaciona un tiempo de inicio de antiepiléptico con mejor prondstico en cuanto al
neurodesarrollo®, en nuestro estudio se encontré una mediana de inicio de tratamiento de

5 semanas.
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Las anormalidades estructurales influyen fuertemente en el pronéstico.? Al igual que lo
reportado en la literatura, la mayor proporciéon corresponde a Sindrome de West
sintomatico, reportando una frecuencia del 80% similar a nuestro estudio donde
encontramos una proporcion del 73.9% de etiologia sintomatica. llama la atencion que no

se encontré ningn sindrome de West idiopatico.**

Mientras que el sindrome de West criptogenico presentan un neurodesarrollo normal
hasta en el 70% de los pacientes, en nuestra poblacion de estudio se detectd una
frecuencia del 26.1%, cabe sefialar que en nuestra poblacién de estudio hubo un
predominio de sindrome de West sintomatico los cuales se relacionan con un peor

pronéstico del neurodesarrollo.

Respecto a la evolucién de los pacientes, la mitad de los pacientes viré a una epilepsia
focal, el 28.2% hacia sindrome de Lennox Gastaut, y el 19.5% permanecio libre de crisis
tras el tratamiento farmacolégico establecido, lo cual puede explicar la menor proporcion
de neurodesarrollo adecuado en nuestra poblacion de estudio. En el grupo de pacientes
gue permanecieron libres de crisis epilépticas, permanecen en seguimiento por la

consulta externa, sin embargo, no se incluy6 dentro de las variables de estudio.
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CONLUSIONES

El sindrome de West presenta una de las encefalopatias de la infancia temprana. La
etiologia, la edad de presentacion de los espasmos infantiles tienen una fuerte relacion
con el neurodesarrollo del paciente pediatrico, sin embargo es bien sabido que estas
variables no son controlables, sin embargo, existen otros factores que se han asociado
con el pronéstico del neurodesarrollo que son modificables si se interviene
oportunamente, tal es el caso de la deteccion temprana de los espasmos infantiles, asi
como el inicio del tratamiento antiepiléptico de primera linea en un tiempo menor a 4
semanas tras el inicio de los espasmos infantiles, estos mejoran el prondstico del
neurodesarrollo y por lo tanto son de vital importancia.
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ANEXOS

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

EVALUACION DE LOS FACTORES PRONOSTICOS QUE AFECTAN LA EVOLUCION DEL SINDROME
DE WEST EN PACIENTES DEL HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

Nombre del paciente

Registro

Edad

Fecha Nacimiento

Género

Diagndstico Inicial

Edad de diagnostico

NEURODESARROLLO INICIAL
RDPM
Adecuado DPM

EVOLUCION CRISIS
EPILEPTICAS

Sindrome Lennox Gastaut

Epilepsia focal
Remision de CC

L 1]

TIEMPO DE INICIO DE TRATAMIENTO
No. Semanas tras el inicio

No. Meses tras inicio

ETIOLOGIA
Sintomatica

Criptogenica

HEEEREN

Idiopatica
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NEURODESARROLLO
FINAL

RDPM
Discapacidad intelectual
Adecuado DPM

TRATAMIENTO INICIAL

Vigabatrina
Valproato
Mg

Topiramato
Esteroide
VO

Esteroide IV
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