[123+

03
S = UNVERSIDAD NAGIONAL AUTONOMA DE MEXICO -,

J
FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS SUPERIORES
Hospital Regional “20 de Noviembre”
I.S.S.S. T. E

“INCIDENCIA DEL SINDROME DE WEST
EN EL HOSPITAL 20 DE NOVIEMBRE"

TRABAJO DE INVESTIGACION
Para obtener la Especialidad de

PEDIATRIA MEDICA

P R E 3 E N T A H
DR. ROSENDO ENRIQUE VAZQUEZ CONTRERAS
@ Asesor: BOr. Eduardo Ordofiez Gutiérrez
ISSSTE 1% o
México, D.F. | FALLA [ ORiGEN | 19!




pr—

%‘g Universidad Nacional
:‘\-A

2%  Auténoma de México
UNAM

UNAM — Direccién General de Bibliotecas Tesis
Digitales Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADOS © PROHIBIDA
SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta
protegido por la Ley Federal del Derecho de
Autor (LFDA) de los Estados Unidos
Mexicanos (México).

El uso de imégenes, fragmentos de videos, y
demas material que sea objeto de proteccion
de los derechos de autor, sera exclusivamente
para fines educativos e informativos y debera
citar la fuente donde la obtuvo mencionando el
autor o autores. Cualquier uso distinto como el
lucro, reproduccién, edicion o modificacion,
sera perseguido y sancionado por el respectivo
titular de los Derechos de Autor.



INDICE

RESUMEN. . .

INTRODUCCION.

MATERIAL Y METODOS

RESULTADOS. .

ANALISIS DE RESULTADOS

CONCLUSIONES.

BIBLIOGRAFIA

.

14

17

18



RESUMEN.

Se eatudiaron 22 pacientes con sindrome de West, en
el Hospital "20 de Noviembre". del I.S5.5,5.T.E. 13 pacientes --
del sexo masculino y 9 pacientes del sexo femenino con los si~-
guientes criterios: Espasmos infantiles, retraso psicomotor y -
trazo electroencefalogriafico con hipsarritmia. Se obscrvé el pi
c¢o de mayor incidencia a los 4 meses, co-respondié 0.4 pacien-
tes por cada 10,000 nacimientos que estd en relacidén con la 1i-

teratura mundial.

El antecedente que se observd con mayor frecuencia -

fue la hipoxia neocnatal,.

El tratamiento anticonvulsivapnte que se utilizéd por
frecuencia fue Acido valproice, prednisona y ACTH. En nuestro -
hospital se ha utilizado mas la prednisona observéndose los mis

mos resultados que con la ACTH.

Se concluye que en lactantes con crisis convulsivas

que presentan antecedentes de premature e hipoxia neonatal de-

be sospecharse sindrome de West.



INTRODUCCION.

El sindrome de West & los espasmos infantiles se —-=
han reconocido como fendmeno epiléptico desde gue West los des-
cribié en 1841 (1).

La trfada de espasmos infantiles, retraso psicomotor

e hipsarritmia se ha denominado sindrome de West.

El transtorno es especifico para la edad y quiza ha-
ya factores del desarrollo que sen importantes para su génesis.
Las crisis suelen ser resistentes a los anticonvulsivantes con-
vencionales.

Los espasmos infantiles por lo general inician duran
te los primeros 6 a B8 meses de vida, con un marcado pico de in-
cidencia entre 1los 4 y 6 meses de edad, alrededor del 90% de ==
los espasmos empliezan antes de los 12 meses de edad. Se ha esti
mado que su incidencia es de 1 por 4000 a 6000 nacidos vivos no

hay pruebas que sugieran predominancia en algin sexo (2).

Después de transtornos convulsivos en perfodo neona=-
tal y las caonvulsiones febriles, quedari entonces el sindrome -

de West como la forma mas frecuente e importante de epilepsia -



del lactante.

Los espasmos infantiles cesi siempre scon contraccio-
nes breves de los misculos del cuello, troneo y las extremida--—
des, que por lo general son bilaterales y simétricos.

Hay tres tipos principales de espasmos infantiles:
flexores, extensores y flexores-extensores mixtos. Estos Glti--

mos son los mas frecuentes.

Ho existe acuerdo entre los sutores respecto de la =
alteracién de la conciencia concomitante y esto es explicable -
en virtud de la brevedad de la crisis y la corta edad de los pa

cientes.

Dentro de la etiologia se consideran dos casocs de —-
sfindrome de West, en primer lugar se hace mencién de los cagos
criptogenéticos en los que no se detecta una etioclogfia ni le---
sién cerebral, ubicéndose a los nifios que tuvieron una madura-

cién neuropsfquica normal hasta el comienzo de los espasmos.

Les casos sintomdticos en los cuales los factores —-—

causales relacionados se ldentifican en el 60% de los enfermos,



Loas factores prenatales incluyen en primer lugar infeccidén in--
trauterina, prematurez, hipoxia-isquemia y transtornos genéti--

COoB.

Los transtornos perinatales comprenden hipoxia neona=-
tal y parto traumdtico, en tanto que los postnatales, lesién ce
fAlica, infeccidn del sistema nervioso central, hipoxia-isque==-

mia y hemorragia intracraneal.

Los datos neurolégicos concomitantes muestran gque al=-
rededor del 85-90% de los enfermos con espesmos infantiles mues
tran algin grado de retraso mental y en el desarrollo. El trazo

electroencefalografico muestra hipsarritmia.

El tratamiento ha generadd controversias dado que la
hormonoterapia como ACTH y los glucocorticoides como ls predni-
sona tienen los mismos efectos sin ventaja del uno sobre el -~
otro, y en la literatura indica que el tratamiento es un fenbme

no de todo o nada: control completo o falta del mismo.

El pronbéstico general es malo; solo el 5% de la pobla

cién total tiene resultados finales normales.

El objetivo de nuestro trabajo es conocer la inciden=



¢ia del sindrome de West en el hospital,



¥ ATERIAL Y KETODOS .,

Se revigaron 1os expedientes clinicos de los pacien~
tes oe la consulta externa de pediatrfs, neurnlogfa, cunero nor
mal, unidad de culdados intermedios e intensives neonatales, de

enero de 1985 a julfo ce 1990,

Se incluyeron todos los pacientes que tuvieron diag-
néstico de sindrome de West clinico y conmproebacidn por trazo o=

electroencefalogréafico, se recogieren los siguientes dates:

Nombre, edad actual, sexo, lugar de origen, fecha ds
nacimiento, antecedentes perinatales y neonatales {incluido ap-
gar), edad de aparicidn y tipo de crisis convulsivas, tratamien
to al inigio de las mismas, edad en }a que inician los espasmos
lntantiléu. tratamiento especifico, edad en la que se inicia el
retrasoc paicomogor. morfeologia del trazo electroencefalogrdfice

evolucién al momento actual.

Los datos clinicos gue hayan incluido; espasmos in--
fantiles, retraso psicomotor, ¥ trazo electroencefalogridfico -

con hipsarcitmias



RESULTADOS.,.

En el presente traobajo se estudiaron 22 pacientes do
los cuales fueron 13 masculinos y 9 femeninos{Figura 1}. La ~-
etiologia mas (recuente fue la hipoxia neonatal en 16 pocientes,
en 4 pacientes se Lgnoéé el apgar y 2 pacientes no tienen ante-

cedentes de importancia (Figura 2).

El tipo de crisis convulsiva gue se presenté por pri
mera vez fue tdénico-clonica generalizada en 13 pacientes, tipo
splam en 5, ténicas ¥y con chupetec en 2, mioclonias 1, e hiper-

tonicidad en 1 (Figura 3).

El tratamiento anticonvulsivante que se utiiizé por
primera vez fue en orden de frecuencia; la difenilhidantoina, -

seguido del fenobarbital y prednisona.

La edad de aparicidn de los espasmos infantiles se -
observé el pico méximo & los 4 meses de edad, siende el menor a

los 12 meses de adad.

El tr;:amiento utilizado en los espasmos infantiles

en érden de frecuencla fue; &cido valproico seguido de ra pred-



nisona y por uUltimo la ACTH.

La edad de inicio del retraso psicomotor el pico de

mayor incidencis fue m 1os 4 meses de edad {Figura 2).

La evolucidn de los espasmos infantiles se ocbservéd -
en 16 pacientes disminucién de las crisis convulsivas, 5 pacien
tes no han presentado mejoria al momento mctual, una defuncién
en la cual el paciente ingresd a terapia intensiva pediftrica -

por sepsis (Figura 4).

El trazo electroencefalogrédfico se reportd en 21 pa-
cientes como tiplce de hipsarritmia, en un peciente el trazzo no

fue caracteri{stico (Figure 5).



FIGURA 1

SEXCQO € 48058

MASCULING 13

FEMENING 9



FIGURA 2

X D.E MAX MIN. RAHGO
APGAR 1°' 6.88 2.03 9 3 6
APGAR\ 5 7.91 1.22 s 6 3
PESO ) B 2,997 699 3,800 1,800 2,000
EDAD INICIO CRISIS CONVULSIVAS
EN MESES. 3.37 2.87 11 .03 10.97
EDAD INICIO ESPASMOS INFANTILES
EN MESES. 5.45 3.25 12 1 11
INICIO RETRASO PSICOMOTOR EN

MESES, 4,82 2.29 12 1 11

D.E. = desviacibén estandar
MAX. = méximo
MIN. = minimo

ot



FIGURA 3

TIPO DE CRISIS CONVULSIVA

TONICO CLONICA GENERALIZADA
MIOCLORIAS

SALAM

HIPERTONICIDAD

TONICAS Y CHUPETEO

CASOS

13

11



FIGURA 4

EVOLUCION

DISMINUCION DE LAS
CRISIS CONVULSIVAS

SIN MEJORIA

DEFUNCION

CASOS

16

12
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FIGURA 5
TRAZ0 ELECTROENCEFALOGRAFICO CASOS
HIPSARRITMIA 2%
NO CARACTERISTICO 1
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ANALISIS DE RESULTADOS

En el trabsjo se encontraren en relacién sl sexo —-
discreta predominancia del sexo masculino 13 pacientes por 9 -
pacientes femeninos, sin embargo en la literatura mundial se re

fiere qde afecta & ambos sexos por igual (1).

En relacién con la etiologia se encontrd en 16 pa--
cientes hipoxia neonatal predominé esta causa como se reporta

en la literatura (1, 2, 3 y 4).

De 22 pacientes estudiados 8 pacieron en el Hospi~-=
tal "“20 de Noviemrbe™ y a estos se les hizo el diagnéstico en
108 4 meges de vida, presenténdose una incidencia de 0.4 pa-=-
cientes por cada 10,000 nnclmlentoa; los 14 restantes nacieron
fuera del hospital, actualmente todos los pacientes se encuen-
tran bajo control ¢n el hospital han respondido en forma ade--

cuada con disminucidén de las crisis convulsivas.

Es importante en nuestro estudio sefialar lo referen
te al tratamiento ya que el tema es controversial dado que en
la literatura reports que los espasmos infantiles son resistepn

tes a los anticonvulsivantes convencionales. 5in embargo se --
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menciona que el uso del ACTH mejora el estado clinico del pa--

ciente,

En nuestro hospital se ha utilizado la prednisona -
observéndose los mismos resultados que con la ACTH, tal coro -
se reporta en la literatura, as{ también se mencicona que a fal
ta de respuesta a la prednisona se podrd utilizar la ACTH refi
riéndose que ambos tratamientos presentan el fendmeno de todo

o nada; control completc o falta del mismo.

Es importante subrayar que la ACTH es un medicamento
con el cual no se cuenta en nuestro medio por lo cual la expe=-
riencia que se ha tenido con el mismo es escaso, ya que la lite
ratura reporta con tratamientos prolongados hiperkalemia {6, 7
y 8). Como también neumonias por Pneumocystis carinii o por ==
Coccidiodes immitis, por la inmunosupresidn natural en estos pa
cientes se recomienda la profilaxias con trimetropim sulfameto-
xasol (10, 11 y 12).

E£n el caso de sindrome de West crlptcgenéti;n se ha
obkservado que el tratamiento con inmunoglobulina G, todos los =
pacientes presentaron remisidén completa en relacién con el tra=-
z0 eleutruencefu;ogrérico sin continuar tratamiento anticonvul=

siveo (9).
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Por io que se concluye gue todo paciente gque se en~-
cuentre dentro del primer afico de vida con antecedente de hipo~—
xia neonatal y gque posteriormente presente crisis convulsivas -~
se debe saspeschar si{ndrome de West, tanto el Acido valproice cg
mo la prednisons son tratamientes con buena respueata, sin ven-

taja alguna de ssta Glctima con la ACTH (13]).
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CONCLUSIONES.,

En nuestro trabaje podemos concluir; el sindrome de

West tiene una incidencia de 0.4/10,000 nacimientos.

El lactante con crisis convulsivas y antecedente de
hipoxia neonatal, el sindrome de West es la forma mas frecuen-

te & importante de epilepsie del lactante.

En nuestro hospital se ha utilizado mas la predniso

na observéndose los mismos resultades que con la ACTH.
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