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R E S U M E N . 

Se estudiaron 22 pacientes con síndrome de West, en 

el Hospital ''20 de Noviembre''• del I.S.S.S.T.E. 13 pacientes -­

del sexo masculino y 9 pacientes del sexo femenino con los si-­

guientes criterios: Espasmos infantiles, retraso psicomotor y -

trazo electroencefalográfico con hipsarritmia. Se observó el P! 

co de mayor incidencia a los 4 meses, co~respondi6 0.4 pacien­

tes por cada 10,000 nacimientos que está en relación con la li­

teratura mundial. 

El antecedente que se observó con mayor frecuencia -

fue la hipoxia neonatal. 

El tratamiento anticonvulsivante que se utilizó por 

frecuencia fue ácido valproico, prednisona y ACTH. En nuestro -

hospital se ha utilizado mas la prednisona observándose los mi! 

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. 
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I " T R o o u e e I o N • 

El síndrome de West 6 los espasmos infantiles se -­

han reconocido como fenómeno epiléptico desde que West los des-

cribi6 en 1841 (1). 

La triada de espasmos infantiles, retraso psicomotor 

e hipsarritmia se ha denominado síndrome de West. 

El transtorno es especifico para la edad y quizá ha­

ya factores del desarrollo que son importantes para su génesis. 

Les crisis suelen ser resistentes a los anticonvulsivantes con-

vencionales. 

Los espasmos infantiles por lo general inician dura~ 

te los primeros 6 a 8 meses de vida, con un marcado pico de in­

cidencia ent~e los 4 y 6 meses de edad, alrededor del 90% de -­

los espasmos empiezan antes de los 12 meses de edad. Se ha eat! 

medo que su incidenciB es de 1 por 4000 a 6000 nacidos vivos no 

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

Despud~ de transtornos convulsivos en periodo neona-

tal y las convulsiones febriles, quedará entonces el síndrome -

de West como la forma mas frecuente e importante de epilepsia -
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del lactante. 

Loe espasmos infantiles casi siempre son contraccio­

nes breves de los músculos del cuello, tronco y las extremide-­

des, que por lo general son bilaterales y simétricos. 

Hay tres tipos principales de espasmos infantiles: 

flexores, extensores y flexores-extensores mixtos. Estos últi-­

mos son los mas frecuentes. 

No existe acuerdo entre los autores respecto de la -

alteración de la conciencia concomitante y esto es explicable -

en virtud de la brevedad de la crisis y la corta edad de los P2 

cientes. 

Dentro de la etiología 

síndrome de West, primer lugar 

criptogenéticos en los que 

consideran dos casos de -­

hace mención de los casos 

detecta una etiología ni le---

s16n cerebral, ubicándose a los ni~os que tuvieron_ una madura­

ción neuropsíquica normal has~a el comienzo de los espasmos. 

Los casos sintomáticos en los cuales los factores -­

cau~ales relacionados se identifican en el 60% de los enfermos. 



Loa factores prenatales incluyen en prime~ lugar infecc16n in-­

trauterina, premeturez, hipoxia-isquemie y transtornoa genéti--

cos. 

Loa transtornos perinetales comprenden hipoxia neona­

tal y parto traumático, en tanto que los postnatales, lesión C! 

fálica, infección del sistema nervioso central, hipoxia-isque-­

mia y hemorragia intracraneal. 

Los datos neurológicos concomitantes muestran que al­

rededor del 85-90% de los enfermos con espasmos infantiles mue! 

tren algún grado de retraso mental y en el desarrollo. El trazo 

electroencefalográfico muestra hipsorritmia. 

El tratamiento ha generadó controversias dado que la 

hormonoterapia como ACTH y los glucocorticoides como la predni­

sona tienen los mismos efectos sin ventaja del una sobre el 

otro, y en la literatura indica que et tratamiento es un fen6m~ 

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

El pronóstico general es malo; solo el 5% de la pobl! 

ci6n total tiene resultados finales normales. 

El objetivo de nuestro trabajo es conocer la inciden-



eia del síndrome de West en el hospital. 



M A T E R I A L Y M E T O D O S , 

Se revisaron los expedientes clínicos de los pacien­

tes de la consulta externa de pediatría, neurología, cunero no~ 

mal, unidad de cuidados intermedios e intensivos neonatales, de 

enero d~ 1985 a julio de 1990. 

Se incluyeron todos los pbcientes que tuvieron dtag­

n6atico de síndrome de West clínico y comprobación por tra~o 

electroencefalográfico, se recogieron los siguientes datos: 

Nombre, edad ac~ual, sexo, lugar de origen, fecha de 

nacimiento, antecedentes perinatales y neonatales {incluido ap­

gar}, edad de aparición y tipo de crisis convulsivas, tratamie~ 

to al inicio de las mismas, edad en la que inician los espasmos 

infantiles, tratamiento especifico, edad en la que se inicia el 

retraso paicomotor, morfoloaia del trazo electroencefalográfico, 

cvoluci6n al momento nctuel. 

Los datos cl!nicos que hayan incluido; espasmos in-­

fantiles, retraso psicomotor. y trazo electroencefalográfico 

con hipsarritmia~ 
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R E S U L T A O O S • 

En el presente trobajo se estudiaron 22 pacientes de 

loa cuales fueron 13 masculinos y 9 femcninos(Figura 1). La 

etiología mas frecuente fue ln hipoxia neonatal 16 pacientes, 

en A pacientes se ignoró el apgar y 2 pacientes no tienen ante­

cedentes de importancia {Figura 2). 

El tipo de crisis convulsiva que se presentó por pr! 

mera vez fue t6nico-cloniea generalizada 13 pacientes, tipo 

snlom en 5, t6nica3 y con chupeteo en 2, rnioclonias 1, e hiper­

tonicidnd en 1 (Figura 3}. 

El tratamiento anticonvul~ivonte que se utiliz6 por 

primero vez fue en orden de frecuencia; la difenilhidantoí.na, -

seguido del fenobarbital y prednisona. 

La edad de aparición de los espasmos infantiles se -

observó el pico máxirno a los a meses de edad, siendo el menor a 

los 12 meses de edod. 

El tratamiento utilizado en los espasmos infantiles 

en 6rden de rrecuencia fue; ácido valproico seguido de la pred-
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niaona y por último la ACTH. 

La edad de inicio del retraso psicomotor el pico de 

mayor incidencia fue a loa 4 meses de edad {Figura 2). 

La evoluci6n de los espasmos infantiles se observ6 -

en 16 pacientes disminución de las crisis convulsivas, S pacie~ 

tes no han presentado mejoría al momento actual, una defunci6n 

en la cual el paciente ingresó a terapia intensiva pediátrica -

por sepsis {Figura 4). 

El trazo electroencefalográfico se reportó en 21 pa­

cientes como típico de hipsarritmia, en un paciente el trazo no 

fue caracter!sttco {figura S). 
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FIGURA 
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fIQURA 4 
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FIGURA 

TRAZO ELECTROENCEFALOGRAFICO CASOS 

HIPSARRITMIA 21 
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ANALISIS DE RESULTADOS 

En el trabajo ae encontraron en relac16n al aexo --

discreta predominancia del aexo maeculino 13 paciente• por 9 -

paciente• remeninoa, ain embarao en la literatura mundial ae r! 

riere qu·e arecta a amboa aexoa por igual ( l). 

En relaci6n con la etiolo¡ia ae encontr6 en 16 pa--

cientes hipoxia neonatal predomin6 esta causa como se reporta 

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

De 22 pacientes estudiados B nacieron en el Hospi--

tal •1 20 de Noviemrbe'' y a estos se lea hizo el diagn6stico en 

loa 4 meaes de vida, presentindose una incidencia de 0.4 pa---

cientes por cada 10,000 nacimientos, los 14 restantes nacieron 

tuera del hospital, actualmente todos los pacientes se encuen-

tran bajo control en el hospital han respondido en forma ade--

cuada con diaminuci6n de las crisis convulsivas. 

Es importante en nuestro estudio se~alar lo refere~ 

te al tratamiento ya que el tema es controversiel dado que en 

la literatura re~orta que los espasmos infantiles son resiste~ 

tes a los anticonvulsivantes convencionales. Sin embargo se --
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menciona que el uso del ACTH mejora el eatado clínico del P•-­

ciente. 

En nuestro hospital ae ha utilizado la prednisona -

observindoae loa mismos reaultadoa que con la ACTH, tal co~o -

se repo~ta en la literatura, asi también se menciona que a fa! 

ta de reapueata a la predniaona ee podrl utili~ar la ACTH ref! 

riéndose que ambos tratamientos presentan el fenómeno de todo 

o nada; control completo o falta del mismo. 

Es importante subrayar que la ACTH un medicamento 

con el cual no se cuenta en nuestro medio por lo cual la expe--

riencia que ha tenido con el mismo ea escaso, ya que la lit~ 

ratura reporta con tratamientos prolongados hiperkalemia {6, 7 

y 8). Como tambiin neumonías por Pneumocystis carinii o por 

Coccidiodes immitis, por la inmunosupresi6n natural en estos p~ 

cientes se recomienda la profilaxia con trimetropim sulfemeto­

xasol (10, 11 y 12). 

En el caso de síndrome de Weat criptogen6tico se ha 

observado que el tratamiento con inmunoglobulina G, todos los -

pacientes presentaron remisi6n co~pleta en relación con el tra­

zo electroencefalográfico sin continuar tratamiento anticonvul­

sivo (9). 



16 

Por lo que se concluye que todo paciente que se en-­

cuentre dentro del primer año de vida con antecedente de hipo-­

xia neonatal y que posteriormente presente crisis convulsivas -

•• debe sospechar •tndrome de West, tanto el ácido valproico e~ 

•o l• predni•ona son tratamientos con buena respuesta, sin ven­

t•J• alauna de esta última con la ACTH (13). 
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e o N e L u s I o N E s . 

En nuestro trabajo podemos concluir¡ el síndrome de 

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

El lactante con crisia convulsivas y antecedente de 

hipoxia neonatal, el síndrome de Weat ea la forma mas frecuen­

te e importante de epilepsia del lactante. 

En nuestro hospital se ha utili:edo mas la prednis2 

na observAndose los mismos resultados que con la ACTH. 
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