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RESUMEN 

El objeüvo principal del estudio f"ue identificar los factores etiológicos más 
frecuentemente asociados al Síndrome de West en relación con la evolución, en los 
~acientes vistos por con..orulta externa del servicio de Neurología del Hospital Pediátrico 
Legarla. 

Se realizó un estudio retrospectivo a 3 años, del periodo comprendido de Junio de 1999 a 
Junio del 2002,. con revisión de expedientes clínicos de Pacientes con diagnóstico de 
Síndrome de West, de los cuáles se tomaron los siguientes datos: Edad de inicio de las 
crisis convulsivas, antecedentes perinatales y patológicos de imponancia, número de crisis 
convulsivas antes y después del tratamiento anticomicial,, desarrollo psicomotor en el 
momento del diagnóstico, hallazgos tomográficos, incluyendo en el estudio a los pacientes 
cuyos eventos convulsivos fueron caracteristicos de Síndrome de West manifestados por 
espasmos infantiles con edad de inicio en la etapa de lactante y electroencefalograma con 
hipsarritmias y excluyendo a los pacientes que acudieron irregularmente a consulta y el 
inicio de las crisis fue en etapa neonatal. Se encontró que el 45% de los pacientes tuvieron 
como f'actor etiológico la enccf'alopatia hipoxicoisquémica y el 21% no se encontró ningún 
f'actor asociado de tal manera que el 790/o de los pacientes se clasificaron con Síndrome de 
West sintomático y sólo el 21% West criptogénico. que en un 57°/o los pacientes 
presentaron retraso psicomotor moderado al momento del diagnóstico y en 3% con 
desarrollo psicomotor norma.L por lo que en base a la clasificación éstos pacientes entrarían 
en el rubro de West idiopático. en el cual no hay factor etiológico asociado y el desarrollo 
psicomotor es normal. pero con cuadro clínico caractcristico de Síndrome de West _ En 
relación a la evolución se encontró que el 38% de los pacientes evolucionó a Sindrcime de 
Lennox Gastaut y el 28% las crisis convulsivas se erradicaron en el periodo comprendido 
de 19-24meses,. esto estuvo en relación aJ tipo de anticomisiaJ utilizado,. de los más 
utilizados para el tratamiento de éstos pacientes estuvo el ácido valproico en combinación 
con el midazolam y en los últimos ai\os topiramato y lamotrigina con los cuáles se observó 
una respuesta más rápida en relación a los pacientes tratados antes de la existencia de éste 
tipo de anticomisiales,. la vigabatrina solo se utiJizó en 2 pacientes debido a que es un 
fiírmaco ·costoso y que no está al alcance del· nivel socioeconómico de los pacientes vistos 
en consulta externa del HospitaJ Pediátrico Legarla., de taJ manera que se concluye que la 
evolución de éstos pacientes es hacia la cronicidad en la mayor parte de !os casos y esto 
aunado aJ bajo nivel socioeconómico de los pacientes hace que el pronóstico de los niños 
con Síndrome de West sea malo para la función y quedan con un daño cerebral irreversible. 
lo cual afücta de manera directa el desarre>llo integral de la familia. 
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INTRODUCCIÓN 

ANTECEDENTES 

El Síndrome de \\rest es una epilepsia que se presenta en lactantes principalmente, 
comprende del 1 al 10"/o de los casos de Epilepsia que se presentan desde el recién nacido 
hasta los 15 años de edad .. con un pico máximo de incidencia de los 3 a los 7 meses de 
edad, casi siempra antes del año, af"ecta más a nii'ios que a niñas (4). en una proporción de 
1. 1: 1 demostrado por un estudio retrospectivo a 30 años efectuado en la Universidad de 
Hong-Kong en un periodo de tiempo de 1970-2000 (I 8) es una patologia poco común con 
una incidencia de 0.16-0.42 por cada 1000 nacidos vivos (29) es el 3% de los casos de 
pacientes con Encefalopatía epiléptica temprana (17) y ocupa el primer lugar en frecuencia 
de las encefalopatias epilépticas de la infancia (55.3%) en relación a el Sx.. De Lennox­
Gastaut, encefalopatía mioclónica temprana. Sx. De Otahara (I 6). 

Su primera descripción fue en 1841 (2). <cuando W.J. West escribió una carta al editor de 
Lancet titulada•• Una forma peculiar de convulsiones infantiles•• (1). en ésta carta describe 
los síntomas de su hijo en detalle.. en donde combina la objetividad como Médico y su 
frustración como Padre en relación a la enf"ermedad tan severa de su Hijo, descn"be un tipo 
de crisis convulsivas que inician con movimientos flexores y extensores de cabe7.a y 
extremidades principalmente,. llamados espasmos masivos.. siendo éstos en series de IS-20 
repeticiones con duración no mayor de 2-3 minutos cada uno, que se presentan durante el 
sueño principalmente al despertar; en este tiempo West intentó múltiples tratamienios tales 
como sedantes.. opiáceos y medicina alternativa como el aceite de castor sin poder ceder las 
crisis por lo que hubo la necesidad de recurrir a expertos en Londres en donde los 
describieron como crisis en SaJam y en salva, pero no fue sino hasta el añO 1960 en donde 
Gastaut organizó el noveno coloquio de Marseille en el cual se publicó el libre titulado u 

Encefalopatia mioclónica infantil con hipsarritmia ~\ y sugirió el epónimo West•s para los 
espasmos infantiles presentes en éste síndrome. La hipsarritmia se describió por primera 
vez por Gibbs &. Gibbs en 1952 (9). En las últimas 2 décadas con la disponibilidad del 
videoelectroencef"alograma pueden ser diagnosticados más .tempranantente los pacientes 
con Sx de We5t. 

El síndrome de West se caracteriza por tres componentes principales: (3) 
Es¡)asmos masivos 
Detención en el desarroUo psicomotor o retraso en el sistema cognitivo 
Patrón clectroencefalográfico característico llamado hipsarritmia 
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En la clasificación internacional de las epilepsias se reconocen dos tipos. De acuerdo a su 
etiología se clasifican en sintomático. criptogénico e idiopático. Sintomático cuando existen 
signos de afocción cerebral o etiologia conocida que comprende del 60-80"/e de los casos 
(4), los cuales tienen mal pronóstico, con mala respuesta al tratamiento e importante 
compronúso del desarrollo psicomotor .. excepto en aquellos West asociados a Síndrome de 
Down. Jeucomalacia periventricular y Neurofibromatosis tipo 1. en quienes se ha visto 
buena evolución (6); criptogénico cuando se encuentran datos de af"ección neurológica pero 
no es demostrable la causa como sucede en el 40"/e de los casos (3); idiopático en caso de 
sintomatologia de West con exploración neurológica y desarrollo psicomotor nonnal 
presente en el 19"/o de los casos (18); también se ha observado una variedad detenninada 
genéticamente ligada a X con alteración del brazo corto del cromosoma 1 1 (Xp 11.4.1) y en 
algunos ca.sos se ha visto asociada a la f"amilia sobre todo en gemelos homocigóticos en 
donde predominan los casos de West criptogénico (80"/o) en relación al sintomático que 
ocupa un 57% (15). 

En base a la presentación clínica (2) se clasifica en West típico caracterizado por 
espasmos masivos. con crisis convulsivas núoclónicas repetitivas que pueden ser en flexión 
o extensión de las extremidades, se pueden presentar hasta 200 en un periodo y ser varios 
periodos al día. más frecuentes al despertar, acompañadas de retraso en el desarrollo 
psicomotor y con electroencef"aJograrna con hipsarritm.ia que es una manif"estación 
paro><istica. generalizada. con descargas de punta, polipuntas y ondas lentas de alto voltaje 
seguidos de periodos de supresión de la descarga (13>; y West atípico que presenta solo una 
o dos de las características previas. En ambos casos el pronóstico es malo, pero se ha visto 
que el West sintomático es más resistente al tratamiento en relación al eriptogénico. El 20-
50"/o de los casos evolucionan al Síndrome de Lennox Gastaut (14) . 

Los factores etiológicos que se han visto con mayor frecuencia en nuestro medio son: 
Encef"alopatia hipoxico-isquémica del recién nacido. hipoglucemia neonatal persistente • 
displasias cerebrales. síndromes genéticos.. neuroinrecciones., alteraciones congénitas del 
metabolismo (hipeñcnilalalaninenüa, aciduria orgánica por deficiencia de 
argininosuccina.sa) (18) o asociado a síndromes neurocutáneos corno la Esclerosis tubero~ 
además descrito como complejo de esclerosis tuberosa que se ha encontrado hasta en un 7-
25% de los casos con Wcst sintomático (11) y en pacientes con peso extremad8.Jtlente bajo 
al nacer.. a pesar de que se realizó un estudio en Finlandia en donde no se observó 
diferencia significativa del incremento de incidencia de West en pacientes con peso 
alrededor de lOOOg (19). 

8 

TESIS CON 
FALLA D~ __ OTIIGEN 



El tratamiento comprende tres n.ibros principales como son: 

Fannacológico: Se describe como finnaco de primera elección a la vigabatrina en 
Europa por ser menos tóxico y asociarse a menos recaídas, recientemente se ha visto 
mayor afectación a la vista, sin embargo en pacientes con complejo de Esclerosis 
tuberosa es el fiinnaco de elecc;ón; La dosis recomendada es de SOmg/kgldia. 
dividida de 2 tomas,. para pasar a los IOOmglkgldia en los siguientes 2 días. Si en la 
siguiente semana no desaparecen los síntomas se incrementa la dosis en SOmglkg 
cada S días, hasta llegar a 200mg/kgldía (S). Otros de segunda elección son el acido 
valproíco que se ha visto respuesta adecuada hasta en un 66% de los casos y el 
ACTH,. al igual que algunos corticoesteroides como la prednísolona y la 
hidroconisona, una investigación en la literatura efectuada a través de los 
programas de Medline y Embase hecha por el Grupo de Epilepsia Cochrane en un 
periodo de 1960-2000 acerca de la respuesta al tratanúento f"armacológico en 
pacientes con Sx de West, se observó que en más del 70"/o de los casos hay 
reducción de los espasmos y desaparición de las hipsarritmias en el EEG, en un 
100°/o de los casos tratados con vigabatrina comparados con el 40"/o de los tratados 
con hidroconison~ en otro estudio se observó que los pacientes tratados con ACTH 
tuvieron mejor respuesta al trataO'liento (74%) comparados con los tratados con 
vigabatrina (48%). En otro estudio se vio cese de los espasmos en un 93% de los 
tratados con ACTI-1 en comparación al 29'9/o de pacientes tratados con prednisona,. 
también se compararon la dosis alta y baja de ACTH en las cuales no hubo 
difürencia estadísticamente significativa al cese de los espasmos (20), se ha visto que 
en pacientes con síndrome de West se libera un exceso de CRH (honnona 
liberadora de corticotropina), lo cual explica el porqué la administración de ACTH 
al inhibir la producción de CRH disminuye también la frecuencia de episodios 
convulsivos (12);. otros rannacos utilizados son el topiramato, lamotrigina,. 
clonazepam. fonobarbital. 

Dieta cetogénica: En un estudio que se realizó en el departanlcnto de neurología 
pediátrica de Baltimore Mryland, se estudiaron 23 niños con espasmos infantiles 
por un periodo de 4 años y se analizaron los resultados en fbnna retrospectiva 
tomando en cuenta a los pacientes que se les dio dieta cetogénica y se observó 
disminución mayor al 90°/o de los eventos convulsivos (espasmos inCantiles) por lo 
que ésta se recomienda como parte del tratamiento debido a que es bien tolerada y 
tiene mínimos efectos adversos en relación a los anticomicialcs. 

Cirugía: Limitada a los ca.sos en que se demuestra lesión cerebral evidente como 
causa directa de la enfürmedad, como en el caso del Complejo Esclerosis tuberosa. 
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En cuanto al pronóstico se sabe que el Sx de West criptogénico tiene mejor pronóstico en 
el desarrollo cognitivo con disnünución de los espasmos alrededor de los 12 meses de vida 
y se ha observado que hasta en un 67-87°./o de los casos cursan con inteligencia normal, en 
relación a los pacientes con West sintomático en quienes se ha observado déficit congnitivo 
marcado alrededor de los 4 y 6 ai'los de edad. con pobre pronóstico tanto para la 
presentación de eventos convulsivos como la secuela de retardo mental profundo observado 
hasta en un 71-85% de casos de Sx de West sintomáticos (S). Generalmente hay cese de los 
espasmos alrededor de los 3 años de edad y raramente persi~-ten a los 10-1 5 ailos (20). En un 
estudio retrospectivo a 30 años realizado en Hong-Kong se encontraron secuelas 
imponantes como retardo mental (89.5%). alteraciones visuales (21%). parálisis cerebral 
(21%), alteraciones auditivas (1.9"./a) y evolución a S>< de Lenno><-Gastaut (12.4%) (18). Se 
han identificado componentes específicos para el pronóstico del Sx West como son: 
Control de los espasmos, resolución de las hipsarritmias, evolución a un nuevo tipo de 
convulsiones, desarrollo progresivo, interacción social, función cognitiva, potencial de 
empleo, rol psicosocial, funcionamiento psicosocial ranüliar, la asociación a ractores 
genéticos, edad de inicio del tratamiento y respuesta al mismo; se considera prioritario que 
en cuanto se identifica un paciente con Sx de West se envíe a terapia psicológica ramiliar y 
un entrenamiento temprano acerca de la epilepsia orientado por per.;onal capacitado (14). 

En base a lo anterior se sabe que el Síndrome de West sintomático se presenta hasta en un 
60"/o de los casos y que su evolución depende del factor etiológico y de lo temprano del 
inicio del tratamiento, de tal manera que en éste estudio se investigaron los ractores 
etiológicos más rrecuentemente asociados a Síndrome de West en relación a su evolución. 
Dado que el Hospital Pediátrico Legaria es un Hospital de concentración de Neurologia 
Pediátrica se realizó en pacientes vistos por consulta externa, para tratar de implementar 
medidas preventivas. de diagnóstico oponuno y tratamiento para evitar al máximo Sec:uelas 
irreversibles que condicionen mayor incidencia de niños con retraso en el desarrollo 
psicomotor y cognitivo, que af"ecten su salud y a la sociedad. 
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MATERIAL Y METODOS 

Se realizó un estudio descñptivo. retrospectivo a 3 años del periodo comprendido de 
Junio de 1999 a Junio del 2002 • en Pacientes ... istos por consulta externa de Neurología del 
Hospital Pediátrico Legaría,." de 3 a 12rneses de edad. irücialmente se revisaron las hojas 
diarias de consulta extema de Neurología,. en las cuáles se localizó el número de e>epediente 
de pacientes con diagnóstico de Síndrome de West, posterionnente se recopilaron un total 
de 144 expedientes de los cuáles se elinünaron 66, ya sea por que no coincidían con el 
diagnóstico a investigar al momento de revisarlo~ por haber presentado crisis convulsivas 
desde la etapa neonatal, por haber acudido en fhnna irregular a la consulta externa de 
Neurología o bien por tener electroencefalograma nonnal. De tal manera que los datos 
obtenidos fueron de 78 pacientes cuyos criterios de inclusión fueron: lactantes de 3 a J 2 
meses de edad, ambos sexos. con características clínicas de Síndrome de West clásico. 
como espasmos masivos en Hexión, retraso o detención en el desarrollo psicomotor y 
electroencefalograma con hipsarritmias. 

Los datos se recopilaron en Hoja del prognuna Excel,. en donde se tomaron en cuenta los 
antecedentes perinatales y patológicos de imponancia., para determinar el factor etiológico 
asociado a Síndl'"ome de W~ tales como Encef'aJopatía hipoxicoisquémica,. Premarturez, 
Hipoglucemia neonatal. Disgcncsias cerebrales,. Neuroinfecciones o ningún factor; la edad 
de inicio de las crisis convulsivas.. agrupada de 3- J 2 meses de edad con intervalos de 1 mes,. 
el desarrollo psicomotor en el momento del diagnóstico (leve, moderado,. severo,. regresión 
en el desarrollo y desarrollo normal). el número de eventos convulsivos al día antes y 
después del inicio del tratamiento y el tiempo de erradicación de los mismos, así Como su 
evolución a la cronicidad, en éste caso a Síndrome de Lennox Gastaut, el tipo de 
antico1nisial utilizado (ácido va1pl'"oico. midazolam,. topirarnato,. lamotrigina, predrüsona, 
vigabatrina). y los hallazgos tomográficos. Posteñormente se calcularon porcentajes de 
cada variable y se graficaron. 
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RESULTADOS 

SeeHc::C11lllwtw1divcr.KJSfilil:kwesctiol6Bicoswx:i8dosalSlndromedcWes1sñnibnsalos 
descritos en la literatura y otros mú como la .,._..,;a de quiste subanio:noideo, 
calcificaciones -=undarias a neuroinfección a diferencia de 1-de9cri-en el complejo 
Esclerosis tuberosa- West y la presencia de malformacitwles arteria- los cuiles una 
vez intervenidos quirúrBicamaltc y resucito el problema tuvieron mejor evolución de las 
crisis convulsW.S. 1op'ando la crmdicación de 1- mm.- de 7-12 meses posterior al inicio 
del -.nienlo. El &ct<wquc con más fi'eaenc:ia :oe ~a Slndromecle Wcst sinlom8lico 
fue la Enccfalopatfa hipoxicoisquánic:a en un 3r,¡, de los ca-. seguida de las Meningitis en 
un 11 % y sólo en ,.. 21% de los caaos no se encontró ningún fildoretiológic:o relacionado, de 
tal manc111 que el 799,¡, de los .-cientes vi!IOs en consulta externa de Neurologta del Hospital 
Pediálrico Lcgaria axn:spondieron a Slndromc de Wesl silllomMico de -..cnlo a la 
clasif"tcación inlclmm:ional de las Epilepsias que comprende el porccnlaje de!ocrito en la 
lit-.. del ~.4, Slndrolllc de Wcst criptop!nico CS1 el 21% (Fi&- 1) y "6lo el 3% 
conespondcn a Sfndrotne de West idiopltico en el cual el desarrollo psicomolor del nifto es 
normal (Fig. 3). 

FACTORES ETIOLOGICOS DEL siNDROllE DE WEST 
Flg.1 

Fucnle: Cédula de l'CllCOlección de dmos 2002 
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La cd8<I de inicio de las <:risis convulsivas file m6s ftecualte en los ...,._tes de 3-4 meses 
hasta en ... 54% de los CllllOS, -=guida de los .5.6 meses de...._. en tm 11'%. en los cu6les se 
mmiif"estó inicimbnente pcr regresi6n en el desmn>llo psiconl<*lr y ~ crisis 
convulsivas ~tes. teniendo evolución a la cronicidad en 4 de éstos pacienles a Sfndrume 
de Lennox Gastaut (Fig. 2). 

EDAD DE IMCIO DE CRISIS CONVULSIVAS 

..... 2 

11-1-­.... 

Fuente: C6dula de recolección de datos 2002 

La mayor parte de los pacientes presentó desarrollo psicomolor con rctnlSo moderado 
en un 57% de los casos y severo en el 11 %, lo cual explica la mala evolución de éstos 
pacientes en cuanto al pronóstico del nivel cognitivo y calidad de vida del nifto y de la 
fiunilia. y sólo en un 3% los pacientes presentaron desanollo psicomolor nonnal con 
erradicación de las crisis convulsiv.s tolal sólo en un p11eiente a los 12-1 Bmeses de 
iniciado el tnltllmiento antic:omisial y en oll'o pecicnte evolución a Sindrome de 
LennoxGastaut(Fig. 3). 
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DESARROLLO PSICOllOTOR EN PACIENTES CON 
lllNDftOllE DE WEST 

Flg.:S 

REQREStOH EN EL 

10.. 3.. RETRASO LEVE 

RETRASO SEVERO 1a.. -== ,, .. 
RETRASO 

MODERADO 
57 .. 

FUOltc: Cédula de recolección de du.os 2002 

El periodo de erradicación de los eventos convulsivos tuvo mú relación al &c:tor 
etiológico del Sfndrome de West y al gnodo de afcdación del desarrollo psicomotor, aunque 
hubo casos en los que sin lena" ... &elor causal detcnninado y desurollo paicomotor IMM'lnal 
tuvieron evolución a Sindromc de Lcnnox Oastaul,. esto sólo en dos s-:ienles de 711. de tal 
forma que el 38% de los a-=ienles evoluciormron a la cronicidad y en el 62% de los 
.,.:icntes se logró~ completa de las crisis CCJllvulsi,..,. en ... __.¡ocio de tiempo 
de los 19-24 meses de iniciado el u.tamiento ._.,en un 28% de los.,_,,. (Fia. 4). 
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PERIODO DE ERRADICACIÓN DE CRISIS CONVULSIVAS 
Flg.4 

EVOIUdón a Sx de .......... ..._ 
:se .. 

Fuenic: Cédula de recolección de dalos 2002 

~--· ... 
13-18 ... _ ,, .. 

El tiempo de erradicación de las crisis convulsivas en pm:ientes con Sfndrome de West 
dependió de los fiM:tores antes descritos ademas de el tipo de anticomisial utilizado. en 
éstos C8SOS el conln>I f"ue en su rnayoria con '6cido valproico asociado a clonaziepun en 32 
pacientes y como monoterapia únicamente en 38 pacientes. teniendo adecuada respuesta 
con remisión completa de las cñsis convulsivas en peñodode tiempo muy variado. 

En pacientes con crisis convulsivas que no respondieron a los fünulcos antes descñtos se 
asociarono1n>santicomisialescomoel topirmnatoy bunocriginaqueaunqueen la literatura 
nosedescri._,comotratarnientosdeelecciónparaSfndromedeWestseobservóadecuada 
respuesta al tra1amiento con mínimos ef"ectos adversos. con el inconveniente del costo 
mayor en relación al ácido valproico. y aún mejor respuesta con el uso de topiramato 
logrando erradicación completa de eventos convulsivos en S pacientes de 1 o. en relación a 
lamotrigina que sólo se logró control total en 2 pacientes de 9. la Vipbnltina ae utilizó en 2 
pacientes teniendo adecuada respuesta al tratamiento. y át.e f"linnaco es el que se describe 
en lalitedlmacomoeldeelección. sinembmgoen lapobl8ciónquellliendeel Hospital de 
~el costo de dicho fiinnaco no esd al alcanl:e de sus posibilidmdes; la prednUona se 
empleo en S pacientes en los cuáles a pesar de lograr adecuada respuesta se suspendió por 
ef"ectos adversos propios de losesteroides. 
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A continuación se m- I• fiS- del número de eventos convulsivos al dfa antes y des.,.. del inicio del -ieMo (Fis. 4 y 5). 

11Wade15 --
Fuente: Cédula de recolección de d•os 2002 
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...... 

Fuente: Cédula de recolección de dalos 2002 

Finalmente se tomó dato de los hallazgos tomognificos de todos los ¡-=ientes 
encontrando que 44 de los 78 pocientes tenfan atrof"sa corticosubcortical. lo cual explica el 
mal pronóstico en cuanto a la evolución neun>lógica del ¡-=iente con Sfndrome de West y 
en 1 S pacientes se demostró una tomografla de crá.-. completamente nonnal. sin 
observarse mejor evolución con respecto a los ._,;entes con tomognafla anonnal. ya que 
solo 7 pocientes de 1 S con tomografia normal se logró enadicación total de las crisis 
convulsivas y en los 8 restantes continuaron con eventos convulsivos en número de 1-3 
eventoSpordia(Fig. 7). 
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HALLAZGOS TOllOGMFICOS 
Flg. 7 

if 
DISCUSIÓN 

Podemos concluir que el Slndrome de West es una paaolog(a que afecta principalmente a 
los lactantes de 3 a 12 meses de edad, con un pico de incidencia máximo de los 3 a los 4 
meses de vida. que se manifiesta por crisis convulsivas de dificil control en número de 3-6 
eventos por dla .._... en el S 1 % de los pacientes viSlos por consuha externa del Hospital 
Pediátrico Legaria. seguidos del 34% de los casos que presentaron de 7-10 eventos y sólo 
en un 9"/co hubo más de 1 S eventos por dla, que es lo que se describe en la li.-unt como 
más frecuente presentación de pm:ientes con Sx de West. En cuanto al desanollo 
psicomotor casi todos los pm:ientes tuvieron cierto grado de af"caación en el desarrollo 
psicomotor excepao en el 3% de los casos en que se demostró un desarrollo psicornotor 
nonnaJ. pn:dominando en el 57% el .-.so moderado. De 1al mm1e111 que una vez 
identificado un paciente con Slndrome de West es prioritario enviarlo a Terapia de 
rehabilitación flsica y psicológica en compalHa de integnlntes de la f"amilia para de ésta 
f"orma favorecer el máximo desarrollo posible del nifto en su rol biopsicosocial. 
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Se pudo demostrar además que el Síndrome de West sintomático se presentó en el 79"/o 
de los casos y un 21% correspondió a Wcst criptogénico y de éstos sólo el 3% fue 
idiopático,. lo cual corresponde con lo descrito en la literatura mundial, predonünando en 
nuestro medio los siguientes factores etiológicos en orden de frecuencia: Enccfalopatia 
hipo><icoísquémica (45%). meningoencefalitis (11%). hipoglucemia neonatal y prematurez 
en 8%., y disgenesias cerebrales en un 7°/o y en nuestra población a diCercncia de un estudio 
hecho en Finlandia en menos del 20/o se asoció West coit Esclerosis tuberosa. En cuanto a la 
evolución encontramos que el cese total de las crisis fue alrededor de los t 9-24 meses de· 
edad una vez iniciado el tratamiento y el 3S% de los pacientes evolucionó a Síndrome de 
Lennox Gastaut,, en comparación con un estudio realizado en Hong- Kong en donde fue 
solo el 12.4o/o de los pacientes quienes evolucionaron a la cronicidad. Lo anterior puede 
estar en relación al tipo de tratamiento utilizado en ambos grupos ya que ellos utilizaron 
más vigabatrina y ACTH. que son los tarrnacos descritos de primera y segunda elección 
respectivamente, en un meta análisis acerca del tratamiento de éstos pacientes en el periodo 
comprendido de 1960-2000. Y en nuestra población de estudio se utilizó más el ácido 
valproico que se considera lannaco de segunda elección.,. esto debido a que los pacientes 
que se atienden en consulta externa del Hospital Pediátrico Legaria son de escasos recursos 
económicos y sólo 2 pacientes tuvieron las posibilidades para conseguir Vigabatrina. De taJ 
fbnna que no se pudo diferenciar en concreto cuales fueron los factores determinantes para 
la evolución en los pacientes, si sólo dependió del factor etiológico o influyó en forma 
importante la falta de recursos de los pacientes para un tratamiento adecuado. Podemos 
concluir que en general los pacientes con diagnóstico de Síndrome de West. tienen maJ 
pronóstico para la función y su rol psico social, que inOuye de manera directa en el 
desarrollo integral de la familia. esto corroborado por daño orgánico demostrable en 63 de 
78 pacientes analizados por estudio tomográfico,. ya que sólo en 15 pacientes se encontró 
tomografia de cráneo nonna.l. " 
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