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RESUMEN
INTRODUCCION: el sindrome de West caracterizado por espasmos, retardo en el desarrollo psicomotor e hipsarritmia, en un
sindrome epiléptico generalizado y catastréfico que suele evolucionar a otras formas de epilepsia.

OBJETIVO: presentar las caracteristicas clinicas de los pacientes con sindrome de West en dos instituciones de
tercer nivel en Bogota - Colombia.

MATERIAL Y METODOS: se realizé un estudio transversal y descriptivo de los pacientes con espasmos infantiles
o sindrome de West atendidos en 2002-2004 en el Hospital Militar central (HMC) y el Instituto de ortopedia
infantil Roosvelt (IOIR).

REsuLTADOS: hallamos 36 pacientes con una edad de diagnéstico de alrededor de los 3-5 meses, la mayoria del género
femenino (58,3%); predominaros los espasmos en flexion (53%). 61% presentd hipsarritmia. 80% presentaron alteraciones
durante la concepcion. La encefalopatia hipdxica fue el diagndstico mas frecuente.

El tratamiento mas frecuente se realizé con vigabatrin (75%) y en 38% como monoterapia.

El sindrome evolucioné como epilepsia focal en 38% y como sindrome de Lennox-Gastaut’s en 11%. Hubo alteracion
en el desarrollo psicomotor en 80% de los casos.

CoNcLUSIONES: la edad de aparicion, el género, las crisis y el pronéstico en este grupo de pacientes son similares a
las presentadas en la literatura universal. La etiologfa y la respuesta al tratamiento, parecen propias de la poblaciéon
analizada (Acta Neurol Colomb 2005;21:115-120).

PALABRAS cLAVES: Sindrome de West, retardo mental, espasmos infantiles, electroencefalograma, Hipsarritmia.

SUMMARY

InTrRODUCTION: West syndrome, formed by seizures spasms, psychomotor development delay and hypsarrhythmia, is a
catastrophic generalized epileptic syndrome that evolves to another type of epilepsy, generally with difficult management
and with a prognosis that depends on its ethiology.

OBJETIVES: to presented the clinical characteristics of patients with diagnosis of West’s syndrome-infantile spasms
in two institution of third level.
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MATERIALS AND METHODS: transversal, descriptive study of patients with diagnosis of West’s syndrome or infantile
spasms during a two-year period (2002-2004) in the neuropediatrics’ Department of the Central Military Hospital
and Roosvelt Institute of Bogota - Colombia.

REsuLts: sample of 36 patients, with an age of diagnosis surrounding 3-5 months, most of them males (58.3%). Spasms
in flexion were predominant (53%). 61% presented hypsarrhythmia and 33% without an hypsarrhythmic pattern that
belong to the group of patients with infantile spasms diagnosis. The etiology symptomatic included 80% medical
problems during pregnancy and birth, and 38% after birth. Hypoxic ischemic encephalopathy was the principal diagnosic
which correlates to the findings in neuroimages.

The treatment of election in this sample was vigabatrin (75%), 38% as monoteraphy. The West’s syndrome evolves to
another type of epilepsy: focal in 38% of patients, Lennox-Gastaut’s syndrome in 11%. Neurological disabilities asociated
included abnormalities in the psychomotor development in 80% of patients.

ConcLusions: the results show that there is a similar tendency in the age of appearance, genre, type of spasms and
prognosis, compare to the world reports, but there are important differences related to the syndrome’s etiology, and the
response to treatment in our population (Acta Neurol Colomb 2005;21:115-120).

KEey worps: sindrome de West, spasms infantile, hipsarritmia.

INTRODUCCION

El sindrome de West hace parte del grupo
de sindromes epilépticos denominados encefa-
lopatias epilépticas de la infancia. Existe una
asociacion entre las crisis epilépticas y un
deterioro progresivo de la funcién cerebral, lo que
normalmente significa que los nifios que padecen
este sindrome tienen un cuadro clinico devastador.
Esta encefalopatia tiene una pobre respuesta a los
tratamientos antivconvulsivantes convencionales a
dosis usuales, y afecta exclusivamente a pacientes
lactantes o en la infancia temprana (1-3).

El sindrome de West esta constituido por
la triada clasica: espasmos infantiles, retardo
mental o del desarrollo psicomotor y presencia
de hipsarritmia (4), aunque uno de ellos puede
estar ausente (5).

Los espasmos infantiles y el retardo mental
fueron descritos con gran precision por William
West, médico Inglés, que en 1841 en una carta
dirigida a The Lancet, preguntaba que podtia hacer
por su hijo que suftfa de crisis con espasmos
en flexion. Por este hecho el sindrome lleva su
nombre. También se ha llamado espasmos de
salam (saludo) o espasmos infantiles, los cuales
clinicamente pueden presentarse como espasmos
en flexidn, extension o flexo extension (3). El
tercer elemento de esta trfada, la hipsarritmia,
fue descrita por Gibbs y Gibbs en 1952. Se
caracteriza por la presencia de un patrén de
alto voltaje de mezcla cadtica de puntas, ondas
lentas y ondas agudas, continuas e irregulares,
que se correlacionan con espasmos infantiles
entre un 7 - 75% (3).

El sindrome de West esta clasificado actual-
mente en sintomatico, es decir, que aparece
como resultado de lesiones estructuralmente
identificables, o como idiopatico en el que
no existe lesién estructural u otra anomalfa
cerebral subyacente. El término criptogénico se
utilizaba en el pasado para aquellos pacientes
cuya causa aparente de enfermedad permanecia
oculta (1,6,7).

Se realizé un estudio retrospectivo para
analizar ciertas variables como la edad de
comienzo de los espasmos, la frecuencia por
géneros, el tipo de presentacion de los espasmos;
flexor, extensor y flexor extensor, la presentaciéon
en salvas, la hora de presentacion, la presencia de
hipsarritmia en el electroencefalograma (EEG),
la alteraciéon en el desarrollo psicomotor, el
tratamiento y la respuesta al tratamiento.

MATERIAL Y METODOS

Se revisaron 40 historias clinicas de pacientes
con diagnéstico de sindrome de West, tanto de
los registros de consulta externa de neuropediatria
como de los pacientes hospitalizados en el
servicio de neuropediatria del Hospital Militar
Central (HMC), y del Instituto de Ortopedia
Infantil Roosvelt (IOIR), durante el periodo
comprendido entre enero del 2002 y septiembre
del 2004. De este grupo de pacientes fueron
excluidos tres, por tratarse de epilepsias focales
sintomaticas y uno, por tener un diagnéstico
de sindrome de Otahara. Todas las historias
restantes describfan la presencia de espasmos
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infantiles asociados a hipsarritmia o retardo
del desarrollo.

Se obtuvieron las siguientes variables para
analisis: género, edad de inicio: agrupados por
trimestres durante el primer afilo y por afios
posteriormente: presentaciéon en salvas, hora
de presentacién (al despertar, durante el suefio
o al comer), presencia o no de hipsarritmia
en el trazado electroencefalografico o video
electroencefalograma, antecedentes relevantes
prenatales, perinatales, postnatales, anormalidades
en las neuroimagenes, tratamiento con anticon-
vulsivantes y evolucion hacia otro tipo de crisis,
presencia de retardo mental y del desarrollo
psicomotor.

RESULTADOS

Ta edad de comienzo en el HMC entre los
0-2 meses se presento en 21.4%, de 3-5 meses en
42.8%, de 6-8 meses en 21.4%, de 9-11 meses en
14.2%. Para el IOIR, de 0-2 meses se presentd
en 9%, 3-5 meses en 22.7%, en 6-8 meses el
40.9%, 9-11 meses el 18.1% y mayores de 12
meses 9% (Figura 1).

En cuanto a la presentacién por género
encontramos que 61% (22) de los pacientes
correspondian al sexo masculino, lo cual establece
una raz6n hombre/mujer de 1:57.

En relacién al tipo de espasmos, el 53% de las
historias clinicas describia espasmos en flexion,
el 17% espasmos en extension y el 8% espasmo
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FIGUrRA 1. RANGOS DE EDADES DE INICIO DE ESPASMOS
INFANTILES. NOTESE LA MAYOR FRECUENCIA DE APARICION
DE ESPASMOS ENTRE LOS 6-9 MESES DE EDAD.

flexo-extensor o mixto. Un 22% los registros de
las historias clinicas no describia adecuadamente
las caracteristicas semiologicas de los espasmos.
La presencia de espasmos en salvas no fue
descrita en el 36%.

La presencia de hipsarritmia fue encontrada
en el 61% de los pacientes. En el 33% de los nifios
no se encontro este patron electroencefalografico
y el 6% restante (un paciente del HMC y
otro paciente del IOIR) no tenia registros de
EEG pues fueron pacientes remitidos de otras
instituciones.

En cuanto a la etiologia del sindrome de West
se encontrdé una alteracion cerebral en el 80%
de los pacientes. En el HMC cinco (35%) de los
pacientes no tenfan alteraciones cerebrales, habia
tres casos con antecedente de asfixia perinatal, un
paciente con hipoglucemia, dos con microcefalia
como unica alteraciéon cerebral, un paciente
con kernicterus, un paciente con hematomas
subdurales espontaneos y un paciente con hipoxia
en el perfodo postnatal asociado a sepsis. En el
IOIR dos pacientes no demostraron alteraciones
aparentes, dos presentaron disgenesia del cuerpo
calloso, hubo un paciente con paquigitia, uno
con microcefalia, uno con hiperamonemia, cinco
(22%) presentaron asfixia perinatal y cinco (22%)
hipoglucemias sintomaticas (Tabla 1).

El tratamiento farmacol6gico con monoterapia
logro controlar las crisis en el 38% (14 pacientes).
El resto de pacientes necesit6é por lo menos dos
farmacos antiepilépticos. Los medicamentos mas
frecuentemente utilizados en el HMC fueron
vigabatrin (93%), valproato (43%) y topiramato
(28.5%). En el IOIR las drogas mas utilizadas
fueron valproato (72%) y vigabatrin (59%)
(Figura 2).

Se presentaron anormalidades en el desarrollo
psicomotor en 80% de los pacientes. A un 12%
de los pacientes se le pudo hacer seguimiento
en estas instituciones por lo que se desconoce
su evolucion. El 8% restante tuvo una evolucion
favorable.

El seguimiento de los espasmos infantiles
muestré como 38% de los pacientes evoluciona-
ron hacia crisis focales. Uno de ellos desarrollo
el sindrome de Lennox-Gastaut, dos pacientes
presentaron formas de crisis generalizadas y tres
(11%) pacientes no tuvieron crisis. El resto de los
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pacientes continta con diagnostico de sindrome
de West (14 pacientes).
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FIGURA 2. USO DE MEDICAMENTOS EN LOS PACIENTES.

*FNB. FENOBARBITAL. FUE USADO EN LOS PACIENTES
CON ANTECEDENTE DE CRISIS NEONATALES, ANTES DEL
DIAGNOSTICO DE SINDROME DE WEST.

DISCUSIN

Los resultados obtenidos muestran algunas
caracteristicas interesantes. l.a edad de inicio
concuerda con los resultados de la mayoria
de estudios (3). Esto confirma en nuestra
poblacion el inicio de espasmos infantiles se da,
en la mayorfa de casos (94.5%), antes del primer
aflo de vida, con un pico maximo de aparicion
entre los tres y los nueve meses. Sin embargo un
numero importante de pacientes (5) inicia con
los espasmos antes de los tres meses.

En nuestra serie muestra hay una preponde-
rancia del género masculino, con una razén
hombre mujer de 1:57, lo cual se acerca a lo
informado en algunos estudios. Sin embargo,
existen reportes que no muestran este hallazgo e
incluso algunos muestran una mayor frecuencia
del sindrome en el género femenino (3,8).

La recurrencia de los espasmos en flexion
es similar a la descrita en series como las de
Jeavons y King, pero difiere en la presentacion
de espasmos mixtos que fueron reportados con
mas frecuencia; en series como la de Kellaway

TaBrA 1. ANTECEDENTES RELACIONADOS CON LA APARICION DE ESPASMOS INFANTILES. APARECEN COMO PRIMERA CAUSA LOS
EVENTOS PERINATALES, ASFIXIA E HIPOGLUCEMIA PERINATAL.
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Antecedente HMC IOIR
14(100%) 22(100%)
Prenatales 2(14%) 5(22%)
Agenesia del cuerpo calloso - 2(9%)
Trastorno de organizacion cortical - 1(4.5%)
Microcefalia 2(14%) 1(4.5%)
Hiperamonemia --- 1(4.5%)
Perinatales 4(28%) 10(45%)
Asfixia perinatal 3(21%) 5(22%)
Hipoglucemia perinatal sintomatica 1(7%) 5(22%)
Postnatales 3(21%) 5(22%)
Hipoxia - 1(4.5%)
Hematomas subdurales espontaneos 1(7%) -
Meningitis - 3(13%)
Kernicterus 1(7%) 1(4.5%)
Sepsis 1(7%) -
Ninguno 5(35%) 2(9%)
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son los mas frecuentes (9-17).

Se evidencié que 33% de los casos no
presentaba patrén hipsarritmico en los registros
encontrados. La presencia de este patrén
prototipico ocurre en 7-75% de los pacientes
con espasmos infantiles. También se han descrito
otros patrones electroencefalograficos asociados,
eincluso EEG normales. Atun asi, algunos autores
consideran que la hipsarritmia puede presentarse
previamente o puede ocurrir posteriormente
(18-25).

La presencia de dafio cerebral previo (casos
sintomaticos) sin duda es un factor determinante
para el desarrollo del sindrome de West (1,12-15).
Las causas perinatales como asfixia e hipoglucemia
fueron las mas frecuentes (40%). Las causas
prenatales fueron reportadas como las mas
frecuentes en otras series, pero en nuestra serie
aparecen con la misma frecuencia que las causas
postnatales (1,13-15). Esta condicién se puede
relacionar con los problemas de salubridad
y atenciéon a las gestantes que tanto afecta a
nuestra poblacién, a pesar de los cambios en el
sistema general de seguridad social de salud y los
esfuerzos por ofrecer una mayor cobertura. Asi
mismo buena parte de los pacientes que acuden al
IOIR tienen unas condiciones socioecondémicas
precarias y vienen de zonas apartadas de la
geografia nacional, lo que hace mas dificil una
atenciéon médica oportuna.

El tratamiento farmacol6gico con monoterapia
hizo que se pudieran controlar las crisis en un
alto porcentaje de los pacientes. Sin embargo,
el uso de biterapia o politerapia para el resto de
pacientes refleja un alto porcentaje de casos de
dificil control; esto es caracteristico del sindrome
de West como se registra en la literatura mundial
(21). En ninguno de los pacientes se realizé
manejo con corticoides o ACTH, manejo de
eleccion en los paises donde no esta disponible el
vigabattin o el topiramato (3,20-22, 25-27).

La asociacién con retardo mental en un 80%
de los casos explica el caracter devastador con
el que algunos autores describen el prondstico
en la mayorfa de los pacientes. Es importante
sefialar que las noxas cerebrales previas ocasionan
retardo del desarrollo psicomotor en muchos de
los pacientes antes del diagnéstico de sindrome
de West, tal como se ha reportado a nivel
mundial (16-19).

De igual modo, como se reporta en la
literatura mundial (1,3), una escasa proporcién
de pacientes evolucionaron sin crisis y sin
tratamiento farmacolégico (11%). Llama la
atencion que solo un paciente evolucioné hacia
sindrome de Lennox-Gastaut. Sin embargo, setfa
interesante realizar un seguimiento de largo
plazo de estos pacientes para determinar el
resultado final.

CONCLUSIN

El sindrome de West en nuestro medio, sin
duda, manifiesta las mismas problematicas que
en otros pafses: un tratamiento y un prondstico
dificil de los pacientes. Sin embargo, en Colombia
las causas perinatales ocupan el primer lugar
en nuestra serie, lo que refleja las condiciones
de salubridad en general, las dificultades para
dar una atencién oportuna al recién nacido, y
el desarrollo insuficiente de los programas de
control prenatal de nuestro pais.
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