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SÍNDROME DE WEST: ETIOLOGÍA, FISIOPATOLOGÍA,
ASPECTOS CLÍNICOS Y PRONÓSTICOS

Dra. Albia J. Pozo Alonso,1 Dr. Desiderio Pozo Lauzán2 y Dr. Desi Pozo Alonso3

RESUMEN

El síndrome de West es una encefalopatía epiléptica dependiente de la edad caracterizada
por la tríada electroclínica de espasmos epilépticos, retardo del desarrollo psicomotor
y patrón electroencefalográfico de hipsarritmia en el electroencefalograma, aunque
uno de estos elementos puede estar ausente. Se inicia en la mayoría de los pacientes
durante el primer año de vida. Desde el punto de vista etiológico se clasifica en
idiopático, criptogénico y sintomático. Las causas prenatales son las más frecuentes.
Diversas hipótesis se han planteado para explicar el origen del síndrome de West. Los
espasmos epilépticos son las crisis características del síndrome de West, los cuales
pueden ser en flexión, extensión y mixtos. Se realiza una revisión de aspectos
importantes de la etiología, fisiopatología, manifestaciones clínicas, diagnóstico
diferencial y pronóstico del síndrome de West.

DeCS: ESPASMOS INFANTILES/diagnóstico;  ESPASMOS INFANTILES/ etiología;
ESPASMOS INFANTILES/fisiopatología; PRONOSTICO; EPILEPSIA; LACTANTE.
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El síndrome de West es un
encefalopatía epiléptica dependiente de
edad caracterizada por la tríada electroclín
de espasmos epilépticos, retardo d
desarrollo psicomotor e hipsarritmia en 
electroencefalograma,1 aunque uno de
estos elementos puede estar ausente.2

El término de encefalopatía epiléptic
se refiere a una condición en la cual 
a
l

piensa que las anomalías epileptiforme
contribuyen ellas mismas al disturbio
progresivo en la función cerebral.3

A través de los años las crisis
características del síndrome de West ha
sido denominadas espasmos infantiles. Si
embargo, recientemente el grupo de trabaj
para la Clasificación y Terminología de la
Liga Internacional contra la Epilepsia
1 Neuropediatra.
2 Doctor en Ciencias Médicas. Neuropediatra. Profesor Titular.
3 Residente de Medicina General Integral. Policlínico �Federico Capdevila�, Boyeros, Ciudad

de La Habana.



o
s
r

e
o

z

d
 d
o

e
 y
t-

e
o

te

n

te

s
s
e

e

d

is
e
s
a

a

a

s

s

,

l

propuso sustituir este término por espasm
epilépticos.3 Los denominados espasmo
infantiles fueron originalmente descritos po
West en el año 1841, quien los observó 
su hijo de 4 meses de edad, citado p
Appleton.4 El patrón electroencefalográfico
de hipsarritmia fue descrito por primera ve
por Gibbs y Gibbs5 en el año 1952 y se
caracteriza por: “puntas y ondas lentas 
gran amplitud, desordenadas, que varían
un momento a otro tanto en duración com
en localización”.

A partir de los años 1960 la tríada d
espasmos infantiles, retardo psicomotor
patrón electroencefalográfico de hipsarri
mia fue denominado síndrome de West.6

La incidencia de este síndrome es d
alrededor de 1 por 4 000 a 6 000 nacid
vivos.7 Predomina en el sexo masculino.2,8

Sin embargo, en la serie de Kurakawa y
colaboradores9 el predominio en el sexo
masculino no resultó estadísticamen
significativo. La incidencia familiar es baja
si se excluyen los subgrupos co
características genéticas dominantes com
la esclerosis tuberosa. Los anteceden
familiares de otras epilepsias son tambié
poco frecuentes.8,10

Con este trabajo nos propusimo
revisar la etiología, fisiopatología, aspecto
clínicos y pronósticos del síndrome d
West.

ETIOLOGÍA

Según la Clasificación Internacional d
las Epilepsias y síndromes epilépticos,11 el
síndrome de West se clasifica de acuer
con su etiología en sintomático y
criptogénico. El término sintomático se
refiere a un  síndrome en el cual las cris
son el resultado de una o más lesion
estructurales cerebrales identificable
mientras que criptogénico se refiere 
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aquellos síndromes en los cuales se
presume que sean sintomáticos, pero la
causa está oculta.11 Recientemente, el grupo
de trabajo para la  Clasificación y
Terminología de la Liga Internacional contra
la epilepsia propuso sustituir el término
criptogénico por “probablemente
sintomático”.3 Aunque la Clasificación
Internacional de las Epilepsias y síndromes
epilépticos no reconoce la etiología
idiopática del síndrome de West, varios
autores han reportado la existencia de dich
etiología.12-15 El término idiopático incluye
aquellos casos en los cuales no existe un
lesión estructural subyacente ni anomalías
neurológicas. Existe predisposición
genética y son por lo general dependiente
de la edad.11

GRUPO SINTOMÁTICO

Constituye el grupo más frecuente.
Kurokawa y colaboradores9 lo encontraron
en el 45,7 % de su serie, Lombroso8 en el
59 % de sus pacientes, Ohtahar y
colaboradores15 en el 63,4 % y Matsumoto
y colaboradores16 en el 67 % de sus casos.
Existen diversos factores etiológicos
prenatales, perinatales y posnatales, lo
cuales se muestran a continuación.17

I. PRENATAL

1. Displasia cerebral esclerosis tuberosa
neurofibromatosis, incontinencia
pigmenti, síndrome de Sturge-Weber,
síndrome del nevus linear sebáceo,
hemangiomatosis neonatal, síndrome de
nevus epidérmico con hemimegalen-
cefalia, síndrome de Aicardi, lisencefalia,
hemimegalencefalia, displasia focal
cortical, paquigiria, heterotopias,
holoprosencefalia, esquizencefalia,
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displasia septo-óptica, tuberosidade
solitarias corticales, agenesia o
disgenesia del cuerpo calloso, agenes
septal, microcefalia congénica.

2. Anomalías cromosómicas: síndrome d
Down, síndrome de Miller Dieker, trisomía
7 q, trisomía parcial 2p, duplicación 18q
tetrasomía 15p, duplicación 15q
monosomía 18p.

3. Infección: citomegalovirus, herpes
simple, rubéola, toxoplasmosis, sífilis.

4. Enfermedades metabólicas: fenilcetonu
ria, hiperglicinemia no cetósica,
hiperornitinemia, homocitrulinemia,
síndrome de Leigh, deficiencia de
piruvato carboxilasa, deficiencia de
piruvato deshidrogenasa, dependenc
de piridoxina, enfermedad de Krabbe
adrenoleucodistrofia neonatal, leuco
distrofia ortocromática, encefalopatía po
glicina, deficiencia de biotinidasa,
deficiencia del complejo I de la cadena
respiratoria, deficiencia de nitocromo c
oxidasa.

5. Síndrome congénito: síndrome d
Sjogren-Larsson, síndrome de CHARGE
síndrome de PEHO, síndrome de Smith
Lemli-Optiz, enfermedad de Fahr, entre
otros.

6. Insulto hipóxico-isquémico: poroence-
falia, hidranencefalia, leucomalacia
periventricular.

II. PERINATAL

1. Encefalopatía hipóxico-isquémica
necrosis selectiva neural, status
marmoratus, daño cerebral parasagital
leucomalacia periventricular, necrosis
isquémica focal y multifocal (poro-
encefalia, encefalomalacia multiquís
tica).

2. Hipoglicemia.
a
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III. POSNATAL

1. Infección: meningitis bacteriana
(tuberculosis, meningococo, neumoco
co), absceso cerebral, meningoencefalit
de etiología viral (sarampión, varicela
herpes simple, enterovirus, adenovirus
citomegalovirus, virus Epstein-Barr,
entre otros).

2. Hemorragia y trauma: hemorragia
subdural y subaracnoidea.

3. Encefalopatía hipóxicoisquémica: paro
cardíaco, entre otros.

4. Tumor cerebral.

CAUSAS PRENATALES

Son las más frecuentes. Kurokawa y
colaboradores9 las señalaron en el 22,3 %
de sus pacientes, mientras que Matsumoto
y colaboradores16 las encontraron en el
36,5 % de su serie y Ohtahara y
colaboradores15 en el 42,8 % de sus casos
El surgimiento de diferentes técnicas d
neuroimagen como la tomografía axia
computadorizada, la resonancia magnétic
nuclear, la tomografía por emisión de
positrón (PET) y la tomografía
computadorizada por emisión de positró
único (SPECT) han contribuido
indudablemente al aumento del diagnóstic
de las causas prenatales.

La displasia cortical es la etiología que
con más frecuencia se ha identificado en 
síndrome de West y representa alreded
del 30 %. Malformaciones mayores o
disgenesias como el síndrome de Aicard
holoprosencefalia o hemimegalencefali
pueden diagnosticarse fácilmente median
la tomografía axial computadorizada, per
trastornos de la migración neuronal y de l
mielinización pueden demostrarse mejo
mediante la resonancia magnética nuclear18

La esclerosis tuberosa constituye
también un factor etiológico importante. En
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un tercio de los casos los espasmos s
precedidos por crisis focales. Los espasm
pueden ser asimétricos.19

Otro síndrome neurocutáneo que s
asocia con el síndrome de West es 
neurofibromatosis tipo 1 y se señala e
estos casos un pronóstico favorable.20

De los pacientes estudiados po
Ohtahara y colaboradores15 el 13 % del
grupo de causas prenatales correspondió
las anomalías cromosómicas. Dentro d
ellas la trisomía 21 constituye una caus
importante.

Se ha señalado que los espasmos 
muestran en el 0,6  a 13 % de los niños co
síndrome de Down, y representan del 4,5
47 % de las crisis en estos niños.21 Otros
autores señalan22 que entre los niños con
síndrome de Down asociados con cris
epilépticas, los espasmos son los ataqu
que con más frecuencia se observan.

Las enfermedades metabólica
constituyen causas poco frecuentes d
síndrome de West.2,23 Sin embargo, debemos
realizar estudios metabólicos en esto
pacientes cuando la etiología s
desconozca, pues indudablemente 
diagnóstico de una enfermedad metabólic
modifica el pronóstico, tratamiento y
consejo genético.24

CAUSAS PERINATALES

Los daños perinatales incluyen
lesiones difusas a causa de encefalopa
hipóxico-isquémica y lesiones focales com
la poroencefalia ocasionada por trastorno
cerebrovasculares que se presentan en
las 28 semanas de embarazo y los primer
7 días de vida.25 Después de las causa
prenatales constituyen las causas m
frecuentes del síndrome de West
Kurokawa y colaboradores9 las identifi-
caron en el 15,9 % de sus paciente
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Matsumoto y colaboradores16 en el 22 %,
Ohtahara y colaboradores15 en el 13,9 % y
Cusmai y colaboradores25 en el 14,7 % de
los casos. Estos últimos autores encon
traron que de los 32 pacientes con
complicaciones perinatales 15 presentaro
lesiones poroencefálicas unilaterales 
asfixia perinatal y presentaron signos d
encefalopatía hipóxico-isquémica durante
los primeros días de vida con variable grad
de severidad, y 2 casos, todos pretérmino
tuvieron leucomalacia periventricular o
secuelas de hemorragia intraventricular 
ambas. En la serie de Kurokawa y
colaboradores9 la asfixia perinatal estuvo
presente en el 12,6 % de los casos y 
hemorragia intracraneal representó el 0,8 %
de los pacientes.

CAUSAS POSNATALES

Constituyen las causas menos
frecuentes del síndrome de West. Ohtahara
y colaboradores15 las hallaron en el 6,7 %
de sus pacientes, Kurokawa y colabora-
dores9 en el 7,5 % de su serie y Matsumoto
y colaboradores16 en el 8,5 % de sus casos
En la serie de Kurokawa y colaboradores9

predominaron las meningitis, la hemorragia
intracraneal y la encefalitis aguda.

No se ha demostrado que la vacuna
ción contra la difteria-tétanos-tos ferina
(DPT) constituya una causa del síndrom
de West. Esta asociación parece ser un
coincidencia, pues el momento de
administración de dicha vacunación
coincide con la edad más frecuente de inici
del síndrome de West, entre los 3 y 7 mese
de edad.26

GRUPO CRIPTOGÉNICO

La proporción del síndrome de West
criptogénico difiere ampliamente entre los
diversos investigadores. Matsumoto y
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colaboradores16 lo identificaron en el 9 %
de sus casos. Lombroso8 lo encontró en el
41 % de su serie y Vigevano y colabora-
dores14 en el 30 % de sus pacientes. L
diferencia depende probablemente de la
definiciones utilizadas por estos
investigadores y del momento de
diagnóstico.27

GRUPO IDIOPÁTICO

Dulac y colaboradores13 estudiaron
45 pacientes con síndrome de Wes
criptogénico. De ellos, 30 casos fuero
considerados idiopáticos, pues tuviero
una evolución favorable con desaparició
de las crisis y un desarrollo psicomoto
normal. Las características fundamentale
de estos niños fueron la ausencia d
regresión mental significativa, preservació
de la función visual, ausencia de anomal
electroencefalográficas interictales focale
aun después de la administració
endovenosa de diazepám y la presencia 
espasmos simétricos con reaparición de 
hipsarritmia entre 2 espasmos consecutiv
de una salva.

Entre 31 pacientes con síndrome d
West criptogénico, Vigevano y
colaboradores14 clasificaron a 17 casos
(55 %) como idiopáticos, los cuales s
caracterizaron por presentar antecedent
familiares de otras formas de epilepsi
idiopática o crisis febriles o desarrollaron
durante el seguimiento un raso genético e
el electroencefalograma (EEG) como
respuestas fotoconvulsivas, descargas 
punta-onda lenta o puntas rolándicas. E
desarrollo neuropsicológico fue normal e
todos los niños.

Ohtahara y colaboradores15 investi-
garon la etiología del síndrome de West e
180 pacientes de los cuales 18 (10 %) fuero
idiopáticos.
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FISIOPATOLOGÍA

La fisiopatología del síndrome de West
se desconoce. Sin embargo, diversa
hipótesis se han postulado al intenta
ofrecer una explicación a este proceso.

Por lo general se piensa que los
espasmos constituyen una respuest
inespecífica de un cerebro inmaduro a
cualquier daño.4 La edad en que usualmente
se inicia el síndrome de West coincide con
el período crítico de formación de las
dendritas y la mielinización, lo que puede
contribuir a la fisiopatología.28

Hrachovy y colaboradores29,30

plantearon que un desequilibrio de los
neurotransmisores del tallo cerebral podrían
ser responsables de los espasmos y de 
hipsarritmia, ya sea como resultado de
incremento de la actividad de los sistema
adrenérgicos y/o serotonérgicos o por la
disminución de la actividad del sistema
colinérgico. Elemento que apoya esta
hipótesis lo constituye la disminución de la
duración del sueño de movimientos rápidos
de los ojos (REM) en estos pacientes
Además durante esta etapa del sueño se 
observado la desaparición de los espasmo
y la reducción del patrón de hipsarritmia.29

En pacientes con espasmos epiléptico
y síndrome de Down se ha planteado qu
existen anomalías en la función del recepto
glutomato que pueden intervenir en el
origen de los espasmos, pues se ha
constatado niveles elevados de est
neurotransmisor en estos pacientes.31

Estudios del metabolismo cerebral
mediante tomografía por emisión de
positrón (PET) apoyan la participación de
estructuras subcorticales en el origen d
los espasmos y la hipsarritmia al demostra
un incremento simétrico de la actividad
metabólica en el núcleo lenticulado y en e
tallo cerebral.32
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Diversas lesiones corticales como las
malformaciones cerebrales, los síndromes
neurocutáneos, la proencefalia, entre otras,
constituyen causas del síndrome de West,
lo que sugiere la participación de la corteza
cerebral en su origen.33 Estudios del flujo
sanguíneo cerebral mediante tomografía
computadorizada por emisión de fotón
único (SPECT) y del metabolismo cerebral
mediante la tomografía por emisión de
positrón (PET) han evidenciado zonas de
perfusión cortical anormal34 y zonas de
metabolismo cortical anormal.35 Se ha
demostrado que descargas corticales
focales pueden preceder o asociarse con
espasmos.36

Pinard y colaboradores37 reportaron 2
pacientes que presentaban un síndrome d
West criptogénico refractario al tratamiento
durante varios años, a los cuales se les
realizó callosotomía total. Después de la
intervención quirúrgica los espasmos se
tornaron asimétricos y la hipsarritmia que
era bilateral se transformó en unilateral, lo
que sugiere que una vía cortico-cortical a
través del cuerpo calloso es importante en
la generalización de la hipsarritmia.

Se han planteado otras hipótesis que
involucran tanto a la corteza como a las
estructuras subcorticales en el origen del
síndrome de West. Se ha sugerido que los
espasmos podrían ser desencadenados po
la corteza cerebral con participación del tallo
cerebral y del núcleo lenticular.32 Otros
autores plantean que una descarga cortica
primaria podría estimular el tallo cerebral y
provocar la generalización secundaria con
la aparición de espasmos e hipsarritmia.38

Otra hipótesis postulada es la existencia
de anomalías del sistema inmunitario. En
pacientes con síndrome de West se ha
observado un incremento en la frecuencia
del antígeno HLADRW52 y un aumento en
el número de células B activadas.39

Ha sido planteado que un desequilibrio
en los niveles séricos de las citocinas puede
e
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estar involucrado en la inmunopatología de
síndrome de West, pues en pacientes co
esta entidad se han constatado nivel
séricos elevados de la interleucina-2, facto
de necrosis tumoral alfa e interferón alfa.40

Se ha referido la participación de la
hormona liberadora de corticotropina en la
fisiopatología del síndrome de West. Est
hormona actúa sobre la hipófisis y favorec
la liberación de la hormona adrenocor
ticotropa (ACTH). La ACTH y los
glucocorticoides suprimen el metabolismo
y la secreción de la hormona liberadora d
la corticotropina por un mecanismo de
retroalimentación. Se ha sugerido que
agresiones específicas al niño durante u
período crítico del neurodesarrollo, provoca
una sobreproducción de hormona
liberadora de corticotropina, y ocasiona
hiperexcitabilidad neuronal y crisis. La
ACTH exógena y los glucocorticoides
suprimen la síntesis de la  hormona
liberadora de la corticotropina, lo que pued
explicar su efectividad en el tratamiento de
los espasmos epilépticos.41

MANIFESTACIONES CLÍNICAS

El síndrome de West se inicia en la
mayoría de los pacientes durante el prime
año de vida, y es más frecuente entre los
y 7 meses de edad.2,8 Un comienzo antes
del año de edad se observó en el 86,8 % 
los casos estudiados por Kurokawa y
colaboradores.9

Los espasmos se caracterizan por l
contracción brusca, generalmente bilatera
y simética de los músculos del cuello, tronco
y miembro.10 Se acompañan de una breve
pérdida de la conciencia.42

Existen 3 tipos principales de
espasmos: en flexión, extensión y mixtos.10,43

En la serie de Jeavons y  Bower44

predominaron los espasmos en flexión



(68 % de los casos). Sin embargo, otro
autores han señalado que los espasm
mixtos son los más frecuentes.8,42,43 Los
espasmos en extensión son los meno
frecuentes.8,42-44

Los espasmos en flexión se
caracterizan por la flexión brusca,
simultánea del cuello y tronco con flexión
simétrica bilateral, abducción o aducción d
los miembros superiores y flexión-aducción
de los miembros inferiores.10 Cuando sólo
participan los músculos flexores del cuello
el espasmo puede manifestarse como u
movimiento de cabeceo.43 Cuando
participan los músculos de la cintura
escapular el espasmo puede manifestar
como un movimiento parecido a un
encogimiento de hombros.

Los espasmos en extensión provoca
una brusca extensión del cuello y del tronc
con extensión y abducción de los 4
miembros.2 En los espasmos mixtos la
postura primaria puede ser la flexión o
extensión del cuello y tronco, pero las
contracciones asociadas de los miembro
superiores o inferiores se oponen a l
postura primaria. Por ejemplo, la flexión de
cuello, tronco y miembros superiores con
extensión de los miembros inferiores
constituye un espasmo mixto.10 Según
algunos autores2 no parece existir una
relación entre el tipo de espasmos y e
pronóstico o la etiología. Sin embargo
Aicardi42 ha planteado que cuando los
espasmos en extensión predominan o so
exclusivos pudieran indicar una etiología
sintomática.

Un mismo paciente puede mostrar má
de un tipo de espasmo o incluso el tipo d
espasmo puede variar en un mism
período.2

Los espasmos asimétricos consisten e
la desviación lateral de la cabeza o los ojo
con la participación de los miembros
superiores. Dulac y colaboradores13
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plantean que son predictores de un
pronóstico desfavorable, pues su presencia
sugiere la contribución predominante de un
hemisferio a los eventos ictales y la
existencia de una lesión cerebral subyacente.

Aunque espasmos aislados pueden
ocurrir, lo más frecuente es que se presenten
en salvas,8,44 las cuales pueden manifestarse
desde una vez en un día hasta 60 veces en
un día.8 Las salvas de espasmos ocurren al
despertar o antes de dormirse el niño. Son
menos frecuentes durante el sueño y sólo
se presentan durante el sueño lento, nunca
durante el sueño paradójico.45

Los espasmos pueden limitarse a una
desviación ocular vertical, breve o a un
nistagmo.43 Pueden asociarse con
irregularidades en la respiración, y se
evidencia en el 54 % de un grupo de
pacientes reportados por Lombroso.8 Se ha
referido manifestaciones autonómicas como
la rubicundez, sudación y dilatación pupilar.
Otros fenómenos asociados que se han
observado son una sonrisa, una mueca y
una expresión facial confusa o asustada.10

La risa ha sido también reportada.10,16,46

Matsumoto y colaboradores16 refirieron que
la incidencia de la risa fue mayor en los casos
que mostraban síndrome de West de
etiología postnatal y plantearon su posible
relación con lesiones cerebrales orgánicas.
Pozo y Hernández46 encontraron que en los
casos estudiados, los espasmos infantiles
constituyeron el ataque más frecuente
relacionado con la risa (40 %). El llanto se
presenta frecuentemente al final de una
salva de espasmos y se observan en el 68
% de la serie de Lombroso.8 La somnolencia
puede ocurrir después de una salva de
espasmos prolongada y severa.10 Entre los
factores que pueden precipitar los
espasmos  se encuentran los ruidos latos
repentinos y la estimulación táctil.43 También
se han señalado aunque con menos
frecuencia, el hambre, la excitación y el
excesivo calor ambiental.10
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Se ha referido que un gran número de
pacientes con síndrome de West presenta
retardo psicomotor antes el comienzo de lo
espasmos.8,10 Aunque estos niños pueden
experimentar regresión en el desarrollo
psicomotor cuando los espasmos aparece
esta situación no representa un cambi
significativo en su condición. Es más
evidente la regresión en el desarrollo
psicomotor en aquellos pacientes en los qu
previamente tienen un desarrollo
psicomotor normal.10 Entre los signos
importantes de deterioro psicomotor se
encuentran: la pérdida del seguimiento
visual, de la prehensión voluntaria de los
objetos y la aparición de hipotonia. La
pérdida del seguimiento visual indica un ma
pronóstico.13 El desarrollo psicomotor
permanece normal en el 55 % de los
pacientes.2

Otros tipos de crisis pueden precede
o acompañar a los espasmos y se evidenci
en los casos sintomáticos.  Se han
observado crisis focales, atónicas o
tónicas.45

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Debemos realizar el diagnóstico
diferencial con trastornos no epilépticos
como:

1. Cólicos del lactante.42

2. Mioclonia benigna de la infancia
temprana.47

3. Postura de opistótonos por la
espasticidas.48

4. Reflujo gastroesofágico.48

También debemos realizar el
diagnóstico diferencial con síndromes
epilépticos como:

1. Epilepsia mioclónica del lactante.49
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2. La encefalopatía mioclónica precoz y e
síndrome de Ohtahara, los cuales s
inician en la etapa neonatal.50

Las crisis epilépticas tónicas pueden
confundirse con espasmos en extensión.

PRONÓSTICO

El pronóstico global del síndrome de
West es grave. El retardo mental ocurre e
el 90 % de los casos y con frecuencia s
asocia con déficit motor, trastornos de
conducta4 y rasgos autísticos.2 La
mortalidad es del 5 %.51 De 55 a 60 % de los
niños con síndrome de West desarrolla
posteriormente otros tipos de epilepsia
como el síndrome de Lennox-Gastaut y
epilepsias con crisis parciales complejas.52

Un factor importante que contribuye a
emitir un pronóstico, es si el paciente
inicialmente se clasifica como criptogénico/
idiopático o sintomático.16,52 El pronóstico
es mejor en los casos idiopáticos y
criptogénicos.52

El pronóstico del síndrome de West
idiopático es favorable con desaparición d
las crisis y un desarrollo psicomotor
normal.13 En los casos criptogénicos la
demora en el inicio del tratamiento puede
asociarse con un peor pronóstico desde 
punto de vista cognitivo.52

El pronóstico es peor en los niños con
síndrome de West sintomático.16,51 Se ha
descrito que en pacientes en los cuales 
evidenció disminución del metabolismo de
la glucosa en ambas regiones temporale
mediante la tomografía por emisión de
positrones (PET), presentaron un
pronóstico desfavorable a largo plazo y la
mayoría manifestaron signos autísticos.53

Se ha señalado también que zonas d
hipoperfusión multifocal evidenciados
mediante la tomografía computadorizada
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por emisión de fotón único (SPECT) 
pacientes con síndrome de We
sintomático, pueden indicar un pronóst
desfavorable.54 Sin embargo, Motte y
colaboradores20 señalaron que el pronóstic
en pacientes con síndrome de West a ca
de una neurofibromatosis tipo1 
usualmente favorable y se asemeja má
un síndrome de West idiopático que a u
sintomático. Estos autores encontraron 
en 13 de 15 pacientes con neurofibromat
tipo 1 los espasmos eran simétricos sin cr
parciales y sin déficit intelectual con bue
respuesta a los corticoides y un bu
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pronóstico a largo plazo. También se h
planteado que el pronóstico neurológico d
los niños con síndrome de West y síndrom
de Down parece ser mejor que el de los niño
con síndrome de West en la población
general.21

Hattori 55 ha referido la remisión
espontánea de los espasmos en el síndro
de West. Este autor señaló que de lo
pacientes que mostraron remisión
espontánea, en el 86 % de los casos, és
fue precedida por infecciones virales entr
las cuales predominó el exantema súbito.
en.
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SUMMARY

West syndrome is an age-dependent epileptic encephalopathy characterized by
electoclinical triad of epileptic spasms, retardation of psychomotor development and
electroencephalographic pattern of hipsarrythmia, although one of these elements
may not be present. The majority of patients develop this syndrome in the first year
of life. From the etiological viewpoint, Western syndrome is idiopathic, cryptogenic
and symptomatic. The prenatal causes are the most frequent ones. Various hypotheses
have been presented to explain the origin of West syndrome. Epileptic spasms are the
characteristic crises that can be in flexion, extension or combined. A review is made
on important aspects of etiology, physiopathology, clinical manifestations, differential
diagnosis and prognosis of West syndrome.

Subject headings: SPASMS, INFANTILE/diagnosis; SPASMS, INFANTILE/etiology;
SPASMS, INFANTILE/physiopathology; PROGNOSIS; EPILEPSY; INFANT.
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