Rev Cubana Pediatr 2002;74(2):151-61

Articulos de revision
Hospital Pediatrico Universitario “William Soler”

SINDROME DE WEST: ETIOLOGIA, FISIOPATOLOGIA,
ASPECTOS CLINICOS Y PRONOSTICOS

Dra. Albia J. Pozo Alonso,! Dr. Desiderio Pozo Lauzan? y Dr. Desi Pozo Alonso®

RESUMEN

El sindrome de West es una encefalopatia epiléptica dependiente de la edad caracterizada
por la triada electroclinica de espasmos epilépticos, retardo del desarrollo psicomotor
y patron electroencefalografico de hipsarritmia en el electroencefalograma, aunque
uno de estos elementos puede estar ausente. Se inicia en la mayoria de los pacientes
durante el primer afio de vida. Desde el punto de vista etiolégico se clasifica en
idiopético, criptogénico y sintomatico. Las causas prenatales son las mas frecuentes.
Diversas hip6tesis se han planteado para explicar el origen del sindrome de West. Los
espasmos epilépticos son las crisis caracteristicas del sindrome de West, los cuales
pueden ser en flexién, extensién y mixtos. Se realiza una revision de aspectos
importantes de la etiologia, fisiopatologia, manifestaciones clinicas, diagndstico
diferencial y pronéstico del sindrome de West.

DeCS:ESPASMOS INFANTILES/diagnostico; ESPASMOS INFANTILES/ etiologia;
ESPASMOS INFANTILES/fisiopatologia; PRONOSTICO; EPILEPSIA; LACTANTE.

El sindrome de West es una piensa que las anomalias epileptiformes
encefalopatia epiléptica dependiente de la contribuyen ellas mismas al disturbio
edad caracterizada por la triada electroclinica progresivo en la funcién cerebfal.
de espasmos epilépticos, retardo del A través de los afos las crisis
desarrollo psicomotor e hipsarritmia en el caracteristicas del sindrome de West han
electroencefalogramfaaunque uno de  sido denominadas espasmos infantiles. Sin
estos elementos puede estar ausente. embargo, recientemente el grupo de trabajo

El término de encefalopatia epiléptica para la Clasificacion y Terminologia de la
se refiere a una condicion en la cual se Liga Internacional contra la Epilepsia
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propuso sustituir este término por espasmos aquellos sindromes en los cuales se
epilépticos® Los denominados espasmos presume que sean sintomaticos, pero la
infantiles fueron originalmente descritos por causa esta oculthRecientemente, el grupo
West en el afio 1841, quien los observé en de trabajo para la Clasificacion y
su hijo de 4 meses de edad, citado por Terminologia de la Liga Internacional contra
Appleton? El patron electroencefalografico  la epilepsia propuso sustituir el término
de hipsarritmia fue descrito por primeravez criptogénico por “probablemente
por Gibbs y Gibbg en el afio 1952 y se sintomatico”® Aunque la Clasificacion
caracteriza por: “puntas y ondas lentas de Internacional de las Epilepsias y sindromes
gran amplitud, desordenadas, que varian deepilépticos no reconoce la etiologia
un momento a otro tanto en duracion como idiopética del sindrome de West, varios
en localizacién”. autores han reportado la existencia de dicha
A partir de los afios 1960 la triada de etiologia!?**El término idiopatico incluye
espasmos infantiles, retardo psicomotor y aquellos casos en los cuales no existe una
patron electroencefalogréfico de hipsarrit- lesién estructural subyacente ni anomalias
mia fue denominado sindrome de West.  neuroldgicas. Existe predisposicion
La incidencia de este sindrome es de genéticay son por lo general dependientes
alrededor de 1 por 4 000 a 6 000 nacidos de la edad!
vivos” Predomina en el sexo masculffo.
Sin embargo, en la serie d@rakaway
colaboradorésel predominio en el sexo GRUPO SINTOMATICO
masculino no resulté estadisticamente
significativo. La incidencia familiar es baja Constituye el grupo més frecuente.
si se excluyen los subgrupos con Kurokaway colaboradorédo encontraron
caracteristicas genéticas dominantes comoen el 45,7 % de su serlegmbrosé en el
la esclerosis tuberosa. Los antecedentes59 % de sus pacienteQhtahar y
familiares de otras epilepsias son también colaboradoré§en el 63,4 % Wlatsumoto
poco frecuente$: y colaboradore§en el 67 % de sus casos.
Con este trabajo nos propusimos Existen diversos factores etioldgicos
revisar la etiOIOQia, ﬁSiOpaIOI()gia, aSpeCtOS prenata]eS, perinata|es y posnata|esy los

clinicos y pronosticos del sindrome de ¢yales se muestran a continuadion.
West.

I. PRENATAL

ETIOLOGIA _ _ _
1. Displasia cerebral esclerosis tuberosa,
SegUn la Clasificacion Internacionalde ~ Neurofibromatosis, incontinencia
las Epilepsias y sindromes epilépti¢bs| pigmenti, sindrome de Sturge-Weber,
sindrome de West se clasifica de acuerdo ~ Sindrome delnevuslinear sebaceo,
con su etiologia en sintomatico y hemangiomatosis neonatal, sindrome del
criptogénico. El término sintomatico se ~ Nnevusepidérmico con hemimegalen-
refiere a un sindrome en el cual las crisis  cefalia, sindrome de Aicardi, lisencefalia,
son el resultado de una o mas lesiones hemimegalencefalia, displasia focal
estructurales cerebrales identificables, cortical, paquigiria, heterotopias,
mientras que criptogénico se refiere a  holoprosencefalia, esquizencefalia,



displasia septo-Optica, tuberosidades
solitarias corticales, agenesia o
disgenesia del cuerpo calloso, agenesia
septal, microcefalia congénica.

. Anomalias cromosomicas: sindrome de
Down, sindrome de Miller Dieker, trisomia
7 g, trisomia parcial 2p, duplicacion 18q,
tetrasomia 15p, duplicacion 15q,
monosomia 18p.

. Infeccién: citomegalovirus, herpes
simple, rubéola, toxoplasmosis, sifilis.

. Enfermedades metabdlicas: fenilcetonu-
ria, hiperglicinemia no cetoésica,
hiperornitinemia, homocitrulinemia,
sindrome de Leigh, deficiencia de
piruvato carboxilasa, deficiencia de
piruvato deshidrogenasa, dependencia
de piridoxina, enfermedad de Krabbe,
adrenoleucodistrofia neonatal, leuco-
distrofia ortocromatica, encefalopatia por
glicina, deficiencia de biotinidasa,
deficiencia del complejo | de la cadena
respiratoria, deficiencia de nitocromo c
oxidasa.

5. Sindrome congénito: sindrome de
Sjogren-Larsson, sindrome de CHARGE,
sindrome de PEHO, sindrome de Smith-
Lemli-Optiz, enfermedad de Fahr, entre
otros.

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

Il. PERINATAL

1. Encefalopatia hipoxico-isquémica,
necrosis selectiva neuralstatus
marmoratusdafo cerebral parasagital,
leucomalacia periventricular, necrosis
isquémica focal y multifocal (poro-
encefalia, encefalomalacia multiquis-
tica).

2. Hipoglicemia.

lll. POSNATAL

1. Infeccién: meningitis bacteriana
(tuberculosis, meningococo, neumoco-
co), absceso cerebral, meningoencefalitis
de etiologia viral (sarampion, varicela,
herpes simple, enterovirus, adenovirus,
citomegalovirus, virus Epstein-Bart,
entre otros).

2. Hemorragia y trauma: hemorragia

subdural y subaracnoidea.

Encefalopatia hipdxicoisquémica: paro

cardiaco, entre otros.

Tumor cerebral.

3.

4,

CAUSAS PRENATALES

Son las mas frecuentekurokaway
colaboradorédas sefialaron en el 22,3 %
de sus pacientes, mientras ddi&tsumoto
y colaboradoré$ las encontraron en el
36,5 % de su serie yOhtaharay
colaboradore$en el 42,8 % de sus casos.
El surgimiento de diferentes técnicas de
neuroimagen como la tomografia axial
computadorizada, la resonancia magnética
nuclear, la tomografia por emision de

positron (PET) y la tomografia
computadorizada por emisién de positron
Unico (SPECT) han contribuido

indudablemente al aumento del diagnostico
de las causas prenatales.

La displasia cortical es la etiologia que
con mas frecuencia se ha identificado en el
sindrome de West y representa alrededor
del 30 %. Malformaciones mayores o
disgenesias como el sindrome de Aicardi,
holoprosencefalia 0 hemimegalencefalia
pueden diagnosticarse facilmente mediante
la tomografia axial computadorizada, pero
trastornos de la migracion neuronal y de la
mielinizacién pueden demostrarse mejor
mediante la resonancia magnética nucfear.

La esclerosis tuberosa constituye
también unfactor etiolégico importante. En



un tercio de los casos los espasmos sonMatsumotoy colaboradoreéen el 22 %,
precedidos por crisis focales. Los espasmos Ohtaharay colaboradorésen el 13,9 %y
pueden ser asimétricés. Cusmaiy colaboradorégen el 14,7 % de
Otro sindrome neurocutaneo que se los casos. Estos Ultimos autores encon-
asocia con el sindrome de West es la traron que de los 32 pacientes con
neurofibromatosis tipo 1 y se sefiala en complicaciones perinatales 15 presentaron
estos casos un pronéstico favoraBle. lesiones poroencefélicas unilaterales y
De los pacientes estudiados por asfixia perinatal y presentaron signos de

Ohtaharay colaboradorég el 13 % del ~ encefalopatia hipoxico-isquémica durante

grupo de causas prenatales correspondi6 4l0s primeros dias de vida con variable grado

las anomalias cromosomicas. Dentro de J€ Severidad, y 2 casos, todos pretérminos,

ellas la trisomia 21 constituye una causa tslggjgl);s Iggcr?erpnﬂﬁgaiap%rt':/;\/rggtc;gagfo
importante. 9

~ ambas. En la serie d&urokawa y
Se ha sefialado que los espasmos se

o colaboradorésla asfixia perinatal estuvo
muestran en el 0,6 a 13 % de los nifios con P

. presente en el 12,6 % de los casos y la
sindrome de quyn, y represeqtan del4.5a hemorragia intracraneal represent6 el 0,8 %
47 % de las crisis en estos nifib®tros de los pacientes.
autores sefaldhque entre los nifilos con
sindrome de Down asociados con crisis
epilépticas, los espasmos son los ataquesgaysas POSNATALES
gue con mas frecuencia se observan.

Las enfermedades metabdlicas Constituyen las causas menos
constituyen causas poco frecuentes del frecuentes del sindrome de¥¥Ohtahara
sindrome de West*Sin embargo, debemos  y colaboradoreé las hallaron en el 6,7 %
realizar estudios metabdlicos en estos de sus pacienteurokaway colabora-
pacientes cuando la etiologia se dore$§en el 7,5 % de su serisMatsumoto
desconozca, pues indudablemente el y colaboradoré§en el 8,5 % de sus casos.
diagnéstico de una enfermedad metabdlica En la serie dé&urokaway colaboradorés

modifica el prondstico, tratamiento y Predominaron las meningitis, la hemorragia
consejo genéticd. intracraneal y la encefalitis aguda.

No se ha demostrado que la vacuna-
cion contra la difteria-tétanos-tos ferina
CAUSAS PERINATALES (DPT) constituya una causa del sindrome
de West. Esta asociacion parece ser una
o . . coincidencia, pues el momento de
_LOS Qanos perinatales mcluyen, administracién de dicha vacunacién
lesiones difusas a causa de encefalopatiacyincide con la edad mas frecuente de inicio

hipoxico-isquémicay lesiones focales como de| sindrome de West, entre los 3y 7 meses
la poroencefalia ocasionada por trastornos de edad®

cerebrovasculares que se presentan entre

las 28 semanas de embarazo y los primeros

7 dias de vid& Después de las causas GRUPO CRIPTOGENICO

prenatales constituyen las causas mas

frecuentes del sindrome de West. La proporcion del sindrome de West
Kurokaway colaboradoréslas identifi-  criptogénico difiere ampliamente entre los
caron en el 15,9 % de sus pacientes, diversos investigadoresMatsumotoy



colaboradoreéé lo identificaron en el 9%  FISIOPATOLOGIA
de sus casosombrosé lo encontré en el
41 % de su serie Yigevanoy colabora- La fisiopatologia del sindrome de West
dores* en el 30 % de sus pacientes. La se desconoce. Sin embargo, diversas
diferencia depende probablemente de las hip6tesis se han postulado al intentar
definiciones utilizadas por estos ofrecer una explicacion a este proceso.
inveStigadOI’eS Yy del momento del Por lo genera| se piensa que los
diagnostica”’ espasmos constituyen una respuesta
inespecifica de un cerebro inmaduro a
, cualquier dafiéLa edad en que usualmente
GRUPO IDIOPATICO se inicia el sindrome de West coincide con
el periodo critico de formacion de las
dendritas y la mielinizacion, lo que puede
contribuir a la fisiopatologi&.

Hrachovy y colaboradore®:°
plantearon que un desequilibrio de los
neurotransmisores del tallo cerebral podrian
ser responsables de los espasmos y de la
hipsarritmia, ya sea como resultado del
incremento de la actividad de los sistemas
adrenérgicos y/o serotonérgicos o por la
disminucién de la actividad del sistema
colinérgico. Elemento que apoya esta
hipotesis lo constituye la disminucién de la

Dulac y colaboradoré$ estudiaron
45 pacientes con sindrome de West
criptogénico. De ellos, 30 casos fueron
considerados idiopéticos, pues tuvieron
una evolucion favorable con desaparicion
de las crisis y un desarrollo psicomotor
normal. Las caracteristicas fundamentales
de estos nifios fueron la ausencia de
regresion mental significativa, preservacion
de la funcién visual, ausencia de anomalia
electroencefalogréficas interictales focales,
aun después de la administracion
endovenosa de diazepam y la presencia de - - > o
espasmos simétricos con reaparicion de la dUracion del suefio de movimientos rapidos
hipsarritmia entre 2 espasmos consecutivos 9€ 108 0jos (REM) en estos pacientes.
de una salva. Ademas durante esta etapa del suefio se ha

Entre 31 pacientes con sindrome de observado la desaparicién de los espasmos

West criptogénico,  Vigevano y la reduccién del patrén de hipsarritmia.
colaboradore¥ clasificaron a 17 casos En pacientes con espasmos epilépticos
(55 %) como idiopaticos, los cuales se Y sindrome de Down se ha planteado que
caracterizaron por presentar antecedentesEXiSten anomalias en la funcién del receptor
familiares de otras formas de epilepsia glutomato que pueden intervenir en el
idiopatica o crisis febriles o desarrollaron origen de los espasmos, pues se han
durante el seguimiento un raso genético en constatado niveles elevados de este
el electroencefalograma (EEG) como neurotransmisor en estos pacierites.
respuestas fotoconvulsivas, descargas de  Estudios del metabolismo cerebral
punta-onda lenta o puntas rolandicas. El mediante tomografia por emisién de
desarrollo neuropsicoldgico fue normal en positron (PET) apoyan la participacion de
todos los nifios. estructuras subcorticales en el origen de

Ohtaharay colaboradoré$ investi- los espasmos y la hipsarritmia al demostrar
garon la etiologia del sindrome de West en un incremento simétrico de la actividad
180 pacientes de los cuales 18 (10 %) fueron metabdlica en el niicleo lenticulado y en el
idiopaticos. tallo cerebraf?



Diversas lesiones corticales como las estar involucrado en lainmunopatologia del
malformaciones cerebrales, los sindromes sindrome de West, pues en pacientes con
neurocutaneos, la proencefalia, entre otras, esta entidad se han constatado nivele
constituyen causas del sindrome de West, séricos elevados de la interleucina-2, factor
lo que sugiere la participacion de la corteza de necrosis tumoral alfa e interferon dffa.
cerebral en su origef Estudios del flujo Se ha referido la participacion de la
sanguineo cerebral mediante tomografia hormona liberadora de corticotropina en la
computadorizada por emision de foton fisiopatologia del sindrome de West. Esta
unico (SPECT) y del metabolismo cerebral hormona acttia sobre la hipéfisis y favorece
mediante la tomografia por emision de |3 liberacién de la hormona adrenocor-
positrén (PET) han evidenciado zonas de ticotropa (ACTH). La ACTH y los
perfusion cortical anorm#ly zonas de  glucocorticoides suprimen el metabolismo
metabolismo cortical anormé&.Se ha v |a secrecion de la hormona liberadora de
demostrado que descargas corticales |5 corticotropina por un mecanismo de
focales pueden preceder o asociarse conyetroalimentacion. Se ha sugerido que
espagmo%‘i agresiones especificas al nifio durante un

Pinardy colaboradoré$reportaron 2 perjodo critico del neurodesarrollo, provoca
pacientgs que .presentaban un sindrqme deyna sobreproduccién de hormona
West criptogénico refractario al tratamiento |iperadora de corticotropina, y ocasiona

durante varios afos, a los cuales se lespnerexcitabilidad neuronal y crisis. La
realiz6 callosotomia total. Después de la pcTH exégena y los glucocorticoides
|ntervenC|or_1 q,U|_rurg|c51 Iohs_, espasmos se suprimen la sintesis de la hormona
tornaron asimetricos y 1a hipsarritmia que - iseraora de la corticotropina, lo que puede

eLaeb;E‘tféi Sigir;]sgo\:gocgrnﬁgg'E‘;ﬁri?glIg explicar su efectividad en el tratamiento de
q 9 q los espasmos epiléptictis.

través del cuerpo calloso es importante en
la generalizacion de la hipsarritmia.

Se han planteado otras hipétesis que
involucran tanto a la corteza como a las
estructuras subcorticales en el origen del . L
sindrome de West. Se ha sugerido que los EI'smdrome d? West se inicia en la
espasmos podrian ser desencadenados pomayor'a de los pacientes durante el primer

la corteza cerebral con participacion del tallo an7o de wda(,jy e?j ;ndaﬁ frecue_nte entre los 3
cerebral y del ndcleo lenticul&rOtros y 7 meses de edad.Un comienzo antes

autores plantean que una descarga corticalde! afo de edad se observo en el 86,8 % de

primaria podria estimular el tallo cerebraly 08 casos estudiados pdurokaway

provocar la generalizacion secundaria con colaboradore$.

la aparicién de espasmos e hipsarritfhia. Los espasmos se caracterizan por la
Otra hipétesis postulada es la existencia contraccion brusca, generalmente bilateral

de anomalias del sistema inmunitario. En Y Simética de los musculos del cuello, tronco

pacientes con sindrome de West se hay miembro:® Se acompafan de una breve

observado un incremento en la frecuencia pérdida de la conciencfa.

del antigeno HLADRW52 y un aumento en Existen 3 tipos principales de

el nimero de células B activadés. espasmos: en flexion, extension y mixfss.
Ha sido planteado que un desequilibrio En la serie de Jeavons 'y Bower*

en los niveles séricos de las citocinas puede predomiraron los espasmos en flexion

MANIFESTACIONES CLINICAS



(68 % de los casos). Sin embargo, otros plantean que son predictores de un
autores han sefialado que los espasmosprondstico desfavorable, pues su presencia
mixtos son los mas frecuent&$:*® Los sugiere la contribucién predominante de un
espasmos en extensién son los menoshemisferio a los eventos ictales y la
frecuentes: 444 existencia de una lesién cerebral subyacente.
Los espasmos en flexién se Aunque espasmos aislados pueden
caracterizan por la flexion brusca, ocurrir,lo mas frecuente es que se presenten
simultanea del cuello y tronco con flexion en salva$/*las cuales pueden manifestarse
simétrica bilateral, abduccion o aduccion de desde una vez en un dia hasta 60 veces en
los miembros superiores y flexion-aduccion un dia® Las salvas de espasmos ocurren al
de los miembros inferiorééCuando s6lo  despertar o antes de dormirse el nifio. Son
participan los muasculos flexores del cuello menos frecuentes durante el suefio y sélo
el espasmo puede manifestarse como unse presentan durante el suefio lento, nunca
movimiento de cabeceB. Cuando durante el suefio paradojito.
participan los muasculos de la cintura Los espasmos pueden limitarse a una
escapular el espasmo puede manifestarsedesviacion ocular vertical, breve o a un
como un movimiento parecido a un nistagmo* Pueden asociarse con
encogimiento de hombros. irregularidades en la respiracién, y se
Los espasmos en extensién provocan evidencia en el 54 % de un grupo de
una brusca extension del cuello y del tronco pacientes reportados gaymbrosd® Se ha
con extension y abduccion de los 4 referido manifestaciones autonémicas como
miembros® En los espasmos mixtos la larubicundez, sudaciony dilatacién pupilar.
postura primaria puede ser la flexion o Otros fendbmenos asociados que se han
extensiéon del cuello y tronco, pero las observado son una sonrisa, una mueca y
contracciones asociadas de los miembros una expresion facial confusa o asustdda.
superiores o inferiores se oponen a la La risa ha sido también reportald&
postura primaria. Por ejemplo, la flexion del Matsumotay colaboradoréérefirieron que
cuello, tronco y miembros superiores con laincidencia de la risa fue mayor en los casos
extension de los miembros inferiores que mostraban sindrome de West de
constituye un espasmo mixtbSegun etiologia postnatal y plantearon su posible
algunos autorésno parece existir una relacion con lesiones cerebrales organicas.
relacion entre el tipo de espasmos vy el PozoyHernande# encontraron que en los
pronc’)stico o la etio'ogia_ Sin embargO, casos estudiadOS, los espasmos infantiles
Aicardi®? ha planteado que cuando los consjcituyeron el a_taque mas frecuente
espasmos en extensién predominan o sonrelacionado con la risa (40 %). El llanto se

exclusivos pudieran indicar una etiologia 2;?\,353?J;e;gfnn;:mir:%ge?c::] ‘:\i glng o
sintomética. P y

X . . % de la serie deombros@ La somnolencia
Un mismo paciente puede mostrar mas

de un tipo de espasmo o incluso el tipo de puede ocurrir después de una salva de
P P P espasmos prolongada y sevérgntre los

espasmo puede variar en un mismo faciores que pueden precipitar los

periodo? o _ espasmos se encuentran los ruidos latos
Los espasmos asimetricos consisten en repentinos y la estimulacion tac¢iTambién

la desviacion lateral de la cabeza 0 10s 0jos se han sefialado aunque con menos

con la participacion de los miembros frecuencia, el hambre, la excitacién y el
superiores.Dulac y colaboradored excesivo calor ambient4.



Se ha referido que un gran nimero de

pacientes con sindrome de West presentan
retardo psicomotor antes el comienzo de los

espasmo&® Aunque estos niflos pueden
experimentar regresion en el desarrollo

2. La encefalopatia mioclénica precoz y el
sindrome de Ohtahara, los cuales se
inician en la etapa neonatal.

Las crisis epilépticas tonicas pueden

psicomotor cuando los espasmos aparecen,confundirse con espasmos en extension.

esta situacion no representa un cambio

significativo en su condicidon. Es mas
evidente la regresion en el desarrollo

psicomotor en aquellos pacientes en los que

previamente tienen un desarrollo
psicomotor normal’ Entre los signos
importantes de deterioro psicomotor se
encuentran: la pérdida del seguimiento
visual, de la prehension voluntaria de los
objetos y la aparicidon de hipotonia. La
pérdida del seguimiento visual indica un mal
pronostico® El desarrollo psicomotor
permanece normal en el 55 % de los
pacientes.

Otros tipos de crisis pueden preceder

PRONOSTICO

El prondstico global del sindrome de
West es grave. El retardo mental ocurre en
el 90 % de los casos y con frecuencia se
asocia con déficit motor, trastornos de
conductd y rasgos autisticos.La
mortalidad es del 5 %.De 55 a 60 % de los
nifios con sindrome de West desarrollan
posteriormente otros tipos de epilepsia
como el sindrome de Lennox-Gastaut y
epilepsias con crisis parciales compléfas.

Un factor importante que contribuye a

0 acompafiar a los espasmos y se evidenciaremitir un prondstico, es si el paciente

en los casos sintomaticos. Se han
observado crisis focales, aténicas o
tonicas?®®

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Debemos realizar el diagnéstico
diferencial con trastornos no epilépticos
como:

1. Cdlicos del lactant®.
2. Mioclonia benigna de la infancia
temprand!

3. Postura de opistétonos por la
espasticida®

4. Reflujo gastroesofagics.
También debemos realizar el

diagnostico diferencial con sindromes
epilépticos como:

1. Epilepsia mioclénica del lactartfe.

inicialmente se clasifica como criptogénico/
idiopatico o sintomatic&:>?El prondstico
es mejor en los casos idiopaticos y
criptogénicos?

El pronéstico del sindrome de West
idiopatico es favorable con desaparicién de
las crisis y un desarrollo psicomotor
normal®® En los casos criptogénicos la
demora en el inicio del tratamiento puede
asociarse con un peor pronéstico desde el
punto de vista cognitive.

El pronéstico es peor en los nifios con
sindrome de West sintométitg Se ha
descrito que en pacientes en los cuales se
evidencio disminucion del metabolismo de
la glucosa en ambas regiones temporales
mediante la tomografia por emision de
positrones (PET), presentaron un
prondstico desfavorable a largo plazo y la
mayoria manifestaron signos autisti€bs.
Se ha sefalado también que zonas de
hipoperfusion multifocal evidenciados
mediante la tomografia computadorizada



por emision de foton unico (SPECT) en prondstico a largo plazo. También se ha
p.acien,t(.es con si_nd.rome de W?St planteado que el pronostico neuroldgico de
sintomatico, pueden indicar un pron6stico |os nifios con sindrome de West y sindrome

4 Qi . n
deISLavoaabéz- Si ”l embargoiMottg Y de Down parece ser mejor que el de los nifios
colaboradore3senalaron que €l pronostico .., sindrome de West en la poblacién
en pacientes con sindrome de West a CausageneraFl

de una neurofibromatosis tipol es Hattori®s ha referido la remisién
usualmente favorable y se asemeja mas a N X
un sindrome de West idiopatico que a uno espontanea de los espasmos en el sindrome

sintomatico. Estos autores encontraron que d& West. Este autor sefialé que de los
en 13 de 15 pacientes con neurofibromatosis Pacientes que mostraron remision
tipo 1 los espasmos eran simétricos sin crisis espontanea, en el 86 % de los casos, ésta
parciales y sin déficit intelectual con buena fue precedida por infecciones virales entre
respuesta a los corticoides y un buen las cuales predominé el exantema subito.

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 headingsSPASMS, INFANTILE/diagnosis; SPASMS, INFANTILE/etiology;
SPASMS, INFANTILE/physiopathology; PROGNOSIS; EPILEPSY; INFANT.
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