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INTRODUCCION

El sindrome de West (SW) consiste en la asociacion de
espasmos infantiles (ED), detencién del desarrollo psico-
motor y el hallazgo en el electroencefalograma (EEG) in-
tercritico de un trazado de hipsarritmial-?, si bien alguno
de estos tres elementos puede estar ausente. Los espas-
mos pueden ser en flexion, extension o mixtos.

En la clasificacién internacional de epilepsias y sin-
dromes epilépticos se ubica dentro de las epilepsias y
sindromes generalizados®3. Se distinguen, con caricter
etiol6gico, aunque con un evidente interés pronéstico,
tres tipos dentro del SW: idiopatico, criptogénico y sin-
tomatico.

Se habla de SW idiopitico cuando no existe deterioro
mental previo ni posterior a la aparicion clinica, expli-
candose por una predisposicion multifactorial a padecer
espasmos en etapas precoces de la maduracion. En los
cuadros criptogénicos se postula la existencia de una
causa desconocida, comenzando, en algunos casos, una
involucion psiquica tras el inicio de los espasmos. Cuan-
do concurre una enfermedad neurologica preexistente
se habla de SW sintomatico o secundario, consideran-
dose invariablemente ligado a un deterioro del desarro-
llo psicomotor (DPM) del nifo.

En los ultimos afos se han descrito algunos subgru-
pos*> dentro del SW sintomitico en los que existe una
escasa o nula regresion psicomotriz y un buen control
de las crisis con el tratamiento, con un comportamiento
similar a los casos criptogénicos o idiopaticos.

El objetivo de este trabajo es comunicar nuestra ob-
servacion por tratarse de un origen no descrito de SW
sintomatico con buena evolucién.

OBSERVACION CLIiNICA

Varén de 3 meses y medio de edad, en el que no se
habia observado detencién ni regresién psicomotriz,
que ingresa por sufrir desde el segundo mes de vida epi-
sodios diarios de espasmos en flexion. En su familia no
se conocian casos de encefalopatia ni epilepsia. Es el se-
gundo hijo de una pareja sana y no consanguinea. En un
embarazo previo, la madre tuvo un aborto a las 6 sema-
nas de gestacion, sin que se conocieran mas datos.

El embarazo fue controlado, destacando como datos
de interés una infeccion del tracto urinario materno y
una amenaza de aborto que se resolvié con reposo. En
los dltimos meses se aprecié una disminucion en la in-
tensidad y la frecuencia de los movimientos fetales. El
parto se produjo en otro hospital, a término, presentan-
do el bebé depresion al nacer y precisando oxigeno du-
rante 5 min. Hasta el momento del ingreso no se habian
apreciado alteraciones en el DPM.

En la exploracion fisica inicial se apreciaron como da-
tos clinicos destacables una ligera hipotonia axial, un re-
flejo tonico-asimétrico exacerbado y la tendencia a man-
tener las manos persistentemente cerradas. El fondo de
ojo era normal.

Inicialmente se realiz6 un estudio seroldgico para el
cribado de enfermedades TORCH que fue negativo, un
EEG (fig. 1) en el que se aprecié un trazado de hips-
arritmia y una TAC y una RM craneales (fig. 2), donde
se evidencié una lesién atréfica con calcificacion de la
superficie cortical frontal derecha, sin efecto expansivo.

Con el cuadro clinico y las pruebas expuestas se es-
tablece el diagndstico de espasmos en flexion, en una
epilepsia generalizada sintomdtica (sindrome de West

Presentado en parte como comunicacion oral en la LXXXIV Reunion Cientifica de la Sociedad de Pediatria de Andalucia Occidental

y Extremadura en abril de 1999.

Correspondencia: Dr. E. Fernindez Romero. Servicio de Pediatria. Hospital Infanta Margarita.

Avda. de Gongora, s/n. 14940 Cabra. Cérdoba.

Recibido en junio de 1999.

Aceptado para su publicacion en enero de 2000.

ANALES ESPANOLES DE PEDIATRIA. VOL. 52, N.° 4, 2000

385



NOTAS CLINICAS. E. Ferndndez-Romero et al

386

Figura 1. EEG al ingreso. Predominio de ondas lentas e
hipervoltadas, intercaldndose algunas puntas
2y observandose complejos punta-onda. Se apre-
cia fragmentacion del trazado bipsarritmico.

sintomdtico) asociada a una lesion atrofica frontal dere-
cha calcificada. Se inici6 tratamiento con vigabatrina a
dosis de 100 mg/kg/dia, desapareciendo las crisis en dos
dias y con normalidad en el control EEG realizado a la
semana.

En la evolucioén inicial sucedieron dos situaciones im-
portantes. En primer lugar, unos 20 dfas después de ini-
ciar el tratamiento con vigabatrina, el paciente comenz6
a presentar nuevamente crisis de espasmos con repro-
duccion de la hipsarritmia. Fue tratado con ACTH, con
rapida desaparicion y normalizacion del EEG. La ACTH
provoco en el nino el desarrollo de un sindrome de Cu-
shing e hipertension arterial grave, por lo que hubo de
ser suspendida tras 2 meses de tratamiento, sin que re-
aparecieran las crisis.

El segundo suceso fue la presencia de una encefalo-
patia aguda (decaimiento, llanto escaso, rechazo de las
tomas, adinamia, hipotonia y escasa respuesta a estimu-
los) coincidiendo con un cuadro de gastroenteritis, ocu-
rrido unas dos semanas después de la supresion de la
ACTH. Se reforz6 el tratamiento con acido valproico, no
existiendo durante el episodio ninguna crisis. En una
TAC realizada durante su ingreso se evidencié una atro-
fia corticosubcortical difusa, que consideramos relacio-
nada con el tratamiento con ACTH®.

Para completar la delimitacion etiologica del caso, se
realiz6 un extenso estudio metabdlico (tabla 1) y una
angio-RM (fig. 3), que descartaron otras causas de SW.

En el dltimo control, a la edad de 2 anos y 9 meses,
el paciente presenta un desarrollo somatométrico dentro
de la normalidad, salvo por el retraso en el crecimiento
del perimetro cefilico (menor al percentil 3). No ha
vuelto tener crisis desde el episodio tratado con ACTH,
ocurrido a la edad de 4 meses y medio, estando en la
actualidad en tratamiento s6lo con vigabatrina. El DPM
no se ha visto afectado, encontrandose dentro de la nor-
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Figura 2. TAC craneal (izquierda): drea focal de atrofia
cortical a nivel frontal derecho con altos nive-
les de atenuacion que sugieren calcificacion
difusa de la superficie cortical. RM cerebral
(derecha): drea de atrofia frontal derecha.

malidad y estando incluido en un programa de atenciéon
temprana.

DiscusiON

El SW idiopdtico suele evolucionar sin deterioro del
DPM. En los casos criptogénicos, un comienzo del tra-
tamiento en el primer mes de enfermedad permite que
entre el 50 y el 85% alcance un nivel intelectual nor-
mal®’, mientras que en el SW sintomatico sélo ocurrird
en el 5%.

Los criterios clinicos que pueden predecir un pronos-
tico desfavorable en el SW son: a) tratarse de un cua-
dro sintomatico (historia de lesion cerebral, DPM retra-
sado, anomalias neurolégicas o anomalfas en pruebas

TABLA 1. Estudios metabdlicos y moleculares

Estudios con valores normales

Vitamina B,, Transferrina deficiente en CH

Acido félico Amoniaco
Hierro Acidos grasos libres
Ferritina Piruvato

Acido lactico (en ayunas
y posprandial)

Cobre en sangre y orina

Ceruloplasmina Biotinidasa

Estudios en los que se encuentran valores alterados?

Carnitina libre, global y esterificada (disminuida)
Aminodcidos en sangre (hiperaminoacidemia)
Aminodcidos en orina (fuerte excrecion de glicina
y etanolamina)
Acidos orgidnicos en orina: eliminacién elevada de dcidos
dicarboxilicos de cadena media

Acido valproico en orina: elevado

“Los valores alterados se consideran secundarios al tratamiento con dcido
valproico'?; CH: carbohidratos.
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Figura 3. Angio-RM. Normalidad en la distribucion de
los vasos en la zona de la lesion.

de imagen); b) presencia previa o coexistente de otro
tipo de crisis; ¢) comienzo antes de los 3 meses; d) re-
gresion grave del DPM; e) apariciéon de una hipsarritmia
atipica; ) mala respuesta al tratamiento, y g) presencia
de recafdas?.

Nuestro caso se acompana de una serie de circuns-
tancias que podrian hacernos prever una mala evolu-
cién, como son: a) handicap al nacer (disminucién de
movimientos y depresion); b) precocidad de las crisis; ¢)
exploracion neurologica anormal; d) presencia de una
lesién cerebral frontal; e) recaida tras el tratamiento, y f)
episodio de encefalopatia aguda.

Sin embargo, la evolucién posterior se puede consi-
derar como muy satisfactoria. Estamos, por tanto, ante
unos progresos clinicos mas propios de un SW idiopati-
co que de un caso sintomdtico como el que nos ocupa.

Se consideran como sintomaticos no sélo aquellos sin-
dromes de West que tienen un origen etiolégico bien
identificado, sino también aquellos que presentan signos
evidentes de lesion cerebral. Los rasgos diferenciales en-
tre los EI sintomdticos y criptogénicos se relacionan con
datos clinicos, exploratorios y de exdmenes comple-
mentarios?. En nuestro caso, hablamos de SW sintomi-
tico ante la presencia del posible antecedente de lesion
cerebral prenatal y una exploracién neurolégica y prue-
bas de imagen alteradas.

En el paciente concurren aspectos como el inicio muy
precoz de las crisis sin deterioro neuroldgico previo o el
desarrollo de una encefalopatia aguda, que pese a exis-
tir una lesién cerebral conocida, podrian hacernos sos-
pechar la existencia de un origen metab6lico® o infec-
cioso. Por este motivo, se realizaron estudios metabdli-
cos, serolégicos y moleculares que descartaron estas
causas, considerando, por tanto, la lesion frontal referi-
da como causa de los espasmos.

Las calcificaciones intracraneales localizadas pueden
tener un triple origen”!%, infeccioso, tumoral o vascular,
bien por malformaciones vasculares o por secuelas de
hemorragia o isquemia. La etiologia tumoral e infeccio-
sa de estas calcificaciones parece muy poco factible, da-
da la evolucion y las pruebas complementarias. Por ello,
la causa que parece mas probable en nuestro caso seria
la vascular.

Aunque en la TAC inicial se identificaron lesiones si-
milares a las que se observan en el sindrome de Sturge-
Weber y en otras malformaciones vasculares, en la an-
gio-RM no se aprecian alteraciones en el arbol vascular,
desestimandose este grupo etiologico.

La imagen atrofica apreciada en la TAC y la RM esta
situada en el territorio dependiente de la arteria cerebral
anterior derecha, por lo que nos inclinamos a pensar
que se trata de una lesion residual de una isquemia an-
tigua, probablemente prenatal.

En los ultimos afos se estin describiendo asociacio-
nes particulares del SW que presentan una evolucion si-
milar a los casos criptogénicos o idiopdaticos, entre los
que no se describen casos similares al nuestro, aunque
st otras lesiones relacionadas con isquemia prenatal. No
obstante, algunos autores proponen que la epilepsia se-
cundaria a encefalopatia hipoxico-isquémica no estaria
causada en si por la lesion, sino por los cambios que es-
tas lesiones causan en el desarrollo posnatal de la sus-
tancia gris. La epilepsia reflejaria la funcion alterada de
una corteza cerebral que ha reorganizado progresiva-
mente su estructura tras la lesion perinatal o prenatal'l.

Las asociaciones mas repetidamente descritas son: el
sindrome de Down, la neurofibromatosis tipo 1, la es-
clerosis tuberosa (tratada con vigabatrina), la paralisis
cerebral infantil con leucomalacia periventricular?, la
prematuridad y la porencefalia’.

A la vista de los resultados expuestos, creemos que
podemos aceptar que estamos ante un SW sintomatico
con factores de mal pronéstico que presenta buena evo-
lucién y tiene un origen isquémico, probablemente por
infarto prenatal. El caso podria suponer una nueva aso-
ciacion etiologica (secuela de isquemia prenatal focal
calcificada) del SW con buena respuesta al tratamiento.
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