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Mioclonias benignas de la infancia temprana o

pseudosindrome de West
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RESUMEN

Se describen los casos clinicos de dos lactantes con mio-
clonias benignas, practicamente idénticas a los espasmos
infantiles del sindrome de West, pero con normalidad del
EEG y del desarrollo psicomotor. El reconocimiento de
este sindrome es importante para no realizar estudios com-
plementarios inutiles, para no expresar un prongstico
infausto y para no administrar farmacos potencialmente
toxicos.

Palabras clave: Mioclonias benignas de la infancia tem-
prana; Sindrome de West; Espasmos infantiles.

ABSTRACT

The clinical cases of two infants with benign myoclo-
nias, practically identical to infant spasms of the West syn-
drome, but with normality of the EEG and psychomotor
development are described. Recognition of this syndrome
is important in order to avoid performing useless comple-
mentary studies, to not express an ill-fated prognosis and
to not administer potentially toxic drugs.

Key words: Benign myoclonias of early infancy; West
syndrome; Infant spasms

INTRODUCCION

El sindrome de West es una epilepsia propia del lactante,
que se caracteriza por la asociacién de espasmos en flexion o
extension, hipsarritmia en el registro EEG y, en casi todos los
casos, retraso psicomotor. La mayor parte de nifios en los que
se identifica un sindrome de West, sea de tipo criptogénico o
secundario a alguna de las numerosas etiologias descritas,
evolucionan con afectacion mayor o menor del desarrollo, de
modo que el diagndstico de este sindrome epiléptico se suele
relacionar con un prondstico infausto a largo plazo.

Debido a estas perspectivas, es importante conocer la
existencia de un cuadro clinico idéntico al de los espasmos
infantiles del sindrome de West, pero en el que no se detec-
tan alteraciones del EEG ni menoscabo psicomotor, cua-
dro que hemos tenido la oportunidad de identificar en dos
lactantes, el primero de los cuales se publicé previamente
(Caviedes y cols., 1992)® y se rememora en la actualidad.

CASOS CLINICOS

Cason®1

Lactante de 5 meses cuyo motivo de consulta era la pre-
sencia, desde hacia pocos dias, de episodios paroxisticos de
giro brusco de cabeza con extension de brazos y piernas
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TABLA I CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES REFERIDOS EN ESTE TRABAIO
Edad de inicioy Examen clinico Examenes Ecografia EEG
caracteristicas de las crisis y neurolégico  complementarios  cerebral  vigilia/suefio
Casol 5meses. 8-10 crisis/dia. Giro brusco de la cabeza Normalidad Bioquimica normal  Normal Normal/Normal
(nifia)  con extensidn de brazos y piernas, tanto en suefio
como en vigilia de escasos segundos de duracion.
Caso2 2 meses. 2-3 crisis/dia. Espasmos en extension de  Normalidad No realizados Normal Normal/Normal
(nifa)  ambos brazos y mirada fija de sequndos de

duracion.

varias veces al dia. Dos tios maternos tenian retraso mental
de etiologia no filiada. El embarazo y el parto fueron nor-
males, con Apgar 9-9. Durante el periodo neonatal tuvo poli-
citemia e ictericia, tratadas con exanguinotransfusion y foto-
terapia, y a los 36 dias un proceso catarral de vias respira-
torias altas con aspiracion de secreciones, cianosis y muy
breve parada respiratoria, que condicion6 apatia neurol6-
gica durante dos dias, siendo la exploracion neuroldgica y
el EEG normales al alta del hospital.

Con desarrollo normal de todas las conductas, desde los
5 meses de edad observaron 8 a 10 episodios diarios de giro
brusco de la cabeza, extension de brazos y de piernas duran-
te pocos segundos, repitiéndose acumulativamente varios
episodios en una salva, y padeciendo varias salvas diarias,
tanto durante el suefio como en vigilia. La exploracion neu-
rologica fue normal, asi como el EEG de vigilia y de suefio
prolongado, por lo que no se instauro tratamiento alguno.
Estos episodios mantuvieron su frecuencia e intensidad
durante 4 semanas, reduciéndose ambas paulatinamente
y desapareciendo a las 10 semanas.

En la actualidad la nifia tiene 12 afios y medio y su evo-
lucion ha sido normal, tanto a nivel motor, como de coor-
dinacion, conducta social, lenguaje y aprendizajes escola-
res.

Caso n®2

Lactante de 2 meses que, desde hace 2 dias, tiene movi-
mientos paroxisticos en forma de espasmos en extension de
ambos brazos y mirada fija de varios segundos de duracion.
Como antecedentes familiares, una prima carnal tuvo unos
movimientos similares durante 2 6 3 meses durante la lac-
tancia. El embarazo y parto fueron normales con test de
Apgar 9-9.
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La exploracién neurolégica, ECO cerebral y EEG de vigi-
lia'y de suefio fueron normales, no administrandose trata-
miento farmacoldgico. Estos episodios fueron reduciendo
su frecuencia e intensidad hasta desaparecer 4 semanas mas
tarde. Actualmente la nifia tiene 6 meses de edad y sus con-
ductas, desarrollo psicomotor y social son normales.

En la tabla | se resumen las caracteristicas méas desta-
cadas de ambos pacientes.

COMENTARIOS

Las mioclonias benignas de la infancia temprana repre-
sentan una entidad de etiopatogenia desconocida en la actua-
lidad, de la que se han referido algunos casos familiares@3).
Lombroso y Fejerman las describieron por primera vez en
1977™ en 16 lactantes con movimientos paroxisticos seme-
jantes a los espasmos del sindrome de West, pero con nor-
malidad psicomotora y del EEG, denominandolo como mio-
clonias benignas de la infancia temprana, término que otros
autores proponen sustituir por el de espasmos infantiles
benignos no epilépticos®.

Las manifestaciones clinicas suelen comenzar entre los
3y los 9 meses de edad, aunque se han observado a partir
de los 15 dias® y hasta los 15 meses®. De hecho, en el segun-
do de nuestros casos comenzaron a los 2 meses de edad. Las
crisis se caracterizan por contracciones bruscas de la mus-
culatura del cuello o de los miembros superiores, con fle-
Xién, extensién, abduccion y estremecimiento, siendo mucho
menos frecuente la afectacion de extremidades inferiores.
Su frecuencia puede ser muy variable (entre 2 y 100 al dia)®
y tienden a acumularse en salvas, como los espasmos del
sindrome de West. Se han documentado también crisis con
atonia o rotacion tonica de la cabeza o con mioclonias de



C.BAZAY COLS.

TABLA Il.  CARACTERISTICAS DE LOS NINOS CON MIOCLONIAS BENIGNAS DE LA INFANCIA TEMPRANA REFERIDOS EN LA LITERATURA.

Autores Casos (varones) Edad media inicio Edad media desaparicion EEG Desarrollo
espasmos en meses/ de los espasmos en meses/ psicomotor
Rango Rango
Lombroso y cols. (1977) 16 (9) 6 (3-8,5) 13 (4-36) Normal Normal
Dravet y cols. (1986) 4(1) 7(2,5-12) 15 (5-27) Normal Normal
Galletti y cols .(1989) 3(0) 1(0,5-2) 4 (2,5-6) Normal Normal
Caviedes y cols. (1992) 1(0) 5 75 Normal Normal
Pachatz y cols. (1999) 5(4) 9 (7-11) 17 (12-23) Normal Normal
Maydell y cols. (2001) 6 (3) 7,5 (3-15) 6,5 (7,5-30) Normal Normal
Total 35(17) 6 (0,5-15) 10 (2,5-36) Normal Normal

TABLA I11. CARACTERISTICAS COMUNES Y DIFERENCIALES DE LOS PACIENTES CON MIOCLONIA BENIGNA DE LA INFANCIA TEMPRANA Y CON

SINDROME DE WEST.

Semejanzas o coincidencias

1. Comienzo de los espasmos o de las mioclonias entre los 3 y 9 meses de edad.

2. Mioclonias en la cabeza y en los miembros superiores (espasmos).

3. Tendencia a la acumulacién de las crisis en salvas, varias veces al dia.

Diferencias

Sindrome de West

Mioclonias benignas

Crisis En vigiliay en suefio
EEG Anormal (hipsarritmia)
Desarrollo psicomotor

Normal solamente en casos idiopaticos

Excepcionales durante el suefio
Normal
Siempre normal

hasta 30 minutos de duracidn, asi como episodios autoli-
mitados de hipertonia generalizada, mirada fija, congestion
facial y llanto@39, Durante las crisis no hay afectacion de la
conciencia y suelen ocurrir durante la vigilia, concretamente
en las situaciones de mayor alerta, siendo excepcionales
durante el suefio y muy poco frecuentes al despertar@3),
La remision esponténea se observa en pocas semanas 0
meses, aunque se han descrito casos con persistencia de las
crisis hasta los 3 afios de edad, sin ser reemplazadas jamas
por otros episodios paroxisticos. La evolucion clinica es simi-
lar en todos los casos, no siendo influida porque reciban o
no tratamiento farmacol6gico, con desarrollo motor, social
y del lenguaje normales en todos los casos®578 como se resu-
me en los trabajos publicados hasta ahora (Tabla [1)®369),
El diagndstico se basa en la observacion de las crisis des-
critas en un lactante con normalidad de la exploracion neu-
roldgicay de los registros EEG, tanto en vigilia como duran-

te el suefio prolongado, asi como la ausencia de actividad
paroxistica cerebral coincidiendo con los espasmos en el
registro video-EEGO.

El diagndstico diferencial se debe realizar fundamen-
talmente con los espasmos infantiles del sindrome de
West®47), Ambas entidades comparten algunos aspectos cli-
nicos idénticos, pero también tienen diferencias evidentes,
que son la base para su identificacion (Tabla 111). Otros diag-
ndsticos diferenciales, que se refieren en la tabla IV, son
mucho menos probables-19 y mas sencillos de descartar.

La etiopatogenia es desconocida, pero su caracter paro-
xistico, su relacidn con unas edades concretas y la existen-
cia de casos familiares, orienta a la alteracion transitoria de
alguno de los canales dependientes de voltaje, es decir, que
podria tratarse de una mutacion de las proteinas que con-
forman un canal iénico dependiente de voltaje, es decir,
de una canalopatia®®.
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