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Pronóstico a largo plazo del Síndrome de West. 
A propósito de una casuística

G. Solís, A. García Merino, M. Fernández Pérez, 
J. de Juan, J. Valdés-Hevia y M. Crespo

Resumen: Se ha realizado un estudio retrospectivo sobre la evolución a largo plazo de 30 
casos secundarios de Síndrome de West. Tres de ellos no acudieron a control. De los 27 
restantes: 7 fueron exitus (25,9 %); 10 continuaban con crisis (37 %); 17 presentaban 
retraso psicomotor (62,9 %); 5 tenían EEG normal (18,5 %); y 3 evolucionaban sin crisis 
y con un desarrollo psicomotor normal (11,1 %). Se analizan los factores pronósticos y 
se discute la acción a largo plazo del tratamiento. PALABRAS CLAVE: SÍNDROME DE WEST. 
Espasmos infantiles. Hipsarritmia.

LONG-TERM PROGNOSIS OF WEST SYNDROME. APROPOS OF A CASUISTIC 
(Summary): Thirty symptomatic cases of infantile spasms were logn-term followed up. 
Three of them didn’t come to control. The results were: 7 died (25,9 %); in 10 cases 
spasms didn’t ceased (37 %); 17 showed neurological retardation (62,9 %); 5 showed a 
EEG normal (18,5 %); and 3 hadn’t fits and had a normal intellectual development 
(11,1 %). Prognostic factors and long-term action of the treatment are analyzed. Key 
words: West syndrome. Infantile spasms. Hypsarrhythmia.

Introducción

Desde que West (23) en 1841 descri­
bió por primera vez el síndrome que lleva 
su nombre y hasta 1958, los niños con es­
pasmos infantiles sufrían la forma de epi­
lepsia más resistente al tratamiento antico- 
micial que se conocía. En 1958 el panora­
ma cambió al presentar Sorel y Dasaucy- 
BauíOYE (20) los éxitos obtenidos con el 
uso del ACTH en dicho tratamiento. A 
partir de entonces todas las escuelas y 
autores han usado esta hormona, o en su 
caso corticoesteroides, en el tratamiento de 
esta entidad. Pero con el paso del tiempo 
se ha podido comprobar que si bien el 
tratamiento hormonal produce, general­
mente, unos resultados anticomiciales in- 

mediatos espectaculares (2, 4, 10, 11, 12), 
su efecto a largo plazo es más que dudoso 
(13, 14). Este hecho, unido a la contrapar­
tida de efectos secundarios producidos por 
estas sustancias (5, 6, 18) ha llevado a al­
gunos autores a evaluar otros posibles tra­
tamientos alternativos (3, 15, 16, 21).

En el momento actual, y a pesar de los 
estudios realizados, el pronóstico de los es­
pasmos infantiles continúa siendo malo. 
Tan sólo unos pocos casos evolucionan ha­
cia un desarrollo psicomotor normal y ha­
cia un control permanente de sus crisis. 
Las características de estos casos de buena 
evolución definen los que han sido deno­
minados factores de buen pronóstico en el 
Síndrome de West (1, 7, 13, 14, 18).
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En el trabajo que ahora presentamos 
discutimos la evolución de una serie de 30 
casos de Síndrome de West diagnosticados 
en nuestro hospital y valoramos, en parte, 
los factores pronósticos.

Material y métodos

Se ha realizado un estudio retrospecti­
vo sobre la evolución a largo plazo en una 
serie de 30 casos diagnosticados de Síndro­
me de West en el Departamento de Pe­
diatría del Hospital Nuestra Señora de Co- 
vadonga de Oviedo. 

inicio de la clínica neurológica de 2,29 
meses. Dicho tratamiento se realizó con 
ACTH sintético a dosis de 0,25-0,50 
mgr./día durante un tiempo inicial de 3 
semanas, distanciando posteriormente la 
dosis de forma progresiva hasta su suspen­
sión al cabo de 6 a 8 semanas. Simultá­
neamente recibieron fenobarbital a dosis 
de 3 mgr./kg./día, y benzodiacepinas (ni- 
tracepán) a 0,5 mgr./kg./día, al menos 
durante 18 meses tras suspender el ACTH. 
En este trabajo recogemos la evaluación a 
largo plazo de esta serie en lo referente a: 
1) Mortalidad; 2) Control de las crisis; 3) 
Desarrollo psicomotor; y 4) EEG.

Tabla I. CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS DE LA SERIE (n:30)

— Edad media de inicio de la clínica: 5 meses
— Edad media al diagnóstico: 7 meses 1 semana
— Sexo: 2:1 a favor de los varones
— A. familiares de epilepsia: 20 %
— Factores etiológicos predisponentes conocidos: 15 casos

• Prenatales: 6 casos (20 %)
• Perinatales: 6 casos (20 %)
• Postnatales: 3 casos (10 %)

— Todos los casos fueron Síndrome de West secundarios.

Todos los casos presentaron en el mo­
mento del diagnóstico trazado electroence- 
falográfíco de hipsarritmia. Las característi­
cas epidemiológicas de la serie pueden 
leerse en la Tabla I. Es conveniente resal­
tar el hecho de que todos los casos fueron 
etiquetados como Síndrome de West se­
cundarios (etiología conocida y/o altera­
ción de la exploración física, desarrollo 
neurológico y/o métodos diagnósticos).

El tratamiento se instauró acto seguido 
del diagnóstico, existiendo un retraso me­
dio en la instauración del mismo desde el

Resultados

De los 30 niños diagnosticados y estu­
diados, sólo se pudo comprobar la evolu­
ción en 27 ya que 3 casos no acudieron a 
control tras realizar el tratamiento. El 
tiempo medio de seguimiento fue de 
39,75 meses, con un mínimo de 0,5 meses 
y un máximo de 115 meses (Fig. 1). La 
edad media de los niños en el momento 
de la evaluación fue de 47 meses, con un 
mínimo de 2,5 meses y un máximo de 
120 meses (Fig. 2). El tiempo medio de se­
guimiento de los que permanecían vivos al 
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final del mismo fue de 49,6 meses, con 
un mínimo de 16 meses y un máximo de 
115 meses. La edad media fue de 57,55 
meses. El 70 % tuvo un seguimiento en­
tre 2 y 7 años.

Los resultados globales de la serie apa­
recen en la Fig. 3.

que en los que continuaban vivos al final 
del seguimiento fue de 2,8 meses. En cua­
tro niños la muerte se debió directamente 
a su proceso neurológico de base. Un niño 
sufrió una sepsis, otro niño falleció a causa 
de una meningoencefalitis tuberculosa, y 
otro a causa de una leucemia aguda linfo- 
blástica intercurrente a los 5 años y 8 me­
ses de edad.
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Fig. 1. Tiempo de seguimiento de la serie expresa­
do en meses (n:27)

Fig. 2. Edad de los niños al final del seguimiento 
expresada en meses (n:27)

1. Mortalidad. De los 27 casos en 
que fue posible realizar el seguimiento, 7 
fueron exitus (25,9 %). La muerte ocurrió 
durante el primer año de vida en 5 de 
ellos (71,42 % de los exitus} (Tabla II). 
Cuatro de estos niños tenían una causa co­
nocida como etiología del síndrome: tres 
respondían a causa perinatal y uno a post­
natal. En los otros tres niños no se pudo 
reconocer la causa del mismo. El retraso 
medio en la instauración del tratamiento 
desde el inicio de la clínica neurológica 
fue de 1,4 meses en todos ellos, mientras

Niños con retraso psiconiotor (62.91)
tí

mil

Presencia de crisis (3 7).)

Fallecidos (25.91.)

Sin crisis ni retraso psiconiotor 
di.n.)

Fig. 3. Resultados globales al final del seguimiento 
(n:27)

2. Control de las crisis. De los 20 ni­
ños vivos al final del período de estudio, 
diez permanecían sin crisis y otros diez 
continuaban con ellas. Esto supone que el 
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37 % del total de los evaluados, y el 
50 % de los que permanecían con vida, 
estaban sin crisis. Hay que reseñar que to­
dos los niños, excepto tres que estaban sin 
crisis, estaban recibiendo tratamiento anti- 
convulsivante.

gena localizada en un lóbulo determinado 
y lentificación difusa del trazado. Los cin­
co niños con EEG normal al control se en­
contraban sin crisis y, solamente dos de 
ellos, evidenciaban desarrollo psicomotor 
normal. El otro niño sin crisis y con desa-

Tabla II. MORTALIDAD DE ESTA SERIE: ETIOLOGIA, SEXO, EDAD EN EL MOMENTO 
DEL EXITUS Y CAUSA DEL MISMO (n:27)

Etiología Sexo Edad al exitus Causa del exitus

Perinatal
Perinatal
Perinatal
Postnatal 

Desconocida 
Desconocida 
Desconocida

Varón 
Hembra 
Hembra
Varón 

Hembra
Varón 
Varón

7,5 meses
68 meses

2,5 meses
8 meses
8 meses

6,5 meses
20 meses

P.N.B.*
Leucemia aguda linfoblástica

P.N.B.*
Meningoencefalitis tuberculosa

Sepsis
P.N.B.*
P.N.B.*

p.N.B. = Proceso neurológico básico.

3. Desarrollo psicomotor. De los 20 
niños supervivientes, 17 presentaban retra­
so en su desarrollo psicomotor (85 %) y 3 
no (15 %). Estos tres niños con desarrollo 
psicomotor normal (escolaridad, sociabili­
dad y desarrollo físico y psíquico normal) 
no presentaban crisis convulsivas. Repre­
sentan el 15 % de los niños vivos y el 
11,1 % de los 27 casos seguidos. El retra­
so en la instauración del tratamiento des­
de el inicio de su clínica neurológica fue 
de 0,916 meses de media en estos tres y 
en ninguno de ellos se pudo etiquetar la 
etiología concreta del síndrome, aunque 
presentaron criterios para incluirlos en el 
grupo de secundarios (Tabla III).

4. EEG. Cinco de los veinte niños 
que vivían presentaban EEG sin altera­
ciones en ese momento (25 %). Los 16 ni­
ños restantes tenían diferentes patrones 
electroencefalográficos patológicos, si bien 
los más frecuentes eran actividad epileptó- 

rrolo psicomotor normal presentaba en su 
EEG actividad irritativa temporal derecha.

Discusión

E1 pronóstico de los niños con Síndro­
me de West sigue siendo malo como se 
recoge en los estudios realizados. La mor­
talidad es elevada y el índice de recupera­
ción psicomotora entre los supervivientes 
es muy bajo. Como datos significativos 
podemos decir que, en las casuísticas revi­
sadas, la incidencia de niños con recupera­
ción total en el seguimiento (desarrollo 
psicomotor normal y ausencia de clínica 
convulsiva) se encuentra entre un 10 y un 
20 % de los casos (8, 13, 14, 17), mien­
tras que la mortalidad oscila entre el 19 y 
el 25 % (13, 14, 18).

En nuestra serie, en la que todos los 
casos eran Síndrome de West secundarios, 
los resultados globales son muy similares a
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Tabla III. NINOS SIN CRISIS Y CON DESARROLLO PSICOMOTOR NORMAL AL FINAL 
DEL SEGUIMIENTO. CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS Y CLINICAS

1 2 3

Sexo
Edad al inicio
Edad al diagnóstico
Retraso en el tratamiento
Etiología
Crisis previas
D. psicomotor al diagnóstico
TAC previo al tratamiento 
Edad al final
EEG final

Varón 
7 meses 
9 meses 
2 meses 

Desconocida 
sí 

Alterado 
Patológico 

10 años 
Normal

Varón 
4 meses 

4,5 meses 
0,5 meses 

Desconocida 
no 

Normal 
Patológico 
3,5 años 
Normal

Hembra 
5,75 meses 

6 meses 
0,25 meses 

Desconocida 
no

Normal 
Patológico 
4,33 años 
Alterado

otras publicadas. La mortalidad fue del 
25,9 % y los niños con recuperación total 
representaron el 11,1 % de los casos estu­
diados.

Es muy discutible la acción que el 
ACTH pueda tener a largo plazo en la evo­
lución intelectual de estos niños. La opti­
mista idea inicial que sostenía una acción 
beneficiosa indudable en el desarrollo psi­
comotor, además de la acción anticomi- 
cial, es actualmente defendida por muy 
pocos autores (2). A pesar de ello, el 
ACTH sigue siendo usado con esta esperan­
za en los casos idiopáticos de buen pro­
nóstico y, en algunas casuísticas, los resul­
tados parecen apoyar esta idea.

En nuestro estudio todos los casos eran 
Síndrome de West secundarios por lo que 
el pronóstico intelectual fue muy pesimis­
ta ya desde el principio. En los resultados 
finales aparecieron solamente tres casos 
(11,1 %) con desarrollo psicomotor nor­
mal para su edad. De los casos restantes, 7 
fueron exitus (25,9 %) y en 17 niños exis­
tía un retraso psicomotor importante al fi­
nal del estudio (62,9 %).

Es difícil acometer el análisis de los 
factores pronósticos con los datos obteni­

dos en esta serie debido a sus característi­
cas. El hecho de que todos los casos sean 
secundarios supone, ya de inicio, un sesgo 
profundo en todos los resultados. De cual­
quier forma, quizás sea ésta su característi­
ca más definida, coincidiendo en ello con 
trabajos precedentes: el hallazgo de patolo­
gía grave subyacente al síndrome o el desa­
rrollo neurológico alterado previo al inicio 
de los espasmos son los factores pronósticos 
negativos más importantes en la evolución 
de estos niños (1, 7, 13, 14, 17, 18).

La etiología de los tres casos con desa­
rrollo final normal de nuestra serie se eti­
quetó como desconocida ya que ni la his­
toria clínica ni la exploración diagnóstica 
descubrieron causa concreta que justificase 
la aparición del cuadro. En dos de estos 
niños tampoco existieron crisis previas al 
inicio de los espasmos ni alteración del de­
sarrollo psicomotor al diagnóstico. Sin em­
bargo, en los tres el TAC craneal, previo al 
tratamiento, demostró patología cerebral 
subyacente, lo que sirvió para etiquetarlos 
como Síndrome de West secundarios.

El inicio precoz de los espasmos se ha 
apuntado como un factor pronóstico nega­
tivo a tener en cuenta (1, 4, 8, 13, 18). 
Aunque no hay un límite exacto que nos 
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señale el mismo, se suele admitir que los 
niños que comiencen sus crisis de espas­
mos por debajo de los cuatro meses de 
edad son los que tienen mayor riesgo de 
peor evolución (13). Los tres casos que en 
nuestra serie evolucionaron satisfactoria­
mente iniciaron su clínica neurológica por 
encima de esa edad, pero también hay 
que decir que otros 20 lo hicieron de igual 
forma y siguieron una pésima evolución.

La duración del período de tiempo en 
el que el niño presenta las crisis de espas­
mos está, también, íntimamente relacio­
nada con el pronóstico mental: una larga 
duración de los espasmos se asocia siempre 
a una mala evolución intelectual (13, 18).

La existencia de otras crisis previas al 
comienzo de los espasmos es, asimismo, 
un factor de mal pronóstico (1, 4, 13, 14). 
De los tres casos citados con buena evolu­
ción en nuestra serie, sólo uno las sufrió y, 
por el contrario, el 46 % de los niños con 
malos resultados finales las presentaba en 
su historia clínica.

La presencia de hipsarritmia en el 
trazado electroencefalográfico durante el 
primer año de vida, por sí misma, inde­
pendientemente de la clínica que lo acom­
pañe, tiene una importante implicación 
pronostica de gravedad, ya que conlleva 
alta incidencia de mortalidad y de altera­
ción intelectual asociadas en su evolución. 
Friedman y Pampiglione (9) han presen­
tado un trabajo sobre las implicaciones 
pronosticas de la hipsarritmia en la que la 
asocian a mortalidad del 25 % ya retraso 

psíquico del 73 %. En cambio, dentro de 
los niños con Síndrome de West, el regis­
tro hipsarrítmico inicial no parece tener 
un valor pronóstico singular (13, 18), a 
menos que presente asimetría, focalidad u 
otra alteración debida a patología orgánica 
de base.

La precocidad en la instauración del 
tratamiento como factor de buen pronósti­
co, para los casos idiopáticos, ha sido de­
fendido por la mayoría de los autores, 
siendo, por el contrario, muy discutida 
para los casos secundarios (1, 8, 13, 18). 
Aunque nuestra serie se compone sola­
mente de casos sintomáticos, sí hemos po­
dido constatar diferencia entre los casos 
que tuvieron buena evolución (retraso me­
dio en la instauración del tratamiento: 0,9 
meses) y el resto de la serie (2,7 meses); el 
pequeño tamaño de la muestra nos hace 
ser muy críticos con este resultado que se 
opone a la opinión de la mayoría. A este 
respecto hay que señalar los últimos traba­
jos en relación a la identificación precoz 
de lactantes con máximo riesgo para sufrir 
espasmos infantiles y la posibilidad de se­
guimiento intensivo e, incluso, tratamien­
to previo a la aparición del síndrome con 
ACTH (22).

Jeavons y Bower (13) y Matsumoto 
(14) sugieren, en sus series de seguimiento 
a largo plazo, que no existe ninguna dife­
rencia en el pronóstico entre los casos tra­
tados y los no tratados, lo que nos puede 
dar una idea del largo camino que aún 
queda por recorrer en cuanto al tratamien­
to de los niños con Síndrome de West.
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