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Sindrome de West. Epidemiologia y clinica de 30 casos

G. Soiis, A. GARCIA MERINO, M. FERNANDEZ PEREZ,
J. DE JUAN, J. VALDES-HEVIA y M. CRESPO

RESUMEN: Se ha estudiado retrospectivamente una serie de 30 casos diagnosticados de S.
de West. La edad media de inicio de las crisis fue de 5 meses. La distribucién por sexo
fue de 2:1 a favor de los varones. En un 20 % existian antecedentes familiares de epi-
lepsia. Dos casos eran hermanos. Todos los casos eran secundarios y en el 50 % se reco-
noci6 la etiologia (20 % prenatales, 20 % perinatales y 10 % postnatales). Un 40 %
tuvo crisis previas a los espasmos. PALABRAS CLAVE: SINDROME DE WEST. ESPASMOS INFAN-
TILES. HIPSARRITMIA.

WEST SYNDROME. EPIDEMIOLOGY AND CLINIC FROM 30 CASES (SUMMARY):
Thirty cases of West syndrome wete studied. The mean age of onset of spasms was 5
month. The sex ratio of the patients was 2:1 in favour of males. A familly history of
epilepsy were found in 20 %. Two children were siblings. All the cases were symptoma-
tic and we recognized the aetiology in 50 % (20 % prenatal, 20 % perinatal y 10 %
postnatal). The 40 % had previous crisis. KEY WORDS: WEST SYNDROME. INFANTILE

SPASMS. HYPSARRHYTHMIA .

INTRODUCCION

El S. de West es una encefalopatia que
puede aparecer en el lactante como una
respuesta edad dependiente del cerebro
inmaduro ante un variado grupo de agre-
siones a través de mecanismos adn no
aclarados.

Es un sindrome epiléptico especifico
(10) cuya manifestacion clinica caracteristi-
ca es la crisis comicial brusca en flexién o
extension, generalmente varias veces al dia
y en forma de salvas, que se acompafia de
regresion o, al menos parada, en las ad-
quisiciones psicomotoras de la edad, y de
un EEG intercritico caracteristico, desorga-
nizado, que toma el nombre de hipsarrit-

mia. Esta entidad es resistente al trata-
miento con antiepilépticos convencionales
y, en la mayorfa de los casos, el prondstico
es muy pobre (6, 8, 9, 11, 18, 20).

El sindrome fue descrito por primera
vez en enero de 1841, en Inglaterra, por
West en una carta dirigida a la revista
Lancet (23), en la que exponia el caso de
su propio hijo. A medida que se fueron
publicando nuevos casos, ripidamente se
diferenciaron entre estos nifios unos casos
primarios y otros secundarios, segin exis-
tieran o no antecedentes patolégicos pre-
vios al inicio de los espasmos. La aparicion
de la electroencefalografia supuso un paso
decisivo para delimitar este sindrome, y
Gibbs y Gibbs (5) en 1952 establecieron
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el término de hipsarritmia, asocidndolo di-
rectamente con esta afeccion.

En 1958, Sorel y Dasaucy-Bauloye (21)
propusieron al ACTH como la droga ideal
para su tratamiento. Desde entonces hasta
nuestros dias se han publicado numerosos
trabajos sobre el tema, y atin hoy se discu-
te sobre el valor o no de este tratamiento
debido a la evolucion de la mayoria de los
casos. Por dltimo es preciso apuntar que el
sindrome de West, mayoritariamente de-
nominado «espasmos infantiles» (EI) en la
literatura extranjera, ha sido definido y
clasificado por el Congreso Internacional
de Epilepsia de 1981 en Kyoto (Japon) co-
mo un sindrome epiléptico especifico, y
no como un tipo concreto de crisis comi-
cial (10).

MATERIAL Y METODOS

Se ha realizado un estudio retrospecti-
vo en una serie de 30 casos, diagnostica-
dos de S. de West en el Departamento de
Pediatria del Hospital Nuestra Sefiora de
Covadonga de Oviedo. Todos los casos
presentaban en el momento del diagndsti-
co un trazado electroencefalografico de
hipsarritmia.

Recogemos los datos referidos a: 1)
Edad; 2) Sexo; 3) Antecedentes familiares
de epilepsia; 4) Factores etiologicos predis-
ponentes; 5) Forma de presentacion de la
crisis; 6) Desarrollo psicomotor; 7) Explo-
racion fisica; 8) EEG; 9) Otros métodos
diagnosticos.

RESULTADOS

1. Edad. El inicio de la clinica
convulsiva oscilé entre el primer dia de
vida y el 13 mes, siendo la media de
inicio de 5 meses. La maxima inciden-
cia se observo entre el tercer y el sexto

mes, trimestre en el que debutaron con
crisis 14 casos (46,6 %). Todos los casos,
menos uno, comenzaron su clinica comi-
cial por debajo de los nueve meses (Fig.
1)

La edad media en el momento del
diagndstico fue de 7 meses y 1 semana,
variando en cada caso entre los 2 meses y
los 2 afios y 10 meses. Se diagnosticaron
26 casos (86,6 %) antes del 9 mes de vi-
da, y 15 casos (50 %) entre el 6 y el 9
mes (Fig. 1).

2. Sexo. De los 30 casos, 20 eran va-
rones y 10 eran hembras. Esto supone una
distribucidén por sexo de 2:1 a favor de los
varones.

3. Antecedentes familiares de epilep-
sza. Se comprobd la existencia de antece-
dentes familiares (AF) de epilepsia en 6 ca-
sos (20 %). En un caso, diagnosticado de
esclerosis tuberosa de Bourneville, varios
miembros de la familia materna eran por-
tadores de la misma enfermedad y una
hermana del afecto también era epilépti-
ca. Asimismo, dos casos de nuestra serie
eran hermanos, pero tras los estudios reali-
zados no pudo comprobarse ningin vincu-
lo patoldgico comin.

4. Factores etiologicos predisponentes.
Se encontraron factores etioldgicos predispo-
nentes en 15 casos (50 %), correspondiendo
6 casos (40 % de los mismos) a causa prena-
tal, otros 6 (40 %) a una perinatal, y 3
(20 %) a una postnatal (Tabla I).

5. Forma de presentacion de las cri-
szs. Todos los pacientes presentaron crisis
en forma de espasmos en flexion, siendo
éstos la manera de comienzo en un 60 %
de la serie (18 casos). En el otro 40 % (12
casos), los afectados sufrieron otros tipos
de crisis convulsivas previamente al inicio
de los espasmos (Fig. 2).

6. Desarrollo psicomotor. En 20 casos
(66,6 %) se comprobd un retraso psico-
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motor importante en el momento del
diagnostico. En la mayoria se trataba de
una conexién pobre con el medio, mien-
tras que en otros existia pérdida o falta de
adquisicion de funciones intelectuales ma-
durativas (sonrisa, fijacién de la mirada,
sedestacion...).

Nimero de casos
16 —

0-3 3-6 6-9 9-12

Meses
Ms de 12 fose

FG. 1. Edad al comienzo y edad al diagnéstico (En

blanco edad al inicio de las crisis, en punteado edad
al diagnéstico) (n:30).

muscular (73,31

or (66.61.)

43,31

Hemiparesi izquierds (3,37

FiG. 3.

Exploracion fisica al diagnéstico (n:30).

7. Exploracion fisica. Los datos mis
relevantes de la exploracion fisica y neuro-
16gica aparecen en la Fig. 3. Como puede
verse, entre los hallazgos mis frecuentes

destacan las alteraciones de los reflejos
(43,3 %) y la alteracion del tono muscular
(hipotonia: 63,3 %; hipertonia: 10 %).
Es muy importante sefialar que s6lo 2 ca-
sos (6,6 %) se presentaron sin alteraciones
en la exploracion fisica y con desarrollo
psicomotor normal al diagndstico.

8. EEG. En el 100 % de los casos se
registrd trazado intercritico de hipsarritmia
en el momento del diagnéstico (Fig. 4).

9. Otros métodos diagnosticos. Se
realizaron estudios neurorradioldgicos di-
versos en la totalidad de los casos. Rx sim-
ple de craneo en el 100 % resultando pa-
tologica en 5 casos (16,6 %). Se realizaron
ecografias craneales previas al TAC en 9 ni-
fios, de ellos 8 con resultado patolégico
(88,8 %). El estudio con TAC antes de

Espasmos musculares en flexion

Tonico-clonicas generalizadas

Mioclénicas

Hiperténicas

Hipoténicas

FG. 2. Tipos de crisis convulsivas al inicio de la cli-

nica comicial (n:30).

FiG. 4.

Hipsarritmnia.

iniciar el tratamiento con ACTH en 28 ni-
fios fue anormal en todos ellos, destacan-
do signos de atrofia cortico-subcortical en
25 casos (Tabla II).
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En 26 casos se estudio el fondo de ojo,
hallandose alteraciones en 3: un facoma
retiniano, un coloboma retiniano bilateral
y una atrofia bilateral del nervio 6ptico.

Los cariotipos practicados (7 casos) fue-
ron siempre normales.

TaBLA I. ETIOLOGIA

Etiologia conocida . . . .. ....

— Prenatal: 6 casos (20 %)
Agenesia del cuerpo calloso
Hidrocefalia congénita
Esclerosis tuberosa
Hipoxia fetal
S. de Coffin Siris

— Perinatal: 6 casos (20 %)
Hipoxia perinatal

15 casos (50 %)

— Postnatal: 3 casos (10 %)
Hipoxia con parada cardio-respiratoria
Meningoencefalitis tuberculosa
Deshidratacién hiperténica

Etiologia desconocida . . . . . . 15 casos (50 %)

TABLA II. HALLAZGOS EN LA EXPLORA-
CION NEURORRADIOLOGICA

Radiologia simple de cianeo (n:30)
— Patologica: 5 casos (16,6 %)

Mictocefaliz . . vuns s smm saass 3 casos
Asimettfa craneal ............ 1 caso
Dehiscencia de suturas ....... 1 caso
Ecografia craneal (n:9)
— Patoldgica: 8 casos (88,8 %)
Dilatacion ventricular ........ 8 casos
Agenesia del cuerpo calloso ... 1 caso
Formacion quistica ........... 1 caso
TAC craned/ (n:28)
— Patoldgica: 28 casos (100 %)
Atrofia cortico-subcortical . . ... 25 casos
Agenesia del cuerpo calloso ... 1 caso
Quiste porencefilico ......... 1 caso
Calcificacion periventricular ... 1 caso

Los estudios de cromatografia de ami-
noicidos en sangre y orina, en 23 casos, y
de deteccién de infecciones pre y perinata-
les (chequeo TORCH), en 24 nifios, ofrecie-
ron resultados negativos en el 100 %. Un
caso fue diagnosticado de hipotiroidismo.

El anilisis del L.cR. de los 30 nifios
fue normal en 29, y anormal en un caso
en el que se establecié el diagnéstico de
meningoencefalitis tuberculosa.

DiSCUSION

Las crisis epilépticas del S. de West
son la forma mas frecuente de crisis cere-
brales durante el primer afio de vida, ex-
ceptuando las convulsiones neonatales y
las crisis febriles (13). Segin Riikonen
(16), los espasmos infantiles (EI) tienen
una incidencia media entre 0,25 y 0,42
por cada 1.000 R.N. vivos, en estudios rea-
lizados en paises de centro y norte de
Europa.

La edad de inicio de las crisis ha sido
siempre un dato muy caracteristico de este
cuadro. Los EI suelen iniciarse en el curso
de los primeros meses de vida y muy po-
cos lo hacen mis alla del primer afio, aun-
que esto no sea excepcional. Las diferentes
series publicadas muestran un pico de mi-
xima incidencia entre el tercer y el sexto
mes de vida, disminuyendo ésta, clara-
mente, segin nos alejamos del segundo
trimestre (4, 9, 10, 15). Estos datos coinci-
den con los obtenidos en nuesra casuistica,
donde el 46,6 % de los nifios estudiados
debutaron con crisis en el segundo tri-
mestre y, tan s6lo, un caso (3,3 %) lo hi-
zo mis alld de los 12 meses de vida. En
nuestra muestra la edad minima de inicio
la presentd un nifio portador de agenesia
del cuerpo calloso que comenzd sus crisis
el primer dia de vida. No hemos compro-
bado relacién alguna entre etiologia y
edad de inicio aunque Matsumoto (11)
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opina que los casos de etiologia postnatal
tenderfan a iniciar su clinica mas tarde
que los pre o perinatales, por existir una
relacién de tiempo entre el momento del
dafio y el momento de las expresiones.

El sexo masculino aparece implicado
con mayor frecuencia que el femenino en
la mayoria de las series publicadas, aun-
que esta caracteristica epidemioldgica no
parece jugar papel determinante en el de-
sarrollo del sindrome (10, 11, 15). En
nuestra serie también se refleja este predo-
minio de varones, con una relacién 2:1,
igual a la distribucién recogida por Jea-
vons y Bower (7).

La incidencia de antecedentes familia-
res de epilepsia varia de forma considera-
ble entre los distintos autores. Mientras
que Lacy y Penty (9) han encontrado una
incidencia medida del 9 % y Riikonen
(16) ha constatado, en su estudio epide-
mioldgico finlandés, unos porcentajes va-
riables entre el 10 y el 15 %, otros autores
dan cifras algo mas altas. Nuestros resulta-
dos, 20 %, se sitGan entre los ya comenta-
dos y los de Palencia (15), que obtuvo un
36 %.

Dos casos de nuestra serie son herma-
nos. Uno de ellos presentd antecedentes
personales de sufrimiento perinatal en un
parto distdcico, mientras que a su herma-
no no se le encontrd ningin factor etiolo-
gico predisponente en su historia personal.
A los dos se les realizaron estudios com-
pletos de despistaje de patologia heredita-
ria, siendo todos los resultados negativos.
Como opina la mayoria de los autores, no
es probable la existencia de un mecanismo
hereditario del propio sindrome, sino de
la patologia subyacente causante del mis-
mo, en los casos en que ésta sea hereda-
ble. Lacy y Penry (9), en su completo es-
tudio, obtuvieron una incidencia media
de antecedentes familiares del propio sin-
drome del 4 %.

Son muchas las causas que pueden da-
flar el cerebro inmaduro del feto o del
neonato y hacer que, como consecuencia,
en un momento dado de la lactancia se
exptese el S. de West (1, 3, 4, 11, 16).
Desde las primeras series publicadas
siempre se dividié a los EI en casos prima-
rios y secundarios. Actualmente se definen
como S. de West secundarios todos aque-
llos en los que se reconoce un factor etio-
légico causal y/o presentan, en la explora-
cion al diagnéstico, cualquier alteracion
neuroldgica o deterioro psicomotor. Por el
contrario, los S. de West primarios son
aquellos casos de etiologia desconocida y
con exploracién neuroldgica y desarrollo
psicomotor totalmente normal al diagnos-
tico (9, 10). El porcentaje de casos prima-
rios o idiopaticos ha ido disminuyendo
progresivamente en las series publicadas,
seglin se han mejorado las técnicas y mé-
todos diagndsticos (11, 17, 19). En
nuestra casuistica, el 50 % de los casos ha
sido etiquetado de una etiologia concreta,
mientras que en el otro 50 % no fue po-
sible descubrir ningtin factor etioldgico
predisponente. Sin embargo, todos los ca-
sos, excepto 2 (93,4 %), presentaron al-
gln tipo de deterioro psicomotor 0 neuro-
l6gico al diagndstico, y en todos los casos,
sin excepcidn, los estudios neurorradiold-
gicos complementarios realizados de-
mostraron alteraciones morfologicas ce-
rebrales, que en su gran mayoria (90 %)
consistieron en dilatacién ventricular con
atrofia cortico-subcortical cerebral. Por to-
do lo expuesto, concluimos que nuestra
serie Gnicamente recoge casos secundarios
de S. de West, a pesar de que solamente
hemos podido reconocer la etiologia en un
50 % de ellos. Los resultados de cariotipo,
cromatografia de aminodcidos y deteccion
de infecciones pre y perinatales fueron ne-
gativos en todos los nifios estudiados, he-
cho que, no obstante, no permite ex-
cluir tales valoraciones entre las obligadas
pruebas diagnosticas de cada caso.
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Entre los casos de etiologia conocida
de nuestra serie, el 40 % de los mismos
respondian a una causa prenatal, otro
40 % a perinatal, y el 20 % restante a
postnatal (Tabla I), sistematizacién mera-

mente prictica ya que en algunos de causa

peti o postnatal se puede cuestionar sobre
si el hecho reconocido es la etiologia- pri-
maria o, simplemente, la consecuencia de
una alteracidén previa en el desarrollo del
nifio.

La sospecha diagnostica del S. de
West se basa en una triada clinico-
electroencefalogrifica que aparece durante
los primeros meses de vida: 1) Crisis de
espasmos en flexién o, menos frecuente-
mente, otros tipos de crisis; 2) Retraso o
parada en el desarrollo psicomotor; 3)
Trazado EEG intercritico de hipsarritmia
(7, 9, 11).

La forma clinica convulsiva mis fre-
cuente, peto no la dnica, es la presenta-
cion de espasmos musculares en flexion, o
mixtos, de corta duracién, agrupados en
salvas. Estas se repiten con alta frecuencia
a lo largo del dia y son mas notables en
los periodos de somnolencia, sobre todo
en las fases iniciales de la clinica (2, 8,
10). Por definicién, los S. de West prima-
rios desarrollan sus crisis a partir de un es-
tado de normalidad previa, mientras que
en los casos sintomaticos los espasmos apa-
recen en un nifio ya alterado fisica y/o
mentalmente (14). En estos altimos, cual-
quiet otro tipo de crisis ictal puede pre-
sentarse entremezclada con dichos espas-
mos, antecediéndolos en el tiempo o, in-
cluso, sustituyéndolos (4, 12). En nuestra
serie, todos los nifios sufrieron espasmos
en flexibn pero, al menos, 12 casos
(40 %) presentaron previamente otro tipo
de crisis.

El aspecto mis sombrio de esta enti-
dad lo constituye el deterioro psicomotor.
Se prefiere el término «interrupcidon o re-
gresion del desarrollo psicomotor» al de
«retraso mental», ya que al ser un lactante
el afectado, las evaluaciones del deterioro
hay que buscarlas mas en el registro de su
desarrollo psicomotor que en la estimacion
de su funcidn intelectual (9). Aunque re-
sulta muy dificil el estudio comparativo de
este punto en las diferentes seties publica-
das, tanto en éstas como en la nuestra, los
hallazgos mids frecuentes desde el punto
de vista neurolégico son las alteraciones
del tono muscular y la regresién de los hi-
tos posturales evolutivos que ya han sido
superados (2, 11, 15).

La hipsarritmia (Fig. 4) es un patrdn
electroencefalografico caracterizado por la
presencia de ondas lentas polimorfas, en-
tremezcladas con ondas puntiagudas y
puntas, todo ello de voltaje elevado, de
ritmo irregular, y de localizacién total-
mente variable (7, 14). Este patron no es
sinbnimo ni patognomoénico de S. de
West, pero su presencia es necesaria para
llegar al diagnéstico (9). El 100 % de
nuestra serie presentd el trazado intercriti-
co de hipsarritmia y el momento de su re-
gistto sirvid para fechar el diagndstico.
Asi, el 86,6 % de la serie presentd el tra-
zado antes del 9 mes de vida. Por supues-
to, en cada caso, tanto los trazados previos
como los posteriotes estaban en intima re-
lacién con la patologia neuroldgica de ba-
se. Con ftespecto a este punto y para fina-
lizar, ditemos que se estdn ensayando tests
para la identificacién precoz de lactantes
de alto riesgo para desarrollar EI a través
de registros EEG y de otras constantes du-
rante el periodo neonatal (22).
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