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RESUMEN:

OBJETIVO: Determinar la prevalencia del
Sindrome de West (SW) y sus caracteristi-
cas en los pacientes manejados en consulta
de Neurologia Pediatrica del Hospital Dr.
Mario Catarino Rivas (HNMCR).

PACIENTES Y METODOS: El presente es
un estudio transversal-descriptivo con un
componente correlacional realizado en la
consulta externa de Neurologia Pediatrica
del HNMCR donde se analiz6 la prevalencia
del SW, historia médica y los estudios de
imagen realizados. Estos datos fueron ana-
lizados en Epi Info 3.5.3 donde se aplicaron
medidas de tendencia central.

RESULTADOS: Se encontré una prevalen-
cia puntual del 0.2% de los pacientes aten-
didos en la consulta de neurologia pediétri-
ca. La mayoria fueron varones con una
proporcién de 2.5:1,con antecedentes peri-
natales de asfixia y prematurez en un 63 y
40%. El hallazgo tomografico fué displasia
cerebral (2 de 3 pacientes).

CONCLUSIONES: Las caracteristicas de
los pacientes estudiados concuerdan con
los estudios a nivel mundial donde resalta
los antecedentes natales como asfixia y
prematurez como causas del SW y la nece-
sidad de mejorar el control prenatal y la
atencion médica en el parto. Desafortuna-
damente no se pudo realizar tomografia
cerebral a todos nuestros pacientes, lo cual
nos limito a clasificar los dentro del grupo
sintoméatico o criptogenico.
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ABSTRACT:

OBJECTIVE: To determine the prevalence
of West Syndrome (SW).

MATERIALS AND METHODOLOGY: This
IS a prospective cross-sectional descriptive
study. This information will noted in instru-
ment which shall consist of 8 closed ques-
tions which will be previously validated by
the researcher. The data collected were
introduced in the database epi info 3.5.3. the
statics we used were percentage and
frequency.

RESULTS: This study was a prevalence of
0.2% the male is the one that present a higher
prevalence with a ratio of 2.5:1. Prematurity
and asphyxia were the risk factor more preva-
lent in our population studied, 60% and
33.3% respectively. In our study we could not
classify patients with West Syndrome. If they
belong to the type of cryptogenic or sympto-
matic, since only 3 of them could be C.T.
scan.

CONCLUSIONS: The results obtained in
our study are consistent with studies around
de world, but unfortunately we do not scan
all our patient, which limits us to categorize
patient with West Syndrome, either within
symptomatic or cryptogenic group.
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INTRODUCCION:

La epilepsia es una de las patologias neuro-
l6gicas mas comunes en los nifios. Las
formas graves de ésta son la epilepsia mio-
clénica de la infancia y el Sindrome de
West. ElI SW se describi6 el 26 de Enero de
1841 en la revista Lancet en una carta escri-
ta por WJ West donde relato los sintomas
gue manifestd su hijo desde los 4 meses de
edad. (1,2,3,4,56,7).

Hay estudios que estiman, que la prevalen-
cia del S.W. es del 0.4 por cada 1000 naci-
dos vivos, y, otros investigadores estiman
que el sindrome de West (WS) ocurre en 1.6
a 4.3 de cada 10,000 nacidos vivos. EI SW
lo podemos clasificar en tres categorias:
cripotogenico, idiopatico y sintomatico; el
criptogenico el que se caracteriza. El sin-
tomatico es aquel grupo de pacientes en el
cual, la etiologia de las convulsiones son
debido a lesiones estructurales cerebrales
como displasia cerebral holoprocence-
falia etc., mientras que el criptogenico, es
aquel grupo de pacientes, en el cual no se
puede identificar una causa estructural
cerebral. En tanto los pacientes que se
clasifican como idiopaticos, son aquellos en
los cuales no se logra identificar una lesion
cerebral y ademas no hay anomalias neuro-
logias y por lo general los pacientes las con-
vulsiones resuelven de forma espontanea.
4,8, 9,10,11. En este grupo de pacientes se
asume hasta el momento una probable
causa genética.(12,13,14,15).

De los antes mencionados los estudios
revelan que el mas frecuente es el sintomé-
tico con una prevalencia que oscila entre
45.7% hasta un 67% 13. Dentro de las etio-
logia de los pacientes con SW, lo podemos
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categorizar segun la edad en la cual se
presenta la lesién cerebral y lo podemos
clasificar en tres grupos; Prenatales, Nata-
les y Postnatales.

Las causas prenatales figuran como la prin-
cipal causa de este sindrome encontrando-
se desde un 22.4% hasta un 42.8% en los
estudios realizados, siendo la displasia
cerebral el principal hallazgo tomogréafico.
Luego posteriormente las causas natales
ocupan el segundo lugar en incidencia,
dentro de estas los pacientes con SW,
presentan el antecedente de asfixia al nacer
y ademas el antecedente de haber nacido
de una forma prematura, (en estos pacien-
tes posteriormente se encontrd leucomala-
cia periventricular.)

Posteriormente las causas postnatales
constituyen las causas menos frecuentes
cuya incidencia oscila entre 6.5% a un
7.5%, en esta poblacion generalmente la
principal causas de SW son los procesos
infecciosos como se las infecciones del
sistema nervioso central. (13). Los pacientes
que presentan este sindrome se caracteri-
zan por presentar los sintomas entre los 3 a
los 7 meses de vida, (12, 13, 14, 15) dichos
sintomas se caracterizan por presentar
espasmos en flexion o extension, retraso
psicomotor y alteraciones electroencefalo-
graficas. Los sintomas se caracterizan por
la contraccién brusca breve, generalmente
bilateral y simétrica de los musculos del
cuello, tronco y miembro generalmente de
las partes flexoras conocidos como espas-
mo en flexion (1, 2, 4,5, 6, 8,9, 10, 12, 13, 14, 15, 16,
17, 18, 19) los espasmos pueden ser en
flexion, en extensién y mixtos, siendo los
espasmos en flexion los mas frecuentes.
Los espasmos infantiles se presentan prefe-
rentemente en los limites entre el suefio y
vigilia, usualmente al despertar, siendo
infrecuente que persistan durante el suefo.
(1, 2, 13, 15). Ademas se acompafian de pérdi-
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da del estado de conciencia, asi como se
ha encontrado frecuentemente estos
pacientes presentan perdida de la sonrisa
social, pérdida de la atencién visual antes
del inicio de las convulsiones. (4, 19). Algunos
de los niflos presentan retraso del desarrollo
antes del inicio de las convulsiones y otros
la desarrollan posteriormente como una
forma de regresién neuroldgica. (2). Las
crisis convulsivas se presentan de menor a
mayor intensidad, iniciando con una dura-
cion de 5 segundos, hasta posteriormente
durar hasta 30 segundos cada episodio.
Una de las claves diagnosticas de los
pacientes con SW, es el hallazgo electroen-
cefalografico el cual, es la hipsarritmia con
ondas lentas de alto voltaje. (2, 4, 6, 12, 20, 21).
Con amplitud variable, espigas y ondas de
muchos focos, las cuales varian con el
tiempo, ademas hay falta de la sincronia el
cual le da un aspecto cadtico al EEG. Cabe
mencionar que la tipica apariencia es mas
probable en las etapas tempranas de los
espasmos infantiles y ademas cuando su
inicio es temprano. (2, 4, 5,12, 21).

En relacién al tratamiento de los pacientes
con sindrome de West existe una amplia
variedad de medicamentos utilizados vy
segun los estudios realizados los resultados
en relacién a la efectividad de estos, varia
en cada uno de dichos estudios. Entre estos
medicamentos podemos mencionar la
ACTH, Acido Valproico, vigabatrina, por
mencionar algunos. (14).

PACIENTES Y METODOS: Se trata de un
estudio transversal descriptivo con un com-
ponente correlacional realizado en la con-
sulta externa de neurologia pediatrica del
Hospital Nacional Dr. Mario Catarino Rivas a
partir de Enero 2011 a Diciembre 2012. La
poblacién en estudio lo conformaron todos
los niflos con SW que asistieron a consulta
en este periodo de tiempo. Se recolecto los
datos a partir del expediente clinico y

Sindrome de West

mediante una entrevista con la madre luego
de que firmaron en aprobacién el consenti-
miento informado. El instrumento estaba
constituido de 8 preguntas cerradas y abier-
tas sobre género, condicién al nacer, ante-
cedentes familiares, evolucion y caracteristi-
cas de las convulsiones y Estudios de
imagen (TAC y EEG). El andlisis de los
datos se realizé en Epi Info version (3.5.3).
Las pruebas estadisticas utilizadas fueron
medidas de tendencia central como ser la
frecuencia, taza, proporcion y porcentaje.

Resultados: Un total de 15 paciente fueron
evaluados en la consulta externa de neuro-
logia pediatrica con el diagnostico de
sindrome de West, entre el periodo de enero
del 2011 a junio del 2012.

Como se puede observar en la tabla No.1:
de 9 nuestros pacientes evaluados presen-
tan el antecedente de haber nacido de
forma prematura, asi como 5 de ellos pre-
sentaron el antecedente de haber presenta-
do asfixia.

Tabla. No. 1

Antecedentes natales en pacientes con
Sindrome de West, HMCR, 2011-2012.

Antecedentes B o
Natales N =15 % =100

Prematurez

Si 9 60.0%

No 6 40.0%

Asfixia

Si 5 33.3%

No 10 66.7%
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En nuestro estudio los pacientes con Sin-
drome de West del género masculino son
los que presentan una mayor prevalencia. Y
ademas la edad de aparicion de los sinto-
mas en nuestros pacientes con SW fue
entre los 4y 7 meses. Ver tabla 2.

Tabla. No. 2

Caracteristicas de los pacientes
con Sindrome de West de acuerdo
a género y edad de aparicion de los
sintomas en el HMCR

Caracteristicas| N =15 %
Genero

Masculino 11 73.3%
Femenino 4 26.7%

Edad en Meses

1-3 meses 2 13.3%
4-7 meses 12 80%
8-12 meses 1 6.7%

Solo a 3 pacientes se les pudo realizar TAC
cerebral, a 2 de ellos se encontro displasia
cerebral. Y ademéds 1 de los pacientes
presento infeccion del sistema nervioso
central, en la edad postnatal.
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DISCUSION:

Las formas graves de la epilepsia, como es
el SW, estan presentes en nuestra pobla-
cion. Encontramos una prevalencia del
0.2% y al igual que en otros estudios, afecta
principalmente a varones, aunque con una
proporcién varébn mujer mayor de 2.5:1 a
diferencia de 1.5:1 en otras latitudes. Sin
embargo la edad de inicio de los sintomas si
concuerda con estudios realizados por otros
investigadores.

Los factores asociados principales concuer-
dan con los estudios de Otahara y Cusmai
gue son los antecedentes natales de
prematurez y asfixia. Esto nos lleva a recal-
car la importancia del control prenatal y la
atencioén médica apropiada durante el naci-
miento como una forma de prevenir que se
presenten nuevos casos del SW. Los resul-
tados tomograficos en los estudios de
Kurokawa, Matsumoto y Otahara y el nues-
tro concuerdan con la presencia de la
displasia cerebral. Aunque no logramos
clasificar el tipo de SW segun los hallazgos
tomograficos como criptogénicos o sintoma-
ticos, ya que solo 3 pacientes se realizaron
la TAC cerebral por mal funcionamiento del
tomografo y falta de recursos econémicos
familiares, recalcamos la importancia de los
métodos diagndésticos como el EEG y TAC
como herramientas esenciales para el diag-
nostico y manejo apropiado de estos
pacientes.
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