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RESUMEN
El síndrome de West es un tipo de epilepsia que se presenta principalmente en edades tempranas, 
se caracteriza por la tríada clásica de espasmos epilépticos, retardo del desarrollo psicomotor y 
electroencefalograma hipsarrítmico, aunque uno de estos elementos puede estar ausente, desde el 
punto de vista etiológico se clasifica en idiopático, criptogénico y sintomático. El objetivo de la presente 
revisión es presentar las  características mas importantes del síndrome de West, con las manifestaciones 
clínicas evidenciadas en una paciente; ya que  es una patología poco frecuente en nuestro medio y es 
importante conocer sus características al momento de realizar el diagnostico y su respectivo tratamiento. 
(MÉD.UIS. 2009;22(1):63-9).
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introduCCión

El síndrome de West es una encefalopatía epiléptica 
de comienzo temprano en el periodo de la niñez, se 
caracteriza por espasmos infantiles o actualmente 
son llamados espasmos epilépticos, debido a que el 
concepto de espasmos infantiles hace referencia a 
un tipo de convulsiones o a un síndrome epiléptico, 
ellos consisten en contracciones breves en flexión 
o extensión o mixtas, éstas últimas se han reportado 
como las más comunes; generalmente son bilaterales, 
simétricas y bifásicas. La duración de cada espasmo 
varía de medio segundo  a dos segundos, al comienzo 
suelen ser aislados, pero posteriormente pueden llegar 
a generar hasta cien espasmos1,2,25,27,35,38.

Por otro lado este término resulta demasiado 
restrictivo dado que los espasmos pueden observarse 
también en niños mayores de dos años; además 
presenta retardo mental o del desarrollo psicomotor y 
patrones de hipsarritmia1,2,20,25,27,28,35,37,38.

El retardo psicomotor, el cual se produce a raíz de 
un daño cerebral, suele surgir durante los primeros 
meses de vida ya que se evidencia una desproporción 
entre el desarrollo observado y el esperado para la 
edad3. Este retardo en algunas oportunidades es muy 
dramático y en otras muy leves. En aquellos casos 
donde se demuestra un antecedente, el compromiso 
del neurodesarrollo es habitualmente más severo y en 
casos criptogénicos suele ser menos grave32. Además 
el patrón de hipsarritmia se caracteriza por puntas y 
ondas lentas de gran amplitud, desordenadas, que 
varían de un momento a otro, tanto en duración como 
en localización4,5,25,27,28,30,32,35,37.  

A la reunión de estos hallazgos clínicos se le 
denomina la triada clásica electroclínica siendo 
ellos los más representativos en las encefalopatías 
como el síndrome de West, teniendo claro que el 
síndrome se puede presentar en ausencia de alguno 
de estos1,4,27,30,36.

En el año 1841 el médico inglés William West observó 
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en su hijo de 4 meses de edad una serie de episodios 
con espasmos en flexión los cuales fueron relatados en 
una carta dirigida a la revista Lancet titulada Sobre una 
forma peculiar de convulsiones del lactante por ello a 
este cuadro patológico se le atribuyó su nombre1,6,35. 

Hacia finales de 1960 se estimó una incidencia de 
1/4000-6000 nacidos vivos, informes más recientes 
del año 2003, señalan una incidencia de 1/2000-
4000, representando el 47% de las epilepsias del 
primer año de vida y se estimó una prevalencia de 
0,15 a 0,2 por 1000 en niños menores de 10 años2,35, 
con predominio en el sexo masculino, sin embargo en 
un estudio realizado por Kurakawa y colaboradores 
(1980) no se obtuvieron resultados estadísticamente 
significativos para la edad, para las características 
familiares se encontró una baja incidencia, excluyendo 
los subgrupos con cualidades genéticas dominantes 
como la esclerosis tuberosa4. El objetivo del presente 
articulo es revisar las propiedades mas importantes 
del síndrome de West, con las manifestaciones clínicas 
evidenciadas en una paciente; ya que  es una patología 
poco frecuente en nuestro medio y  es importante 
conocer sus características al momento de realizar el 
diagnostico y su respectivo tratamiento.

 

PrEsEntaCión dEl Caso ClíniCo

Paciente femenina de 3 años de edad habitante del 
área metropolitana de Bucaramanga la cual ingresó 
al servicio de urgencias de la clínica Cañaveral del 
Instituto de Seguro Social a la edad de cinco meses 
por manifestar tres episodios convulsivos en 24 horas, 
caracterizados por hipertonía, estiramiento de cuello y 
desviación de la mirada, sin fiebre, con una duración 
de aproximadamente tres minutos.

Entre los antecedentes de la paciente se encuentran 
que es el producto de un primer embarazo pretérmino 
de 36 semanas por cesárea con hipoxia perinatal 
severa la cual le ocasionó lesión cerebral retardando su 
desarrollo psicomotor; sepsis neonatal y sospecha de 
Enfermedad Cerebro Vascular.

Al examen físico se evidencia retraso en el desarrollo 
motor, ya que este no corresponde a su edad cronológica 
debido a que la niña no presentaba sostén cefálico, ni 
realizaba cambios de posición decúbito prono- supino.

Se decidió hospitalizar inmediatamente, con un 
diagnóstico de síndrome convulsivo. Inicialmente fue 
tratada con fenobarbital y ácido valproico.  

A la edad de 7 meses la niña fue valorada por 
neuropediatría debido a la reactivación de la crisis 
convulsiva, se realiza Electroencefalograma (EEG) que 
muestra patrón de hipsarritmia, con lo cual se hace 
diagnóstico de espasmos infantiles. Al año de edad fue 
valorada de nuevo por neuropediatría donde presento 
la triada electroclínica que permitió el diagnosticó 
del síndrome de West con espasmos en extensión, 
hipotonía e hipoactividad, además en el EEG se 
evidenció frecuentes descargas epileptiformes focales 
caracterizadas por complejos de puntas y ondas lentas 
compatibles con un síndrome convulsivo.

El día 02 de marzo de 2006 con 19 meses de edad, 
ingresa  la paciente al servicio de fisioterapia del 
Hospital Universitario de Santander. Se evalúan 
reflejos, encontrándose babinsky positivo, reflejos 
de agarre constante, reacción positiva de soporte, 
los cuales no son propios de su edad. También se 
encuentran reacciones protectivas ocasionalmente en 
movimientos anteriores y laterales. En la evaluación 
del tono se evidencia hipotonía leve de -1 en miembros 
inferiores según la escala de Ashworth modificada, la 
paciente no realiza cambios de decúbito voluntarios, 
en prono realiza extensión y rotación momentánea de 
la cabeza, además en esta posición tiene movimientos 
de arrastre.  La paciente no tiene control del tronco por 
lo cual no se puede sentar por si sola y en esta posición 
la cabeza cae a los lados por falta de control cefálico, 
es capaz de mover sus extremidades voluntariamente 
en forma de pataleo y al ponerla de pie realiza marcha 
automática con plantiflexión y sin cruzar las piernas. 
La paciente hace seguimiento de sonidos y por corto 
tiempo seguimiento visual. Además realiza algunos 
sonidos guturales. 

Tras 28 días en sesiones de fisioterapia se observó que 
la paciente mejoró su control cefálico y su seguimiento 
auditivo al igual que su fijación visual.

CorrElaCión bÁsiCo ClíniCa

Con el fin de asociar este caso clínico en particular 
con la evidencia encontrada en la literatura se 
realizaron los siguientes cuestionamientos. 

Los hallazgos encontrados en la Paciente son espasmos, 
hipsarritmia, y retardo psicomotor. ¿A qué se deben estas 
manifestaciones clínicas?, ¿Qué hacer al momento de 
diagnosticar la primera crisis de un paciente?, ¿Cuál 
es la utilidad del encefalograma en la paciente?, ¿Qué 
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consideraciones generales se deben tener en cuenta  para 
la suspensión de medicamentos antiepilépticos?

Estudios plantearon que un desequilibrio de los 
neurotransmisores del tallo cerebral podrían ser 
responsables de los espasmos y de la hipsarritmia, 
ya sea como resultado del incremento de la actividad 
de los sistemas adrenérgicos y/o serotonérgicos 
o por la disminución de la actividad del sistema 
colinérgico4,5,25,28,30,35. 

De otra parte el retraso en el desarrollo psicomotor 
se debe al antecedente de hipoxia perinatal, ya que 
este síndrome es caracterizado por la suspensión o 
grave disminución del intercambio gaseoso a nivel de 
la placenta o de los pulmones, es una causa potencial 
de daño cerebral y puede dar lugar a alteraciones 
en el desarrollo neurológico posterior del niño tales 
como lenguaje, percepción y aspectos de motricidad 
en general4,23.

Para establecer el tratamiento en una fase aguda de 
esta patología se debe asegurar que el evento realmente 
corresponda a una crisis epiléptica y no a otro tipo de 
evento no epiléptico de origen psicogénico, fisiológico 
o trastorno del sueño. Por lo cual se debe indagar 
y clasificar el evento en uno de los tipos de crisis, 
teniendo en cuenta la edad del individuo24.

Uno de los medios diagnósticos más utilizados es 
el EEG por medio del cual se detecta más fácilmente 
la actividad eléctrica paroxística epileptiforme focal o 
generalizada, que con su información permite una mejor 
caracterización del síndrome epiléptico. En ciertos 
casos pueden inferirse, cuando se han practicado EEG 
secuenciales, la evolución hacia la mejoría o el deterioro 

de un determinado síndrome epiléptico5,25,28.  

La decisión de suspender algún antiepiléptico siempre 
debe ser individual y de acuerdo al tipo de síndrome y 
debe tenerse en cuenta la opinión del paciente o de 
su familia.  Existen algunos conceptos específicos 
que deben cumplirse antes de tomar la decisión de 
suspender la medicación: El individuo debe haber 
permanecido libre de crisis por un periodo mínimo 
de tres años.  El examen neurológico debe ser normal, 
es decir, sin algún tipo de altercación focal cortical. 
La posibilidad de suspender un antiepiléptico se 
considera preferiblemente en síndromes idiopáticos25.

Etiología

En la literatura se describen dos tipos de clasificación 
que pretenden explicar el origen de este síndrome, según 
el grupo de trabajo para la Clasificación y Terminología 
de la Liga Internacional contra la epilepsia, en 1989 
propuso dos categorías, una categoría sintomática y 
otra criptogénica o idiopática, dos años después (1991) 
separaron el término criptogénico del idiopático de 
esta manera introduciéndose una nueva categoría1,7.

El criterio de clasificación de los pacientes en la 
categoría sintomática hace referencia al síndrome en 
el cual las crisis son el resultado de una o más lesiones 
estructurales cerebrales identificables, mientras el 
criptogénico se reserva para aquellos que se presume 
son sintomáticos pero no se ha conseguido identificar 
la causa y en el idiopático se considera a los pacientes 
con desarrollo psicomotor normal, hipsarritmia, 
antecedentes perinatales negativos, ausencia de otro 
tipo de convulsiones y estudios de neuroimagen 
normales (Tabla 1)1,2,4,8. 

Tabla 1. Clasificación Etiológica del  Sindrome de West.  

Adaptada de: Estado del Arte en el Tratamiento del síndrome de West2. 
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Existen diversos factores etiológicos prenatales, perinatales 
y postnatales, que van a repercutir indudablemente en la 
aparición del síndrome de West4 (Tabla 2).

causas PrEnatalEs

Los factores prenatales son los de mayor frecuencia, 
diversos tipos de malformaciones cerebrales se han 
asociado al síndrome de West. Si bien los síndromes 
neurocutáneos como la neurofibromatosis tipo 1, 
son un factor principal de los casos, la malformación 
más frecuente es la displasia cortical focal, la cual se 
ha consolidado a través del tiempo como causa de 
epilepsia refractaria en los niños5,9,12,33.

Otra de las causas prenatales importantes son las 
anomalías cromosómicas principalmente el síndrome de 
Down pues el 6,4% de 737 pacientes con este síndrome 
presentan epilepsia y el 12,8% de los pacientes epilépticos 
con síndrome de Down tienen síndrome de West10,36.

Las enfermedades metabólicas constituyen 
causas poco frecuentes en el síndrome de West. La 
fenilcetonuria es un error innato del metabolismo 
con graves repercusiones neurológicas y sistémicas, 
se caracteriza porque la fenilalanina se acumula 
en los líquidos biológicos y tejidos, conduciendo a 
retardo mental, signos piramidales, temblor, eczema, 
microcefalia, crisis epilépticas, retraso psicomotor, un 
fuerte olor desagradable (a moho o ratón mojado) en la 
orina y el sudor, coloración pálida en la piel, cabello 
rubio y ojos azules11, 25, 35.

Causas PErinatalEs

Las causas perinatales ocupan el segundo lugar tras 
las causas prenatales. Entre estas se encuentran lesiones 

difusas causadas por encefalopatía hipóxico-isquémica 
y lesiones focales como la poroencefalia provocada por 
transtornos cerebrovasculares que se presentan entre 
las 28 semanas de embarazo y los primeros siete días 
de vida. La hipoxia perinatal caracterizada por apgar 
bajo, presencia de meconio, necesidad de resucitación 
y/o compromiso respiratorio o cardiaco postnatal15 
es una de las causas más propensas a ocasionar 
crisis convulsivas, por lo general todos los estudios 
concluyen que el 40-50% de los casos de convulsiones 
son debidos a esto1.  Además el nivel crítico de glucosa 
en sangre para el infante en cifras inferiores a 2,5 mmol/l 
(45 mg/dl) pueden causar lesión cerebral, dependiendo 
del tiempo de duración, así como de la frecuencia con 
que esto ocurre, la gravedad de estos factores aumenta 
si aparecen otros agentes tales como hipoxia o falta 
de oxígeno, anemia o infección y pueden aparecer 
epilepsias de tipo focal o generalizado, generalmente 
sintomáticas1,13,25.

Causas PosnatalEs

Éstas constituyen las causas menos frecuentes en 
la génesis del síndrome de West y predominan las 
meningitis, la hemorragia intracraneal y la encefalitis 
aguda1,4,25.

fisioPatología

El mecanismo exacto que explique el Síndrome de 
West se desconoce, sin embargo, se han postulado 
diversas hipótesis para intentar ofrecer una explicación 
a este proceso.  

En el periodo de seis meses a un año de vida se confirma 
la corticalización, se completa en parte la mielinización 

Tabla 2. Principales causas  sintomáticas del síndrome de West. 

Adaptado de: Síndrome de West: etiología, fisipatalogía, aspectos clínicos y pronósticos4,25,27,28,34,36.
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de la sustancia blanca, se encuentra más completo 
el desarrollo dendrítico y comienzan a aparecer los 
mecanismos inhibitorios. Por lo general se piensa que la 
edad usualmente inicial para el síndrome de West coincide 
con el período crítico de formación de las dendritas y la 
mielinización, lo que puede contribuir a la fisiopatología1,4.

Desde el punto de vista de la formación de la corteza 
cerebral durante los primeros meses de vida se aprecia 
cierto grado de estratificación, la mielinización se inicia 
en los lóbulos occipitales y parietales, se conforman las 
sinapsis excitatorias y existen esbozos de corticalización. 
Las crisis epilépticas en este periodo de la vida, aunque 
tienen un predominio focal, pueden ser de tipo 
generalizadas destacando los espasmos infantiles1,4,35. 

diagnóstiCo

Es sencillo de realizar al tener todo los parámetros de 
la tríada clásica, sin embargo en algunas oportunidades 
el cuadro clínico puede confundirse con el llanto 
agudo primario del lactante que se presenta durante el 
primer trimestre causado por reflujo gastroesofágico, 
los cuales se caracterizan por movimientos de 
hiperextensión de cabeza y cuello aunque en ocasiones 
participa la parte superior del tronco, pero nunca las 
extremidades además son de tipo e intensidad variable; 
pueden acentuarse durante e inmediatamente después 
de las comidas y  cesan cuando está dormido1,8,26,28,31.

Además, los niños con otros problemas neurológicos 
de base son especialmente difíciles de valorar en ese 
sentido. La importancia de un diagnóstico rápido consiste 
en poder iniciar  el tratamiento lo antes posible1,8,26,28,31.

El progreso en la identificación de casos sintomáticos 
ha aumentado en los últimos años gracias al avance 
que se puede atribuir principalmente al mejoramiento 
en los métodos de neuroimagen, por la generalización 
y perfeccionamiento de la Tomografía Computarizada 
y la Resonancia Nuclear Magnética1, 25, 28.

No obstante, en algunos casos resulta difícil establecer 
una causa concreta del síndrome de West, bien por 
coexistir varios factores o por ser difícil precisar el 
momento preciso en el que se originaron.  Las pruebas 
diagnósticas más empleadas son el EEG que se realiza 
en todos los casos, la Tomografía Computarizada y la 
ecografía transfontanelar1,25,28.

PronóstiCo

Se considera al síndrome de West como una entidad 
de mal pronóstico, así como la encefalopatía mioclónica 

precoz16. Muchos estudios se han desarrollado a  largo 
plazo acerca del pronóstico de pacientes con espasmos 
infantiles. La mayoría de estos pacientes desarrollan 
un cuadro de epilepsia crónica, retraso mental y otras 
discapacidades de neurodesarrollo7,36. 

 El retardo mental ocurre en la gran mayoría de los 
casos, aproximadamente en un 90% y con frecuencia 
se asocia con retraso motor y trastornos de conducta. 
La mortalidad es aproximadamente del 5%. Del 55 al 
60 % de los niños con síndrome de West desarrollan 
posteriormente otros tipos de epilepsia como el síndrome 
de Lennox-Gastaut y epilepsias con crisis parciales 
complejas. Un factor importante que contribuye a emitir 
un pronóstico, es si el paciente inicialmente se clasifica 
como criptogénico, idiopático o sintomático8,36.

El pronóstico del síndrome de West idiopático 
es favorable con desaparición de los episodios y 
un desarrollo psicomotor normal. En los casos 
criptogénicos la demora en el inicio del tratamiento 
puede asociarse con un peor pronóstico desde el punto 
de vista cognitivo. Los niños con síndrome de West 
sintomático tienen un peor pronóstico. Se ha señalado 
también que zonas de hipoperfusión multifocal 
evidenciadas mediante la tomografía computadorizada 
por emisión de fotón único (SPECT) en pacientes con 
síndrome de West sintomático, pueden indicar un  
pronóstico desfavorable4,36.

También se ha planteado que el pronóstico 
neurológico de los niños con síndrome de West y 
síndrome de Down parece ser  mejor que el de los niños 
con síndrome de West en la población general4.

tratamiEnto

El objetivo es prevenir los factores etiológicos para 
de esta manera lograr disminuir su incidencia, por 
ejemplo, realizando un buen control prenatal, una 
adecuada atención durante el parto y sus posibles 
complicaciones. No hay un protocolo universal 
aceptado para el manejo del síndrome de West, los 
fármacos mas utilizados son los siguientes8,25,28.

aCth (hormona adrEnoCortiCotrófiCa)

Existen estudios que determinan que esta hormona 
es efectiva en los casos sintomáticos, ya que en estos es 
más difícil controlar la hipsarritmia, se utiliza también 
para tratamientos a corto plazo de los espasmos y para 
la desaparición de la hipsarritmia.  No hay evidencia 
suficiente para determinar la dosis óptima de este 
medicamento2,25,34,36.
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vigabatrin

La Vigabatrina ha demostrado tener  buena 
efectividad al compararse con la ACTH. Es un 
medicamento antiepiléptico no hormonal utilizado 
en el tratamiento de espasmos, posee una mayor 
eficacia en pacientes sintomáticos por malformaciones 
cerebrales.  Las crisis ceden en los primeros días luego de 
administrar el fármaco, mientras que el control del patrón 
hipsarrítmico puede demorar de 2 a 4 semanas2,16,28,34.

Infortunadamente no se ha encontrado mejoría en 
el desarrollo mental con la utilización de este fármaco 
como opción de tratamiento2,16.

ÁCido valProiCo

Existe controversia en el uso de este fármaco ya que 
su efectividad varía del 40 al 73% y la respuesta se 
obtiene generalmente a las dos semanas, pero el 23% 
de los pacientes recaen.  Se recomienda la utilización 
de dosis bajas. Si la causa etiológica es de origen 
metabólico se restringe su uso2,19,25,28,32,36.

toPiramato

Este anticonvulsivante ha mostrado control de 
epilepsias crónicas refractarias, y está siendo utilizado 
en el tratamiento de los espasmos infantiles y síndrome 
de Lennox-Gastaut2,16,28,29.

fEnobarbital

Tiene toxicidad relativamente baja y se conserva 
como uno de los fármacos más eficaces y de mayor uso 
con esta finalidad17,21,25,28,32.

 
bEnzodiaCEPinas

Además de su efecto anticonvulsivante, tienen 
un gran efecto sedante.  A diferencia de los otros 
antiepilépticos usados a largo plazo permiten 
el desarrollo de tolerancia para algunos efectos 
neurotóxicos17,22,28,32.

Estos fármacos desarrollan dependencia física con un 
síndrome de abstinencia pero cuando son suspendidas 
rápidamente se genera actividad epiléptica de rebote.  El 
diazepam, midazolam, clonazepam y lorazepam tienen 
indicaciones en la crisis o el estatus epiléptico.  En tanto 
el clonazepam y el clobazan son los únicos utilizados 
para el tratamiento crónico de algunas epilepsias17,22.

tratamiEnto quirúrgiCo

Se considera su uso cuando no se han obtenido buenos 
resultados con el tratamiento farmacológico. La extirpación 
quirúrgica de focos epileptogénicos, como displasias 
corticales o tumores ha demostrado utilidad, pero no es 
fácil identificar áreas epileptogénicas antes de los 18 meses 
aun con la tomografía con emisión de positrones2,25,29.

ConClusión

En nuestro país generalmente las causas perinatales 
ocupan el primer lugar en esta patología por tanto se 
debe obrar de manera adecuada durante el parto para 
atender oportunamente cualquier complicación. 

El caso clínico presentado en este artículo es de 
tipo sintomático, cuyas causas fueron de origen 
perinatal debido a una hipoxia que desencadenó 
retardo en el desarrollo psicomotor y crisis convulsivas 
posteriormente diagnosticadas como espasmos 
infantiles, característicos de esta patología.

Con la solución a los interrogantes expuestos se 
logro relacionar los hallazgos clínicos con las bases 
teóricas revisadas que dan sustento a este síndrome 
y así comparar las características de la patología para 
la  determinación de un diagnostico certero y una 
intervención adecuada.
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summary

West Syndrome: epileptic encephalopathy

West syndrome is a type of epilepsy that occurs mainly in early age, 

is characterized by the classic triad of epileptic spasms, psychomotor 

retardation and electroencephalogram with hypsarrhythmia, although 

one of these elements can be absent, From the etiological point of 

view is classified in idiopathic, cryptogenic and symptomatic. The 

objective of this review is to present the most important features 

of the West Syndrome, with the clinical manifestations evidenced in 

a patient, this is rare in our area and it is important to know their 

characteristics at the time of diagnosis and respective treatment. 

(MÉD.UIS. 2009;22(1):65-72).

Key words: Hypsarrhythmia. Infantile spasm. West syndrome. 
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