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INTRODUCCIONl 

En 1841, W,J. West deecrlbió por p["ir.iera vez una cntid::id clínica al res¡rncto 

de las altorncion1.1e cnc:ontrndaa en su propio hijo u., un año de edad, quien 11 1011 

4 mesen inició leve11 movimlentne de balanceo de ln cabeza hntlA ndel.1nte, loa 

cuales se incrementaron en intcni;idnd y frecuencia, para co11vcrtirse eo violentos 

espasmos de flexión completa de cuello, tronco y rodillils, precedidos de la eral-

stlin de un extraño ruido y seguido.11 d<.! rclnjm:lún, durante loa cuales dab.o ln a--

pariencia de miedo o sobresalto. Loe eap1rnmos 110 repct!nn alternativamente a in-

tervalos de pocos segundos en número de 10, 20 o más en cada crisis, las que no 

duraban m&s al!6 de 2 o J minutos y se presentaban en número vario~le de veces 

al d!a; igunlmentc rcíirio la piirdtda de la intcgridnd "1otorn e lntel11ctunl en 

el niño, previamente snno a 111 oporición de la enfermed.:id. (1) 

Hlis de 100 años después, Gibbs y Gibbs describen en 1955 el pntr6n electroen-

cefolográfico carncterfstico de los pacientes con la entidad descrita por West, 

consistente en ln aparición errática de ondus lentas de alto voltaje y espigos, 

que se mostraban en diversas áreas de ln corteza, en una disposición caótica, -
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sugestiva de severa desorganización del voltaje y regulación eléctrica corti--

cal, acuñando el término hipsnrritmia. (2) 

En el año de 1959, Sorel y Duaaucy-Bauloye reportaron loa efectos terapéut! 

coa del ACTll en un grupo de pacientes con le enfermednd.(2) 

. A partir do entonces ee han logrado enormes avances en el conocimiento y -

1114nejo de la enctdod, denominada por Pamp1glionc en 196~ y conocida desde allí 

en adelante como Síndrome de West (SW), consistente en la triada de espasmos -

1114oivoa infantiles, retraso paicomotor e hipsarritmio. 

En lo actualidnd y gractos a 11oflatic11do11 t.1cntc.1u de inveatigación en el -

!rea de la Epileptolog{a se ha logr.:ido uno caracterización prectaa de al SW. 

Kellaway y cola, han logrado las descripciones miís exactas y cuantificado 

y clasificado los espasmos en forma ad~irable, ~ediante el registro s1multánto 

de electroencefalograma, clcctromiograífa, clectrooculomctro, electrocnrdiú-

grafo, acelerómetro, actividad galvánica de la piel y filmación con sonido en 

un circuito cerrado de T\', (3) 

El SW es un tipo de epilepsia maligna relativamente raro, dependienta de -

la edad, casi exclusiva de niOos menores ds aOos. usualmente resistente al 

tratamiento convencional (4) y que tiene un amplio espectro de intensidad de -
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las crisis (3), con algunas formas tan sutiles que pueden incluso ser confundi-

das con entidades venales o ser paendns por alto, Su prevalencia se calcula es 

de 1 por 4,000 11 6,000 nacidos vivos. (2) 

El SW suelr coexistir con otras vnrlcdadca de epilepalo, y frecuentemente e-

voluciona hacia otrna íonne.11 1 especialtnente el S{ndrome de Lenox-Gastaut {:'J, 6, 

7). 

Do acuerdo o su etiologln el SW se ha clael[icado en dos grupos: 

1) Casos primarioa o idioplitlcoo, que carecen de causa eapeclfica y en que los 

pacien~es eran sanos previamente, y 

2) Cosos secundarios o sintomliticoH, cuyne ca,1sn11 son una gran variedad de le-

sienes del SNC, ~ue incluyen diagenee:Las, algunos trastornos del daearrollo , 

infecciones, aberraciones genéticas, problemas metnbGlicoe, trau111.11., encafalop~ 

tía hlp.Sxtca, etc, (8) 

Da acuerdo ol período del daenrrollo en que aa presenten pueden a~r cauaaa 

embrio[etalea, peri-pootnntalaa o una combinaci.Sn da ambos, (9) 

La gran variedad de etiologías del SW sugiere que ae trate de una respuesta 

del cerebro in111.11.duro a una lesión durante un período particular del desarrollo. 

(8) Se han sugerido que eatln involucrodaa tanto múltiples 4reae cortlcnlas co-
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1110 el tallo cerebral en su fisiopntogcnia • (7) 

El uso do la Tomograf!a Axial Computarizada ha reducido notablemente el nú-

111ero do c11so11 idiopáticos, yn que Gastaut y cola. (10) han detectado una alta 

frecuencia de atrofias cerebrales difusas, calcificnclonea y agenesias por me-

dio do este estudio, mis~o que detecta leaionea anteriormente no fnctibles de 

descubrir. 

Según la lll.llyoría do 1011 reportea de lo liter<1t11ra mundial, la relnclón de 

casos uintomli'tico11 va. idlopáticoa es de alrrcd.,dor de 60/40%, (2) 

l,011 oapaamoa pueden sur de trcu tlpou: flexoruu en un Jl,9%, extensoreo el 

22,5% y mi•toe en un 42.0%, pudiendo ser asimétricos en un 0.61 o consistir en 

breves per!oos 4('inéticus. (J) Se han reportado cambioR en el patrón reapira-

torio durante las crisis, as! como en el ritmo de sueño. (3) 

El pico de aparición de los espasmos es por lo general a loe 4 meses en los 

coooe aecundarloo y o loe 6 en los primarios (3), en un 85% suelen presentarse 

antes del año de edad y raramente se encuentran 11161 allá de loe 5 años. (ll) 

El retraoo paicomotor puede estor presente antes de las crisle, pero por lo 

general ca notado posteriormente. 

Lo triado de espasmoe masivos, retraso psicornotor e hipsorrltmio puede car~ 
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cer de algún elemento, y el cuadro cl!nico os{ como el EEG suelen modlíicorse 

con el tiempo. (5,6) 

Se han reportado otros alteraciones osociadae a SW como las de tipo psiqul! 

trice, autismo e hipercinesis, eepeciolmentc (12), osí como malformaciones oc~ 

larea y cerebrales que augieren un defecto ectodérmico como causa común. (13) 

El tratamiento del SW ca el o&pccto que miia contro.,,creiaa lu:i sucitodo, ain 

embargo parece haber cierto ocui?rdo en el hecho de que los cosos idiopáticos 

tienen como manejo de primera elección a loP eateroidea, ya aea ACTll o p-redni-

sono, f que loa secundarios o casos resistentes a aquellos deben ser manejados 

con 6cido volpr6ico (lq,15), bentodiarepinos, e incluao dosis altos de pitido-

xina. (16} 

Aún no se llega a une conclusión efectiva al renpecto de la terapéutica del 

SW, especialmente en el tratamiento hormonal, en vista de que las dosis y los 

grupoa de pacientea oon heterogéneoa y loG resultados variables (11, 17, 18 y 

19), ain embargo en loo caaoo cripto&énicoa el inicio temprano del manejo a 

base Je esteroidee influye fdvorablemente en el pronóstico, 

El pronóotico dt!l SW es por lo general tn.alo {2, 4, S, 6, 11, 20, 21), en 

función de la afectación del Jesarrollo psicomotor, mtema que suceJe en un 
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porcentaje de 85% de los casos, (2) 

Loa fuctorea que mayormente in!luyen en el pronóstico son básicamente: la 

etiolog{a, el dcenrrollo pHicomotor previo o los espasmos y la deeaporición 

de loe miemos (8), aunque Kellrnmy (J) sugiere que el juicio del médico tra-

tanto eobre el éxito del manejo puede aer impreciso, habiéndose demoacrado 

uno exceflivn subvaluación du la cantidad de 11111 crisis, como ite evidencia al 

momento de comparar loa reportea de 1011 padres con loi. obtenidos por monitor,! 

znción cont{nua de video y regietro poligrC!ico. Por tal so sugiere que ei eo 

d11p11nd~ exclualv111rumtc del juicio cl{nlco, conshlerar como rei.:pucatn [nvorable 

sólo la desaparición de loe espasmos. 

La 111ortnl:i.dnd del SW 011 vnr-inble, pero ee reportn entre el 3 a JJ:Z:. (2) 
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MATERIAL Y HETODOS: 

Para el pre&cnte estudio se siguieron loa cosos de los primeros 25 pacientes 

q~e acudieron en forma consecutivo n la Clínico de Epilepsia del Instituto Na--

cional de Pediatrfo entre los meses de febrero o Diciembre de 1986, y en le~ -

cuales se realizó el diagnóstico clínico y elcctroence[alográ[ico de Síndrome 

de West. 

A tudas los pacientes 110 les re11li2Ó 11nn historia el tntca pedi.ítrica comple-

ta y una exploración (!sien ge11eral, allí mlttmo ue llevó u (n\lo un examen neuro-

lógico detallado. 

Todos los p~cientes, con el!tepción de uno, tuvieron electroencefnlograuns -

realizado e intorpretadoH por el Servicio de Electrofisiolog!a del propio lnst! 

tuco, el paciente que ten!a EEG extrohospttalario era portador d<! hipsnrritmla. 

En 5 pacientes se pudo cunntl[lcar el grado da retraso palcomotor por medio 

de la escala de Gessell, realh:ndo por el Servlclo de l'slqulotr!11 y Salud Man-

tal, 

A todos loa pacientes se les reoll~oron e~ómenea de laboratorio de rutina 
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como son biometr[o hemática, qufmicn songu!nea con electrolitos, examen gene-

ral de orina, pruebas de funci6n hepática, CPS, y en loa c::osos necesarios ca-

mb: ml!tabólico, A un paciente se le solicitaron anticuerpos seri.1dos vs ·rux_!! 

plasma gondli. Todos tuvieron R.X simples de cráneo, y en los que se conslde-

r6 valorable se reoli~ó ultrasonido cerebral tranr.fontanela, 

Tres ca11os tuvieron al menos una Tomogra[{a Axial Computarizada. 

Un caso requirió para su diagnóstico biopsia C".ercbral. 

Se analizaron detollndnmcnte loa antecedentes hercdu-[omillares en búsque-

do de historia convulsiva, as{ nliemo se hizo interrogatorio intencionado al -

respecto de antecedentes perinatalcs o enfermedades previas de importancia. 

Se recabó la historia farmacológica previa a ser vistos en la Clínica de -

Epilepsia, a~! como los diagnósticos emitidos con anterioridad. 

La respuesta al tratamiento se evalu6 de ln sigui~nte forma: óptima cuan-

do los padres observaron desaparición de las crisis en un 75 a 100%, bUl'\14 -

con una reducci6n de SO a 75X, regular con decremento no mayor del 50% y nu-

la cuando no se observ6 mejoría objetiva. 

El progreso en el desarrollo psicomotor se evaluó en citas subsecuentes por 

medio de la escala de Denver. 
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RESULTA.DOS: 

La casu!stica de la Clínica de Epilepsia del Inatituto Nacional da Ped!a-

tr{a revlr;;te p11rticularidades interesnntca. La dif1trJ.buci6n por 9exo no moa-

tro franco predominio, e incluso leve tendencia hacia el sexo femeni.no, {Fig. 

1). 

En cuanto a la historia personal cabe destacar que 8 casos (32%) tuvieron 

antecedentes fac!liares de importancia, 17 pacientes contaron con antec•d•n-

tes perinatales posith·os, y 7 pacienteii (281) 111oatraron 11oteced11nt11s per11on!_ 

les patológicos importantes, siendo el mEs frecuente la meningoencefalitis. 

(Tabla t). 

En cuanto il la aemiolog!a, al inicio da la enfermedad dencro d• los pritrui-

roa seis meses de edad se registró en el 84% de los pacientes. (f!g. 2), 

En relación con el tipo de crisis, los esp1111mos lnllsivos fueron 111 modllli--

dad mis frecuente, en 22 pacientes (88%), siendo las de tipo mixto las de ma-

yor prevalencia (13 casos o 52%). En 23 de loe 25 pacientes (92%) identifica-

moa un patrón mili.to de crisis epilépticas, y con de de tres tipos se encon--
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trat"on 8 casos (32%). {Tabla 11). 

En cuanto al desarrollo pRicomotor, sólamente en un caso se encontró nor--

uial al inicio del tratamiento. Al seguimiento longitudinal de los casos C!! 

contramoe que 15 pacientes {60%) habfnn prop.resndo en su DPH. {Fip.. 3) 

El examen cl{nico neurol6gico fué rico en signolog{a patológica. En 12 ca-

sos (481) se identificó afección de ln vta pira111idal, 11 cnsos (44%) tuvi111t"on 

alteraciones del Lono muscular, y en encontramos nfección de los p~res era-

ncales, siendo lOR oculomotores los más frecuentemente involucrados. Cuatro 

pacienj:es se encontraron portadores de alteraciones de la conducta, 3 de los 

cuales tenían autismo y uno outonr,resión, (Tllbla 111). 

Dos pacientes evolucionaron hacia Síndrome de Lcnox-Gnstaut durante el se-

g11imiento do este estudio. (Tabla 111). 

A pesar de todo lo anterior eólomcnte an 4 casos se solicitó consulta médi 

ca por los espasmos mllsivos dentro de los 6 primeros meses de vida, demostr!~ 

dose as{ el bajo {ndice de 9ospecha d111gn6stic11 para esta condición¡ incluso 

algunos pacientes recibieron su primera consulta despuée de los 2 oños de e--

dad ( la inoyor fué de 3 aiios 2 r.iascs). (Fig. 4). 

Huchos pacientes [ueTon rehl'idoa a la Clínica de Erilcpsia por l'ediatras 
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o por Módicos Generales por el cuadro cl!nico, sin embargo el dingnóstlco no 

se hab!a establecido en el 80% de los canos )' súlacentc a S ai se les consld~ 

ró como portadores de S>I (4 dt! cllun yn eran maneja.Jo,; en ntrou F.erviclos llel 

INP). E.e de p,ran lmport1mcl11 11eñ,1lílr que el. retrntio en el. dingnóstlco en ;:!4 

ca11os fuiO en promedio 9 mcscu, con u:i ningo de ui1 111es a 3 nñc·s. 

En cuanto a los antecedentes de trntnmiento farmacológico, 20 pacientes ya 

hab!nn recibido medics111entos antlepilépticos, de ellon, el mils frecuentemente 

e111plendo fue ln fenito!no o OFI\, consi<lerndo contraindicado en opilopsiaa de 

tipo mioclónico. (Tablo IV). 

Los h11llnzgo11 electrocncefnlográíico11 mostraron una elevada tendencia ha--

cin el patrón hipsorr!tmico (76%}, YL s~n e~ su forma cl6sico o en ta modi(i-

ca.da, Un 12% se descrlbil!ron como enccfalopa.t!a 111.loc~óntca y a: con e11cefa.lo-

pa.t!a difusa. Sólo un coso fué compntlble con la normalidad. (Tabla V). 

En relación o ln etiolog!a, nuestra casu!stico se conformó de una elevada -

cantidad de pacientes con SW secundario (como se muostra en la Tabla Vl y la 

figura 6). La cnusn m.ñs frecuente fué la hlpollia neonatal, seg11ida de ln me--

ningoencefolitis y la esclerosis tuberosa. El global de casos sintom&ticos ea 

de 92%. Sólo en dos casos se pudo considerar que fueaon idiopáticoa, 
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En cuanto al manejo eatablccido en nueotro!I pncicnte11, en 24 11e rudo obte-

ner inform11ci6n evaluable. El grupo m.'í~ numeruso fué tratndo con un solo far-

maco (32%), siendo el tnlia frecuentemente utllizndo el lit:ido valpróico, que 11 

su vez: se utilizó solo o asociado a otroo 1mttepiléptlcos en el 92% de los -

pacientes. 

Se utilizoror. en total 8 filrumcoe y en 68% de los cn11on hubo que hacer ca!! 

binaciones terapéuticna diverano. Algunos pacientes debieron llegar a maneja! 

se hasta con 5 formacoa para alcanzar el control, aunque no necesariamente en 

forma ,eimultll'.neo. (Tabla VII). 

Todos loe pacientes moatroron en general exlímenes de laborotorio dentro de 

1!1Dites normales, eapecioltnente las prueba• de funcion11miento heplítico so en--

contraron sin alteraciones. Un paciente que reclbi6 ACTll y 4 con prednisona de-

serrollaron hiportensión arterial. Ho hubo alteraciones clectrol!ticoa y todoa 

preaentoron efecto Cushing, misma que ae limitó al tiempo del trntnmiento. 

En 8 pnciente1 (32%) ae pudieron evidenciar onormalidadea en loe eetudio• r!_ 

diol6gicoa (RX Bi1Dplo.s y TAC} o en ultra~onido. (Tablo VIII). 



HEREDO FAMILIARES 

PERlNATALES 

PERSONALES 
PATOLOGICOS 

-13-

ANTECEDENTCS DE lHPORTANCIA 

8 CGSOll (32%) 

17 cnsos (68%) 

1 CASOS (28%) 

TAB.·LA· 

TIPO DE CRISIS 

Crisis convul11ivos., ••••••• 5 

Retra110 psicomotor ••••••••• 1 

Comrnngulnldnd ••••• , •• , •••• 2 

Alteraciones dur11nte 111 
ge!lt11ción ••••• ,,, •••••••••• 9 
llipoxin neonotnl. •••• , ••••• 11 
Di11toc:in, •••••• ,, •••••••••• 2 
Cesli'ren urgente •••••••••• ,, 2 
l'remnture~ ••••••••••••• ,.,. J 

Neuroin f ecc: lón ••••• , ••••• , • 5 

Síndrome do Reyo •••• ,, •• ,,. l 

Tr11umnti111110 craneoenc:. , ••• 1 

E11paamoa mn11ivos 111ixto11 •••••• , •• ,, ••• , •• , , •••••••• 13 cn11os 

Espasmos 1111111i•1os flexorea ••••••••••• , ••••••••••••• en so a 

Espasmos 111n11ivos extem1ores •• ,,.,, ••••••••••••••• , caeos 

Hioclon!as parciales multifocnles., •••••••••••• , , , 23 caaoa 

Crisis cónicas generalizodn11,, •• ,.,, ••••••••••••• ,. co11011 

Crillifl tónico-clónic.s.s Renerallzndas •••••• ,,,.,,., 6 casos 

Crisiu tónico-clónicna parciales.................. 6 canoa 

Opsoclonus •• , •••• , • , •••••••••••• , • , , • • • • • • • • • • • • • • 4 c1111os 

T A 11 L A I 1 
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ALTERACIONES NEUROLOGICAS ASOCIADAS 

Piramidalismo, ••• ,, •••••••• , ........... 12 casos 

Alteraciones del tono ••••••••• , ••••• ,,, ll casos 

Afección de paree cranealea, •••••• ,.... caeos 

Alt, de conducta.,..................... 4 casos 

( Con autismo 3, autoagraeión 1) 

Otros s!ndromes epilépticos, •••••• , •••• 2 casos 

(S!ndromo de Lenox-Gaataut) 

T A B L A 1 I l 

ANTECEDENTES FAJUiACOLOGICOS 

Fenito!na.,,,,,,.,, ••• , ••• , ••• ,.,,,.,,. 

Acido valpróico •• ,.,,, •• , ...... , ,, • , •• , 

Fenobarbital •• , ••• , •• ,,,.,,, ••• ,.,,.,,. 

Carbamai.epina,,.,,.,,, •• ,, •• ,,,.,,.,.,, 

Nitrazepo.m.,,,,,.,,,.,,,,.,,, •• ,., •• , •• 

Clonazepam, •• ,, •• ,.,,, ....... ,, ... ,, •• , 

l'rcdnieona,, •• , •• , ••• , , •• , , ... , ..... , •• 

ACTll., ,,, , • , , , • , , ... , •• , , • ,, , • ., , • , , , , • 

TABLA IV 

12 caeos 

9 casos 

s CllBOD 

' caeos 

3 casos 

casos 

Cll.80 

CllBO 
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HALLAZGOS f.Lt:CTROENCEfALOGRA1"lCOS 

llipsarrit111ia •••••• , ••••••• , •••••• 14 casos (56%) 

llipaarrit111ia 111odi[lcada ••••••••• , 5 CDSOB (20%) 

Encefalopnt!a i:iiocl6nica ••••••••• casos (12%) 

F.nce[alopat!n difusn ••••••••••••• casos (8%) 

Nor11111l.,. , •• , , • , ••••• , • , ••••• , ••• ea o o (4%) 

=====::::::=::::::::::::::::::::::::::::::::::::::::::::::::::::::::::::=::::::::::: 

TABLA V 

ETIOLOGIA DEL f.lllOROHE DE \.JEST EN 25 CASOS 

H1POXIA PERINATAL.,.,.,., •• ,,, ••• ,.,. , •••• , •• , • , • ,, •• , ••• l 1 caso9 (44Z) 

NEUROINFECCION, ., • , ••• , , • ,. •• , ..... , • , •••• , •••• , , ., ••• , • • 5 cnaos (20%) 

ESCLEROSIS TUBEROSA,,,.,.,., ••• ,,,,.,, •• ,., •••• .,., ..... , J casos (12%} 

DESCONOCIDA •• ,,,,,.,.,.,.,.,.,,., ••••••• , ••• , •••• , ••• ,.,. 2 casos (8%) 

TR.AUHATISMO CkANEOENCEFALICO,.,.,.,., ••• ,, , •••• ••• ••• ,... 1 caso (4%) 

TOXOPLASMOSIS CONCENITA,,.,.,., •••••••• , ••••• , ••••• ,., •• , raso (4l) 

SlNDROH& DE REYE,. ,,, • , ••• ,, • , ..... , ••••••• , •• ,. ,. , ... , ., caso (4%) 

CROMOSOHOPATIA (17 p+),, ••• ,.,.,.,,,.,,,,,., •• ,., ••••• ,., caao (4t) 

LlPOFUSClNOSIS,, •• , •• , • , • , • ,. , ,, , •• , •• ,,,,, ., • ,. •••• , • • • • caso (4t) 

TABLA VI 



lfE"SP'.JF.ST~iiArA.'IITEUJO 

EN 24 PAClF.Nl'ES CON SlNDROl'IE DE 

WEST "' 

FARHACOS 
OPTIMA nuEtlA REGULAR NULA l'OTAt. 

AVP 4 

DFJI 

AVP+AZH 

AVP+cNZ 2 

AVP+PDH 

AVP+AZH+NTZ ' • 
AVP+AZM+ACTll 

AVP+FB+Dfll 

AVP+1:HZ+f8 

AVP+Fl\+l'DN 

AVP~HZ.+NTZ+PDH 

AVP+AZH+1'1TZ+PDN 

8 'º 3 3 

"' f.n un caso de los25 de ln serle no Be tuvo 1nformaci6n evaluable, 

AVP• Acldo valpr6lco, Dfll•fcnlto{nn. AZ.H• Acetozola111ldo, CHZ.-Clonozepa111. PDN• Prcdnlsone, Nl'Z.•Nitre"&epa.111, 

fD• fenobnrbitnl. ACTll• llonnonn odrcnocortlcotrópica. 

TABLA Vll 

9 

2 

' 
' 

' 

24 

' :¡: 

,,, ,,. ~- ... :~.r.:.•_,.._ • .;;.,;;:., .. ...,¡~.;,;,¡¡;:.,;;~·: 
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ALTERACIONES RADIOLOGlCAS ENCONTRADAS EN 25 PACIENl'ES CON S, DE WEST 

* Microcefalia., ••• ,,.,,, ••••••• ,,, ••••• , •• ,,,, •••••••••• ,.,., .1 

Separación de üuturas.,, •• ,, •••••• , •. , ••• ,, •••• , ••••• , ••• , •• , I 

** Calcific11clone.« dlfu111111 •••••••••••••••••••••••.•••••••••••••• I 

Agrand11mlento de bóveda crnneam:i .••• ,,,, ••••• , •••• , ••••••• , •• 1 

Aeimotr!n de cierre de Huturas ••••• ••••••••••••••••••••••••••l 

Atrofi11 cere!Jr11l •• , •. , ••••••••••••••••••••• , , •••• , , ••• , ••••• , ¡ 

*** Contusión cerebral •••••••• , ............ ,,., •• , ••••• ,,,.,,,, •• l 

*** lllgroc1111 ••••• ,,, •••••• , , ••••••••• •• • •••••• • • • • •••• • • • • •••• • •, ¡ 

*** llidrocefali.i. +Atrofia cerebrnl •••••••••• , ••••••••••••••••••• J 

****Atrofia de aub11tancia grte •• ,,,,.,, ••••••••••••••••••••••••••¡ 

111 En 17 paciente11 había cl!nic11mente microce!alia, 

** El dingnóacico final fuó Toxoplnamosis. 

RX SIMPLE 

T.A,C. 

*** Lns TAC corresponden o un mi11mo paciente con antecedente de TCE severo. 

**** El paciente tuvo diagnóstico de L1pofuecinoals por blopnia cerobral. 

T A R L A V 1 l 1 

- -560/o - 44°/.. 

a 

DISTRIBUCIDN POR SEXO. 
FIGURA 
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EDAD DE COMIENZO. 

FIGURA 2 
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DESARROLLO PS1COMOTOR SUBSECUENTE. 

FIGURA 3 
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DIAGNOSTICO PREVIO. 
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DlSCUStON: 

Aunque la prevalencia del Síndrome de ~e~t bD calcula en l por cada 4,000 

n 6,000 nacidos Vivos (2), todav{a en nu~atro medio no existe un adecuado ni-

vel de sospecha clínico, lo que ha condicionado retraso en el diagnóstico de 

lo entidad como en su respectivo l!Ulnejo medicamentoso. Aunque esta enfermedad 

incucstionablementc conlleva un pronóstico roaervsdo y en un alto porcentaje 

doa[nvorable hemos demostrado cómo es posible obtener control de la activi-

dad epil&ptica y mejoría en el desarrollo psicom~tor, lo que debe estimular 

para un conocimi~nto mejor do lo en~idud y su manejo. 

Llolllll la atención la elevado prevalencia do casoa sintomlticos (92%), lo 

que rabosa cualquier cifra reportada en la literatura internacional (2,4,7,8, 

10,11,21), no contamoa con explicación satisfactoria para cate hecho. 

Conaideramos qua la pobre respuesta obtenido al empleo de prednlaona o a 

ACTH podrla explicarse por el alto índica de pacientes con SW ainto!lltlcos, 

ya que como habla sido reportado, ea en los caaos pric:urios dond• el manejo 

hor111onal reviate el 11U1yor beneficio. Por razonas propias a la tnduatria Fa.re~ 
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céutica en nuestro pals no contamos con ACTll, por lo que aquellos pacientes 

que lo recibieron tuvieron que adquirirlo en el extranjero, lo que reprcAen-

ta una gran limitación para su empleo a mayor escala. 

En cuanto .al cuadro cl!nico queremos t!nfatizar el caracter plemnlirfico de 

111 sintomatolog!a, aB! como la imposibilidad para diseñar un11 secuencia re-

gulor de a!ntomas epilépticos. En ninguno do loa 4 casos que cursaron con op-

soclon!a-mloclonla, como fu& descrita por KlnBbourne (22) identl{ic11mos excr~ 

ción aumentada do catecolaminas ni otros elementos para eatablecer el di•lgnÓ!. 

tico de neuroblaetoma. Como lo sefl11la Sorel (11), consideramos que el S!ndro-

me de opaoclon!a-mioclon!n representa m5s uno modalidad del espectro cl!nico 

del SW que una entidad espec!flca asociado o ncuroblastoma. 

En cuanto a loe estudios electroencefnlogrlíficos, no todos se efectuaron 

en un mismo momento da la evoluci6n de ca.da paciente, sin embargo los trazos 

de hipearritmia clásica y modificado representan el 76% , loe demia, aunque 

no con loa elementos cl&sicos de estn condición. al demostraron severo daño 

generalizado. 

La gran variedad de [actores eciológicoa encontrados en nuestra casuistica 

reviste particular interiia, especialmente en cuanto a mec11nismos [isiopatol6-
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gicos, Un gron número de nuestros pocientes tuvieros incuest1onobles antecede~ 

tes hipóxicos o infecciosos del SNC, 11in cmbnrgo otrnfl conJicloneu tnlea como 

disgeneaio!I (esclerosis tuberoao), post-troumlicico, metobólicna (S. Reye y 11-

pofuecinosis), e incluso uno cromosomopocfa (17 p+), obligan a reconocer que 

el mecanismo [ieiopocológico es complejo, seguramente multifoctorial ; muy po-

slblemente determinado en ln etnpo embrionario. 

Consideramos que nuestros resultndos terapéuticos son favorables y sugie-

ren que el empleo de AVr puede ser uno opción teropéutico conveniente, pPrt!. 

culPr~ente ni ae intento monoternpio, sobre todo en pacientes con SW slntorni-

tico, El empleo de predniaono no modificó sustancialmente lo evolución de nue! 

tras pacientes que la recibieron, aunque el presente est11dio no se dineñó para 

comparar ro11puestns a diferentes recursos teropé~ticos. Lo escosa cantidad a. 

casos en los que se utiliz6 ACTII nos impide hacer conaiderociones ecerca de 

su e[octividad, Loe resultados m&s deeíavorables se presentaron en loa caaoa 

de SW + esclerosis tuberosa. 

Nuestros resultados son más alentodorea que los reportadoa por Pavone y 

cola, (15) y concordontes con los de Bachmon (14), y en ningún caao encontra-

~os alteraciones de las transaminaass, bilirrubinoa, deahidrogenosaa, tiempo 
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de protro111bina o proteinna sérican, n pesar de que vnrioo de nue11tros pacien-

tes son 111enorcs de 2 nñoa de edad, y algunos do ellos con politeropin, ambos 

factores reconocidos como de rieugo para l.cp,.totoxicidnd, ir.clu.>u el pncien-

te c~n antecedente de S{ndrome de Reye, que no respondió a ningún fármaco o 

co111blnación de éstos, tuvi111011 que lntcnt.1r monoternpia con A\'P obteniendo una 

franco 111ejor{a y a 5 meses de nato régimen no ne han producido alteraciones 

hep&ticaa. 
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llth Februar'J', 1967 

Dr. Adalberto oaa.A.l..!Z • ASTIAZ4RAN 
lraur¡mta Sur 3700-C 
Hu:lc:o o.r. 04530 
KEXItll 

v. vls.b to ad•h• you that ve are In r~elpt of JOUr abstnc:t 
tntitl~r 

VIST SnaoHI IN KIXICAN l'ATllmS 

WJ.(h q t.ni duJ(nlttd No, 4lS 

lh1• ni.abu vtll be useJ in aU tuna. c:orrtuporid.nce rqvdq 
thl• abunc:t. 

1:1 Tour abatract has not bttri receJv~ on the standard fw.. 
Pleiue J"etype lt on the enclosed on11. 

V. lll'• pruu:Una thar )'lltl. are tt-. prenntlne autbor of thls 
abatrac:t. If thh Is not the c.nse, please lnfona us 
1-edlately. 

111 Th9 l'rocr .. O;mlttN vtll -t to Unalln tlM SclentlUc 
~. and ve vlll add•• J'l)U ac:cordln,Jy. 

'JCI V. ncehed your rqiatraUon fon1 and fea, .nd our riacelpt 
b attat:had. 

(1 Abatncts c:amot be publbhed In the Book of Abstnct• unlua 
1cce111pan1ed by your re¡btnllon tona and feu. 

Ve look forvard to w:lcaalna you at tha eon,ru.. 

1- • '.00 • ., - • '• ..... 
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