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RESUMEN

El sindrome de West (SW) es una encefalopatia epiléptica de causa aln
desconocida que inicia en los primeros 2 anos del desarrollo. Se han descrito
algunas hipétesis acerca de la causa como: “la reaccién de un cerebro
inmaduro a un dafio” o “el desequilibrio de los neurotransmisores del tallo
cerebral”.

El sindrome de West se caracteriza por la presencia de la triada clasica:
espasmos musculares, hipsarritmia y deterioro neurolégico. El tratamiento
consiste principalmente en la administracién de anticonvulsivantes (Acido
Valproico, Vigabatrin, Benzodiacepinas) para evitar mayor dafio cerebral.

El objetivo de esta revisién es describir el sindrome de West ampliamente.
Segunvarios autores como Ruggieri, Dehli, Pozo, entre otros, sefialan que los
nifos con sindrome de West presentan algln tipo de deterioro neuroldgico
ya sea cognitivo o motor, para lo cual la fisioterapia, terapia ocupacionaly la
estimulacion temprana ayudan a superar el retraso motor o cognitivo y asi
mejorar la calidad de vida de los ninos.

La revision concluye que el sindrome de West no es un sindrome muy comun
pues afecta a 1 de cada 2000 o 4000 ninos, de predominio en varones y
representa el 47% de las epilepsias del primer ano de vida.

Palabras clave: Espasmos infantiles, Disfuncién cognitiva, trastornos
neurocognitivos, encefalopatias.

ABSTRACT

West syndrome is an epileptic encephalopathy, its caused is unknown, and it
begins in the 2 first years of development. Some hypotheses about the cause
have been described as: "the reaction of an immature brain to damage” or
“the imbalance of neurotransmitters in the brain stem ".

West syndrome is characterized by the presence of the classic triad: muscle
spasms, hypsarrhythmia and neurological impairment. The treatment
consists mainly in the administration of anticonvulsants (Valproic acid,
Vigabatrin, Benzodiazepines) to prevent further brain damage.

The objective of this review is to describe the West syndrome widely.
According to several authors such as Ruggieri, Dehli, Pozo, among others,
they state that children with West syndrome have some type of neurological
impairment either cognitive or motor. Physical therapy, occupational therapy
and early stimulation help to overcome motor or cognitive delay and improve
the quality of children life.

The review concludes that West syndrome is not a very common syndrome
since it affects 1 in 2,000 or 4000 children, predominantly in males and
represents 47% of the epilepsies of the first year of life.

Keywords: Spasms infantile, Congnitive Dysfuntion, Neurocognitive
Disorderss.
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El sindrome de West es una encefalopatia epiléptica
de causa aun desconocida y de comienzo temprano,
entre los 6 mesesy los 2 anos de vida. Se caracteriza
por la presencia de espasmos en flexion, junto con
alteraciones del EEG [intercritico de hipsarritmia) y
deterioro neuroldgico [retraso del desarrollo motor)

(1.

El primero en describirlo fue el Dr. West en 1841 al
notificar que su hijo padecia “una forma muy rara
y singular de convulsién propia del nifio pequeno”.
En 1951, Vazquez y Turner denominan epilepsia
en flexién generalizada a un cuadro caracterizado
por la presencia de espasmos en flexion, junto
con alteraciones “especificas del EEG y deterioro
neuroldgico™. En 1952, Gibbs y Gibbs lo denominan
espasmos infantiles con hipsarritmia o sindrome
de West a la triada clésica del sindrome: espasmos
infantiles, deterioro neuroldgico y trazado EEG de
hipsarritmia [2].

En 1992, la Comisién de Epileptologia Pediatrica
de ILAE planted el criterio de que “la asociacion de
espasmos e hipsarritmia define al sindrome de West”
y que el sindrome de West estd frecuentemente
asociado con retardo mental [3].

Epidemiologia:

El sindrome de West tiene una incidencia de entre
1/2.000y 1/4.000, representa el 47% de las epilepsias
del primer ano de vida, es la epilepsia mas comun en
esa edad y predomina ligeramente en varones [4]. EL
pico de incidencia de los espasmos infantiles se sitla
entre los 3-9 meses de edad [5].

En un estudio retrospectivo realizado en el
Departamento de Pediatria del Hospital Central de
Asturias, en 20 ninos diagnosticados con SW entre los
anos 1993y 2001 el 60% de los casos fueron varones
con una relaciéon varén: mujer de 1,5:1. El inicio de
los espasmos oscild entre los 2 y los 14 meses de
vida, con una edad media de inicio de 7,4 meses (DE
3.5 meses). Se clasificaron el 80% de casos como
sintomaticos (16 casos), el 15% como criptogénicos
(3 casos) y el 5% idiopaticos (1 caso) [6].

En otro estudio realizado en el Hospital Materno-
Infantil Virgen del Camino de Pamplona (Navarra-
Espana), cuyo objetivo fue calcular la incidencia
anual de epilepsia, la distribucion de los tipos de
epilepsias y sindromes epilépticos en la poblacidn
infantil, durante enero del 2003 hasta diciembre del
2005, el 44,4% de los casos estudiados de epilepsia
corresponden a Sindrome de West [7].

No existen datos a nivel nacional, sin embargo, en
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un estudio realizado en Lima, Perl se encontrd una
incidencia de 1 por cada 2640 nifos. Estos estudios
se han generalizado para Latinoamérica [10].

Clasificacion:
Etioldgicamente, podemos dividir el SW en tres
grandes grupos:

Sindrome de West sintomatico: incluye entre el 60y
el 90% de los casos de SW, los cuales se asocian a
algun tipo de afectacion cerebral; en general, estas
formas tienen un mal prondstico, con afectacion
psicomotora y mala respuesta a la terapéutica [4].

Sindrome de West idiopatico. En este grupo se
encuentran entre el 5y el 10% de los pacientes con
SW en los que no se identifica etiologia y no parecen
padecer una encefalopatia oculta. Estos nifios no
tienen antecedentes prenatales o perinatales, y su
desarrollo psicomotor es normal hasta el comienzo
de los espasmos. Se caracterizan por presentar
espasmos e hipsarritmia simétrica. En general, el
deterioro psicomotor es leve [4].

Sindrome de West criptogénico. No se identifica
una causa clara ni se evidencia una alteracion
cerebral, pero, por la evolucién de estos pacientes,
parece haber una afectacién cerebral “oculta” no
identificada. Engeneral, estos ninos tienen un retraso
en el desarrollo psicomotor previo al comienzo de los
espasmos [4].

Fisiopatologia

La fisiopatologia del sindrome de West es
desconocida, sin embargo, existen varias hipdtesis
que intentan dar una explicacién a este proceso.
Debido a que el inicio del sindrome de West se da
a temprana edad [periodo critico de formacién de
las dendritas y la mielinizacién] se piensa que los
espasmos musculares se dan como una respuesta
inespecifica a cualquier dano causado en un cerebro
inmaduro.

Hrachovy vy colaboradores plantearon que un
desequilibrio de los neurotransmisores del tallo
cerebral podria serresponsable de los espasmosy de
la hipsarritmia, ya seacomo resultado delincremento
de la actividad de los sistemas adrenérgicos y/o
serotoninérgicos o por la disminucién de la actividad
del sistema colinérgico.

Diversaslesionescorticalescomolasmalformaciones
cerebrales, los sindromes neurocutaneos, entre
otras, pueden constituir otras causas del sindrome
de West, lo que sugiere la participacion de la corteza
cerebral en su origen.

Otros autores han planteado la participacién de
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estructuras subcorticales aumentando la actividad
metabdlica del nulcleo lenticulado y del tallo
cerebral; un desequilibrio en los niveles séricos
de las citosinas o también a la participacion de la
hormona liberadora de corticotropina que actla
sobre la hipofisis y favorece la liberacion de la
hormona adrenocorticotropa (ACTH) provocando una
sobreproduccion de dicha hormona que ocasiona
hiperexcitabilidad neuronal y crisis [8].

Patologias Asociadas:

ELDr. PaulS. Jellinger en hallazgos neuropatolégicos
en 214 casos de sindrome de West de la literatura
(casos registrados] y 50 autopsias, distinguié cuatro
grupos de patologias asociadas:

1. Lesiones  embriofetales incluyendo: al
Malformaciones cerebrales o trastornos del
desarrollo  (lisencefaleas, microencefalias,
micropoligiria, hemimegalencefalia, agenesia
del cuerpo calloso, esclerosis tuberosa,
heterotopias, displasias y microdisplasias
corticales].  b)  Trastornos = metabdlicos
(leucodistrofias, neurolipidosis, enfermedades
de Leigh y Alpers, aminoacidopatias).

2. Encefalopatias perinatales y posnatales.

3. Lesiones combinadas embriofetales vy
perinatales o posnatales (particularmente la
asociacion de microdisplasias con cambios
anoxicos o vasculares secundarios).

4. Lesiones cerebrales agudas vasculares e
inflamatorias.

Las patologias que mas se observan son aquellas
que incluyen trastornos en la migracion neuronal [3].
Manifestaciones Clinicas

El sindrome de West se inicia durante el primer afio
de vida, y es mas frecuente entre los 3y 7 meses
de edad. Se caracteriza por presentar espasmos que
son la contraccién brusca, generalmente bilateral
y simétrica de los musculos del cuello, tronco vy
miembros. Se acompafan de una breve pérdida de
la conciencia [8].

Algunos autores senalan que existen 3 tipos
principales de espasmos: en flexidn, extensidon y
mixtos; siendo estos Ultimos los mas frecuentes,
sequido de los espasmos en flexién y los menos
frecuentes son los espasmos en extension.

Segun algunos autores no parece existir una relacion
entreeltipode espasmosyelpronésticoo la etiologia.
En un mismo paciente se puede presentar varios
tipos de espasmos o incluso cambiar en el mismo
periodo, 0 a su vez presentar espasmos aislados
(salvas), los cuales pueden manifestarse de 1- 60
veces en un dia. Las salvas de espasmos ocurren en
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los periodos de relajacion o descanso (al despertar o
antes de dormirse).

Un gran nUmero de pacientes con sindrome de
West presenta retraso del desarrollo psicomotor
antes de que inicien los espasmos. Entre los signos
importantes de deterioro psicomotor se encuentran:
la pérdida del seguimiento visual, de la prehensién
voluntaria de los objetos y la aparicién de hipotonia.
El desarrollo psicomotor permanece normal en el
55% de los pacientes [8].

Tratamiento:

Tratamiento farmacolégico: No existe un protocolo
universal aceptado para el manejo del sindrome de
West, pero los médicos utilizan anticonvulsivantes
para disminuir los espasmos y el dafo causado por
los mismos. Los farmacos mas utilizados son: ACTH
(Hormona Adrenocorticotréfical, Vigabatrin, Acido
Valproico, Benzodiacepinas [9].

Tratamiento quirdrgico: Se considera su uso
cuando no se han obtenido buenos resultados
con el tratamiento farmacoldgico. La extirpacion
quirdrgica de focos epileptogénicos, como displasias
corticales o tumores ha demostrado utilidad, pero
no es facil identificar areas epileptogénicas antes de
los 18 meses aun con la tomografia con emisién de
positrones [9].

Tratamiento fisioterapéutico: Como se menciond
anteriormente el retraso en el desarrollo psicomotor
es comun, incluso antes de la aparicién de los
espasmos y es detectable en edades tempranas.

En la literatura revisada la informacién sobre los
efectos de la fisioterapia en estos nifilos y la evolucion
en su desarrollo motor es escasa. Por lo que, desde
el punto de vista fisioterapéutico nos enfocamos en
el nifio con un diagnéstico funcional en el CIE 10:
F84, trastorno generalizado del desarrollo; cuyo
objetivo de tratamiento es: conseguir un desarrollo
motor acorde a la edad del nino o por lo menos
dirigido a mantener y/o mejorar la calidad de vida de
los nifos con sindrome de West. Se pueden utilizar
técnicas como: Vojta, Bobath, facilitacién muscular
propioceptiva, reeducacién muscular, entre otras.

Prondstico

El prondstico global del sindrome de West es grave.
Elretardo mental ocurre en el 90 % de los casosy con
frecuencia se asocia con déficit motor, trastornos de
conducta y rasgos autisticos. La mortalidad es del
5%. De 55 a 60 % de los nifios con sindrome de West
desarrollan posteriormente otros tipos de epilepsia
como el sindrome de Lennox-Gastaut y epilepsias
con crisis parciales complejas [9].



Un factor importante que contribuye a emitir
un prondstico, es si el paciente inicialmente se
clasifica como criptogénico/idiopatico o sintomatico.
El prondstico es mejor en los casos idiopaticos
(desapariciéon de las crisis y desarrollo psicomotor
normal); los casos criptogénicos no tienen muy buen
prondstico desde el punto de vista cognitivo, pero el
peor pronostico es en los nifios con sindrome de West
sintomatico (manifestaciones con signos autisticos).
[9].

El sindrome de West es una encefalopatia epiléptica
de origen desconocido que inicia en los primeros dos
anos de vida; cursa con la triada clasica: espasmos,
hipsarritmiay retraso en el desarrollo [varia en cada
nino dependiendo del dano cerebral causado por los
espasmos).

El tratamiento del sindrome de West consiste
especificamente en la administracién de farmacos
anticonvulsivantes para reducir los espasmos y el
dano cerebral causado por los mismos; acompanado
de la intervencion terapéutica para disminuir el
retraso del desarrollo motor y cognitivo del nino.

Cabe mencionar que del 55 a 60 % de los nifnos con
sindrome de West desarrollan posteriormente otros
tipos de epilepsias, como: el sindrome de Lennox-
Gastaut y epilepsias con crisis parciales complejas.
Desde el punto de vista fisioterapéutico, ocupacional
y de estimulacion temprana se interviene en el
tratamiento para potenciar el desarrollo motor vy
cognitivo de los nifios/as con Sindrome de West y
reducir la regresién del desarrollo psicomotor.

- Arroyo Cartagena Maria Fernanda. Magister en
Desarrollo Temprano y Educacién Infantil. Hospital
José Carrasco Arteaga - IESS.

Orcid: https:;/orcid.org/O000-0002-1581-8468

- Jaramillo Oyervide JulioAlfredo. Doctoren Psicologia
Clinica, Master en Investigacion de la Salud. Facultad
de Ciencias Médicas de la Universidad de Cuenca.
Orcid: http:/orcid.org/0000-0002-8279-0637

AM: Idea principal, revision de la bibliografia,
recoleccion e interpretaciéon de la informacidn,
elaboracion y redaccion del documento final.

JJ: Revisidon de la escritura académica.

La autora declara no tener conflicto de intereses de
ningun tipo.

Sindrome de West
Arroyo Cartagena Maria Fernanda, Jaramillo Oyervide Julio Alfredo.

Dehli A. R., Solis D. P., Frigola J. D. J., Gémez
F. V., & Lopez C. G. Sindrome de West: factores
etioldgicos [revista en la Internet]. 2003 [citado
2015 Nov 24]; Bol Pediatr, 43, 13-18. Disponible
en: http://scholar.googleusercontent.com/
scholar?g=cache:8PHIW6hMJ6QJ:scholar.
google.com/+sindrome+de+west&hl=es&as_
sdt=0,5

Villarejo F. Tratamiento de la Epilepsia. 1998
[citado 2015 Nov 24]; Sindrome de West. Madrid,
Diaz de Santos S.A. p. 102.

Ruggieri V. L., Caraballo R. H., Arroyo H. A.
Temas de Neuropediatria. 2005 [citado Nov
24]; Sindrome de West: certezas, incégnitas
y sorpresas. Buenos Aires, Panamericana.

p.14-15.

Ruggieri, V. L. Epilepsias de comienzo en
la lactancia y la infancia temprana Rev
Neurol, [revista en la Internet]. 2004 [citado
2015 Nov 24]; 39(3), 251-262. Disponible
en: http://scholar.googleusercontent.com/
scholar?q=cache:wJjMzls1UV4J:scholar.google.
com/+sindrome+de+west&hl=es&as_sdt=0,5

Fejerman, N. Diagndsticos  diferenciales
del Sindrome de West. Rev. Neurol,
[revista en la Internetl. 2013 [citado
2015  Nov 24] 57(s1). Disponible en:
http://scholar.googleusercontent.com/
scholar?g=cache:vPkQrlUGOxkJ:scholar.google.
com/+sindrome+de+west&hl=es&as_sdt=0,5

Dehli, A. R., Solis, D. P,, Frigola, J. D. J., Gomez,
F. V., & Lopez, C. G. Sindrome de West: factores
etioldgicos. Bol Pediatr, [revista en la Internet].
2003 [citado 2015 Nov 24] 43, 13-18. Disponible
en: http://scholar.googleusercontent.com/
scholar?g=cache:8PHIW6hMJ6QJ:scholar.
google.com/+sindrome+de+west&hl=es&as_
sdt=0,5

Durd T, Yoldi M.E., Gallinas F. Epilepsia infantil
en Navarra. Anales Sis San Navarra [revista
en la Internet]. 2007 Ago [citado 2015 Nov 24];
30(2): 207-214. Disponible en: http://scielo.isciii.
es/scielo.php?script=sci_arttext&pid=51137-
66272007000300005&Ing=es

Pozo Alonso Albia J., Pozo Lauzan Desiderio,
Pozo Alonso Desi. Sindrome de West: etiologia,
fisiopatologia,aspectosclinicosypronésticos. Rev
Cubana Pediatr [revista en la Internet]. 2002 Jun
[citado 2015 Nov 24]; 74(2): 151-161. Disponible
en:  http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_
arttext&pid=50034-75312002000200009&ng=es

Atuesta, A., Reina, D. C., Lozano, W., & Gélvez,

Volumen 36 | N2 2 | Noviembre 2018 | Pags: 704 73



Revista de la Facultad de Ciencias Médicas Universidad de Cuenca
ISSN: 1390-4450

10.

X. Sindrome de West: encefalopatia epiléptica.
Rev Medicas UIS, [revista en la Internet].
2009 [citado 2015 Nov 24]; 22(1). Disponible
en: http://scholar.googleusercontent.com/
scholar?g=cache:C5h9IBSjAqwJ:scholar.google.
com/+sindrome+de+west&hl=es&as_sdt=0,5

Lopez Poveda LM. Encefalopatia Epiléptica,
Sindrome de West (Bachelor'sthesis, Universidad
Técnica de Ambato-Facultad de Ciencias de la
Salud-Carrera Medicina).

BIBLIOGRAFIA CONSULTADA

1.

Travieso Téllez Anitery, Lantigua Cruz Arace-

li, Garcia Ramiro. Estudio clinico-genético de
pacientes cubanos con sindrome de West. Rev
Ciencias Médicas [revista en la Internet]. 2012
Abr [citado 2015 Nov 24]; 16(2): 49-63. Disponi-
ble en: http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=s-
ci_arttext&pid=S1561-31942012000200005&!-
ng=es

Pozo Lauzan Desiderio Rafael, Pozo Alonso
Albia Josefina, Sayu Stewart José Manuel. El
electroencefalograma en el sindrome de West y
otras entidades clinicas relacionadas. Rev Cu-
bana Pediatr [revista en la Internet]. 2015 Sep
[citado 2015 Nov 24]; 87(3): 365-373. Disponible
en: http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_
arttext&pid=50034-75312015000300011&Ing=es

Souza Victor M. de Andrade, Pereira Alessandra
Marques, Palmini André, Paglioli Neto Eliseu,
Torres Carolina Machado, Martinez José Victor
et al. Sindrome de West, autismo e displasia
cortical temporal: resolucao da epilepsia e
melhora do autismo com cirurgia. J. epilepsy
clin. neurophysiol. [revista en la Internet]. 2008
Mar [cited 2015 Nov 24]; 14(1): 33-37. Available
from: http://www.scielo.br/scielo.php?script=s-
ci_arttext&pid=51676-26492008000100008&!-
ng=en. http://dx.doi.org/10.1590/51676-
26492008000100008

Herranz, J. L. Repercusion cognitiva de las
epilepsias precoces. Revista de Neurologia,
[revista en la Internet]. 2007 [citado 2015 Nov
24]; 44(S3), S43-S45. Disponible en: http://
scholar.googleusercontent.com/scholar?q=-
cache:MlgeilLgaNmkJ:scholar.google.com/+Re-
percusi%C3%B3n+cognitiva+de+las+epilep-
sias+precoces&hl=es&as_sdt=0,5

Caraballo, R., Cassar, L., Monges, S., Yepez, |,
Galicchio, S., Cersdésimo, R., & Fejerman, N.
Epilepsia mioclénica refleja del lactante: un
nuevo sindrome epiléptico reflejo o una var-
iante de la epilepsia mioclénica benigna del
lactante. Rev Neurol, [revista en la Internet].
2003 [citado 2015 Nov 24]; 36(5), 0429. Dis-

74 Volumen 36 | N2 2 | Noviembre 2018 | Pags: 70-7

ponible en: http://scholar.googleusercontent.
com/scholar?q=cache:YGxUL3fQuYEJ:scholar.
google.com/+Epilepsia+miocl%C3%B3nica+re-
fleja+del+lactante:+un+nuevo+s%C3%ADnN-
drome+epil%C3%AIptico+reflejo+o+una+vari-
ante+de+la+epilepsia+miocl%C3%B3nica+be-
nigna+del+lactante&hl=es&as_sdt=0,5

Galicchio, S., Cersdosimo, R., Caraballo,

R., Yépez, |., Medina, C., & Fejerman, N..
Resonancia magnética cerebral en el es-
tudio del sindrome de West. Rev Neurol,
[revista en la Internet]. 1999 [citado 2015
Nov 24]; 28, 685-687. Disponible en: http://
scholar.googleusercontent.com/schol-
ar?q=cache:XC4l19JxTk4J:scholar.google.
com/+Resonancia+magn%C3%A%tica+cer-
ebral+en+el+estudio+del+s%C3%ADN-
drome+de+West&hl=es&as_sdt=0,5

Pérez-Delgado, R., Galve-Pradel, Z., Lépez-
Pison, J., Soria-Marzo, A., Garcia-Oguiza, A.,

& Pena-Segura, J. L. Epilepsia de inicio entre
los 3y 12 meses de edad. Nuestra experiencia
de 10 anos. Rev Neurol, [revista en la Internet].
2008 [citado 2015 Nov 24]; 47(11), 561-565. Dis-
ponible en: http://scholar.googleusercontent.
com/scholar?q=cache:plaZUS6EhUkJ:scholar.
google.com/+sindrome+de+west&hl=es&as_
sdt=0,5

Toro Alonso, V. El juego en alumnos con necesi-
dades educativas especiales: Sindrome de West
y otras Encefalopatias Epilépticas. [revista en

la Internet]. 2012 [citado 2015 Nov 24]. Disponi-
ble en: http://scholar.googleusercontent.com/
scholar?q=cache:SdmBik4DuAYJ:scholar.goog-
le.com/+fisioterapia+en+el+sindrome+de+west-
&hl=es&as_sdt=0,5

Camacho H.T.: Matheus F.; Valdez, G.: Cartolin,
R. Efecto de la terapia fisica y terapia ocupa-
cional en una paciente con Sindrome de West:
Reporte de un caso. Rev Med Hered [revista

en la Internet]. 2014, vol.25, n.4 [citado 2015-
Nov 24]; 227-231. Disponible en: <http://www.
scielo.org.pe/scielo.php?script=sci_arttex-
t&pid=51018-130X2014000400008&ng=es&n-
rm=iso



