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RESUMEN

El sindrome de West es una encefalopatia epiléptica pediatrica dependiente de la edad
caracterizada por la triada clasica de: espasmos epilépticos, patron hipsarritmico y retraso
psicomotor. Se inicia en la mayoria durante el ler afio de vida, con una incidencia entre los 3
y 12 meses de edad. El objetivo de esta investigacion es describir la presentacion clinica y
las falencias en el sistema de salud que entorpecen el tratamiento oportuno de estos
pacientes , el presente caso se trata de un paciente masculino lactante menor de 6 meses de
edad, presenta movimientos bruscos de miembros superiores y toérax en flexién hacia
adelante, con desviacién de la mirada hacia arriba, seguido de Ilanto fuerte hasta conciliar el
suefio, de 10 minutos de duracion, por varias ocasiones al dia, acude a centro de salud donde
se tardan en realizar referencia, acude a emergencia del HPDA donde no es atendido y
finalmente acude a la consulta externa donde es valorado y se decide su ingreso. Es
hospitalizado, al ver la gravedad del cuadro se decide iniciar tratamiento con Acido
Valproico a una dosis de 15mg/kg/dosis. Luego se realizan exdmenes complementarios
TAC: atrofia cortical frontal; EEG: enlentecimiento y la desorganizacion de la actividad

eléctrica cerebral (hipsarritmia) determinando un diagnéstico de sindrome de WEST.

PALABRAS CLAVES: SINDROME, ENCEFALOPATIA, CONVULSIONES, WEST,
HIPSARRITMIA
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SUMMARY

West syndrome is a pediatric epileptic encephalopathy age-dependent characterized by the
classic triad: epileptic spasms, hypsarrhythmic pattern and psychomotor retardation. It starts
in the majority during the 1st year of life, with an incidence between 3 and 12 months old.
The objective of this research is to describe the clinical presentation and the flaws in the
health system that impede the timely treatment of these patients, this case is a male patient
infant under 6 months of age, presents sudden movements of upper limbs and chest flexed
forward, squinting up, followed by loud crying until sleep of 10 minutes, by several times a
day, go to the health center where they are slow to make reference, go to HPDA emergency
where it is not treated and finally go to the outpatient clinic where it is valued and your
income is decided. He is hospitalized, seeing the seriousness of the symptoms you decide to
start treatment with Valproic Acid at a dose of 15 mg / kg / dose. TAC then performed
additional tests: frontal cortical atrophy; EEG slowing and disorganization of brain electrical

activity (hypsarrhythmia) determining a diagnosis of West syndrome

KEYWORDS: SYNDROME, ENCEPHALOPATHY , SEIZURES, WEST,
HYPSARRHYTHMIA
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1. INTRODUCCION

Es importante considerar la relevancia de la investigacion del presente caso clinico,
ya que el sindrome de West, es una patologia poco frecuente en nuestro medio un
caso por cada 4000 aproximadamente, es un problema de salud publica, se considera
una enfermedad catastrofica y es importante conocer sus caracteristicas al momento
de realizar el diagndstico que conlleva a errores, debido a que se subestima su
presencia por lo que destacamos la importancia de realizar una adecuada exploracion
e historia clinica, no dejando de lado los antecedentes prenatales, perinatales y

neonatales en estos pacientes, que son datos relevantes.

Debemos tener en cuenta que un buen fortalecimiento de los servicios de salud
especialmente en la Atencion Primaria de salud, donde se subestima a los pacientes o
por las largas jornadas laborales, estan los médicos exhaustos. Se necesita mejorar
todo tipo de condiciones para mejorar el sistema y de seguro se salvara muchas
vidas. Mediante la intervencion de todo el equipo de salud. Debido a que esta es la

puerta de entrada del paciente con el sistema de salud.

El servicio de Emergencia también es un punto clave que tenga protocolos de
atencion, que se valore adecuadamente a los pacientes, y estos no tengan que ir en
busca de ayuda de forma particular. Contar con personal capacitados en esta area,

con conocimientos practicos y tedricos.

El desconocimiento de las madres, la falta de confianza en el sistema de salud, su
bajo nivel cultural, el descuido, bajo nivel socio econdmico es una barrera que impide
la iniciacion oportuna de practicas de prevencion y tratamiento desde el hogar y de

manera oportuna, considerandose este otro punto critico.



Las mejores posibilidades diagnosticas, examenes complementarios como la TAC,
RMN Y EEG que nos ayudan al diagnéstico oportuno a temprana edad, pero la
dificultad para su acceso por la falta de aparatos en las unidades de salud de 2do nivel
y la demora en la tramitacion para su realizacion impide que reciban el tratamiento
adecuado, para asi reducir las complicaciones, tengan un prondstico favorable y

mejor calidad de vida.

Ahora con el analisis del siguiente caso se identificaran las falencias en el sistema de
salud, desde la atencion primaria, hasta la hospitalizacion, siguiendo la ruta de

nuestro paciente.
SINDROME DE WEST

West William describidé por primera vez esta enfermedad en 1841, pues su hijo
presento estos espasmos, por lo que escribi6 una carta dirigida a la revista Lancet con

el tema: «Sobre una forma peculiar de convulsiones en un lactante».

La hipsarritmia en el electroencefalograma fue descrita por Gibbs quien lo describe
como puntas y ondas lentas de gran amplitud desordenadas, con variable duracion y

localizacion.

Y es asi que se describe la triada clasica del Sindrome de West. La Liga Internacional

de la Epilepsia (ILAE) en 1989 reconocia dos tipos: Sintomaticos y criptogénicos.

En 1991, el taller de la ILAE sobre espasmos del lactante definio el grupo idiopatico,
formado por pacientes con desarrollo psicomotor y estudios de imagen, normales,

pero con hipsiarritmias, ademas de espasmaos.

A través de los afios, las crisis caracteristicas del sindrome de West han sido
denominados espasmos infantiles; sin embargo, éstos no son exclusivos del sindrome
de West. Recientemente, el grupo de trabajo para la clasificacion y terminologia de la

ILAE propuso sustituir este término por el de espasmos epilépticos. (1) (2)



El Sindrome de West es una entidad clinica dependiente de la edad, especifica de la
infancia y la nifiez temprana. Se caracteriza por la triada clasica de espasmos
infantiles, un trazado eléctrico hipsarritmico y un retraso en el desarrollo psicomotor,

constituyéndose una unidad sindrémica. La edad pico es de 4 a 7 meses.

Constituye una enfermedad neurolégica muy rara, llamada «encefalopatia epiléptica

catastroficax.

Su frecuencia oscila entre el 2-10% de todos los casos de epilepsia infantil, y
representa la forma mas frecuente de epilepsia en el primer afio de vida, excluyendo
las convulsiones neonatales y las crisis febriles. Tiene un leve predominio en los
varones (1,5a1). (3)

EPIDEMIOLOGIA

El Sindrome de West es una patologia poco frecuente, su incidencia segin un analisis
donde se incluyé a 21 laboratorios de EEG en Atlanta, Georgia fue de 2.9 por 10.000

nacidos Vvivos.

No se ha encontrado datos especificos a nivel nacional, se dice que la incidencia es de

1 por cada 2640, en Lima, siendo estos datos generales para Latinoamérica. (2)

La prevalencia entre los nifios de 10 afios de edad fue de 2,0 por 10.000; la
prevalencia méas baja que la incidencia probable que refleja la mortalidad sustancial
de la enfermedad. Sin embargo, se encontrd una historia de SW en una proporcion

importante, el 12 por ciento, de los nifios con retraso mental profundo.

La incidencia anual calculada en Canada comparada de 1979 a 1998 se redujo de 3.31

a 1.73 por 10.000 nacidos Vivos.

En estudios se ha encontrado que los nifios y nifias son afectados por igual, mientras

gue otros muestran que los nifios son mas propensos a ser afectados.



El SW se presenta en nifios de todos los grupos étnicos, sin excepciones. En el
estudio de Atlanta, Georgia se ha mencionado anteriormente, es que ha ocurrido en

proporciones similares en caucasicos y los nifios afroamericanos. (3)
ETIOLOGIA

Ha ido evolucionando, por el desarrollo de la neuroimagen, la temprana edad al
momento del diagnostico y cuando el estado del neurodesarrollo es dificil de evaluar,

hoy en dia se tienen tres grupos:

GRUPO CRIPTOGENICO

Los pacientes no tienen etiologia conocida y su desarrollo es normal en el momento

de aparicién de los espasmos.

La proporcion de pacientes con este tipo de SW, difiere ampliamente, probablemente
por las definiciones utilizadas y del momento del diagndstico. En estudios se

identificaron 9 por ciento, mientras en otros el 41 por ciento. (4)
GRUPO IDIOPATICO

La ILAE propone la adicion de este grupo, esta categoria incluye a los pacientes sin
anomalias neuroldgicas el inicio de los sintomas, tampoco se identifica lesion
estructural subyacente y el patron EEG hipsarritmico sin alteraciones epileptiformes

focales.

Se estudiaron 45 pacientes con sindrome de West criptogénico. De ellos, 30 casos
fueron considerados idiopaticos, tuvieron una evolucion favorable con desaparicion
de las crisis y un desarrollo psicomotor normal. Las caracteristicas fundamentales de
estos nifios fueron la ausencia de regresion mental significativa, preservacion de la
funcién visual, ausencia de anomalia electroencefalogréaficas interictales focales, aun
después de la administracion endovenosa de Benzodiazepinas, los espasmos que

presenta son simétricos con reaparicion de la hipsarritmia. (5)



GRUPO SINTOMATICO O SECUNDARIO

En la década de los 80, representaban el 50 a 60 por ciento, en la actualidad y debido
al desarrollo de la neuroimagen, en los estudios genéticos y neurometabdlicos llegan
al 80 por ciento. Sin embargo en una serie de 140 pacientes afectados con esta
patologia se los evalu6 con tomografia computarizada, resonancia magnética nuclear
y tomografia de emision de positrones, 96 por ciento de los casos fueron clasificados

como sintomaticos, identificando lesiones cerebrales responsables de esta patologia.

CAUSAS ETIOLOGICAS

Lesiones residuales a cuadros de hipoxia-isquemia
Hemorragia o accidentes vasculares

Disgenesias corticales

Sindromes neurocutaneos: esclerosis tuberosa

Causas metabolicas

Cromosomopatias: sindrome de Down

Las infecciones del sistema nervioso central (TORCH)
Toxicos

Errores congénitos del metabolismo (ECM)

Las enfermedades neurometabdlicas, su diagndstico ha aumentado a medida que se
conocen mejor y se dispone de nuevos métodos de screening en plasma, orina vy,

especialmente, LCR.

Con el paso del tiempo, ciertas anomalias han ido desapareciendo, mientras otras
emergen 0 se empiezan a diagnosticar, por ejemplo las hipoglucemias neonatales;
hoy en dia son excepcionales y, practicamente, no vemos esta patologia, como
tampoco observamos pacientes con SW secundario a una fenilcetonuria no

diagnosticada en el periodo neonatal; pero, por el contrario, vemos algunos pacientes



con SW secundario a un sindrome de glicoproteinas deficientes en carbohidratos
hasta ahora desconocido a un déficit de Serina, Mucopolisacaridosis,
Hiperprolinemia tipo |, deficit de Biotinidasa o por la dependencia a la Piridoxina,
gracias al desarrollo de técnicas de analisis bioguimico, que nos hace posible

identificarlas.

Llegar al diagnostico preciso de la causa puede ser muy importante para el
tratamiento algunas formas responden a la Piridoxina, otras a la Biotina, algunos con

dieta pueden mejorar o, por el contrario, pueden descompensarse con una infeccién.

Serd necesario, consejo genético, estudio de portadores y, finalmente, diagndstico
prenatal, si fuera posible. (4)

LAS CAUSAS ADEMAS PUEDEN SER:
PRENATALES

La displasia cortical es la etiologia que se ha identificado con mayor frecuencia en el
sindrome de West y representa alrededor del 30 por ciento. Malformaciones mayores
o disgenesias como el sindrome de Aicardi, holoprosencefalia o hemimegalencefalia
pueden diagnosticarse facilmente mediante la tomografia axial computadorizada, pero
trastornos de la migracion neuronal y de la mielinizacion pueden demostrarse mejor

mediante la resonancia magnética nuclear.

La esclerosis tuberosa (enfermedad de Bourneville) constituye también un factor
etioldgico importante. En un tercio de los casos los espasmos pueden ser asimeétricos
son precedidos por crisis focales. Otro sindrome neurocutaneo que se asocia con el
sindrome de West es la neurofibromatosis tipo 1 y se sefiala en estos casos un

prondstico favorable. EI sindrome de Struge Weber o la microcefalia congénita. (5)

Las secuelas de isquemia o meningoencefalitis), una anomalias genéticas (como la

trisomia 21, la delecién 1p36 o mutaciones en los genes ARX o STKO9).



Las enfermedades metabdlicas (como un trastorno mitocondrial o la fenilcetonuria)
constituyen causas poco frecuentes del sindrome de West. constituyen causas poco

frecuentes del sindrome de West. (6)
PERINATALES

El Sindrome de West puede estar asociado a dafios perinatales incluyendo lesiones
difusas a causa de encefalopatia hipdxico-isquémica e hipoglicemia neonatal y
lesiones focales como la poroencefalia ocasionada por trastornos cerebrovasculares

que se presentan entre las 28 semanas de embarazo y los primeros 7 dias de vida.

Entre estas, lesiones poroencefalicas unilaterales, la necrosis neural, el status
marmoratus, leucomalacia periventricular o secuelas de hemorragia intraventricular
en los pretérminos. Entre los nifios con Sindrome de West, la tasa de bajo peso al
nacer es de aproximadamente de tres a cuatro veces mayor que la poblacion general,
esto quiere decir que es mas frecuente en bebés pequefios para edad gestacional que

en los recién nacidos prematuros con peso adecuado.
POSTNATALES

Constituyen las causas menos frecuentes del sindrome de West, corresponde al 15 por
ciento de los casos. Se incluyen lesion traumatica, casi ahogamiento, tumores e
infecciones del sistema nervioso central: Meningitis bacteriana, absceso cerebral,

meningoencefalitis virica.

Por lo general estos eventos acurren en el primer afio de vida, la latencia entre el

evento y la aparicion del sindrome de West es de 5.1 meses como media.
La etiologia del sindrome condicionaré la respuesta al tratamiento.
FISIOPATOLOGIA

El mecanismo fisiopatoldgico exacto, se desconoce sin embargo se postulan diversas

hipdtesis para intentar ofrecer una explicacion. Se piensa que la edad usualmente



inicial para el SW coincide con el periodo critico de formacion de las dendritas y la
mielinizacion (desarrollo ontogénico del cerebro) que puede contribuir a su

fisiopatologia.

Por lo que se piensa que los espasmos constituyen una respuesta inespecifica de un

cerebro inmaduro a cualquier lesion.

Se plantearon que un desequilibrio de los neurotransmisores del tallo cerebral podria
ser responsable 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
disminucion de la actividad del sistema colinérgico. Elemento que apoya esta
hipétesis lo constituye la disminucion de la duracion del suefio de movimientos
rapidos de los ojos (REM) en estos pacientes. Ademas durante esta etapa del suefio se
ha observado la desaparicion de los espasmos y la reduccion del patron de

hipsarritmia. (8)

En pacientes con espasmos epilépticos y sindrome de Down se ha planteado que
existen anomalias en la funcidn del receptor glutamato que pueden intervenir en el
origen de los espasmos, pues se han constatado niveles elevados de este

neurotransmisor en estos pacientes.

Estudios del metabolismo cerebral mediante tomografia por emision de positron
(PET) apoyan la participacion de estructuras subcorticales en el origen de los
espasmos Yy la hipsarritmia al demostrar un incremento simétrico de la actividad

metabolica en el nicleo lenticulado y en el tallo cerebral. (7)

Diversas lesiones corticales como las malformaciones cerebrales, los sindromes
neurocutaneos, la poroencefalia, entre otras, constituyen causas del sindrome de
West, lo que sugiere la participacion de la corteza cerebral en su origen. Estudios del
flujo sanguineo cerebral mediante tomografia computadorizada por emision de foton
unico (SPECT) y del metabolismo cerebral mediante la tomografia por emision de
positron (PET) han evidenciado zonas de perfusion cortical anormal y zonas de



metabolismo cortical anormal Se ha demostrado que descargas corticales focales
pueden preceder 0 asociarse con espasmos.

Se reportaron 2 pacientes que presentaban un sindrome de West criptogénico
refractario al tratamiento durante varios afios, a los cuales se les realizo callosotomia
total. Después de la intervencion quirurgica los espasmos se tornaron asimétricos y la
hipsarritmia que era bilateral se transformo en unilateral, lo que sugiere que una via
cortico-cortical a través del cuerpo calloso es importante en la generalizacién de la

hipsarritmia. (9)

Se han planteado otras hip6tesis que involucran tanto a la corteza como a las
estructuras subcorticales en el origen del sindrome de West. Se ha sugerido que los
espasmos podrian ser desencadenados por la corteza cerebral con participacion del
tallo cerebral y del nucleo lenticular. Otros autores plantean que una descarga cortical
primaria podria estimular el tallo cerebral y provocar la generalizacion secundaria con

la aparicién de espasmos e hipsarritmia.

Otra hipétesis postulada es la existencia de anomalias del sistema inmunitario. En
pacientes con sindrome de West se ha observado un incremento en la frecuencia del

antigeno HLADRWS52 y un aumento en el nimero de células B activadas.

Ha sido planteado que un desequilibrio en los niveles séricos de las citocinas puede
estar involucrado en la inmunopatologia del sindrome de West, pues en pacientes con
esta entidad se han constatado niveles séricos elevados de la interleucina-2, factor de

necrosis tumoral alfa e interferon alfa.

Se ha referido la participacion de la hormona liberadora de corticotropina en la
fisiopatologia del sindrome de West. Esta hormona actta sobre la hipofisis y favorece
la liberacion de la hormona adrenocorticotropa (ACTH). La ACTH vy los
glucocorticoides suprimen el metabolismo y la secrecion de la hormona liberadora de
la corticotropina por un mecanismo de retroalimentacion. Se ha sugerido que

agresiones especificas al nifio durante un periodo critico del neurodesarrollo, provoca



una sobreproduccion de hormona liberadora de corticotropina, y ocasiona
hiperexcitabilidad neuronal y crisis. La ACTH exdgena y los glucocorticoides
suprimen la sintesis de la hormona liberadora de la corticotropina, lo que puede

explicar su efectividad en el tratamiento de los espasmos epilépticos. (8)
MANIFESTACIONES CLINICAS

Edad de inicio: El sindrome de West se inicia en la mayoria de los pacientes durante
el primer afo de vida, y es mas frecuente entre los 3 y 7 meses de edad. Un comienzo
antes del afio de edad se observo en el 86,8 %. Inicio después de los 18 meses es poco
frecuente. Aunque la verdadera edad de inicio puede ser confundida con sobresaltos,
célicos o hiperirritabilidad.

Espasmos: Se caracterizan por la contraccion brusca, generalmente bilateral y
simétrica de los musculos del cuello, tronco y miembros. Dos fases de actividad
muscular se producen, la primera de una contraccion breve de menos de 2 segundos,
y la segunda de una contraccion tonica méas larga de hasta 10 segundos. Se

acomparian de una breve pérdida de la conciencia.
SEMIOLOGIA DE LAS CRISIS

La expresion semioldgica de los espasmos depende de la musculatura afectada y de la
duracién de cada espasmo. La utilizacion de los métodos con video sincronizado y

registro poligréafico ha permitido un analisis mas detallado y riguroso. (9)
CRISIS TIPICAS
Se conocen tres tipos clinicos de espasmos:

Flexores: Se admiten que en la mayoria de los casos (del 68 al 80%) los espasmos se
realizan en flexion. Pueden ser mas o menos extensos y afectan la musculatura del

cuello, del tronco y de los miembros; el nifio se dobla "como una navaja al cerrarse™:
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Se produce flexién de la cabeza y del tronco, los miembros superiores se entrecruzan

sobre el pecho, los miembros inferiores en triple flexion.

Los espasmos en flexion presentan una flexion brusca, simultanea del cuello y tronco
con flexidn simétrica bilateral, abduccion o aduccion de los miembros superiores y
flexion-aduccion de los miembros inferiores. Cuando s6lo participan los musculos
flexores del cuello el espasmo puede manifestarse como un movimiento de cabeceo.
Cuando participan los musculos de la cintura escapular el espasmo puede

manifestarse como un movimiento parecido a un encogimiento de hombros.

Extensores: Si el espasmo se realiza en extension que es menos frecuente (22,5% de
los casos), el cuello y el tronco se extienden y los miembros se colocan en extension-

abduccidn, separandose en forma de cruz.

Los espasmos en extension provocan una brusca extension del cuello y del tronco con
extension y abduccion de todos los miembros. Mixtos: Sin embargo, lo mas frecuente
es que sean mixtas en “flexidn/extension” aparentando entonces una mioclonia

masiva.

En los espasmos mixtos la postura primaria puede ser la flexion o extension del
cuello y tronco, pero las contracciones asociadas de los miembros superiores o
inferiores se oponen a la postura primaria. Por ejemplo, la flexion del cuello, tronco y
miembros superiores con extensién de los miembros inferiores constituye un espasmo
mixto. Segun algunos autores no parece existir una relacién entre el tipo de espasmos
y el prondstico o la etiologia. Sin embargo, Aicardi ha planteado que cuando los
espasmos en extension predominan o son exclusivos pudieran indicar una etiologia

sintomatica. (10)
CRISIS ATIPICAS

Son limitadas o frustradas en su expresién, corren el riesgo de ser ignoradas o mal

interpretadas como: sacudida de la cabeza, breve contraccion de la musculatura
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abdominal, elevacion de los hombros, simple movimiento de aduccién o aduccion de
los brazos; mas raramente el espasmo puede ser asimétrico (0,6%). Excepcionalmente
la crisis puede expresarse por una acinesia y una disminucion de la reactividad o

respuesta atenuada (1%).

Existen espasmos asimétricos consisten en la desviacion lateral de la cabeza o los
0jos con la participacion de los miembros superiores. Se plantean que son predictores
de un pronostico desfavorable, pues su presencia sugiere la contribucion
predominante de un hemisferio a los eventos ictales y la existencia de una lesion

cerebral subyacente. (3)
En general, un mismo nifio tiene mas de un tipo de espasmo.

Ciertos fendbmenos pueden acompariar a las crisis: desviacion ocular 0 movimientos
oculares en el 55 por ciento de las convulsiones, cambios en el patron respiratorio
(59,2%), alteracion del ritmo cardiaco. Un grito o una sonrisa inmotivada concluyen
una crisis. Debido a la brevedad del espasmo, es dificil evaluar el nivel de

consciencia; en las crisis mas largas o atipicas se admite una obnubilacion pasajera.

Los espasmos ocurren con mayor frecuencia en estado de vigilia, un estudio de video-
EEG indica que son mas frecuente de 9 am a 12 am, y de 3 pm a 6 pm en nifios
mayores; mientras en bebes son de aparicion preferente al despertar de 6 am a 9 am.
Son menos frecuentes durante el suefio y sélo se presentan durante el suefio lento,

nunca durante el suefio paraddjico.

En el curso de una determinada salva, la intensidad y la frecuencia aumentan

progresivamente, para, a continuacion, disminuir hasta desaparecer.

Los espasmos pueden limitarse a una desviacion ocular vertical, breve 0 a un
nistagmo. Pueden asociarse con irregularidades en la respiracion, y se evidencia en el
54 % de un grupo de pacientes. Se ha referido manifestaciones autonémicas como la

rubicundez, sudacion y dilatacion pupilar. Otros fendmenos asociados que se han
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observado son una sonrisa, una mueca y una expresion facial confusa o asustada. La

risa en un 40 por ciento y el grito ha sido también reportada.

El llanto se presenta frecuentemente al final de una salva de espasmos y se observan
en el 68 %. La somnolencia puede ocurrir después de una salva de espasmos

prolongada y severa.

Entre los factores que pueden precipitar los espasmos se encuentran la fase
posprandial, los ruidos repentinos y la estimulacion tactil. También se han sefialado
aunque con menos frecuencia, el hambre, la excitacion y el excesivo calor ambiental.
(11)

Curso clinico: Etapa inicial, espasmos poco frecuentes, aislados y suaves; Etapa
media, aumento de la frecuencia de los espasmos y regresion del desarrollo y la
ultima etapa: disminucién progresiva de los espasmos, resolucion de estos o puede

aparecer otro tipo de convulsiones.
REGRESION PSICOMOTOR

Constituye el segundo elemento caracteristico del sindrome. Inicia la enfermedad

aproximadamente en el 15% de los casos.

La familia indica modificacion del humor. En varios dias, el nifio cae en la
indiferencia total: pérdida de la sonrisa, de las reacciones a los estimulos sensoriales.
Frecuentemente el nifio es calificado de sordo o ciego, con pérdida de la mimica e

inmovilidad motora absoluta.

En el nifio de més edad, el desinterés se extiende a los objetos que le son presentados.
Este desinterés, esta falta de actividad, dan lugar en ocasiones a actividades
estereotipadas; mas raramente se observan reacciones de agresividad o de
irritabilidad.
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A continuacion se confirma el deterioro: el nifio no progresa mas, no presenta
ninguna nueva adquisicion. Por el contrario, pierde las actividades que poseia al

inicio de su enfermedad: ya no se sienta, no sostiene la cabeza, no sonrie mas,...

La pérdida de los contactos mas elementales y la propia atonia generalizada son
estigmas de una regresion evidente si aparecen en un nifio cuyo desarrollo psicomotor

era ya inquietante.

Se ha referido que un gran numero de pacientes con sindrome de West presentan
retardo psicomotor antes el comienzo de los espasmos. Aunque estos nifios pueden
experimentar regresion en el desarrollo psicomotor después que los espasmos
aparecen, esta situacion no representa un cambio significativo en su condicién. Es
mas evidente la regresion en el desarrollo psicomotor en aquellos pacientes en los que
previamente tienen un desarrollo psicomotor normal. Entre los signos importantes de
deterioro psicomotor se encuentran: la pérdida del seguimiento visual, de la
prehension voluntaria de los objetos y la aparicion de hipotonia. La pérdida del

seguimiento visual indica un mal pronostico. (12)
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
LABORATORIO

Estudios que pueden establecer una etiologia metabdlica:

La valoracion de pterinas en la orina para defectos del metabolismo de la
tetrahidrobiopterina; la sobrecarga oral de este cofactor normalizard las
concentraciones de fenilalanina y tirosina plasmaticas en pocas horas, y confirmara la

existencia de un defecto del mismo.

El déficit de serina cursa con microcefalia, deterioro neuroldgico progresivo,
epilepsia rebelde y, en ocasiones, SW; mejora si se instaura un tratamiento sustitutivo

con este aminodcido.
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Dentro del grupo de las acidurias orgénicas (AO) se conocen algunas capaces de
manifestar un sindrome epiléptico neonatal con salvas y supresiéon y desarrollar
posteriormente un SW. En los defectos de la carnitina palmitoiltransferasa | y 11 se ha
descrito algin caso que manifiesta un SW que mejoraria con dieta y suplementos de

carnitina.

La enfermedad de Menkes por deficiencia en la absorcién del cobre en el intestino, y
se hereda ligado al cromosoma X. Las enzimas dependientes de cobre son poco
activas y, por ello, resulta una alteracion en el metabolismo oxidativo cerebral, con
elevacion del contenido en lactato y una clinica de deterioro neuroldgico progresivo
con convulsiones que pueden conducir a un SW. El prondstico es malo; los pacientes
manifiestan, ademas, alteraciones en el cabello muy caracteristicas, alteraciones
cutaneas, cutis laxo y retraso pondoestatural progresivo. EI tratamiento precoz con

histidinato de cobre puede tener algin efecto beneficioso. (13)

El defecto de holocarboxilasas. Bioquimicamente, se caracteriza por la presencia de

hiperlactatemia, acidosis metabdlica y un nivel normal de biotina plasmatica.
Estudios cromosomicos, estudios genéticos, pero el costo es un factor limitante.
IMAGEN

EEG: Las manifestaciones clinicas suelen ofrecer una importante pista diagndstica en
la mayoria de los casos. De cualquier manera cualquier nifio con manifestaciones
epileptiformes debe realizarse un EEG, siendo esta la prueba diagnostica esencial

para la confirmacion del sindrome, con el patognomonico hallazgo de hipsarritmia.

Las alteraciones del E.E.G. intercriticas constituyen el tercer criterio fundamental
para el diagnostico, pero no son especificas del sindrome de West. Se recomienda que

el paciente este hospitalizado y se realiza un video-EEG de 24 horas.
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HIPSARRITMIA TIPICA

El trazado de la hipsarritmia tipica en el estado de vigilia “esta constituido por una
sucesion ininterrumpida de ondas lentas y de puntas de gran amplitud (300
microvoltios), asociadas proporcionalmente sin relacion de fase, y distribuidas sobre

todo el scalp sin ninguna sincronia” (15)

Se trata entonces de un trazado anarquico, caotico, sin regularidad cronoldgica,
morfologica o topografica, sin el ritmo de base normal de la edad, que llama la
atencion por su continuidad y que no asume nunca un caracter paroxistico

propiamente dicho.

El caracter bilateral pero asincronico, con anomalias que pueden pasar de un
hemisferio a otro, de una region a otra, es decir, el caracter de “focalizacion multiple
y movil”, habia sido considerado por Gastaut y Roger como el elemento
patognomanico de la hipsarritmia. Los estimulos sensoriales no tienen ningun efecto

sobre la hipsarritmia.

El trazado se modifica constantemente en el curso del suefio: tendencia a una
organizacion de puntas-ondas ritmica y bisincrénica con fragmentacion de la

hipsarritmia.

De esta manera, el suefio atenGa la hipsarritmia y no posee interés diagndstico si el
trazado de vigilia es tipico. Por el contrario, el trazado del suefio tiene un interés
capital cuando existen espasmos y un E.E.G. no significativo en el estado de vigilia, o

bien cuando en el curso de la evolucion los trazados de vigilia se normalizan.
HIPSARRITMIA ATIPICA

La hipsarritmia puede ser atipica (30 por ciento de los casos), excepcionalmente
fragmentada en el estado de vigilia, muy lenta con pocos elementos puntiagudos
(disrritmia lenta mayor), o por el contrario muy rapida. Asimismo puede presentar

una amplitud asimétrica o asociada a anomalias focales.
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La hipsarritmia puede desaparecer, lo que explica el interés por repetir los trazados

con un intervalo de varios dias y sobre todo por repetir los trazados durante el suefio.

Por ultimo, se pueden encontrar aspectos hipsarritmicos en epilépticos no aquejados

del Sindrome de West, asi como en las encefalopatias sin epilepsia. (16)
E.E.G. CRITICO

La imagen maés frecuente (38% de las crisis) corresponde a una onda lenta inicial de
gran amplitud, mas frecuentemente con topografia frontal, seguida de un
aplanamiento. Ademas, puede haber un complejo de puntas-ondas aisladas o

asociadas a una desincronizacion.

En ocasiones, esta imagen puede estar aislada (12% de los casos) o bien asociada a
ritmos rapidos, a puntas-ondas generalizadas o0 a descargas ritmicas.
Excepcionalmente, el trazado no muestra ninguna variacion en el curso del espasmo.
No hay una correlacion estricta entre un tipo de espasmo y una alteracién del trazado.
(17)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Existen casos atipicos de comienzo precoz como ocurre en nifias con Sindrome de

Aicardi (agenesia de cuerpo calloso y lagunas retinianas).

e Colicos del lactante.

¢ Mioclonia benigna de la infancia temprana.
e Postura de opist6tonos por la espasticidas.
¢ Reflujo gastroesofagico.

e Sindrome de Sandifer

o Hiperreflexia

e Moro exagerado

e Espasmos del sollozo (18)
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También debemos realizar el diagndstico diferencial con sindromes epilépticos como:
Epilepsia mioclonica del lactante.

La encefalopatia mioclonica precoz y el sindrome de Ohtahara, los cuales se inician

en la etapa neonatal.50 el 55 % de los pacientes.

Otros tipos de crisis pueden preceder o acompariar a los espasmos y se evidencian en
los casos sintomaticos. Se han observado crisis focales, atdnicas o tonicas.(14)

La deficiencia de vitamina B12 grave también se constituye como diagnostico
diferencial, se informé debido a la deficiencia nutricional de la madre. La
manifestacion clinica comprende la anemia megalobléstica y retraso del desarrollo
neuroldgico que culmind con la desmielinizacion y la atrofia cerebral. Pocos informes

de casos han documentado manifestacion del sindrome de West. (19)

TRATAMIENTO

No hay un protocolo universal aceptado para el manejo del SW. Las guias actuales
proponen un plan terapéutico farmacoldgico dividido en tres lineas de eleccion,
teniendo en cuenta la etiologia del Sindrome que condicionara la respuesta al
tratamiento, las caracteristicas de cada paciente y su respuesta a los farmacos. La
terapéutica farmacoldgica consiste basicamente en disminuir las convulsiones con la
dependencia minima necesaria de medicamentos y para ello las bases son: ACTH y

anticonvulsivantes. (2)

Se aconseja el tratamiento con ACTH como tratamiento inicial en la mayoria de los
nifios con SW (Grado 2B). De las terapias disponibles, ACTH tiene la eficacia mejor
establecida. La dosis Optima y la duracion del tratamiento son incierto. En cinco
ensayos controlados aleatorios del tratamiento con ACTH para SW, el cese de los
espasmos se produjo en el 42 a 87 por ciento de los recién nacidos, la duracion del

tratamiento fue de 7 a 12 dias. En la mayoria de estos estudios, la respuesta a la
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ACTH fue mayor para los lactantes con SW criptogénica que para los lactantes con
SW sintomatico. La tasa de recaida vari6 entre 15 y 33 por ciento. Una explicacion
para la falta de respuesta de ACTH farmacogenética esta siendo buscado en las

investigaciones en curso.

Por lo general comenzamos con ACTH 20 a 30 unidades / dia IM (dosis no ajustado
al peso corporal) y evaluar la respuesta al tratamiento en dos semanas, aumentando la
dosis a 40 unidades / dia si persisten los espasmos o hipsarritmia. Dos ensayos
aleatorios informaron que la respuesta a la terapia de dosis baja (20 unidades / dia)
fue comparable a dosis mas altas y dio lugar a un menor nimero de efectos
secundarios. En el mayor de los ensayos, 50 pacientes con diagnostico reciente de
SW fueron asignados al azar para recibir la ACTH a dosis altas (150 U / m2 por dia
durante tres semanas, 80 U / m2 por dia durante dos semanas, 80 U / m2 cada dos
dias durante tres semanas, 50 U / m2 por dia cada dos dias durante una semana, y la
forma conica a cero mas de tres semanas) 0 ACTH en dosis bajas (20 a 30 u / dia
durante dos a seis semanas, luego disminuir a cero durante una semana ). Los grupos
fueron similares en respuesta al tratamiento (cese de los espasmos y la desaparicion
de hipsarritmia) (50 frente a 58 por ciento) y la tasa de recaida. La hipertension se
produjeron con mas frecuencia en el grupo de dosis alta (31 frente a 4 por ciento);

otros efectos secundarios fueron similares entre los grupos.

El uso del video-EEG para evaluar la respuesta al tratamiento es ideal. La
observacién clinica con frecuencia se pierde espasmos sutiles, y EEG maés cortas son

menos sensibles para detectar hipsarritmia.

Por lo general iniciamos una puesta a punto de ACTH después de dos semanas a la

dosis maxima utilizada.

Un enfoque alternativo utiliza dosis mas alta ACTH 75 U / IM m2 dos veces al dia
durante dos semanas. La dosis Despues se reduce en un 30, 15 y 10 U / m2 cada
mafiana durante tres dias cada uno, a continuacion, 10 U / m2 todas las mafianas

durante seis dias. (\Ver "dosis" mas arriba).
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Los efectos secundarios de ACTH son comunes e incluyen la hipertension, la
irritabilidad, la infeccién, la atrofia cerebral reversible, y raramente la muerte por
sepsis. EI monitoreo debe incluir la medicion de la presion arterial (linea de base y
una vez por semana) y las concentraciones sericas de glucosa, potasio y sodio (linea
de base y cada dos semanas). El paciente debe ser observado de cerca y un

tratamiento a tiempo para las infecciones.

La Vigabatrina es una terapia alternativa, parece ser particularmente eficaz en
pacientes con esclerosis tuberosa. Sin embargo, su eficacia debe equilibrarse contra el

riesgo de toxicidad.

La Vigabatrina se ha comparado con la terapia hormonal en dos estudios abiertos
aleatorios y dos series de casos retrospectivos; dos estudios sugirieron que los
resultados del tratamiento fueron similares, y dos sugirieron que la terapia hormonal

fue superior:

La Vigabatrina se comparé con el deposito de ACTH como tratamiento de primera
linea para la IS en 42 recién nacidos [15]. Cese de los espasmos era mas probable con
ACTH que con Vigabatrina (74 frente al 48 por ciento). Sin embargo, menos
pacientes tuvieron efectos secundarios con Vigabatrina que con ACTH (13 frente a
37 por ciento). Las recaidas se produjeron en seis pacientes tratados con ACTH y en

una tratada con Vigabatrina.

La toxicidad retiniana permanente es un efecto secundario potencialmente grave de la
Vigabatrina, que esta disponible en los Estados Unidos solamente bajo un programa
de distribucion restringida (SHARE). Se requiere evaluacion y monitorizacion

oftalmologica en pacientes que utilizan este agente.

Un régimen de dosificacion tipico incluye una dosis inicial de 50 mg / kg por dia,
aumentando a 100 a 150 mg / kg por dia como se requiere para la respuesta clinica.

La eficacia se evalud a las dos semanas después del cambio de dosis. La duracion
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Optima del tratamiento es desconocida. Los pacientes que responden al tratamiento

pueden continuar con el farmaco durante seis meses.

El pardmetro de practica AAN 2004 para el tratamiento de la SW reviso siete estudios
prospectivos de nifios menores de tres afios de edad con esclerosis tuberosa y
espasmos infantiles. En general cese de los espasmos se observo en 41 de 45 nifios
(91 por ciento) tratados con Vigabatrina, y una tasa de respuesta del 100 por ciento se
observo en cinco estudios, En un pequefio estudio aleatorizado en 22 pacientes con
ST, Vigabatrina fue superior a la Hidrocortisona en el control de los espasmos
infantiles, con una tasa de respuesta del 100 por ciento en los pacientes tratados con

Vigabatrina

Las terapias alternativas que utilizamos para los nifios que no responden a la ACTH

incluyen:

Prednisona (2 mg / kg por dia PO). Normalmente tratamos durante seis semanas con

este agente.

La dieta cetogénica puede ser eficaz en nifios que son refractarios a la ACTH y otras
terapias. Una dieta cetogénica puede controlar los espasmos en los casos refractarios
al tratamiento de primera linea. Sin embargo, sélo los datos de observacién estan

disponible para evaluar su eficacia.

En un estudio retrospectivo, 23 pacientes con SW fueron tratados en una dieta
cetogénica y evaluado a los 12 meses. Todos excepto dos pacientes no tratados
previamente fueron refractarios a la ACTH, glucocorticoides y los farmacos
anticonvulsivos. Evaluados por los padres las convulsiones y el EEG, mejora > 90
por ciento en 46 por ciento (tres estaban libres de crisis), y > 50 por ciento en todos
los pacientes. Los medicamentos se redujeron o interrumpieron en 57 por ciento. El
desarrollo también mejor6 en un 57 por ciento de los casos; esta correlacionada con
control de las convulsiones. EEG mejord en 8 de los 16 nifios que tenian hipsarritmia

al inicio del estudio. Las reacciones adversas relacionadas con la dieta se produjeron
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en siete hijos. Las limitaciones de este estudio incluyen su disefio retrospectivo, la
falta de monitoreo de video EEG para evaluar el control de los espasmos, y, en
ausencia de controles, la interpretacion de los resultados en el contexto de la historia
natural de la SW.

El Acido Valproico, informes del tratamiento con este tienen resultados
inconsistentes. El Acido Valproico puede beneficiarse del 40 al 70 por ciento de los
pacientes que no responden a la ACTH. Sin embargo, la respuesta aparente puede

reflejar la historia natural de la SW mas que el efecto del tratamiento.

No existen ensayos controlados de Valproato para SW. En un estudio prospectivo,
abierto, cese de los espasmos y la resolucién de la hipsarritmia se produjo en el 73 y
el 91 por ciento de los 22 nifios a los seis meses desde el inicio del tratamiento. Una
mayoria respondié de dos semanas, pero 23 por ciento recaida, y trombocitopenia
desarrollado en un tercio. En el otro estudio de etiqueta abierta, cese de los espasmos

ocurrid en 72 por ciento de los nifios en tres meses desde el inicio del tratamiento

No hay pruebas suficientes para recomendar cualquier otro tratamiento para SW,
incluyendo el Acido Valproico, Nitrazepam, terapias Piridoxina, Zonisamida,

Topiramato, nuevas terapias (IVIG, Liposteroid, TRH), o una combinacion.

Si las recaidas infantiles después de la terminacion de la terapia, un segundo curso (de
cuatro a seis semanas) del agente que fue eficaz en la obtencion de control deben ser
administrados. Un estudio retrospectivo encontré que la evolucion de de Lennox-
Gastaut fue menos frecuente en los nifios que fueron tratados con la dieta cetogénica

(y / o terapia hormonal. Esta observacion requiere confirmacion. (20)

Sin embargo ningun tratamiento médico da alivio satisfactorio a todos los infantes
con SW y en algunos casos el tratamiento quirdrgico como la reseccion cortical de
areas especificas en el SNC puede llevar a una disminucién notable de las
convulsiones. Es asi que la extirpacion quirdrgica de focos epileptogénicos ha

demostrado utilidad, pero no es facil identificar areas epileptogénicas antes de los 18
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meses momento de mayor definicion de la sustancia gris y la sustancia blanca aun
con TEP que puede ser poco fiable antes de los 15 meses de edad. Por lo que un claro
correlato clinico neurofisioldgico y neurorradiologico son los elementos mas fiables

para que la cirugia sea de utilidad.

En un estudio realizado en el 2015, se presenta en un nifio que comenzo a tener un
estado epiléptico resistente a los medicamentos a las 2 semanas de edad y desarroll6
espasmos epilépticos en la evaluacion prequirdrgica se utilizé EEG con 32 canales de
video cuero cabelludo usando el 10-20 electrodos, RMN cerebral, y la tomografia por
emision de positrones. La cirugia consistio en la reseccion extensa de la lesion
epileptdgena, ademés de la desconexion del 16bulo anterior frontal izquierdo a la tira
de motor. Teniendo como resultado, los dos afios de seguimiento, el bebe se quedo
sin convulsiones, sin déficit motor focal y la encefalopatia epiléptica resuelto. El
I6bulo frontal izquierdo desconectado muestra las descargas epileptiformes
restringidas al tejido desconectado. (21)

PRONOSTICO

El pronostico global del sindrome de West es grave. El retardo mental ocurre en el 90
% de los casos y con frecuencia se asocia con deficit motor, trastornos de conducta y
rasgos autisticos. La mortalidad es de 3-33%. (22)

Aproximadamente el 27 a 50 por ciento de los pacientes con SW desarrollar una
forma grave de epilepsia conocida como sindrome de Lennox-Gastaut. Este sindrome
incluye tipos caracteristicos de las convulsiones (ataques de gota tipica vy
convulsiones tonico axiales) y los patrones de EEG especificas. En un informe, el
sindrome de Lennox-Gastaut fue precedida por SW en 10 de 25 casos En la literatura
publicada, sélo los nifios con casos sintomaticos es han evolucionado con el sindrome
de Lennox-Gastaut. (20)
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Un factor importante que contribuye a emitir un prondstico, es si el paciente
inicialmente se clasifica como criptogénico/idiopéatico o sintomatico. El prondstico es

mejor en los casos idiopaticos y criptogénicos. (17)

El pronostico del sindrome de West idiopatico es favorable con desaparicion de las
crisis y un desarrollo psicomotor normal. En los casos criptogénicos la demora en el
inicio del tratamiento puede asociarse con un peor pronostico desde el punto de vista
cognitivo. El pronostico es peor en los nifios con sindrome de West sintomatico. Se
ha descrito que en pacientes en los cuales se evidencié disminucion del metabolismo
de la glucosa en ambas regiones temporales mediante la tomografia por emision de
positrones (PET), presentaron un prondstico desfavorable a largo plazo y la mayoria
manifestaron signos autisticos. Se ha sefialado también que zonas de hipoperfusion
multifocal evidenciados mediante la tomografia computadorizada por emision de
foton Unico (SPECT) en pacientes con sindrome de West sintomatico, pueden indicar
un prondstico desfavorable. Sin embargo, el prondstico en pacientes con sindrome de
West a causa de una neurofibromatosis tipol es usualmente favorable y se asemeja
mas a un sindrome de West idiopatico que a uno sintomatico. También se ha
planteado que el prondstico neurolégico de los nifios con sindrome de West y
sindrome de Down parece ser mejor que el de los nifios con sindrome de West en la

poblacién general

Del 11 al 25% de los enfermos murieron antes de los 3 afios de edad con o sin
tratamiento hormonal, frecuentemente por complicaciones bronquiales o accidentes
relacionados con la terapéutica. La mayoria de los nifios presentard secuelas graves:

retraso mental, epilepsia grave.

Alrededor del 10% tendran una vida normal. Casi siempre con formas

criptogenéticas.

Resultado en los adultos: Hay poca informacion disponible sobre los resultados a
muy largo plazo de los nifios con SW. Algunos adultos con una historia de la SW

tienen una inteligencia normal y el estado socioeconémico, como se ilustra mediante
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un reporte de 214 nifios nacidos entre 1960 y 1976 con un seguimiento de 20 a 35
afios o hasta la muerte. La muerte se produjo en el 31 por ciento a los 3 meses a 30
afios de edad. La inteligencia era normal o ligeramente alterada en el 24 por ciento de
los sobrevivientes, y 33 por ciento no tenia convulsiones. Algunos pacientes con
inteligencia normal y el nivel socioecondémico tenian sintomatico o los hallazgos del
EEG focales. Todos los pacientes con un buen resultado tuvieron retrasos cortos entre

la presentacion y el tratamiento y respondieron a la terapia con ACTH.

2. OBJETIVOS

2.1. Objetivo General

e Analizar la presentacion clinica de la patologia para el diagnostico
oportuno mediante el analisis de caso clinico, para su tratamiento

adecuado.

2.2.0bjetivos Especificos

e Identificar factores de riesgo que predisponen al desarrollo de esta
patologia.

e Interpretar los hallazgos en los exdmenes complementarios en esta
patologia.

e Determinar si el tratamiento dado es el adecuado y las complicaciones

de un tratamiento tardio.
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¢ Indagar en protocolos de manejo actualizados para el tratamiento

adecuado de pacientes con Sindrome de West.

3. RECOPILACION DE LAS FUENTES DE INFORMACION

3.1.DESCRIPCION DE LAS FUENTES DE INFORMACION UTILIZADAS

La realizacion del presente caso clinico se ha realizado bajo la descripcién de

multiples fuentes, en las que cabe destacar, la recopilacion y analisis detallado de:

e Historia clinica del paciente: de la cual se obtuvieron la mayor parte de datos
del presente caso clinico, desde su atencion en la consulta externa, condicion
clinica de ingreso al Hospital Regional Docente Ambato y evolucién
subsecuente del paciente, asi como tratamiento administrado, interconsultas
realizadas y resultados de pruebas de laboratorio solicitados en la Institucion.

e Entrevista con un familiar del paciente (madre): muy util en la recopilacién
completa de los datos y consentimiento para el seguimiento y presentacion del

presente caso.

e Guias de practica clinica y articulos de revision, cuyas evidencias indican

estrategias de diagnostico y manejo para el tratamiento de un paciente, a través
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de la cual se obtuvieron definiciones, protocolos estandarizados, y medidas

terapéuticas.

e Revisiones Bibliogréficas, Linkografia, y Base de Datos de la Universidad
Técnica de Ambato, para la actualizacion tedrica de la patologia presentada en

el paciente.

4. DESARROLLO
4.1 DESCRIPCION CRONOLOGICA DEL CASO
DATOS DE FILIACION DEL PACIENTE

El caso que se presenta a continuacion describe a un paciente de sexo masculino
de seis meses de edad, mestizo, condicidn socioecondmica baja, nacido y residente
en Ambato, producto de la sexta gestacion, embarazo bien tolerado y mal

controlado.

DATOS DE FILIACION DE PADRE
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e Edad: 46 afios de edad

e Residencia: Ambato

e Ocupacion: agricultor

e Instruccion: primaria incompleta
e Estado civil: casado

e Religion: catolico

e GS: desconoce.

DATOS DE FILIACION DE LA MADRE

e Edad: 46 afios de edad

e Residencia: Ambato

e Ocupacion: agricultor

e Instruccion: primaria incompleta
e Estado civil: casado

¢ Religion: catdlico

e GS: desconoce

ANTECEDENTES PRENATALES
e Producto de madre afiosa
e Controles prenatales: 3

e Ecos: 2 sin patologia
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e Administracion de vitaminas mas hierro: si
e Inmunizacion con antitetanica: 1 dosis
ANTECEDENTES NATALES

Producto  de la sexta gesta a término, que nace por parto cefalovaginal,
domiciliario, se corto el corddn al minuto, Illanto inmediato, buen reflejo de succion,

sin complicaciones. Se desconoce APGAR y medidas antropomeétricas.

ANTECEDENTES POSTNATALES

Alojamiento conjunto

Seno materno inmediato, seno exclusivo hasta los 6 meses.

Inmunizaciones completas para la edad segin MSP.

Desarrollo psicomotor: sostén cefalico ausente, sonrisa social a los 2 meses,

no se sienta con ayuda.
HABITOS
e Alimentacién: 5 veces al dia
e Miccion: 5 cambios de pafal al dia
e Defecatorio: 2 vez al dia.
e Suefio: 16 horas
Alergias: no refiere.
Antecedentes patologicos familiares: ninguno.

Condiciones socioeconémicas: Baja, paciente vive en casa propia, un piso,
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paredes de bloque, techo eternit, habita con sus padres y 2 de sus

hermanos, esta cuenta con 2 cuartos, cuenta con luz y agua potable.
Motivo de Consulta: Crisis convulsivas.

Enfermedad actual: Madre del paciente refiere hace 7 dias presenta movimientos
con flexion de la cabeza y extension de tronco y brazos (tipo abrazo) con
desviacion de la mirada hacia arriba, de duracion corta y breve, acompafiado de
grito, aproximadamente por 20 ocasiones, 3 veces al dia, por lo general después de
comer, posterior a estos movimientos presenta llanto y somnolencia, por lo que

acude a centro de salud y es referido a esta casa de salud.

Revision de aparatos y sistemas: desde hace 15 dias aproximadamente, presenta
cuadro gripal caracterizado por tos de moderada intensidad, rinorrea cristalina en

gran cantidad, y alza térmica no cuantificada por lo que acude a centro de salud, no
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es atendida, sino que dan turno para una semana después, pero acude a facultativo
particular donde prescribe paracetamol 3cc c¢/8h por 4 dias, cuadro clinico cede
aparentemente.

EXAMEN FISICO

Signos vitales:

36.5 85% con 2 140 por minuto 39 por minuto.
litros de
oxigeno

Medidas antropométricas

7Kg= 65cm =P 25 19.1=P 95 445
P 25-50

e Apariencia general: Paciente en estado postictal, letargico.
e Cabeza: Normocefalica, fontanela anterior amplia normotensa.

e Ojos: Pupilas isocéricas y reactivas a la luz; anictérica; conjuntiva
palpebral rosada. Campo visual por confrontacion normal.

e Boca: Mucosa himeda y rosada; faringe rosada.
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e Oido: Conducto auditivo externo permeable
e Cuello: No se palpan adenopatias. No se auscultan soplos carotideos.
e Torax: Caja toracica sin alteraciones. Axilas sin adenopatias.

e Pulmones: Expansion pulmonar normal; sonoridad normal a la percusion;
vibraciones vocales se palpan normales; murmullo pulmonar presente, sin

ruidos agregados.
e Corazon: Ritmo regular, en dos tiempos, no soplos.

e Abdomen: Blando, depresible, no doloroso, no se palpan masas, ruidos

intestinales normales. En las regiones inguinales no se encuentran hernias.

e Columna y extremidades: Curvaturas de la columna vertebral normales.

Extremidades, tono disminuido.
EXAMEN NEUROLOGICO:
e Concienciay estado mental: Paciente en estado postictal, letargico.
e Pares craneanos: No se encuentran alteraciones.

e Examen motor: No se observan movimientos anormales durante la

examinacion.

e Examen sensitivo: Sensibilidad fina y al dolor conservada. Sensibilidad

propioceptiva normal.

e Sin signos meningeos.
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AGRUPACION SINDROMICA

ACTIVOS PASIVOS
Espasmos epilépticos Parto domiciliario
Retraso psicomotor: no sostén cefalico, | APGAR desconocido

no sonrie, no se sienta con ayuda, no

balbucea, no sigue con la mirada.

Tos

Baja condicion socioecondémica

Rinorrea

Epilepsias: West

Convulsiones

Hipotonia

Somnolencia

Retraso psicomotor

X| X| X[ X

Psicdgenas: Espasmo del sollozo

Hipotonia

Apnea

Cianosis

Sacudidas breves

Obnubilacion, somnolencia

Sindrome de Sandifer

Reflujo gastroesofagico

Torticolis y posturas distonicas
paroxisticas

Mioclonia

Menores de 2 afios

Gastrointestinal: Cdlicos del lactante

Llanto
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Posicién en flexion

Hipertonia

Valorando los diagndsticos diferenciales, el Sindrome de West es el que tiene todos
los sintomas y se cumple con la triada clasica de espasmos mas retraso psicomotor e

hipsarritmia.

TRATAMIENTO INICIAL

DIA 2

Nada por via oral.

Control de signos vitales mas saturacion de oxigeno cada 6 horas.
Oxigeno a 2 litros por minuto, por bigotera.

Posicion semifowler.

Solucion salina, 300 cc pasar en 24 horas

Diazepam 2,4 mg PRN

Paracetamol 80 mg VO PRN
Biometria hematica, elemental y microscopico de orina,
coproparasitario. (ANEXO 1)

TAC simple de craneo (ANEXO 2)

Paciente en mal estado general presenta convulsiones con maéas frecuencia. Al

examen fisico signos vitales en parametros normales estado postictal, letargico.

Paciente con signos vitales en pardmetros normales en espera de resultado de

examenes. Se complementa tratamiento:

v" Seno materno a tolerancia

v Control de signos vitales mas saturacion de oxigeno cada 6 horas.
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v Oxigeno a 2 litros por minuto, por bigotera.

v" Posicion semifowler.

v" DICH

v Diazepam 2,4 mg PRN

v" Paracetamol 80 mg VO PRN

v" Ampicilina 350 mg IV c/6h

v" Difenihidantoina 250 mg + 10cc de solucion salina pasar 17 mg IV c/12h
v Control de convulsiones y anotar

v RMN de craneo (ANEXO 2)

v"1/C oftalmologia (ya que se han reportado problemas de vision en paciente que
padecen sindrome de West)
DIA 4

Paciente continua presentando convulsiones con menor frecuencia y duracion al
examen fisico paciente activo y reactivo al manejo. Cabeza, normocefélica, fontanela
anterior amplia normotensa. Ojos, con pupilas isocéricas y reactivas a la luz;
anictérica; conjuntiva palpebral rosada. Boca, mucosa humeda y rosada; faringe
rosada.  Oido, conducto auditivo externo permeable Cuello: No se palpan
adenopatias. No se auscultan soplos carotideos. Torax, Caja toracica sin alteraciones.
Axilas sin adenopatias. Pulmones, expansién pulmonar normal; sonoridad normal a la
percusion; vibraciones vocales se palpan normales; murmullo pulmonar presente, sin
ruidos agregados. Corazén, ritmo regular, en dos tiempos, no soplos. Abdomen,
blando, depresible, no doloroso, no se palpan masas, ruidos intestinales normales.
Paciente en quien se evidencia mejora de su cuadro, se espera tramite para la
realizacion de exadmenes complementarios. Permanece con las siguientes

indicaciones:

v" Seno materno a tolerancia
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v Control de signos vitales mas saturacion de oxigeno cada 6 horas.

v Oxigeno a 2 litros por minuto, por bigotera.

v" Posicion semifowler.

v" DICH

v Diazepam 2,4 mg PRN

v" Paracetamol 80 mg VO PRN

v" Ampicilina 350 mg IV c/6h

v Difenihidantoina 250 mg + 10cc de solucion salina pasar 17 mg 1V ¢/12h
v" Control de convulsiones y anotar

Se responde interconsulta de oftalmologia:

Examen fisico ocular:

Anexos sin alteraciones

Segmento anterior sin alteraciones
Medios transparentes

Fondo de ojo: polo posterior bien, papila de aspecto normal,

Nos indica que nuestro paciente no tiene ninguna alteracién oftalmoldgica.

DIAS

Paciente estable se encuentra en mejores condiciones generales, las convulsiones
contintan con menor duracién, al examen fisico paciente activo y reactivo al manejo.
Cabeza, fontanela anterior amplia normotensa. Ojos, con pupilas isocoricas y
reactivas a la luz; anictérica; conjuntiva palpebral rosada. Boca, mucosa himeda y

rosada; faringe rosada. Oido, conducto auditivo externo permeable Cuello, No se
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palpan adenopatias. No se auscultan soplos carotideos. Torax, caja torécica sin
alteraciones. Axilas sin adenopatias. Pulmones, expansion pulmonar normal;
sonoridad normal a la percusion; vibraciones vocales se palpan normales; murmullo
pulmonar presente, sin ruidos agregados. Corazon, ritmo regular, en dos tiempos, no
soplos. Abdomen, blando, depresible, no doloroso, no se palpan masas, ruidos
intestinales normales. Paciente en quien se evidencia mejora de su cuadro, en espera

de tramite para la realizacion de EEG
Permanece con las siguientes indicaciones:

v" Seno materno a tolerancia

v Control de signos vitales mas saturacién de oxigeno cada 6 horas.
v/ Oxigeno a 2 litros por minuto, por bigotera.
v" Posicion semifowler.
v" DICH
v Diazepam 2,4 mg PRN
v’ Paracetamol 80 mg VO PRN
v" Ampicilina 350 mg IV c/6h
v" Difenihidantoina 250 mg + 10cc de solucion salina pasar 17 mg IV ¢/12h
v" Control de convulsiones y anotar
DIA6
Paciente con evolucién favorable se obtiene resultado de EEG: (ANEXO 4)

Al examen fisico paciente activo y reactivo al manejo. Cabeza, fontanela anterior

amplia normotensa. Ojos, con pupilas isocéricas y reactivas a la luz; anictérica;
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conjuntiva palpebral rosada. Boca: mucosa hiumeda y rosada; faringe rosada. Oido:

conducto auditivo externo permeable Cuello, No se palpan adenopatias. No se

auscultan soplos carotideos. Torax, Caja toracica sin alteraciones. Axilas sin

adenopatias. Pulmones, expansién pulmonar normal; sonoridad normal a la

percusion; vibraciones vocales se palpan normales; murmullo pulmonar presente, sin

ruidos agregados. Corazon, ritmo regular, en dos tiempos, no soplos. Abdomen,

blando, depresible, no doloroso, no se palpan masas, ruidos intestinales normales.

Continua con las siguientes indicaciones:

v

v

v

v

DIA 7

Seno materno a tolerancia

Control de signos vitales mas saturacion de oxigeno cada 6 horas.
Oxigeno a 2 litros por minuto, por bigotera.

Posicion semifowler.

DICH

Diazepam 2,4 mg PRN

Paracetamol 80 mg VO PRN

Ampicilina 350 mg IV c/6h

Difenihidantoina 250 mg + 10cc de solucién salina pasar 17 mg IV c¢/12h
Acido valproico 100mg VO c/12h

Control de convulsiones y anotar

Paciente en mejores condiciones generales, se evidencia notable disminucién de la

intensidad y duracidn de las convulsiones pero no ceden en su totalidad, por lo que se
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decide aumentar dosis de acido valproico a 150mg VO c¢/12h, se pide audiometria:
(ANEXO 4)

DIA 8

Paciente sintomatico, se evidencia notable disminucion de la intensidad y duracion de
las convulsiones pero no ceden en su totalidad,, con signos vitales en parametros
normales: FC: 98 Ipm, FR: 22 rpm, T: 36.2 se decide alta hospitalaria con controles

por consulta externa.
CONSULTA EXTERNA

Acude a consulta después de 2 meses, por descuido, paciente persiste con las
convulsiones, no ha tomado la medicacion por un mes, se calcula medicacion y se

insiste en la toma de medicacion y controles mensuales.
PRONOSTICO

Paciente con pronostico desfavorable, es una epilepsia de tipo sintomaética, pues se
identifico una atrofia cortical en los examenes complementarios, se piensa que tuvo
un evento hipdxico durante el trabajo de parto. Si no se le ayuda con estimulacion, su

futuro es incierto.
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4.2. DESCRIPCION DE LOS FACTORES DE RIESGO
BIOLOGIA HUMANA

Al comparar con la literatura no se halla factores de riesgo bioldgicos relevantes
como desencadenantes, es una patologia genética. En un estudio realizado en este afio
revela que el uso de técnicas de secuenciacion, en dos hermanos con sindrome de
West, resultaron ser heterocigotos compuestos para uno ya se ha informado y una
nueva mutacion en el gen que codifica mitocondrial arginil-ARNt sintetasa 2
(RARS2). Las mutaciones en este gen se han descrito clasicamente en hipoplasia
ponto-cerebelosa tipo seis (PCH6), un fenotipo caracterizado por convulsiones
tempranas (a menudo intratables), profundo retraso en el desarrollo, y la atrofia

progresiva pontocerebelar. (24)

En otro estudio, nos muestra que el sindrome de West es genéticamente heterogénea,
y sus causas genéticas no han sido completamente aclaradas. La mutacién (WDR45)
reside en Xpl1.23, y codifica un miembro de la proteina con repeticiones WD
interactuar con la familia fosfoinositidos (IPIM), que es crucial en la via
macroautofagia. Mutaciones en WDRA45 causa neurodegeneracion asociados a la
proteina que se caracteriza por la acumulacion de hierro en los ganglios basales. En
este estudio, se realizé la secuenciacion del genoma de las personas con sindrome de
West y se identificaron tres mutaciones WDR45 (pacientes 1, 2 y 3). Dos nuevas
mutaciones se produjeron (pacientes 1 y 2) y la mutacion restante detectado en un
paciente de sexo masculino (paciente 3) y su hermana afectada se heredan de la
madre, portadoras de la mutacion somatica. Los tres pacientes masculinos mostraron
convulsiones intratables y de aparicion temprana profunda discapacidad intelectual y
retraso en el desarrollo. Sus RMN mostraron atrofia cerebral. No se encontraron
pruebas de mosaicismo somatico en los tres pacientes del sexo masculino. Nuestros
resultados indican que las mutaciones WDR45 en los hombres conducen a la

encefalopatia epiléptica severa (25)
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Otro estudio sugiere que mutaciones de GABRAL y mutaciones o deleciones en
ZEB2 pueden causar encefalopatias epilépticas de aparicion temprana, incluyendo el
sindrome de Ohtahara y sindrome de West. (26) (27)

La edad de inicio de los espasmos, seria un factor de riesgo, antes de los 6 meses, a
menudo incluidos en una forma secundaria, conduce a un retraso mental profundo.
También el paciente era de sexo masculino, la literatura médica manifiesta que
aunque en relacion con el sexo no se tiene una respuesta etiopatogénica clara, la
mayor frecuencia de enfermedades en el sexo masculino y en edades tempranas de la

vida pudiera estar determinadas genéticamente. (6)
MEDIO AMBIENTE

Al analizar el entorno del paciente, la condicion socioeconémica es un factor de
riesgo, aplicando la encuesta de estratificacion del nivel socioecondémico establecido
por el instituto nacional de estadistica y censos: se encontré que el nivel
socioeconémico de este hogar es de 361 puntos el cual indica que pertenece al grupo
C- (medio bajo) y la literatura médica manifiesta que la diferencia socioeconémica

entre paises es muy amplia. Los factores socioecondmicos estan en relacién al:

e Ingreso familiar.
e Laeducacion de los padres.

e Lugar de residencia

La madre argumenta que por el tiempo, por el trabajo, no acude a la consulta médica

de seguimiento, luego de su hospitalizacion, perjudicando la evolucion del paciente.

Otro factor de riesgo se considera, que como antecedente perinatal, nacié por parto
cefalovaginal domiciliario, se desconoce el APGAR al nacer, y las medidas

antropomeétricas.
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ESTILO DE VIDA

Paciente vive en una familia funcional, cuyos padres tienen como actividad
econdmica la agricultura, a la cual se dedican mas de 12 horas al dia, el nifio pasa la
mayor parte del tiempo en una cuna que la adaptaron para él, refieren que pasa

tranquilo, solo esta irritable cuando tiene hambre.

Se alimentan tres veces al dia, alimentacion con seno materno, esta empezando con la

ablactacion, toma coladas de avena.
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4.3.ANALISIS DE LOS FACTORES RELACIONADOS CON LOS
SERVICIOS DE SALUD

4.3.1. OPORTUNIDAD DE LA CONSULTA

En este punto de andlisis acerca de los factores de riesgo se encuentra la
inconformidad y desconfianza de los padres para acudir a instituciones del MSP por
la demora en entrega de turnos o citas distantes en la atencién de los profesionales y

ademas por la falta de medicacion.

La madre del paciente manifiesta que acude al centro de salud, al inicio con un
cuadro respiratorio, le dieron cita para después de una semana, no le dieron la ayuda
oportuna Yy adecuada, luego al valorar al paciente, intentan enviar una referencia y la
madre por sus propios medios y con la angustia de ver a su nifio en mal estado acude
a la Emergencia del Hospital, donde tampoco la ayudan, y acude a la consulta externa
que al ver que el nifio empieza a convulsionar, le ayudan con un turno para
neuropediatria, es cuando recién se le da la importancia del caso, lo valoran e ingresa

al servicio de pediatria para los exdmenes necesarios y el tratamiento oportuno.
4.3.2. ACCESO

En cuanto al acceso a los servicios de salud, no se encontraron dificultades, ya que la
familia de paciente vive en Izamba, parroquia urbana de Ambato, esta cuenta con un
Centro de Salud tipo A, sin embargo, el sistema de citas 171 del centro de salud,

proporciona turnos para una semana mas tarde.
4.3.3. CARACTERISTICAS DE LA ATENCION
EN LA ATENCION PRIMARIA

En lo referente a la atencion primaria cabe recalcar que no fue una de las mejores
puesto que el médico que atendi6 al paciente simplemente catalogd al cuadro como

una reaccion alérgica y una infeccion respiratoria, retrasando de esta manera el
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tratamiento adecuado para la patologia presentada por el paciente. No se realiz6 un
buen andlisis de la historia clinica ni un buen examen fisico del paciente para lograr
de esta manera un diagnostico preciso, incluso le explicaron a la madre que los
movimientos son normales. Pero hay que estar pendiente a los diagnosticos

diferenciales:

Existen casos atipicos de comienzo precoz como ocurre en nifias con Sindrome de

Aicardi (agenesia de cuerpo calloso y lagunas retinianas).

Colicos del lactante, mioclonia benigna de la infancia temprana, postura de
opistétonos por la espasticidad, reflujo gastroesofagico, sindrome de Sandifer,
hiperreflexia, espasmos del sollozo. (18)

También debemos realizar el diagnostico diferencial con sindromes epilépticos como:
Epilepsia mioclénica del lactante.

La encefalopatia mioclonica precoz y el sindrome de Ohtahara, los cuales se inician
en la etapa neonatal.50 el 55 % de los pacientes.

Otros tipos de crisis pueden preceder o acompafar a los espasmos y se evidencian en

los casos sintomaticos. Se han observado crisis focales, atonicas o tonicas. (14)
EN EL HOSPITAL PROVINCIAL DOCENTE AMBATO

Madre refiere que llego a la 7:00 de la mafiana al Hospital Provincial Docente
Ambato, a emergencia, el nifio habia convulsionado 15 min antes, en ese momento
estaba dormido. El personal que la atendié le dijo que no era emergencia y que

acuda a un Centro de Salud.

La literatura médica manifiesta que: la disponibilidad de un sistema de triaje de
cinco niveles, véalido, util, relevante, reproducible y de una estructura fisica,
profesional y tecnoldgica en los servicios y centros donde se atienden las urgencias

y emergencias, que permitan hacer el triaje de los pacientes segin un modelo de
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calidad evaluable y continuamente mejorable, es una manera fundamental para
mejorar la eficiencia de los Servicios de Urgencias y Emergencias, proteger a los

pacientes, aumentar la satisfaccion de los usuarios y optimizar recursos.

El sistema de triaje estructurado ha de definir un estandar de motivos de consulta a
Urgencias y ha de tener suficiente solidez cientifica para ser aplicado tanto a los
niflos como a los adultos, independientemente del tipo de hospital o servicio de
Urgencias hospitalarias, centro de Urgencias de atencion primaria, servicio de

Emergencias extra hospitalarias y centros de coordinacion de Emergencias. (28)

El triaje estructurado ha de permitir identificar rapidamente a los pacientes que
padecen una enfermedad que ponga en peligro la vida, con el objetivo de priorizar su

asistencia, para disminuir su riesgo.

La escala de clasificacion de pacientes contempla 52 motivos posibles de consulta,
en cada uno se despliega un arbol de flujo de preguntas. Después de 4-5 preguntas
como maximo, clasifica al paciente en una de las 5 categorias que se traducen en un

codigo de color y en un tiempo méaximo de atencion.

El profesional selecciona un nimero de signos y sintomas de cada nivel de prioridad
y utiliza discriminadores dispuestos en forma de diagramas para asignar a los

pacientes a una de las 5 prioridades clinicas.

Los discriminadores generales son: riesgo vital, dolor, hemorragia, nivel de
conciencia, temperatura y agudeza (tiempo de evolucién) y se aplican a todos los
pacientes independientemente de su forma de presentacion. (28)

En la consulta externa, donde la madre acude por consejo de personas que lo ven
mal al bebe, en estadistica la ayudan con la historia clinica y la llevan a la consulta
con Neuropediatria, estaba convulsionando, aqui médico especialista lo valora y
decide su ingreso urgente, por lo que es hospitalizado, aqui ya se indica tratamiento

inicial y se piden todos los examenes complementarios necesarios.
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Se los realiza efectivamente y se da tratamiento definitivo, es dado de alta a los 8
dias.
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4.3.4. TRAMITES ADMINISTRATIVOS

Gracias al Sistema Nacional de Salud, van a interactuar los actores de los sectores
publico y privado, los miembros de la red de servicios de salud y la comunidad para
llevar a cabo las acciones conjuntas que permitan dar soluciones integrales a las
necesidades o problemas de salud de la comunidad contribuyendo de esta manera a
mejorar su calidad de vida, por lo que se logr6 realizar los examenes
complementarios que se requerian, aunque la demora en realizarlos si resulta ser un

problema, debido a los tramites de legalizacion para su realizacion. (29)
4.4. IDENTIFICACION DE PUNTOS CRITICOS

En la atencién primaria segin el Modelo de Atencion Integral del Sistema de Salud,
en el nivel de Atencion Primaria se debe realizar la identificacion oportuna de riesgos
y/o dafios en individuos, familias, comunidad y el entorno e implementacion de
planes de atencién: Visitas domiciliarias para diagnostico y seguimiento de familias
en riesgo a traves de la aplicaciéon de la ficha familiar y elaboracion del plan de
intervencion. Estas acciones se desarrollaran con visitas domiciliarias programadas,
no es necesario que todo el personal de los equipos salga a realizar esta actividad.
Deteccién precoz y atencién integral de problemas de salud: mental, bioldgicos,
deficiencias y discapacidades como fisico motora, intelectual, auditiva, visual; y
sociales en los grupos prioritarios, elaboracion, implementacion, registro y
evaluacion de las intervenciones que no se realiza en el lugar donde habita la familia
de nuestro paciente y ademas la demora en la fecha de consulta, que se ha constatado

que ha nuestro paciente fue de una semana.

Demora en el sistema de referencia, otro problema hasta que se consiga un turno en

el hospital, se demoré un mes.

La atencion en el triaje de emergencia fue inadecuado, mal estructurado y mal

aplicado, no recibi¢ atencion.

Familiares de paciente no acuden oportunamente a la consulta externa con médico

especialista, tras el alta hospitalaria.
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4.5. Caracterizacion de las oportunidades de mejora

Tabla 1

Oportunidad de mejora

Acciones de mejora

Cumplimiento los protocolos de manejo en el primer nivel de atencion.

Socializar las normas de manejo
Capacitacién continua del personal

Orientacion a los padres sobre la importancia de acudir oportunamente a un
servicio de salud en caso de que el nifio presente signos de alarma, control del
nifio sano, para identificacion de factores de riesgo.

Preparar charlas a padres en centros de salud para que
acudan a la unidad de salud, en caso del que el nifio presente
signos de alarma y enfatizar en el control periddico del nifio
sano

Identificacion de los problemas de salud que requieran, una atencion rapida y
efectiva, para evitar demoras. Con el reconocimiento de las situaciones de
emergencia, con un buen diagnostico, o duda, que se refiera de manera oportuna a
un centro de mayor nivel.

Mejorar el sistema de referencia y contrareferencia.
Fortalecer la capacidad resolutiva del primer nivel de
atencion en salud e impulsar mecanismos de integracion
funcional con el 11y 111

Capacitacion para identificar casos que se deban tratar como
emergencia.

Fortalecimiento la relacion médico- paciente, para un seguimiento adecuado
posterior a la hospitalizacion.

Explicar adecuadamente al familiar, que asista a las citas
previas e insistir en la toma de la medicacion.

Equipamiento de las unidades de salud

Dotacion de medicamentos para ampliar el cuadro béasico de
medicamentos e implementacion de estimulacion temprana
en todas las instituciones de salud.
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PROPUESTA DE TRATAMIENTO ALTERNATIVO

En cuanto al tratamiento, hasta el presente se suministran diferentes medicamentos para
tratar las convulsiones siendo el tratamiento con ACTH como inicial en la mayoria de
los nifios con SW (Grado 2B).

El tratamiento empleado en nuestro paciente es el Acido Valproico, debido a que la
Hormona Adenocorticotropica no estd disponible en nuestro cuadro basico de

medicamentos.

Un estudio controlado aleatorizado realizado en 201 pacientes con diagnéstico de
espasmos infantiles, reciente sugiere como alternativa el Levetirazetam, que lo podemos
utilizar en nuestro paciente, nos nuestra una efectividad del 70 por ciento, con pocas

reacciones adversas.

Se recomienda también que el infante reciba estimulacion temprana y terapia de

rehabilitacion de acuerdo con su edad para mejorar su desarrollo psicomotor.
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1. CONCLUSIONES, RECOMEDACIONES

Al haber culminado este caso clinico, se identificd de manera rapida y oportuna la
sintomatologia de este sindrome caracterizado por los espasmos epilépticos,
hipsarritmia en el EEG y retraso psicomotor estableciendo asi su diagndstico, para un
tratamiento oportuno y asi evitar complicaciones, como el dafio neuroldgico de estos

pacientes.

En nuestro pais generalmente las causas perinatales constituyen el principal factor de
riesgo que da lugar en esta patologia por tanto se debe mejorar la atencion materna

durante el embarazo y atencion del parto para evitar sus complicaciones.

Se logré relacionar los hallazgos clinicos y examenes complementarios con las bases
teoricas revisadas que dan sustento a este sindrome, indicando que realizar una TAC,

una RMN y un EEG nos ayudaran a determinar su diagndstico.

A nivel mundial el tratamiento de primera linea es el ACTH, lamentablemente no esta
disponible en el Ecuador, y obviamente la demora en el inicio del tratamiento puede
asociarse con un peor pronostico desde el punto de vista cognitivo, por lo que es

importante realizar un tratamiento adecuado y oportuno.

La evidencia actual aconseja el tratamiento inicial con ACTH, como tratamiento inicial
en nifios con Sindrome de West (Grado de recomendacion 2B) por la mejor eficacia
establecida, aunque la duracién y dosis no esta determinada.

Recomendaciones:

En la Atencidn Primaria, realizar visitas domiciliarias, control del nifio sano y mejorar

el sistema de turnos e identificar las situaciones de emergencia.

En el Triaje de la Emergencia que haya un médico, quien clasifique a los pacientes,

pues por lo general en el Hospital esta un interno.
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Realizar un adecuado manejo de los pacientes con Sindrome de West, un tratamiento
multidisciplinario, que intervenga tanto el pediatra, neur6logo, estimulacién primaria y

terapia del lenguaje, psicélogo que apoye a la familia para que esta ayude a su nifio.

5. BIBLIOGRAFIA

6.1. LIBROS

1. Fernandez, Micheli. Neurologia , 2da Edicion, Editorial Panamericana, 2011; 41-46
2. Rohkamm, Neurologia , 3era Edicion, Editorial Panamericana, 2008; 102-128
3. Roger, P. Neurologia Clinica, 7ma Edicion, Editorial Lange, 2012; 45-56

6.2. LINKOGRAFIA

1. Acevedo C. Situacidn de la epilepsia a nivel regional de las Américas. [Online].;
2010 [cited 2016 Abril 22. Disponible en: http://www.ibe-
epilepsy.org/downloads/Latin%20American%20Regional%20Report%20Spanish.p
df.

2. Albis J. Impacto del Sindrome de West en pacientes del Hospital del Nifio Manuel
Ascencio Villarroe. [Online].; 2011 [cited 2016 Abril 25. Disponible en:
http://www.scielo.org.bo/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1817-
74332014000200003.

3. Andia-Berazain C. Diagndstico, Tratamiento Y Pronostico Revista Médico-
Cientifica "Luz y Vida",. [Online].; 2012 [cited 2016 abril 21. Disponible en:
http://www.redalyc.org/articulo.0a?id=325038650007.

4. Arce-Portillo E. Sindrome de West: etiologia, opciones terapéuticas. [Online].; 2011
[cited 2016 mayo 1. Available from:
http://www.neurologia.com/pdf/web/5202/bf020081.pdf.

5. Atuesta C. C.Sindrome de West: encefalopatia epiléptica, MED. UIS.. [Online].;
2013 [cited 2016 Abril 15. Available from:
http://132.248.9.34/hevila/MedicasU1S/2009/vol22/nol1/7.pdf.

6. Cortejoso D. Riesgos y consejos para la embarazada afiosa. [Online].; 2010 [cited
2016 Mayo 3. Disponible en: http://www.cometelasopa.com/riesgos-y-consejos-

51


http://www.ibe-epilepsy.org/downloads/Latin%20American%20Regional%20Report%20Spanish.pdf
http://www.ibe-epilepsy.org/downloads/Latin%20American%20Regional%20Report%20Spanish.pdf
http://www.ibe-epilepsy.org/downloads/Latin%20American%20Regional%20Report%20Spanish.pdf
http://www.scielo.org.bo/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1817-74332014000200003%20
http://www.scielo.org.bo/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1817-74332014000200003%20
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=325038650007
http://www.neurologia.com/pdf/web/5202/bf020081.pdf
http://132.248.9.34/hevila/MedicasUIS/2009/vol22/no1/7.pdf
http://www.cometelasopa.com/riesgos-y-consejos-para-la-embarazada-anosa-mayor-de-35-anos/

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

para-la-embarazada-anosa-mayor-de-35-anos/.

Dehli R. Sindrome de West: factores etioldgicos. [Online].; 2010 [cited 2016 abril
24. Disponible en: http://sccalp.org/boletin/183/BolPediatr2003_43 013-018.pdf.

El cisne. digital. [Online].; 2016 [cited 2016 mayo 3. Disponible en:
http://www.elcisne.org/noticia/utilizacion-celulas-madre-sindrome-west/3048.html.

Epilepsia AAd. Apice. [Online].; 2015 [cited 2016 abril 22. Disponible en:
http://www.apiceepilepsia.org/Sindrome-de-West-0-Espasmos-Infantiles.

Gastaut k. Sindrome de West: etiologia, fisiopatologia, aspectos clinicos y
prondsticos. [Online].; 2013 [cited 2016 abril 29. Disponible en:
http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0034-75312002000200009.

Glaser K. Pubmed. [Online].; 2015 [cited 2016 abril 5. Disponible en:
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24938481.

Glaze D. uptodate. [Online].; 2015 [cited 2015 abril 25. Disponible en:
http://www.uptodate.com/contents/management-and-prognosis-of-infantile-
spasms?topicKey=PEDS%2F6186&elapsed TimeMs=0&source=machineLearning&
searchTerm=syndrome+west+treatment&selectedTitle=1~60&view=print&displaye
dView=full&anchor=H4#.

Gonzalez J. guia de practica clinica. [Online].; 2010 [cited 2016 mayo 1. Disponible
en:
http://www.revistachilenadeepilepsia.cl/revistas/revista_a 7 nl junio2006/a7_1 tr
_tratamientofarmaco.pdf.

Guillén Pinto D. Sindrome de West,experiencia con una serie de casos con acceso al
tratamiento de primera linea, en Lima. [Online].; 2015 [cited 2016 abril 15.
Disponible en: http://www.scielo.org.pe/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0034-
85972015000200002.

H K. De novo Gabral mutations in Ohtahara and West syndromes, pubmed.
[Online].; 2016 [cited 2016 abril 4. Disponible en:
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26918889.

Lopez j. Presente y futuro de los sindromes epiléepticos pediatricos. [Online].; 2011
[cited 2016 abril 6. Disponible en:
http://sgfm.elcorteingles.es/SGFM/FRA/recursos/doc/Libros/1714706334_ 3112011
131433.pdf.

Mitsuko N. journal of human genetics. [Online].; 2016 [cited 2016 abril 23.
Disponible en:

52


http://www.cometelasopa.com/riesgos-y-consejos-para-la-embarazada-anosa-mayor-de-35-anos/
http://sccalp.org/boletin/183/BolPediatr2003_43_013-018.pdf
http://www.elcisne.org/noticia/utilizacion-celulas-madre-sindrome-west/3048.html
http://www.apiceepilepsia.org/Sindrome-de-West-o-Espasmos-Infantiles
http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0034-75312002000200009
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24938481
http://www.uptodate.com/contents/management-and-prognosis-of-infantile-spasms?topicKey=PEDS%2F6186&elapsedTimeMs=0&source=machineLearning&searchTerm=syndrome+west+treatment&selectedTitle=1~60&view=print&displayedView=full&anchor=H4
http://www.uptodate.com/contents/management-and-prognosis-of-infantile-spasms?topicKey=PEDS%2F6186&elapsedTimeMs=0&source=machineLearning&searchTerm=syndrome+west+treatment&selectedTitle=1~60&view=print&displayedView=full&anchor=H4
http://www.uptodate.com/contents/management-and-prognosis-of-infantile-spasms?topicKey=PEDS%2F6186&elapsedTimeMs=0&source=machineLearning&searchTerm=syndrome+west+treatment&selectedTitle=1~60&view=print&displayedView=full&anchor=H4
http://www.uptodate.com/contents/management-and-prognosis-of-infantile-spasms?topicKey=PEDS%2F6186&elapsedTimeMs=0&source=machineLearning&searchTerm=syndrome+west+treatment&selectedTitle=1~60&view=print&displayedView=full&anchor=H4
http://www.revistachilenadeepilepsia.cl/revistas/revista_a_7_n1_junio2006/a7_1_tr_tratamientofarmaco.pdf
http://www.revistachilenadeepilepsia.cl/revistas/revista_a_7_n1_junio2006/a7_1_tr_tratamientofarmaco.pdf
http://www.scielo.org.pe/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0034-85972015000200002
http://www.scielo.org.pe/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0034-85972015000200002
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26918889
http://sgfm.elcorteingles.es/SGFM/FRA/recursos/doc/Libros/1714706334_3112011131433.pdf
http://sgfm.elcorteingles.es/SGFM/FRA/recursos/doc/Libros/1714706334_3112011131433.pdf

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24,

25.

26.

217.

28.

29.

http://www.nature.com/jhg/journal/vaop/ncurrent/full/jhg201627a.html.

Mordén Garcia GdC. Frecuencia y antecedentes asociados con el. [Online].; 2012
[cited 2016 abril 13. Disponible en: http://www.medigraphic.com/pdfs/imi/imi-
2012/imi121b.pdf.

Msp. Modelo De Atencion Integral De Salud. [Online].; 2012 [cited 2016 Mayo 2.
Disponible en: http://www.maternoinfantil.org/archivos/smi_D311.pdf.

N B. pubmed. [Online].; 2015 [cited 2016 mayo 9. Disponible en:
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26721324.

Ngoh A. Wiley Online Library. [Online].; 2016 [cited 2016 marzo 2. Disponible en:
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/epi.13358/epdf.

Orphanet. Sindrome de west. [Online].; 2015 [cited 2016 abril 16. Disponible en:
http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?Lng=ES&Expert=3451.

Park J. pubmed. [Online].; 2015 [cited 2016 mayo 4. Disponible en:
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26793902.

Piero Pavone PS. Infantile spasms syndrome, West syndrome and related
phenotypes. [Online].; 2013 [cited 2016 abril 26. Disponible en:
http://www.brainanddevelopment.com/article/S0387-7604%2813%2900298-2/pdf.

Pozo A. Sindrome de West: etiologia, fisiopatologia, aspectos clinicos y
prondsticos. [Online].; 2010 [cited 2016 mayo 1. Disponible en:
http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0034-
75312002000200009#cargo.

SA H. pubmed. Limited efficacy of the ketogenic diet in the treatment of highly
refractory epileptic spasms. [Online].; 2016 [cited 2016 abril 2. Disponible en:
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26803052.

Saito S. Sindrome de West.Analisis, factores etioldgicos y opciones terapéuticas.
[Online].; 2014 [cited 2016 abril 25. Disponible en:
http://www.neurologia.com/pdf/Web/3704/p040345.

Sanz arrazola h. sindrome de west. [Online].; 2014 [cited 2016 mayo 2 Disponible
en: http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=325038650007.

Trevathan E MCY AM. The descriptive epidemiology of infantile spasms among
Atlanta children. [Online].; 2015 [cited 2016 abril 29. Disponible en:
http://www.epilepsiaecuador.org/campusabbot/modulos/documentos/modulo3_LEC
TURA_5.pdf.

53


http://www.nature.com/jhg/journal/vaop/ncurrent/full/jhg201627a.html
http://www.medigraphic.com/pdfs/imi/imi-2012/imi121b.pdf
http://www.medigraphic.com/pdfs/imi/imi-2012/imi121b.pdf
http://www.maternoinfantil.org/archivos/smi_D311.pdf
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26721324
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/epi.13358/epdf
http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?Lng=ES&Expert=3451
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26793902
http://www.brainanddevelopment.com/article/S0387-7604%2813%2900298-2/pdf
http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0034-75312002000200009#cargo
http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0034-75312002000200009#cargo
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26803052
http://www.neurologia.com/pdf/Web/3704/p040345
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=325038650007
http://www.epilepsiaecuador.org/campusabbot/modulos/documentos/modulo3_LECTURA_5.pdf
http://www.epilepsiaecuador.org/campusabbot/modulos/documentos/modulo3_LECTURA_5.pdf

30. Vilchez, Carlos. Universidad Mayor de San Marcos. [Online].; 2011 [cited 2016
mayo 1. Disponible en:
http://cybertesis.unmsm.edu.pe/bitstream/cybertesis/2093/1/Vilchez_zc.pdf.

31. VILLANUEVA f. Electroencefalograma y crisis sutiles. [Online].; 2013 [cited 2016
abril 12. Disponible en: http://www.sccalp.org/boletin/164/BolPediatr1998 38 125-
128.pdf.

32. Widjaja E. Pubmed. [Online].; 2015 [cited 2016 abril 1. Disponible en:
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/25524855.

33. Wilmshurst J, Gaillard W. EPILEPSIA. [Online].; 2015 [cited 2016 Mayo 2.
Disponible en: http://pesquisa.bvsalud.org/portal/resource/es/md|-261226016.

34. WJ. W. En una forma peculiar de convulsiones infantiles. Lancet. [Online].; 2011
[cited 2016 abril 30. Disponible en:
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/epi.12416/pdf.

35. Yilmaz S. Pubmed. [Online].; 2016 [cited 2016 ABRIL 25. Disponible en:
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26850102.

6.3. CITAS BIBLIOGRAFICAS: BASE DE DATOS UTA

1. PROQUEST: Wilmshurst JM; Epilepsia; 56(8): 1185-97, 2015
Aug.Articulo en Inglés | proquest | ID: mdl-26122601[en linea], disponible
en: http://pesquisa.bvsalud.org/portal/resource/es/mdl-26122601

2. PROQUEST: Overwater IE;  MC. Epilepsia; 56(8): 1239-45, 2015 Aug.
Articulo en Inglés | proquest | ID: mdI-26046563, [en linea], disponible en:
http://pesquisa.bvsalud.org/portal/resource/es/mdl-26046563

3. PROQUEST: Mitsuo Motobayashi , Sindrome de West. [en linea],
disponible en:
http://search.proquest.com/docview/1536115121/fulltextPDF/36436F09015
B439EPQ/3?accountid=36765

4. PROQUEST: Lee YJ; Yeon GM; Kim YM; Nam SO. Epilepsy Res; 110:
49-54, 2015 Feb. Articulo en Inglés | proquest | ID: mdl-25616455, [en
linea], disponible en: http://pesquisa.bvsalud.org/portal/resource/es/mdl-
26046563

54


http://cybertesis.unmsm.edu.pe/bitstream/cybertesis/2093/1/Vilchez_zc.pdf
http://www.sccalp.org/boletin/164/BolPediatr1998_38_125-128.pdf
http://www.sccalp.org/boletin/164/BolPediatr1998_38_125-128.pdf
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/25524855
http://pesquisa.bvsalud.org/portal/resource/es/mdl-261226016
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/epi.12416/pdf
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26850102

5. SPRINGER: Yilmaz, samem; Evaluation of ten prognostic factors affecting

the outcome of West syndrome, [en linea], disponible en: https://static-
content.springer.com/lookinside/art%3A10.1007%2Fs13760-016-0611-

8/000.png

ANEXOS

ANEXO 1
Examenes de laboratorio.

UREA 73
WBC 11750 RBC 4.66
CREATININA 0.21
=S 5 NEU 32 HGB 11.4
GLUCOSA 94.6 LIN 51.7  HCT 355
PCR 1,45 MON 81 PLT 532

POLIMORFOS 2%
ALMIDON +
GRASA ++
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NO SE OBSERVAN PARASITOS
EN LA MUESTRA

PIOCITOS +
AUMENTA
FLORA DA
BACTERIANA

Fuente: Historia Clinica HPDA

ANEXO 2

TAC CRANEAL
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Fuente:
https://www.google.com.ec/search?g=tac+craneal &biw=1360&bih=667&source=In

ms&tbm=isch&sa=X&ved=0ahUKEwjHvMm-
77_MAhXIOCYKHYsmCUwQ_AUIBigB

RMN CRANEO
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Fuente: Historia Clinica HPDA
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Fuente: Historia Clinica HPDA




ANEXO 4

Fuente: historia clinica HPDA

60



ANEXO 5

Clasificacion etioldgica del Sindrome de West

Sintomstico

Criptogenico

Idiopatico

Se presenta en el 60 a 90%
de los casos. Tiene mal pro-
nostico, casl siempre aso-
ciado a algun tipo de lesion
cerebral, con retraso psi-
comotor previo. Cursa con
afectacion psicomotora y
mala respuesta terapéutica.
En algunos casos de S. de
Down, neurofibromatosis,
leucomalacia  periventri-
cular pueden tener buena

evolucion y respuesta tera-

Presentacion en 10-15% de
los casos. No se ha podido
determinar la causa etiolo-
gica ni se evidencia una al-
teracion cerebral pero por la
afectacion de estos pacien-
tes parece haber una afec-
tacion cerebral oculta no
identificada. La sintomato-
logia clinica obliga a pensar
en un trastorno que esta por
diagnosticarse. Hay retraso
en el desarrollo psicomotor
previo al comienzo de los
espasmos. Tienen mal pro-
néﬁticﬂ_],dlﬂ,]iﬁ',]ﬂ,]l

La etiologia idiopatica no
es reconocida por la Cla-
sificacion Internacional de
Epilepsias y Sindromes
Epilépticos pero varios
autores han reportado su
existencia. Incluye casos
en los que no existe anoma-
lias neurologicas v existe
predisposicion genética. El
nifio es neurologicamente
normal, en este grupo se
encuentra el 5-10% de los
pacientes en los que no se
identifica etiologia. Algu-
nos se recuperan esponta-
nﬂar"ente_i,lﬁ,”,'lﬂﬂﬂﬂ

Clasificacion sintomatica del Sindrome de West

Prenatales Posnatales Perinatales
De mayor frecuencia, pue- Constituyen las causas Comprenden la segunda
den ser genéticos, con alta menos frecuentes entre sus causa mas frecuente des-
incidencia de autismo. presentaciones  tenemos pués de las prenatales, en-
Otras causas son: neuro- encefalopatias perinatales: cefalopatia hipoxico 1zque-
fibromatosis, S. desturge, hipoxica-izquemica, 15% mica, meningitis, trauma y
hipomelanosis de Ito, S. neuroinfeccion, traumas, hemorragias intracranea-

neurocutaneos, malforma-
ciones cerebrales, S. de
Aicardi, S. Williams, SW
ligado al cromosoma X,
metabolicas, endocrinas,
infecciones, TORCHS,
hidrocefalia, microcefalia,
trisomia 21, encefalopatia
hipoxica isquémica, infec-
cion del SNC, trauma y
Sterge-Weber. 2%

tumores. Otras alteraciones
asociadas son dependencia
de piridoxina, hiperglice-
mia, fenilcetonuria, ence-
falopatias mitocondriales,
enfermedades degenerati-
vas, enfermedad del jarabe
de Maple 2**

les.*?

Fuente: Revista Médico-Cientifica "Luz y Vida", vol. 5, nim. 1, enero-diciembre, 2014,
pp. 30-35
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ANEXO 6

*FLUJOGRAMA N°1 MANEJO INICIAL DEL SINDROME DE WEST

Sospecha de Sindrome
de West (SW)
Espasmos +deterioro
Psicomotor
EEG con
HIPSARRITMIA
+ -
I T
Diagnostico Confirmado Reevaluar
SW confirmado Diaonastico
l / Sospecha de
. 3 Otros
Etiologia conocida Diagnésticos espasmos

**Condiciones Estables

:

Repetir
EEG en 15 dias

SI
NO | Tratamientoy
l Evaluacion
Hospitalizado
Tratamiento
ambulatorio

* Grado de recomendacion C

** Condiciones estables: Que permiten un adecuado tratamiento por razones de Salud o factores que influ-
/en en una adecuada adhesividad al tratamiento. Se excluyen: Comorbilidad asociada importante (Cardiaca
respiratoria, otra). Malas condiciones sociales o ruralidad extrema.
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ANEXO 7

TRATAMIENTO DEL SINDROME DE WEST
CRIPTOGENICO O SINTOMATICO

:

ESQUEMA 1* LINEA : ACTH

1 DOSIS DIARIA POR 7 DIAS
1 DOSIS CADA 2 DIAS POR 3 VECES =2* SEMANA
1 DOSIS SEMANAL POR 2 SEMANAS =3"-4"

=1* SEMANA

v

EVALUACION A LOS 16 DIAS CON EEG

*1" LINEA :
VIGABATRINA

1.-Esclerosis

tuberosa

2.-Error Congénito

del Metabolismo.

~CEDEN ESPASMOS CEDEN ESPASMOS

CEDE SIN SIGUEN ESPASMOS CEDEN ESPASMOS

HIPSARRITMIA HIPSARRITMIA EEG CON SIGUE CON

. KHG NORMATL, EEG ANORMAL HIPSARRITMIA HIPSARRITMIA
Se agrega Acido valproico v l
Completa 28 dias tratamiento 2° CURA CON ACTH
de ACTH DIARIA por 14 dias
\ 4

el dia 30

Reevaluacion con EEG

™

l

REEVALUACION
A LOS 16 DIAS EEG

ESPASMOS E
HIPSARRITMIA

CEDEN J\

PERSISTE
ESPASMOS Y/O
HIPSARRITMIA

v

PERSISTE REAPARECEN
SIN ESPASMOS O
ESPASMOS HIPSARRITMIA
SUSPENDER

ACTH ‘

COMPLETAR 28
DIAS CON ACTH

Agregar
Vigabatrina y
Suspender
ACTH

* Grado de Recomendacion C

Fuente: http://neuropediatriahlcm.tripod.com/Protocolo%20west.pdf
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