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EPILEPSIAS DEL LACTANTE

SINDROME DE
WEST

4-12 meses
Espasmos en
salvas

Hipsarritmia.
Multiples etiologias

Alto riesgo de
deterioro severo

SINDROME DE
DRAVET

2-12 meses.
Clénicas
prolongadas (>10’),
desencadenadas
por fiebre/vacunas

Mutacion SCN1A
(>90%)

Enlentecimiento
severo tras el
primer afio

EPILEPSIA DEL
LACTANTE CON
CRISIS FOCALES
MIGRATORIAS

0-6 meses. Focales
motoras,
enrojecimiento
facial, apneas,
movimientos
masticatorios

KCNT1, SCN2A

Mal prondstico

OTRAS CAUSAS
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SINDROME DE WEST
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Espasmos epilepticos Hipsarritmia Regresion psicomotora
Contracciones en Trazado desorganizado Pérdida o
salvas de 5-10 minutos con descargas estancamiento del

. X
multifocales desarrollo \-i\ Servicio de




SINDROME DE WEST

Demora en el inicio del tratamiento

l

Confundir los espasmos con:

Reflujo Mioclonias .
Tremulaciones

gastroesofagico benignas del sueiio
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SINDROME DE WEST

EEG > 150 min

Hipsarritmia intercritica

Registro critico: ondas lentas de gran
amplitud — actividad rapida de baja
amplitud

4 )
03
Cribado Neurometabolico
Causas metabdlicas
\ J

(. )
02 RM Cerebral
Lesiones focales, multifocales
o difusas % casos
\_ J
(04 )
Estudio genetico
Causa etiologica 41%
- _
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TRATAMIENTO PRECOZ

Relacion inversa: tiempo demora vs desarrollo

URGENTE

neurocognitivo

No demorar la modificacion de tratamiento si sintomas

CRITICO

refractarios

Ajuste rapido de dosis para alcanzar dosis maxima efectiva
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CASO CLINICO TIPICO

> 2 MESES

Y

Inicio de espasmos en
salvas frecuentes +
retraso psicomotor

4 MESES

—

Persisten espasmos

- EEG: Actividad
bioeléctrica cerebral de
vigilia y suefio
desestructurada
- RM: displasias
corticales focales tipo Il
izquierdas

Tx: Vigabatrina +
Prednisolona

Genética: Sindrome de
tumor hamartoma
asociado al gen PTEN:
Sindrome de Cowden
con epilepsia 22 a
displasia y nevus
epidérmico perineal

n Y .
Fersisteri
espasmos:
Lacosamida

Tnpirama’rn

Tx: Valproico +
Descenso
Prednisolona

DIETA CETOGENICA

Persisten espasmos

Tx: Vigabatrina

Unidad Cirugia de
Epilepsia HUNJ

b
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CASO CLINICO TIPICO

Y

Zonisamida

Lamotrigina

Se retira dieta
cetogénica

Cannabidiol
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CASO CLINICO TIPICO

> 18 MESES

Y

25 MESES >

—

Se desestima cirugia
Causa genética

Fenfluramina
ACTH im

Persisten espasmos
epilépticos

Tx: Rufinamida
y Clobazam

Neurodesarrollo:
Sedestacion
inestable
Inicia silabas
Fija la mirada

X
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CASO CLINICO ATIPICO

Lactante mujer 7 meses — Inicio de espasmos en flexion + leve estancamiento psicomotricidad gruesa

EEG RM Cerebral

Hipsarritmia intercritica Ausencia de lesiones
Cribado Neurometabélico Estudio geneético
Normal Pendiente
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CASO CLINICO TIPICO

> Dia 0

Y

Dia 10 >

Terapia combinada:
Vigabatrina +
Prednisolona

—

Ceden espasmos en
flexion

EEG control:
Mejoria del cuadro
hipsarritmico

8 meses — AUSENCIA DE ESPASMOS
Neurodesarrollo: Sedestacion inestable + No lleva manos a la boca + Contacto visual escaso +

Sonrisa social, sin carcajada

Descenso de Prednisolona
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CASO CLINICO ATIPICO

10 meses — Ausencia de Espasmos

EEG Estudio genético Desarrollo Neurocoghnitivo

Sd. Triple X.

Practicamente normal ..
Dudosa relacion con Sd. West

En mejoria
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PROTOCOLO COMUNIDAD VALENCIANA

/1 . OBJETIVOS: \

a. Conseguir el cese precoz y sostenido de los espasmos con
resolucion clinica y electroencefalografica

b. Lograr los menores efectos adversos posibles

K c. Preservar el neurodesarrollo

)
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PROTOCOLO COMUNIDAD VALENCIANA

2. ALGORITMO TERAPEUTICO

Esclerosis Vigabatrina hasta 150 mg/kg/dia
tuberosa (4° dia)
Espasmos + RM
hlpsar"tmla cerebral Vigabatrina hasta 150 mg/kg/dia
(4° dia)
Normal — +

Piridoxina bolo 100mg iv —
30mg/kg/dia cada 8 horas

[ Piridoxina hasta resultado estudio metaboélico ] *t-i\ Servicio de
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PROTOCOLO COMUNIDAD VALENCIANA

2. ALGORITMO TERAPEUTICO
VGB 18-24
meTses
| tuberosa
J« No hipsarritmia | —>| VGB 4 meses
No control Control | | Mantener VGB +
espasmos espasmos EEG dia 10 4
' . o No esclerosis
‘ Hipsarritmia tuberosa
| Y
v Descenso
Terapia combinada: VGBen 3
Vigabatrina + Prednisolona 10 mg/6h meses

**.
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PROTOCOLO COMUNIDAD VALENCIANA

2. ALGORITMO TERAPEUTICO

No control

espasmos

v

Aumento de prednisolona a

~

Control
espasmos

Mantener Prednisolona 40mg/dia

20mg/8h

Segunda linea

Descenso prednisolona «— | Hipsarritmia| «— | VEEG | —>

VGB 3 meses mas

(&

Tratamiento
Prenisolona:
28 dias

No

hipsarlritmia

!

Descenso prednisolona 3
, Servicio de
VGB 3 meses mas I Pediatria
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PROTOCOLO COMUNIDAD VALENCIANA

3. SEGUNDA LINEA DE TRATAMIENTO:

a. — Epilepsias intratables o profundas. Minimo 6

b. — reduccidn de frecuencia de crisis
C. (sin evidencia cientifica): Topiramato,
Zonisamida, Valproico, Levetiracetam y Benzodiacepinas
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PROTOCOLO COMUNIDAD VALENCIANA

. Tratamiento mas efectivo en monoterapia para controlar los
espasmos

. Eficacia similar a dosis altas de corticoides en control de
espasmos Yy recaidas

. Mas efectos secundarios que los corticoides

. La terapia combinada fue mas efectiva que la ACTH
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PROTOCOLO COMUNIDAD VALENCIANA

Lesiones VABAM

Factores de riesgo:
e Menores de 3 meses
e Dosis altas de Vigabatrina
e Duracién de tratamiento combinado <2-4 semanas
e Uso concomitante de ACTH o prednisolona e

Servicio de
Pediatria
DEPARTAMENTO DE SALUD



PROTOCOLO COMUNIDAD VALENCIANA

Lesiones VABAM

/Actuacién: \

e Suspender o disminuir VGB

e Valorar necesidad de tratamiento hormonal (corticoides/ACTH)

e Monitorizacién clinica diaria: trastornos del movimiento, patron
respiratorio, somnolencia, regresion, hipotonia...

Ko Realizar RM cerebral si clinica compatible /
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CONCLUSIONES

Las epilepsias del lactante tipo espasmos infantiles suponen un riesgo en el
neurodesarrollo a largo plazo, por ello es fundamental la detecciony el
tratamiento precoz

El prondstico evolutivo sera mejor cuanto menor sea el tiempo hasta el
control de los espasmos

Para el diagnéstico de estos pacientes es necesario ademas del EEG, una RM
cerebral, estudio neurometabdlico y estudio genético

El tratamiento con altas dosis de corticoides y vigabatrina ha demostrado ser
el régimen mas efectivo

El inicio de la terapia combinada no debe demorarse mas alla de 7 dias
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