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RESUMEN

Se presenta el caso de una nifia de 12 afios con diagndstico de Sindrome de West. Asistioé a consulta médica por
primera vez a los 8 meses de edad, sus convulsiones se acentuaron a la edad de dos afios y medio, lo que agravé el
retraso psicomotor. Inicio terapia fisica y terapia ocupacional, empleando técnicas de neurodesarrollo y marcos de
referencia respectivamente. A la presentacion del caso se observaron avances favorables en aspectos cualitativos
mas que cuantitativos.

PALABRAS CLAVE: Lactante, epilepsia, trastornos psicomotores.(Fuente: DeCS BIREME).

SUMMARY

We present the case of a 12 year-old girl with the diagnosis of West syndrome, she sought medical attention for the
first time at the age of 8-months, her seizure problem worsened at the age of 2 years and a half, which worsened her
psychomotor development. She started physical and occupational therapy using neurodevelopment techniques and
framework references. Qualitative more than quantitative improvement was observed.

KEYWORDS: Infant, epilepsy, psychomotor disorders. (Source: MeSH NLM).

INTRODUCCION El diagndstico debe reunir una triada caracteristica:
Espasmos masivos, retardo o deterioro del

El Sindrome de West conocido también como desarrollo psicomotor o mental, y alteraciones

Espasmos en la infancia, pertenece al grupo de lo que se
llama “Encefalopatias epilépticas”. Es un tipo especial
de ataque epiléptico que afecta fundamentalmente
a niflos menores de un afio de edad. Su incidencia,
se calcula en 1 por 4 000 nifios y las causas mas
frecuentes son las prenatales (1).

electroencefalograficas (2). Los espasmos pueden
ser flexores, extensores o mixtos, y consisten en
contracciones subitas generalmente bilaterales y
simétricas a nivel del cuello, tronco y extremidades
(3). El retardo mental ocurre en el 90% de los casos y
con frecuencia se asocia con déficit motor, trastornos
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de conducta y rasgos autisticos. La mortalidad es de
5%. De 55 a 60% de los nifios con sindrome de West
desarrollan posteriormente otros tipos de epilepsia
como el sindrome de Lennox- Gastaut y epilepsias con
crisis parciales complejas (4).

La terapia ocupacional tiene como objetivo mejorar
las capacidades funcionales del nifio con Sindrome de
West, para ello se ha evaluado y tratado distintas areas
del desempefio a través del juego, que es la ocupacion
principal del nifio.

En la terapia fisica se busca mejorar el déficit
motor lo que implica control cefélico, de tronco,
bipedestacion y marcha y asimismo prevenir las
deformidades.

Debido a la baja frecuencia de este sindrome
genético y escaso numero de publicaciones en relacion
con el tratamiento rehabilitador en terapia fisica y
ocupacional presentamos el caso de una nifia con
Sindrome de West que empez6 la terapia a los 8 meses
siendo su evolucion lenta pero favorable. El objetivo
de este reporte fue mostrar los efectos de la terapia
fisica y la terapia ocupacional para minimizar las
complicaciones en su desarrollo psicomotor.

Caso clinico

Nifia que acudi6o a consulta a los 8 meses de
edad por presentar retraso del desarrollo psicomotor.
Producto de primera gestacion y de parto normal, su
peso al nacer fue 4 100 g y su perimetro cefalico 43

Tabla 1. Evolucién en la motricidad gruesa segun evaluacion fisioterapéutica.

Actividades Evaluacion inicial 2 aios 6 afios 12 aiios
Control de cabeza Esbozos Levanta 25° de la Mayor dificultad que Levanta 45° de la
en prono superficie a los 2 afios. superficie

Control de cabeza
en supino

Control de cabeza a
la traccion

Apoyo de codos en
prono

Sedente

Rotaciones

Incorporacién de
supino a sedente

Reacciones de
enderezamiento

Actividad refleja
primitiva

Ayudas
biomecanicas en
verticalizacion

No presenta.

No presenta.

No presenta.

Sin control de tronco

No presenta.

No presenta.

No presenta.

Grasping palmar

Grasping plantar Tonico
cervical asimétrico leve

Ninguna

No presenta.

Cabeza se alinea
con el tronco con
dificultad.

Presenta

Con apoyo de manos
por momentos.

De supino a lateral
luego cae a prono.

No presenta.

Regular
enderezamiento de
cabeza sobre cuerpo

Grasping palmar
Grasping plantar

Verticalizador con
fijaciones a nivel
de tronco, pelvis
y rodillas. Uso de
bachas y Ortesis
termoplastica

No presenta.

Cabeza se alinea al
tronco a la mitad de
la traccion.

Apoyo pero con
codos en abduccion

Con apoyo de manos
por segundos

Rota con dificultad.

No presenta.

Regular
enderezamiento de
cabeza sobre cuerpo

Grasping palmar
Grasping plantar

Verticalizador con
fijaciones a nivel
de tronco, pelvis
y rodillas. Uso de
bachas y Ortesis
termoplastica

Levanta la cabeza por
momentos.

Cabeza se adelanta al
tronco

Hay soporte de peso
por poco tiempo
Con apoyo de manos
asistido

Rota de prono a
lateral

Se incorpora
quedandose apoyada
en codos.

Cuerpo sobre cuerpo

Menor intensidad
Grasping palmar
Grasping plantar

Soporta su peso
algunos segundos
sobre pelota
terapéutica uso de
zapatos ortopédicos
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Tabla 2. Evolucion en las areas y componentes del desempefio ocupacional.

Areasy
componentes.

Inicio

2 aios

6 afios

12 aifios

Sistema tactil

Sistema olfatorio

Sistema gustativo

Sistema auditivo

Sistema
vestibular

Sistema
propioceptivo

Sistema visual

Comunicacién

Atencion

Aproximacion

Prension

Deglucion y
masticacion.

Uso de la cuchara

Silla de ruedas

No tolera estimulo tactil.

Muy pobre respuesta.

Pobre respuesta.

Hipoacusia.

Pobre respuesta.

No tolera los cambios de

postura, no los mantiene.

No tiene conciencia de su
cuerpo.

No realiza fijacion visual.

Balbuceo.

Muy pobre atencion,
dispersa.

Hipoactiva. Requiere
ayuda para la
aproximacion.

Ocasionalmente realiza
una pobre prension,
hipoactiva.

Sialorrea.

No corresponde.

No corresponde.

Signos de hiperreactividad
tactil. Tolera experiencia
tactil a nivel orofacial.

Muy pobre respuesta

Tolera experiencia tactil a
nivel orofacial.

Pobre reaccion al estimulo
auditivo. Presta atencion a
los estimulos sonoros por
segundos.

Tolera poco los cambios
de su cuerpo en relacion
con los movimientos de su
cabeza.

Tolera estar en postura
sedente con apoyo.

Realiza fijacion visual
pobre, seguimiento parcial
ocasionalmente.

Balbuceo, llanto.

Pobre atencion.

Pobre iniciativa
ideomotriz. Requiere
ayuda.

Pobre iniciativa
ideomotriz. Intenta
prension cuando el objeto
es de sumo interés para
ella.

Disminuye sialorrea.

Pobre prension.

No corresponde.

Responde mejor a las
experiencias tactiles.

Respuesta disminuida

Tolera el alimento en su
boca.

Responde a la experiencia
auditiva, se emociona,
atencion a la voz de
personas conocidas.

Tolera mas los cambios

de su cuerpo en relacion
con los movimientos de su
cabeza.

Tiene mas conciencia de
su cuerpo. Tolera mas los
cambios de su cuerpo en
otras posturas para el juego

Observa el ambiente.
Responde al estimulo
visual con colores fuertes.

Presta atencion cuando se
le acercan (abre los 0jos).

Aumenta el nivel

de alerta. Observa el
ambiente.

Cuando le interesa un
juego presta atencion por
periodos cortos de tiempo.

Requiere ayuda. Tendencia
a la abduccion de brazos.

En decubito lateral trata de
coger un objeto.

Inicia masticacion y
deglucion.

Pobre prension.

Prescripcion de silla de
ruedas.

Disminuye irritabilidad,
mayor tolerancia a la
experiencia tactil en manos
y rostro.

Fija y sigue experiencia
olfatoria (perfumes
conocidas para ella)

Identifica sabores.

Discrimina estimulos
auditivos y disfruta de la
musica (esto ultimo referido
por la abuelita).

Respuesta adaptativa:
Incremento de la atencion,
fijacion y seguimiento
visual, disfrute a través de
la sonrisa y movimiento de
Su cuerpo.

Respuesta adaptativa:
Incremento de la atencion,
disfrute a través de la
sonrisa y movimiento de su
cuerpo.

Fijacién y seguimiento
visual.

Abre los 0jos, se sonrie y
se mueve cuando algo le
gusta, cuando le disgusta
hace puchero o grita

Mas conectada, identifica
algunas personas conocidas:
fija y las mira, en ocasiones
sonrie.

Aproxima brazos a la linea
media.

Uso de sus manos: Coge
mejor con mano derecha,
apoya, jala, abraza (guiado).

Mejor deglucion;
Mejor masticacion en
diferentes texturas:

Coge la cuchara con la
mano derecha y necesita ser
guiada.

Uso de adaptaciones para
mantener la linea media y
un correcto control postural.
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cm. Presentd convulsiones por primera vez a los 2
meses y medio de edad, por el que recibia tratamiento
con fenobarbital y acido valproico. Fue diagnosticada
de Sindrome de West en el Instituto Nacional de Salud
del Nino antes del afio de edad; actualmente tiene 13
afios de edad.

En la evaluacion inicial se mostrd dispersa,
hipoactiva, sin seguimiento visual, pobre reaccion
al sonido, pobre iniciativa ideomotriz, socialmente
indiferente, balbuceo en el lenguaje expresivo, falta
de control cefalico, tronco dorso curvo, tono bajo
levemente aumentado ante los cambios posturales,
reflejos osteotendinosos presentes, y signo de
Babinsky positivo en el lado derecho.

En el examen de potenciales evocados
auditivos, se encontrd hipoacusia neurosensorial
bilateral, electroencefalograma y tomografia axial
computarizada normal.

Tres afios después en la evaluacion en el Instituto
Nacional de Ciencias Neuroldgicas, se encontrd
electroencefalograma alterado y atrofia cortical.

En la evaluacion de terapia fisica en la motricidad
gruesa presentaba esbozo de control de cabeza en prono
y reflejos como el tonico cervical asimétrico, grasping
palmar y plantar, no utilizaba ayuda biomecanica. Se
realizé reeducacion de neurodesarrollo.

La evaluacion de terapia ocupacional en las areas
de desempefio ocupacional mostré dependencia
en las actividades de vida diaria (AVD), En el
componente sensorio-motor y cognitivo, se encontro
muy pobre respuestas en las dos areas. Se intervino
en el tratamiento segin el marco de referencia del
desarrollo, neurodesarrollo e integracion sensorial.

En las tablas 1 y 2, se muestra la evolucién de
la paciente al inicio y después de la intervencion de
terapia fisica y ocupacional.

DISCUSION

El retraso psicomotor es comun, incluso antes
de la aparicion de los espasmos, la deteccion de un
grado variable de retraso psicomotor se evidencia, a
edad temprana (5). Entre los signos importantes de
deterioro psicomotor se encuentran: la pérdida del
seguimiento visual, de la prension voluntaria de los
objetos, retardo mental y la aparicion de hipotonia
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muscular. La pérdida del seguimiento visual indica un
mal prondstico (6).

Aunque estos nifios pueden experimentar regresion
en el desarrollo psicomotor cuando los espasmos
aparecen, esta situacion no representa un cambio
significativo en su condicion. Es mas evidente la
regresion en el desarrollo psicomotor en aquellos
pacientes en los que previamente tienen un desarrollo
psicomotor normal (7).

La paciente presentd retraso antes de las
convulsiones, el cual fue muy acentuado después
de la aparicion de los espasmos. También presentd
las otras caracteristicas excepto una prension
precaria voluntaria. Hasta los 2 afios hubo un avance
ligeramente progresivo; alrededor de los 3 afios las
crisis convulsivas se hicieron mas intensas ocasionando
un mayor retraso psicomotor. Entre los 3 a 6 afios es
marcado el retroceso en su desarrollo como la pérdida
de la prension. Entre los 7 y 12 afios de edad se logran
ligeros avances en el drea motora, en los componentes
de desempefio sensorio motor y cognitivo y en el area
del desempeiio ocupacional.

El Sindrome de West es una encefalopatia epiléptica
considerada como una enfermedad compleja,
pudiendo llegar a una discapacidad, lo que conlleva
a una enorme repercusion social y economica. No se
disponen de estimados seguros de la frecuencia de la
enfermedad. En Latinoamérica, los estudios sobre
el tema son muy escasos y no actualizados, por ello
la atencién genética de la enfermedad es insuficiente
para la intervencion correcta, efectiva y oportuna en el
territorio (8,9).

En la literatura revisada la informacion es escasa
sobre los efectos de las terapias en estos nifios y su
evolucion a detalle tal como se presenta en este reporte.
Existe la descripcion de un caso sobre el tratamiento
fisioterapéutico de una paciente con Sindrome de
West que presentd falta de control cefalico, de tronco
y seguimiento visual por corto tiempo. Después de
28 dias en sesiones de fisioterapia, la paciente mejord
el control cefalico, seguimiento auditivo y la fijacion
visual (10).

En conclusion, nuestro reporte muestra que
tanto la terapia fisica como la ocupacional pueden
lograr avances que pueden no ser tan evidentes
cuantitativamente, pero que mantienen o mejoran la
calidad de vida de la paciente con Sindrome de West.
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