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Resumen

Los espasmos infantiles fueron originalmente descri-
tos por West en el año 1841. Cuando se acompañan de
retraso psicomotor y patrón electroencefalográfico de
hipsarritmia, se denomina síndrome de West.

Referimos el caso de tres pacientes con síndrome de
Down que presentaron espasmos infantiles acompaña-
dos de retraso psicomotor y un patrón electroencefalo-
gráfico no hipsarrítmico. A pesar de su diagnóstico pre-
coz y el inicio de farmacoterapia con múltiples
fármacos, la evolución continúa siendo mórbida, per-
sisten las crisis convulsivas, el retraso psicomotor y
anomalías en el EEG. Por la secuencia mórbida proba-
blemente evolucionen a síndrome de Lennox Gastaut.
Existen series que reportan una evolución satisfactoria
de pacientes con síndrome de Down que presentan sín-
drome de West. Conclusión: en pacientes con síndrome
de Down y espasmos infantiles acompañados de retraso
psicomotor y EEG anormal con un patrón no hipsarrít-
mico, a pesar de un tratamiento adecuado, la evolución
puede ser desfavorable con una persistencia de las cri-
sis convulsivas y un desarrollo psicomotor gravemente
alterado. 

Palabras clave. Espasmos infantiles. Patrón no hipsa-
rritmico. Síndrome de Down.

Infantile Spasms and Down Syndrome

Abstract

Infantile spasms were originally described by West in
1841. West syndrome is the term employed when such
spasms are concomitant with delayed psychomotor de-
velopment and EEG hypsarrhythmia.
The present article discusses three cases of patients
with Down syndrome who had infantile spams with
psychomotor retardation but a nonhypsarrhythmic EEG

pattern. Despite early diagnosis and early combination
drug therapy, the condition persists, with seizures, psy-
chomotor delay and abnormal EEG patterns. The se-
quence of events appears likely to develop into Len-
nox-Gastaut syndrome (LGS).
Several published case series report good progress in
patients with Down syndrome and West syndrome.
We conclude that despite adequate treatment, patients
with Down syndrome and infantile spasms with psy-
chomotor delay and abnormal but non-hypsarrhythmic
EEG may have poor disease progression, with persis-
tence of seizures and severely impaired psychomotor
development.

Keywords. Infantile spasms. Nonhypsarrhythmic pat-
tern. Down syndrome.

Introducción
Los denominados espasmos infantiles fueron origi-

nalmente descritos por West en el año 1841 (1). El pa-
trón electroencefalográfico de hipsarritmia fue descrito
por primera vez por Gibbs y Gibbs (2) en el año 1952
y se caracteriza por: “puntas y ondas lentas de gran am-
plitud, desordenadas, que varían de un momento a otro,
tanto en duración como en localización”. A partir de los
años sesenta la tríada de espasmos infantiles, retardo
psicomotor y patrón electroencefalográfico de hipsa-
rritmia fue denominado síndrome de West.(3)

Hay pacientes que presentan una encefalopatía epi-
léptica caracterizada por espasmos infantiles, retardo
del desarrollo psicomotor, pero con un electroencefalo-
grama no hipsarrítmico, cuya respuesta al tratamiento
es menos favorable.

La incidencia de este síndrome es de alrededor de 1
por 4.000 a 6.000 nacidos vivos. Predomina en el sexo
masculino. (2)

Los espasmos infantiles se inician en la mayoría de
los pacientes durante el primer año de vida. Desde el
punto de vista etiológico se clasifican en idiopáticos,
criptogénicos y sintomáticos. Las causas prenatales son
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las más frecuentes, por ejemplo, las malformaciones
del desarrollo cortical y subcortical cerebral, anomalías
cromosómicas, entre ellas, el síndrome de Down (SD),
infecciones congénitas, etc.

Actualmente existen varias opciones terapéuticas,
entre ellas, el valproato (VPA), vigabatrina (VGB),
ACTH, esteroides, etc. El pronóstico depende de múlti-
ples factores, siendo uno de los más importantes la
identificación temprana,  su adecuada clasificación y  la
farmacoterapia indicada.

Casuística

Presentamos tres pacientes con síndrome de Down,
con espasmos infantiles, retraso psicomotor y EEG con
patrón epileptiforme no hipsarrítmico.

La tabla I resume las características clínicas, patrón
EEG, neuroimagen, tratamiento recibido y evolución.

En resumen, son tres pacientes con SD, con encefa-
lopatía epiléptica, secundaria a espasmos infantiles,
con una evolución desfavorable al tratamiento estable-
cido, a pesar de utilizar múltiples combinaciones de
fármacos antiepilépticos. Al momento los tres pacientes
persisten con crisis convulsivas y retraso psicomotor
marcado, y los controles de EEG aún son anormales.

Discusión

Los mecanismos que aumentan la susceptibilidad a pre-
sentar espasmos infantiles en los pacientes con SD aún
no han sido completamente dilucidados. Varios autores
sugieren que una interacción entre anomalías cerebra-

les estructurales inherentes al SD, por ejemplo menos
interneuronas inhibitorias, disminución de la densidad
neuronal, anomalías neuronales de laminación, persis-
tencia de las dendritas con morfología fetal pueden de-
sempeñar un papel en la epileptogénesis (4-9)

El síndrome de West en los pacientes con síndrome
de Down, según algunos autores (10-13), tiene un pro-
nóstico favorable, con una respuesta positiva a fárma-
cos como el VPA, VGB y ACTH; también describen
que cuanto más temprano se haga el diagnóstico y se
inicie la terapia farmacológica el pronóstico es mejor,
en cuanto a control de crisis y al desarrollo psicomotor. 

Lo anterior contrasta con nuestros pacientes cuya
evolución fue desfavorable a pesar de un diagnóstico
precoz y por consiguiente el inicio de fármacos antiepi-
lépticos a pesar de su politerapia, los pacientes aún
continúan con crisis convulsivas y con un evidente de-
terioro del desarrollo psicomotor. La diferencia de
nuestros pacientes es que no presentan un patrón de
hipsarritmia característico del síndrome de West, sino
que, al contrario, presentan paroxismos multifocales a
nivel cortical.

Está demostrado que cuando hay un patrón de hipsa-
rritmia, las descargas eléctricas anormales se originan a
nivel de grupos neuronales localizados en los ganglios
basales y a partir de ahí se propagan al resto del cerebro
(14). En nuestros pacientes las descargas eléctricas
anormales se originan de forma difusa en la corteza ce-
rebral, lo cual implica diferentes grupos neuronales,
probablemente con estructura y función diversas.

La evolución clínica de nuestros pacientes nos hace
pensar que evolucionarán a un síndrome de Lennox-
Gastaut, epilepsia generalizada, que según la edad y la
evolución puede presentarse como crisis de ausencias,
crisis tónicas y/o atónicas, acompañadas de retraso

SD
2009: vol. 13, núm. 2, pp. 22-24 REVISTA MÉDICA INTERNACIONAL SOBRE EL SÍNDROME DE DOWN 23

Paciente

1

2

3

Sexo/edad
actual

H/3 años

M/3 años

H/8 meses

Edad
de inicio

5 meses

8 meses

4 meses

Clínica

Espasmos en flexión
simetricos y retraso
psicomotor impor-
tante

Espasmos en flexión
simétricos y retraso
psicomotor impor-
tante

Espasmos en flexión
simetricos y retraso
psicomotor impor-
tante

EEG

Trazado de base lento
y desestructurado. PO
multifocales, más lo-
calizadas en cuadrante
posterior izquierdo.

Trazado de base lento
y desestructurado. PO
multifocales, más lo-
calizadas en cuadrante
posterior izquierdo.

Trazado de base lento
y desestructurado. 
Paroxismos multifoca-
les de PO parietoocci-
pitales bilaterales

RM Cere-
bral

Normal

Normal

Normal

Farmacoterapia

TPM, VPA, VGB,
CBZ, ZNS, Piridoxina,
ACTH, Prednisona

LEZ, CBZ, VPA,
ZNS, ACTIH, TPM

VGB, VPA, ACTH,
CBZ

Evolución

Persistencia de espas-
mos en flexión y re-
traso psicomotor

Persistencia de espas-
mos en flexión, es-
caso contacto visual,
no marcha autónoma,
bipedestación con so-
porte

Persistencia de espas-
mos en flexión, no se-
destación, escaso con-
tacto visual

Tabla I.
Características clínicas. EEG. Neuroimagen. Farmacoterapia. Evolución.

Pacientes con síndrome de Down y espasmos infantiles.

TPM: Topiramato. VPA: Valproato de sodio. CBZ: Carbamazepina. ZNS: Zonisamida. LEV: Levetiracetam. ACTH: hormona adrenocorticotrópica. 
H: hombre. M: mujer.



mental, con un patrón de EEG característico: puntas
ondas (PO) lentas difusas simétricas de difícil manejo,
farmacorresistentes, y que generalmente son la conti-
nuación de espasmos infantiles con evolución mórbida
(15). 

De nuestra corta serie concluimos que los pacientes
con SD y espasmos infantiles acompañados de retraso
psicomotor y EEG anormal con un patrón no hipsarrít-
mico, pueden tener una evolución desfavorable con una
persistencia de las crisis convulsivas y un desarrollo
psicomotor gravemente alterado, a pesar de seguir un
tratamiento adecuado.
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