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Resumo

Introducgdo: A sindrome de West (sW) é forma de epilepsia generalizada que se inicia no
primeiro ano de vida, com pico de incidéncia entre 5 e 8 meses, caracterizada por uma
triade composta por espasmos ou mioclonias macicas, regressdo do desenvolvimento
neuropsicomotor e alteragdo eletroencefalografica denominada hipsarritmia. Uma das
principais causas da ocorréncia da sW é a andxia fetal/peri-natal. Objetivo: Reconhecer as
principais complicacdes e o impacto na sobrevida do paciente com Sindrome de West.
Método: Foi realizada visita domiciliar previamente agendada com entrevista direcionada a

mae da paciente portadora de Sindrome de West. Consideracdes finais: A sW é uma
doenca de alta morbimortalidade, causando grandes limitagbes e dependéncias fisicas,
mentais e motoras nas criangas portadoras dessa sindrome e um impacto significativo na
qualidade de vida dos pacientes e cuidadores. Quanto mais precoce for o inicio do
tratamento, melhor serd o progndstico da doenca. O tratamento farmacéutica e a rotina de
cuidados da paciente contribuiram para que esta ultrapassasse a expectativ de vida da
patolgia.

Palavras-chave: Sindrome de West; epilepsia; neuropediatria; eletroencefalograma.

Abstract

Introduction: West syndrome (sW) is a form of generalized epilepsy that begins in the first
year of life, with a peak incidence between 5 and 8 months, characterized by a triad
composed of massive spasms or myoclonus, regression of neuropsychomotor development
and alteration on electroencephalography called hipsarrhythmia. Objective: To recognize the
main complications and the impact on survival of patients with West Syndrome. Method: A
previously scheduled home visit was conducted with an interview directed to the mother of
the patient with West Syndrome. Final considerations: sW is a disease of high morbidity and
mortality, causing big limitations and physical, mental and motor dependence in children with
this syndrome and a significant impact on the quality of life of patients and caregivers. The
pharmaceutical treatment and the patient's care routine contributed to the patient's exceeding

the pathology's life expectancy.

Keywords: West syndrome; epilepsy; neuropediatrics; electroencephalogram.
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INTRODUCAO

Em 1841, o médico inglés William James West descreveu em seu proprio filho uma
sindrome caracterizada por salvas de espasmos, durante as quais sua cabeca era projetada
anteriormente em direcdo aos joelhos. Em seguida, havia um relaxamento, voltando-se a
posicdo normal. Havia trés ou mais ataques como esse ao longo do dia, durando cerca de
dois a trés minutos cada. Cerca de 100 anos mais tarde, a correspondéncia
eletroencefalogréafica dessas crises foi descrita, recebendo o nome de hipsarritmia. Esta se
define como uma atividade elétrica cerebral cadtica, polimérfica, de grande amplitude e
baixa frequéncia (ritmos delta e teta) e com espiculas multifocais superimpostas. (DA
CUNHA, 2007)

A sindrome de West (sW) é forma de epilepsia generalizada que se inicia no primeiro
ano de vida, com pico de incidéncia entre 5 e 8 meses, caracterizada por uma triade
composta por espasmos ou mioclonias macicas, regressdo do desenvolvimento
neuropsicomotor e alteracdo eletrencefalografica denominada hipsarritmia. (KAMIYAMA,
1993)

A incidéncia da sW é estimada em 0,25 a 0,60 casos por 1000 nascidos vivos e sua
prevaléncia alcanga valores entre 0,15 e 0,20 casos por 1000 criangas abaixo de 11 anos de
idade. (DA CUNHA, 2007)

Geralmente, a sWt é classificada em formas criptogenéticas e sintomaticas: as
criptogenéticas sao aquelas em que os pacientes ndo apresentam lesdo neurolégica prévia
ou antecedentes de morbidade, incluindo desenvolvimento neuropsicomotor adequado e
exames complementares normais. Ja as formas sintomaticas sdo aquelas que ocorrem em
criancas com lesdo neuroldégica prévia ao aparecimento dos espasmos. As formas
sintomaticas podem ser secundarias a fatores pré-natais (toxemia gravidica, sindrome de
Down, malformacgfes cerebrais congénitas, infec¢cdes congénitas e desnutricdo intra-utero,
dentre outros), fatores peri- e pés-natais (anoxia, meningite neonatal, tocotraumatismo,
hemorragias cerebrais, erros inatos do metabolismo e vacina¢cbes, dentre outros).
(KAMIYAMA, 1993)

O tratamento depende da classificacdo etioldgica, devendo ser instituido o mais
precocemente possivel. Nas formas criptogenéticas a droga de escolha é o ACTH, na
posologia de 40 a 120 U/m2 de superficie corpérea num periodo de 3 a 4 semanas,

podendo ser associado com benzodiazepinicos (nhitrazepan) ou valproato (na posologia de
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30 a 70mg/Kg/dia). Nas formas sintomaticas, a droga de escolha é o valproato, na posologia
a cima, dividida em 3 doses diarias. (KAMIYAMA, 1993)

OBJETIVO

Reconhecer as principais complicacdes e o impacto na sobrevida do paciente com

Sindrome de West.

METODOLOGIA

Trata-se de uma pesquisa de campo com abordagem qualitativa, descrita como
relato de caso, em que se realizou um contato prévio com a mée do sujeito da pesquisa
portador da Sindrome de West. A coleta de dados foi realizada na residéncia do entrevistado
por meio de perguntas norteadoras, cuja resposta foi transcrita no papel para posterior

digitalizagdo da mesma. Durante a entrevista analisamos exames de imagem, dentre eles o

Eletroencefalograma e Tomografia Computadorizada de cranio, podendo comparar achados
de imagem de dois resultados com intervalo de 15 anos entre eles, observando dessa forma
a evolucdo da patologia. Foi feito uma busca de referencial tedrico relacionado a artigos
cientificos da plataforma google académico e scielo, onde foram pesquisadas palavras-
chaves como “Sindome de West’, e “Evolugao clinica e eletroencefalografica da sindrome
de West".

RELATO DE CASO

Paciente R.A.R.S, 15 anos, feminino, natural de Muriaé- MG diagnosticada com
Sindrome de West, acompanhada pela mae, que relata crises de espasmos musculares que
pioram com estresse e ansiedade. Nos ultimos 02 meses, ap0s o falecimento de sua avo,
aumentaram o0 numero de crises epiléticas caracterizadas por espasmos flexores e
extensores subitos, que afetam simultaneamente a cabeca, o tronco e os membros.

Historia Gestacional/ Perinatal: Mae relata gravidez ndo planejada, tendo sido
descoberta com 16 semanas de gestacdo. Realizou 4 consultas de pré- natal. Nega ter feito
uso de medicaces, drogas ou tabaco durante o periodo gestacional. Informa que com 31
semanas teve pré- eclampsia, precisando de internacdo. Durante a internacao teve crise
convulsiva tendo de ser submetida a cesariana de urgéncia, pois corria risco de vida. Apés a

cirurgia ficou em coma durante 40 dias, ap6s o qual foi acometida por hemiparesia a
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esquerda com total recuperacdo até o momento da alta. Refere que sua filha nasceu com 31
semanas pesando 1, 350 Kg, perimetro cefalico de 25 cm ,sem intercorréncias, tendo ficado
internada até o momento da alta da mée.

Desenvolvimento: Mae refere que sua filha teve desenvolvimento neuropsicomotor
adequado para a idade até os 12 meses, onde passou a perceber espasmos musculares em
flexdo e extensdao em membros superiores com varias crises diarias, além disso, notou
atraso no desenvolvimento como ndo conseguir sentar, engatinhar, segurar objetos com as
maos e olhar e sorrir para as pessoas. A partir de entdo procurou ajuda médica que atraves
dos sinais clinicos e exames de imagem como o eletroencefalograma e a tomografia
computadorizada de cranio foi diagnosticada com Sindrome de West associada a
hidromicrocefalia.

Paciente portadora de microcefalia e retardo mental sendo impossibilitada de
qualquer atividade basica de vida diaria dependendo do cuidado integral de sua mae. Em
uso regular de Fenobarbital 40 mg 1 vez ao dia (160 gotas), Frisium 10 mg 2 vezes ao dia e
Melatonina 3 mg (2 ml) a noite. Logo depois do diagnéstico a paciente fez uso da

Vigabatrina durante 2 anos obtendo melhora satisfatdria das crises epilépticas.

No primeiro eletroencefalograma (EEG) feito quando a paciente apresentava um ano de
idade, obteve-se os seguintes resultados:
e Sinais de disfuncao de estruturas subcorticais, de expressao cortical difusa,
bilaterais, irritativos e de intensidade moderada.
O ultimo EEG feito em vigilia e sono foi realizado no dia 19/08/2019 demonstrando os
seguintes resultados:
e Acentuada desorganizacao difusa de ritmos.
e Atividade paroxistica difusa e multifocal, constituida principalmente por pontas e
ponta- onda lenta evidentes ao longo de todo o registro.
A Ressonéncia Magnética de cranio emitida no dia 04/01/2012 mostra as seguintes
conclusdes:
e Acentuada dilatacdo dos ventriculos laterais.
e Hipoplasia cerebral.

e Disgenesia do corpo caloso.

ISSN: 2446-6778 — REINPEC - Péagina 1782



DISCUSSAO

A mae da paciente foi acometida pela pré- eclampsia com consequente evolucdo
para eclampsia com 31 semanas o0 que a obrigou ser submetida a cesariana de emergéncia,

pois além da sua vida estar correndo risco, a crianga estava em sofrimento fetal. Segundo

Amorim (2010), a pré-eclampsia continua sendo uma sindrome que leva a graves
repercussdes maternas e fetais.

A encefalopatia hipéxico- isquémica decorrente da eclampsia provavelmente foi o
motivo pelo desenvolvimento da sW na paciente pois de acordo com Kamyama (1993) a
anoxia fetal enquadra-se numa das importantes causas da sW.

Segundo Pacheco (2012), a Sindrome de West pode ser dividida em dois grupos,
com relagdo a causa: a forma criptogenética (quando a causa é desconhecida), o lactente &
normal até os inicios dos espasmos, ndo sendo detectado lesdes cerebrais. Ja no grupo

sintomatico (de causa conhecida), existe um prévio comprometimento do desenvolvimento

ISSN: 2446-6778 — REINPEC - Péagina 1783



neuropsicomotor, alteragdes ao exame neurolégico e/ou lesdes cerebrais identificadas por
exames de imagem (tomografia computadorizada, ressondncia magnética, etc.). Diante
disso, a paciente é classificada como portadora da forma sintomatica tendo lesdes
detectaveis nos exames de imagens, desenvolvimento neuropsicomotor anormal e
alteracdes nos exames neurolégicos.

Segundo Kamyama (1993) o grupo dos sintomaticos sdo os que apresentam pior
progndstico de sobrevida a longo prazo. A paciente, apesar de suas limitacGes fisicas e
neuroldgicas, superou a expectativa de vida dita por muitos médicos a qual foi atendida.

De acordo com Da Cunha (2007), considera-se que 0s casos sintomaticos tém
evolucdo menos favoravel, enquanto que os criptogénicos e os idiopéaticos tém progndstico
melhor, com maior probabilidade de resposta ao tratamento e menor risco de evolugao para
sindrome de lennox-Gastaut (SLG). Dessa forma, os dados corroboram para o fato da
paciente, sendo sintomatico, ter evoluido para LSG.

Speciali e Lison (1976) relataram que a sindrome de Lennox-Gastaut incide em
pacientes com antecedentes de alteracdes do desenvolvimento psicomotor e/ou do exame
neurologico, sujeitos a diversas variacdes. Tais variagdes sugerem a possibilidade de
ocorréncia de epilepsia, que diferem quantitativa e/ou qualitativamente em doentes com
caracteristicas desiguais.

“Na evolucao eletroencefalografica da sindrome de West,
podem surgir ponta-ondas lentas, ponta-ondas rapidas e poliponta-
ondas bilaterais, sincronas, simétricas e generalizadas com ou sem
epilepsia. As manifestacdes epilépticas sdo mioclonias, crises
atbnicas e tbnicas, raramente tbnico-clénicas generalizadas e,
excepcionalmente, auséncias. Essa sequela epiléptica é considerada
por diversos autores como sindrome de Lennox-Gastaut. As
manifestacdes epilépticas na sindrome de Lennox-Gastaut sofrem a
influéncia de diversos fatores entre os quais 0 mais relevante seria a
idade em que incidiu a agressao cerebral causadora de disturbios
definidos. As diferencas no quadro epiléptico de pacientes com e
sem sindrome de West podem ser analisadas numa perspectiva

ontogenética, com a fixacdo em padrdes primitivos de epilepsia, de
tipo convulsiva ténica, de curta ou longa duracdo nos pacientes com
antecedente de encefalopatia mioclénica infantil. “ (SPECIALI &
LISON, 1976)

Pacheco (2012) afirma que o prognéstico global da sindrome de West é grave. O
retardo mental ocorre em 90% dos casos e com frequéncia se associa com déficit motor e

transtornos de conduta. A mortalidade geral é de 5%. Ja segundo os estudos de Falcdo

(2017), 60% dos pacientes com SW sintomatica e 25% com a forma criptogénica
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apresentam paralisia cerebral. A paciente do presente estudo, portadora da forma
sintomatica evoluiu com paralisia cerebral, retardo mental e déficit motor convergindo,
assim, com os estudos.

Kamyama (1993) relata que o padréo do EEG na sW mostra um tragado anarquico
com pontas de grandes amplitudes, Unicas ou multiplas, que se misturam com ondas lentas
de altas voltagens, denominado hipsarritmia, podendo apresentar focos Unicos ou multiplos.
Tais alteracBes foram vistas no laudo do primeiro EEG feito pela paciente quando a mesma
apresentava um ano de idade o que corroborou para o seu diagndstico.

A forma sintomética € mais propicia a cursar com a sindrome de Lennox Gastaut
(LG), como afirma Falcdo (2017). Como visto, no ultimo EEC feito pela paciente mostra um
tracado tipico do padréao de LG.

A sindrome de West atinge grupos etarios mais novos enquanto a sindrome de LG
atinge criancas com mais idade sendo a ultima uma evolugdo da primeira. Estes dados
conduzem a idéia de que deve existir um processo patolégico bésico, até certo ponto
independente da etiologia, subjacente a ambas sindromes, mas que depois tomam
caminhos Unicos. (ROCHTENGARTEN, 1973)

Clinico (2014) relata que a vigabatrina € a medicacdo considerada de primeira
escolha para o tratamento da SW. De acordo com os estudos de Moraes (2015), 70% dos
pacientes diagnosticados com SW tiveram suas crises epilépticas controladas com o uso da
vigabatrina. Da mesma forma, um estudo realizado por Rotta et al (2003), no qual avaliou-
se a evolucao clinica a partir dos esquemas de anticonvulsivantes utilizados, bem como
0 uso de vigabatrina, tanto em monoterapia, como em terapia adjuvante, mostrou que os
pacientes que iniciaram vigabatrina melhoraram prontamente a quantidade, intensidade e
duracdo de suas crises. Cinco dos sete pacientes que iniciaram vigabatrina cessaram suas
crises, e em apenas um paciente com sindrome de west ndo houve melhora completa das
crises, porém outros fatores estavam associados nesse caso em especifico, como a
presenca de um tumor cerebral, e inicio mais tardio do uso da vigabatrina. Apés o inicio da

medicacao, as crises, que eram de frequéncia diaria (3-4/dia), se tornaram

semanais, com menor duracao cada uma. Tais resultados entram em acordo com o caso da
paciente do presente estudo, a qual fez uso da medicag&o durante 2 anos, obtendo melhora

satisfatoria das crises.

CONSIDERACOES FINAIS
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A sindrome de West é uma forma de epilepsia cujos sintomas comecam a surgir em
geral nas criancas de 5 e 8 meses, causando limitacdes significativas no desenvolvimento
neuropsicomotor destas, as debiltando e levando a grandes alteracbes no exame
neuroldgico. No caso da paciente deste estudo, esta dependia da ajuda da mae para realizar
todas as atividades de vida diaria. Devido aos frequentes espasmos, € comum que a
paciente apresente complicacdes respiratérias - como relatado pela mae- e deformidades
fisicas.

A forma apresentada pela paciente foi a sintomatica, a que de acordo com estudos
de diversos autores é a que apresenta pior prognéstico pelo quadro de retardo mental,
paralisia cerebral e déficit motor. Este tipo de apresentacdo da sW também é a mais
provavel que evolua para a sindrome de Lennox- Gastaut. Por sua alta morbidade e
mortalidade, a sW deve ser investigada o quanto antes na presenca de suspeita desta
patologia, pois quanto mais precocemente os tratamentos forem iniciados, melhor serd o
prognostico e maior a expectativa de vida para as criangas.

Como a paciente do presente estudo evoluiu com sindrome de Lennox-Gastaut, foi
prescrita a medicacdo Levotiracetam (nome comercial: Keppra), um farmaco antiepiléptico
lancado recentemente no mercado brasileiro, indicado para tratamento das crises como
monoterapia ou adjuvante, além de manter as medicac¢des da utilizadas anteriormente pela
paciente.

A expectativa de vida da sW depende de como a doenca de manifesta e da sua
etiologia (causa-base). sendo, em geral, pequena. E importante ressaltar que a paciente em
questdo, apesar de extremamente sintomética e dependente, ultrapassou esse tempo, e
grande parte disso se deve ao grande suporte oferecido a paciente, incluindo ndo sé o
tratamento farmacéutico, mas toda uma rotina diaria de cuidados por parte de sua cuidadora
(mé&e), que possui uma grande preocupacdo com o bem-estar e qualidade de vida da filha,

apesar de todas as dificuldades e limitacdes
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