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A etiologia da Sindrome de West {SW) pode ser determinada em
muitos pacientes por avaliagio clinica, neurol6gica, neuroradioldgi-
ca e apropriada investigagio genética e bioguimica. Em tomo de 10
a30% dos pacientes, em muitos relatos, tém desenvolvimento normal
antes da epilepsia, e investigagdes convencionais falham em definir
o diagndstico etiolégico (SW criptogénica). Sabe-se que alguns
pacientes deste grupo podem recuperar-se, completamente, esponta-
neamente ou apds terapia com esterdides, tendo um desenvolvimento
intelectual normal.

Os autores apresentam, neste trabalho, um estudo prospective
com objetivo de identificar os critérios neuropsicolégicos € eletroen-
cefalogrificos nos quais poderfio predizer uma evolugio favordvel
em pacientes com SW criptogénica. Foi realizado seguimento de 45
pacientes com diagnéstico de SW criptogénica (gestagao e parto sem
intercorréncias, desenvolvimento psicomotor normal antes do inicio
dos espasmos, auséncia de ancrmalidades cutineas e neuroldgicas
focais e CT de crinio normal) por no minimo 2 anos {média de 4a e
Tm), com idade variando de 1 a 12 meses (5,6 de média). Em todos
pacientes foi feito estudo poligrafico e monitorizagdo em video.

Em relagdo 3 andlise do EEG foram considerados:

e 2a) Atividade de base e Eventos ictais;

e b)Osespasmos em salvas foram divididos em independentes
(presenca de hipsarritmia no EEG entre os espasmos) ou ndo
independentes (auséncia de hipsarritmia entre 0s espasmos);

e ¢) Presenga de foco interictal de espiculas e/ou endas lentas,
antes e apds administragio de Diazepan (0,5 mg/Kg), no
despertar.

A avaliagdo quanto ao quadro neurolégico foi basecada em:

e ) Capacidade de sustentar a cabega e sentar, sorriso, fixa¢do
do olhar ¢ habilidade em segurar objetos;

¢ b)Comportamento social, aquisi¢io motora, nogéo de latera-
lidade e desenvolvimento da linguagem;

e c¢) Capacidade de [eitura até o fim do primeiro grau e a
repeti¢iic ou nio de ano (para criangas maiores que 6 anos);

e d) avaliago psicométrica em todas as criangas.

Todos os 45 pacientes foram tratados com Valproato (40
mg/kg/dia), e 44 destes receberam Hidrocortisona (15 mg/Kg/dia).
Nos casos de resposta insatisfatdria foi usado Tetracosactrin (1,25
sintético do ACTH).

Os Critérios utilizados para definir uma evolugio favordvel fo-
ram:

e 2) Nio recidiva de epilepsia durante o seguimento;

¢ b) Desenvolvimento intelectual normal, baseados na avalia-
¢d0 clinica, resultados na escola e avaliagio neuropsicolégi-
ca;

® ¢) Auséneia de crises epilépticas e EEG normal, apés 15 dias
do inicio do tratamento.

Os resultados apresentados pelo estudo mostraram que dos 45

pacientes estudados, 15 evoluiram com desenvolvimento mental
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anormal e/ou persisténcia ou reaparecimento de epilepsia (Grupo
Desfavordvel - GD), e que 30 pacientes apresentaram desaparecimen-
to das crises epilépticas € desenvelvimento neuropsicomotor normal
(Grupo Favordvel - GF}.
Os resultados obtidos quanto ao estade mental no inicio dos
espasmos foram:
¢ a)Dificuldade para apanhar objetos: GF=5 pacientese GD=8
pacientes;
® b)Redugdo no sorriso: GF=7 pacientes e G=12 pacientes;
e ¢) Diminuico da fixag¢io do olhar: GF=0 (nenhum) e GD=9
pacientes;
e d) Quatorze pacientes do GD tinham significante regressio
mental, enquanto 18 pacientes do GF eram totalmente nor-
mais.

Caracteristicas do espasmo e eletroencefalogréficas:

e a) Os espasmos foram assimétricos em 5 pacientes, todos do
GD;

e b} A hipsarritmia foi assimétrica em 13 dos 15 casos do GD,
comparado com 3 dos 30 pacientes do GF;

e ¢) Salvas de espasmos foram registrados em 28 pacientes. Os
espasmos foram independentes em 15 de 16 pacientes do GF
e em nenhum de 12 do GD;

e d) Desaparecimento das espiculas, apds administragio de
Diazepan, ocorreu em 15 de 23 pacientes do GF e em nenhum
de 12 do GD.

Combinando 4 fatores preditivos: a) Nio redugio da fixagdo do
olhar; b) ndo deterioragiio mental; c) auséncia de espasmos assimé-
tricos; d) falta de salvas de espasmos com padrio niio independentes
no EEG, estatisticamente, concluimos que pacientes com 3 ou 4
desses fatores tem 55 ou 22 mais chances, respectivamente, de
desenvolver evolugdo favordvel, comparado com o grupo onde esses
fatores estdo ausentes.

Em relagio  avaliagio psicométrica no GF, a média do GI verbal
for de 104 e a do GI de performance foi de 107, enquanto no GD os
resultados foram 92 e 85, respectivamente.

Dez dos 15 pacientes do GD apresentaram epilepsia, sendo do
tipo parcial em 7 e generalizada em trés.

Em suma:

O grupo com evolugio favordvel na SW criptogénica caracteri-
Za-se por;

¢ a) Espasmos e hipsarritmia no EEG simétricos;

® b)Presengade espasmos em salvas com padriio independente
no EEG;

® ¢) Auséncia de descargas focais no EEG apds Diazepan
endovenoso;

e d} Auséncia de regressio mental significante com preserva-
a0 da fungio visual no inicio dos espasmos.

As criangas com estas caracteristicas podem formar um pequeno

grupo dentro daquelas com SW criptogénica. Portanto, tratando-se
de um fendmeno epiléptico funcional é potencialmente reversivel.
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