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1.AUTORES
Mariana Braatz Krueger Barreira

2.SIGLAS E CONCEITOS

Hormoénio adrenocorticotrofico — ACTH
Ressonancia magnética - MRI
Vigabatrina — VGB
Eletroencefalograma — EEG

3. INTRODUGAO

Os espasmos infantis sdo um disturbio epiléptico devastador especifico da idade da
primeira infancia. A triade de espasmos, interrupcao do desenvolvimento psicomotor e
hipsarritmia é conhecida como sindrome de West.

4.0BJETIVOS
Abordar conceito, quadro clinico, diagndstico, investigacao etioldgica, diagnostico
diferencial e manejo clinico

5.JUSTIFICATIVAS
Sindrome devastadora que requer tratamento urgente, visto da relagao direta entre
tempo de tratamento e progndstico.

6.CRITERIOS DE INCLUSAO E EXCLUSAO
e Inclusdo: paciente com espasmo infantil atual
e Exclusdo: pacientes com espasmo resolvido ou quadros mimetizadores, como
mioclonias, moro ou crises tonicas de outra etiologia.

7.HISTORIA CLINICO E EXAME FiSICO

A semiologia epiléptica da sindrome é caracterizada pelos espasmos, sendo que a
maioria destes ocorrem em salva que consistem em 2 a 125 espasmos a uma taxa de até
13 por minuto, podendo ser extensor, flexor, misto ou menos comumente, assimétrico.
Outros tipos de crises epilépticas ocorrem em um terco a metade dos pacientes, como
crises focais, mioclénicas, tonicas e tonico-clonicas.

8.EXAMES DIAGNOSTICOS INDICADOS

O diagnéstico sindromico requer a investigacao etioldgica, sendo a avaliacdo clinica,
a imagem por ressonancia magnética (MRI) do encéfalo associado com EEG. Caso
anormal e sugira anormalidade genética, realizar investigacdo; se anormal, com
alteragdes estruturais, seguir com tratamento. Caso a MRI seja normal, realizar
investigacdo basica inicial para doengas metabdlicas (hemograma, TGO, TGP, GGT,
Amonia, gasometria venosa, eletrdlitos, funcdo renal, lactato, colesterol total e fracdes,
piruvato), podendo a depender dos resultados, prosseguir com acidos organicos
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urinarios, perfil de acilcarnitinas e cromatografia de aminoacidos no plasma. Se houver
controle das crises, considerar criptogénico, caso mantenha crises ou houver
disponibilidade, realizar sequenciamento de nova geragao.

Caso ndo haja um diagnéstico confirmado, como paralisia cerebral, requer investigacao,
visto que pode haver propedéutica modificadora do curso da doenca.

Ha um padrdo cadtico de EEG interictal de alta voltagem caracteristico denominado
hipsarritmia, mas ocorrem padrdes atipicos.

O principal diagnodstico diferencial é o reflexo de moro e a mioclonia do sono.

9.TRATAMENTO INDICADO E PLANO TERAPEUTICO COM MONITORAMENTO

O tratamento mais recomendado hoje é a terapia combinada?, que associa a terapia
hormonal (ACTH ou prednisolona) com a Vigabatrina. Um estudo multicéntrico, o ICISS?,
realizado em 102 hospitais em cinco paises, que é o maior ensaio randomizado ja
realizado para o tratamento de espasmos infantis mostra que uma combinagdo de
terapia hormonal (tetracosactrida - ACTH ou prednisolona em alta dose) e vigabatrina é
significativamente mais eficaz na interrupg¢ao dos espasmos entre os dias 14 e 42 do que
a terapia hormonal isolada (espasmos interrompidos em 133 [72%] de 186 em terapia
hormonal com vigabatrina vs 108 [57%] de 191 pacientes em terapia hormonal isolada;
diferenca 15,0% [IC 95% 5,1-24,9], p = 0,02).

Esquema aplicado no ICISS:

- Terapia hormonal:

a) Prednisona 10mg 4x/dia por 2 semanas, se apos 7 dias do inicio persistirem, aumentar
para 60mg/dia (20mg/dose 3x/dia) até completar 2 semanas ao total OU

b) ACTH 40Ul ou 0,5mg em dias alternados por 2 semanas, se no sétimo dia persistirem
0s espasmos, aumentar para 0,75mg ao total de 2 semanas.

Reducdo da terapia hormonal: Apds 2 semanas de tratamento, a terapia hormonal foi
reduzida gradualmente: todas as criancas receberam uma dose redutora de
prednisolona com redugdes de 10 mg a cada 5 dias ou, se na dose mais alta de
tratamento, 40 mg por dia, depois 20 mg, entdo 10 mg por 5 periodos de um dia.

- Vigabatrina (VGB): 50 mg / kg por dia para as duas primeiras doses; aumentando para
100 mg / kg por dia apds 24 horas e, se 0s espasmos continuaram apds mais 72 horas,
para 150 mg / kg por dia. A vigabatrina continuou com a mesma dose com base no peso
corporal até 3 meses a partir do inicio do tratamento. Apds 4-6 meses tentar suspender
VGB, com introducdo de outra medicacdo anticrise.

- Realizar antes do inicio da terapia hormonal: Pressdao arterial, sumdrio de urina,
hemograma, plaquetas, sédio, potassio, uréia, creatinina, calcio.

- Cuidados durante o tratamento: Ndo realizar vacinacdo durante o tratamento. Pressao
arterial diaria na primeira semana, depois 3 vezes por semana. Urina 1 (para avaliar
glicosuria) duas vezes por semana ou entdo glicemia capilar (de acordo com
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disponibilidade). Verificar o Peso, sumario de urina/urocultura, hemograma, plaquetas,
sédio, potassio, uréia, creatinina, calcio (mensal).

- Em caso de infeccdo: internar imediatamente, tratar infec¢do, administrar stress dose

de corticdide (hidrocortisona 50—100mg/m2/dia). Essa recomendacdo vale até 6 meses
apos ultima dose de corticdide ou ACTH.

Na sua falha terapéutica avaliar dieta cetogénica3. Sempre verificar, de acordo com
etiologia, necessidade de piridoxina, piridoxal fosfato e acido folinico.
Seu prognéstico esta diretamente relacionado com a precocidade e o tratamento
correto, sendo uma urgéncia pedidtrica. Seu monitoramento de recidivas e do controle
total do padrdo encefalopatico no EEG deve ser rigoroso, sendo recomendado quando
do controle clinico, novo EEG para descartar manutencdo eletroencefalografica.

10. CRITERIOS DE INTERNAGAO
Paciente com indicagdo de terapia hormonal, visto da dificuldade de controle e
monitoramento de efeitos adversos ambulatorialmente.
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