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Resumo

A Sindrome de West (SW) é uma encefalopatia epiléptica que se manifesta em criangas, sendo dependente da idade. E
caracteristico de espasmos infantis que podem ocorrer em carater de flexdo, extensdo ou em um padrdo misto. Além
dessas contra¢des, os individuos afetados geralmente apresentam retardo no desenvolvimento neuropsicomotor. Em
conjunto, o eletroencefalograma (EEG) destes pacientes revela um padrdo interictal especifico conhecido de
hipsarritmia, que ¢ um marcador importante para o diagndstico da sindrome. Desde a sua descoberta, houve um intenso
debate sobre as op¢Oes de tratamento mais eficazes para a SW. Os hormonios adrenocorticotréficos, os corticoides, o
acido valprdico e os antiepilépticos, como a vigabatrina, sdo algumas das abordagens terapéuticas mais frequentemente
utilizadas. Este presente estudo tem como objetivo contribuir para a pesquisa sobre as melhores estratégias de tratamento
para a Sindrome de West, com base em uma analise cuidadosa de 18 artigos selecionados nas plataformas cientificas
Scientific SCIELO, PubMed e LILACS.

Palavras-chave: Sindrome de West; Tratamento; Medicag&o.

Abstract

West Syndrome (WS) is an epileptic encephalopathy that manifests itself in children, depending on age. It is
characteristic of infantile spasms that can occur in flexion, extension, or mixed pattern. In addition to these contractions,
affected individuals generally experience delayed neuropsychomotor development. Taken together, the
electroencephalogram (EEG) of the patients reveals a specific interictal pattern known as hypsarrhythmia, which is an
important marker for diagnosing the syndrome. Since its discovery, there has been intense debate about the most
effective treatment options for WS. Adrenocorticotropic hormones, corticosteroids, valproic acid and antiepileptic
drugs, such as vigabatrin, are some of the most frequently used therapeutic approaches. This present study aims to
contribute to research on the best treatment strategies for West Syndrome, based on a careful analysis of 18 articles
selected from the scientific platforms Scientific SCIELO, PubMed and LILACS.

Keywords: West syndrome; Treatment; Medication.

Resumen

El Sindrome de West (SM) es una encefalopatia epiléptica que se manifiesta en nifios, dependiendo de la edad. Es
caracteristico de los espasmos infantiles que pueden presentarse en flexion, extension o en un patron mixto. Ademas de

1


http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v13i11.47426
https://orcid.org/0000-0002-2796-3902
mailto:vitoriacarvalhobrito2@gmail.com
https://orcid.org/0000-0002-7138-2750
mailto:valenca.leco@gmail.com
https://orcid.org/0000-0001-7302-2508
mailto:marifmacieira@gmail.com
https://orcid.org/0000-0003-1580-1735
mailto:sofia@holmescarvalho.com.br
https://orcid.org/0000-0001-8985-4085
mailto:vicfalcao@hotmail.com
https://orcid.org/0009-0006-5538-7312
mailto:vini.thuler@gmail.com

Research, Society and Development, v. 13, n. 11, e127131147426, 2024
(CCBY 4.0) | ISSN 2525-3409 | DOI: http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v13i11.47426

estas contracciones, los individuos afectados generalmente experimentan un retraso en el desarrollo neuropsicomotor.
En conjunto, el electroencefalograma (EEG) de estos pacientes revela un patron interictal especifico conocido como
hipsarritmia, que es un marcador importante para diagnosticar el sindrome. Desde su descubrimiento, ha habido un
intenso debate sobre las opciones de tratamiento méas efectivas para el WS. Las hormonas adrenocorticotropicas, los
corticosteroides, el acido valproico y los farmacos antiepilépticos, como la vigabatrina, son algunos de los enfoques
terapéuticos mas utilizados. El presente estudio tiene como objetivo contribuir a la investigacion sobre las mejores
estrategias de tratamiento para el Sindrome de West, a partir de un analisis cuidadoso de 18 articulos seleccionados de
las plataformas cientificas Scientific SCIELO, PubMed y LILACS.

Palabras clave: Sindrome de West; Tratamiento; Medicamento.

1. Introducéo

A Sindrome de West (SW) é uma encefalopatia epiléptica idade-dependente, caracterizada por espasmos infantis em
flex@o, extensdo ou mistos, habitualmente acompanhada de retardo no desenvolvimento neuropsicomotor e eletroencefalograma
(EEG) com padrdo interictal de hipsarritmia e de progndstico geralmente desfavoravel (Batista & Nunes 2002; Rotta et al., 2003).

Sua incidéncia varia entre 0,25 a 0,42 para cada 100 nascidos vivos e sua prevaléncia varia entre 0,14 e 0,19 para cada
1000 criangas de 0 a 9 anos de idade. 90% dos casos se originam no primeiro ano de vida e seu pico de idade de inicio situa-se
entre 5 e 8 meses. Ela representa 47% das epilepsias no primeiro ano de vida, é a epilepsia mais comum nessa idade e predomina
ligeiramente no sexo masculino. A SW é, ainda, classificada como sintomatica, de comprometimento neurolégico pré-existente
ou etiologia determinada, ou criptogénica, com desenvolvimento normal antecedendo o inicio dos sintomas e etiologia ndo
determinada ou ndo investigada completamente (Kamiyama, Yoshinaga & Tonholo-Silva, 1993; Maria et al., 2007; Fernanda &
Alfredo, 2018; Antoniuk et al., 2000).

Com relagdo as caracteristicas ela apresenta-se por espasmos em flexdo ou extensao axial tdnicas abruptas dos quatro
membros, geralmente simétricas e em rajadas tende a ser variavel. Esses espasmos podem durar de alguns minutos a mais de
uma hora. J4 o curso da doenga se da com a frequéncia das crises diminuidas com o passar da idade e mais esporéadicas apds os
cinco anos. Por isso, a precocidade do diagnéstico associado ao tratamento mais eficiente, dada a particularidade de cada
paciente, os fatores de melhor prognéstico (Children 's & Appendino, 2019; Moraes et al., 2005).

Desde seu descobrimento por William James West, que esmiucou clinicamente a doenga baseado na observagéo do seu
préprio filho, em 1841, muito é discutido sobre os tratamentos da SW. Assim, os hormonios adrenocorticotréficos, os corticoides,
0 &cido valpréico e os antiepilépticos representam 0s manejos terapéuticos mais regularmente utilizados (Moraes et al., 2005).

O hormdnio adrenocorticotréfico (ACTH) é amplamente utilizado como tratamento de primeira linha para a Sindrome
de West em crian¢as, mas limitagdes de sua disponibilidade e efeitos colaterais contribuiram para o uso da vigabatrina como
alternativa. A vigabatrina tem indicacdo terapéutica na redugdo de espasmos infantis, especialmente em casos de esclerose
tuberosa. Contudo, ndo ha clareza em relacédo a eficacia comparativa das terapias mais utilizadas (Vega & Acevedo, 2022).

Portanto, o presente estudo foi desenvolvido com o objetivo de contribuir para a pesquisa comparativa no tratamento da
Sindrome de West, através de uma analise meticulosa dos registros existentes relacionados aos diversos manejos terapéuticos
mais utilizados. Além disso, busca caracterizar esses tratamentos, avaliando-o0s sob a perspectiva de sua eficécia e aplicabilidade
tanto a curto quanto a longo prazo. Ainda, este estudo detalha os diferentes métodos terapéuticos adotados, proporcionando uma

visdo clara sobre as opcles de tratamento disponiveis e suas respectivas respostas clinicas na gestdo desta complexa sindrome.

2. Metodologia

A presente revisdo, caracteriza-se narrativa e qualitativa (Cavalcante & Oliveira, 2020; Rother, 2007), fundamentada na
pesquisa de dados ja disponiveis em literatura, a fim de reunir, avaliar e selecionar informagGes de um conjunto de estudos, além

de reduzir vieses e selecionar os estudos de maiores relevancias, uma vez que o objetivo é de empregar as melhores informac6es
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cientificas disponiveis para aplica-las a pratica clinica (Linares-Espinds et al., 2018; Mancini e Sampaio, 2007). Utilizando-se
das palavras-chaves “Sindrome de West’’, “’Tratamento’’, e " Medicagdo ", foram utilizados conectores booleanos entre
(“Sindrome de West”) e (“Tratamento”), além de (“Sindrome de West”) e (“Medicacdo”) separadamente.

Serdo considerados para 0 corrente texto, artigos gratuitos de 1990 a 2024 e incluidos materiais em portugués, inglés e
espanhol. Foram realizadas buscas de dados nas plataformas Scientific Electronic Library Online (SciELO), U. S. National
Library of Medicine (PubMed) e Literatura Latino-Americana em Ciéncias da Salde (LILACS) sendo encontrados ao todo 249

artigos que abordam os descritores (Sindrome de West) AND (Tratamento) AND (Medicacao).

3. Resultados

Apos leitura de titulos e resumos nas bases de dados apresentadas, foram recolhidos 249 artigos para leitura de titulos.
Ap0s essa etapa, foram excluidos 228 artigos por inconformidade aos objetivos estabelecidos para o presente estudo em seus
titulos e resumos. Assim, resultaram-se 21 artigos para leitura completa, sendo destes, 3 excluidos por impossibilidade de leitura

total do artigo por necessidade de cadastro e pagamento, sucedendo, entdo, 18 artigos para analise final.

4. Discussao
4.1 Vigabatrina

A Vigabatrina é um farmaco que exerce seu efeito terapéutico ao atuar diretamente na enzima GABA-transaminase,
vinculando-se de maneira irreversivel a esta, o que resulta em um aumento dos niveis sinapticos do acido gama-aminobutirico
(GABA) no cérebro. Este incremento nas concentragcdes de GABA tem como consequéncia uma significativa diminuigdo das
atividades neurologicas no Sistema Nervoso Central (SNC). Dessa forma, a administracdo da Vigabatrina contribui para a
reducdo dos espasmos musculares e das manifestacdes de epilepsias, proporcionando assim um alivio sintomético e melhorando
a qualidade de vida dos pacientes afetados por essas condicOes (Ladeira, 2014). Dessa maneira, a Vigabatrina pertence ao grupo
dos medicamentos modificadores da doenca e deve ser amplamente estudada para beneficio clinico dos infantes que a utilizam.

Os dados coletados apresentam uma necessidade de revisdo critica quanto ao uso continuo da vigabatrina (VGB) devido
a sua associacdo com elevados riscos de toxicidade visual, 0 que coloca em questdo seu perfil de seguranca apesar da eficécia e
da rapidez na resposta terapéutica. No entanto, nosso estudo reforca a eficécia da Vigabatrina (VGB) no controle dos espasmos
infantis, observando que aproximadamente 70% dos pacientes alcangcaram controle completo das crises epilépticas. Essa resposta
positiva estd notavelmente relacionada a melhora dos pardmetros cognitivos e de comportamento, incluindo o sorriso,
seguimento visual, coordenacdo olho-méo, vocalizacéo e interagéo social em 54% dos pacientes que responderam ao tratamento
nas primeiras 24 horas. Além disso, a vigabatrina esta disponivel de maneira mais acessivel pelo menor custo. Ainda que a VGB
mostra-se promissora, a preocupacdo com efeitos colaterais, especialmente a retinopatia gabaérgica, permanece, apesar de serem

geralmente toleraveis e restringirem-se as primeiras 48 horas ap0s o inicio do tratamento (Sampaio, et al., 2023).

4.2 Horménio adrenocorticotrofico (ACTH)

Por outro lado, o Hormdnio Adrenocorticotréfico (ACTH) demonstrou superioridade, especialmente na fase aguda de
tratamento, embora a longo prazo, os resultados se assemelham aos da VGB, com uma ligeira preferéncia pela VGB devido a
sua melhor tolerabilidade (Moraes et al., 2005; Maria et al., 2007).

A terapia com hormonio adrenocorticotrofico (ACTH) segue sendo considerada uma opgao terapéutica valiosa, apesar
das preocupac0es relacionadas a possiveis efeitos adversos graves. Os efeitos colaterais mais comuns dependem da dose, sendo
mais frequentes em doses altas e/ou tratamentos prolongados. Na maioria dos casos, ndo é preciso interromper o tratamento, pois

os efeitos adversos sdo controlaveis. Eles incluem hipertenséo arterial, irritabilidade e altera¢fes na funcéo adrenal, como ganho
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de peso, distarbios hidroeletroliticos e sinais da Sindrome de Cushing. Com o ACTH, ainda, ocorre o desaparecimento do padrao
de hipsarritmia visto no EEG. (Gomes et al., 2008; Rosso, et al, 2011).

O uso de ACTH em regimes de baixa dose e de curto prazo é particularmente preferido para minimizar esses riscos. A
analise detalhada dos resultados obtidos sublinha a complexidade envolvida no manejo da Sindrome de West (SW), evidenciando
a necessidade de adotar uma abordagem terapéutica personalizada. Essa abordagem deve equilibrar a eficacia e a seguranca do
tratamento, considerando também o impacto potencial no desenvolvimento neuropsicomotor da crianca. Tal estratégia enfatiza
a importancia de ajustar o tratamento as necessidades especificas de cada paciente, além da rapidez no diagndstico da sindrome
e no inicio do tratamento, buscando otimizar os resultados clinicos e melhorar a qualidade de vida dos pequenos pacientes e
suas familias (Shumiloff, 2013).

Por fim, um estudo comparativo entre a eficacia do hormdnio adrenocorticotréfico (ACTH) e da vigabatrina (VGB)
mostrou taxas de resposta comparaveis, indicando que ambas as medicacdes desempenham um papel crucial no manejo da
Sindrome de West (SW). No entanto, o ACTH apresentou uma ligeira vantagem em termos de eficicia no controle imediato dos
espasmos, oferecendo uma opcdo terapéutica com resultados mais rapidos e efetivos a curto prazo, além de que, para o grupo de
doencas perinatais, pos-infecciosa, idiopatica e criptogénica a experiéncia com ACTH tem sido melhor do que com vigabatrina
(Acevedo et al., 2019; Pinto & Mendoza, 2015).

Ainda, considerando o efeito progndstico de desenvolvimento, o controle dos espasmos pode ser semelhante entre as
drogas, porém, fatores como a aplicacdo de ACTH por via intramuscular, recomendacdo de internagcdo em certos casos e as
dificuldades de acesso, seja pelo custo ou falta de estoque, além do perfil de efeitos adversos, aumentado a utilizacdo da
Vigabatrina (Gomes et al., 2008).

4.3 Piridoxal

A terapia com piridoxal, apesar de ser uma abordagem menos frequente, demonstrou eficacia em uma parcela limitada
de casos, especificamente 4,3%. A maioria dos pacientes que responderam a este tratamento relatou uma interrupcdo prolongada
dos espasmos e uma resolugdo completa da hipsarritmia, sem o surgimento de efeitos adversos significativos. A eficacia da
monoterapia com piridoxal como tratamento de primeira linha para a sindrome de West foi limitada. No entanto, a terapia
declarou uma resposta rapida, vista em até uma semana, e apresentou um perfil de seguranga favoravel. Assim, o tratamento com
Piridoxal é um desafio no periodo de avaliacdo de diagnésticos diferenciais e etiologias da Sindrome de West, em comparagdo

com o hormonio adrenocorticotrofico ou a terapia com vigabatrina (Matsuura et al., 2019).

5. Concluséo

Ao analisar as terapéuticas para a Sindrome de West, evidencia-se a superioridade do Hormdnio Adrenocorticotréfico
(ACTH), como tratamento de primeira linha devido a melhores resultados cognitivos e no controle de crises e de menores
repercussdes. A vigabatrina, apesar de eficaz, apresenta graves efeitos adversos visuais frequentes, sugerindo uma necesséaria
reavaliacdo de seu uso, mesmo que melhor acessivel. Essas constataces sublinham a importancia de uma escolha de tratamento
baseada em uma analise criteriosa de eficacia, efeitos adversos e timing, visando otimizar os resultados para pacientes com

Sindrome de West, enquanto minimiza riscos e promove qualidade de vida.
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