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REZUMAT

Autorii prezintd o trecere in revistd a noilor date
referitoare la tratamentul spasmelor infantile.

Sunt abordate pe rand hromonoterapia (ACTH,
corticosteroizii), anticonvulsivantele clasice care s-au
dovedit mai eficiente Tn spasmele infantile
(benzodiazepinele, acidul valproic), dar i
anticonvulsivantele de generatie noud, cum ar fi
vigabratinul. Cu titlu informativ sunt mentionate diverse
alte incercari terapeutice, ca vitamina B, imunoglobulinele
de administrare intravenoasa.

Tratamentul chirurgical rezervat unora din cazurile
refractare la terapia medicamentoasa, este prezentat in
ultima parte a articolului.

Cuvinte cheie: spasme infantile, epilepsie, copil.

ABSTRACT
Treatement of infantile spasms

The authors present a review of the current therapeutic
methods in infantile spasms.

The following therapies are reviewed: hormone therapy
(ACTH, steroid therapy), conventional anticonvulsant
agents with proved efficacy in infant spasms, new
anticonvulsant drugs (i.e. Vigabatrin). Other therapeutic
measures with less proven efficacy are also presented,
like B,, vitamin and i.v. immunoglobulins.

Surgical treatment is reserved for those cases refractory
to the medical treatment and is discussed at the end of
the article.

Key words: infantile spasms, epilepsy, child.

Spasmele infantile ca entitate clinicd au fost descrise
pentru intdia oard in 1841 de West. De atunci si pand in
prezent, mecanismul patogenic care sta la baza producerii
acestui tip particular de epilepsie a sugarului si copilului mic
a ramas practic necunoscut. In consecints, terapia curentd
ramane empirici, ea nefiind bazatd pe cunostinte teoretice,
nici in ceea ce priveste boala in sine, nici in ceea ce privegte
mecanismul de actiune al multiplelor medicamente folosite.

Toti autorii sunt de acord ca scopul tratamentului la un
copil cu spasme infantile il reprezintd controlul crizelor si
ameliorarea prognosticului intelectual. In acest sens, se pot
formula cateva reguli generale privind tratamentul spasmelor
infantile (Dulac O. 1994):

1. Spasmele infantile sunt aproape intotdeauna
refractare la anticonvulsivantele standard, o
posibila exceptie fiind benzodiazepinele si acidul
valproic.

2. ACTH sau steroizii orali determind o reducere
semnificativd pana la controlul total al crizelor la
50 - 60% din pacieni.

3. ACTH natural este de preferat formelor sintetice,
paridnd si aibd mai putine efecte adverse.

4. Pacientii cu varste mai mici raspund mai bine la
tratament.

5. Prognosticul final al acestor pacienti este in general
rezervat i depinde in mare misurd de etiologie,
dezvoltarea neuropsihicd preexistenti, prezenta
sau absenta altor convulsii si de vérsta pacientului
la debutul crizelor.

Unii autori consideri ci la aceastd listd ar trebui adaugat
si intervalul intre debutul crizelor si initierea tratamentului,
dar aceastd opinie nu este unanima.

In literatura medicald existd inca numeroase controverse
in privinta tratamentului spasmelor infantile. Aceste

controverse incep cu alegerea tratamentului celui mai eficient
(ACTH, steroizi orali, acid valproic, benzodiazepine etc.) si
continud cu impactul asupra prognosticului final al
tratamentului precoce sau tardiv fatd de debutul crizelor,
importanta tratamentului insusi la un pacient cu retard mental
$i anomalie cerebrald preexistentd, doza optimid a
medicamentului ales, precum si durata tratamentului din
momentul in care se obtine controlul spasmelor.

1. ACTH si steroizii orali

Efectul steroizilor orali asupra convulsiilor a fost raportat
in 1942 cind Mc Quarrie si colab. au observat efectul
deoxicorticosteronului. In 1950, Hoefer si Glaser au
demonstrat ca atat ACTH-ul cit si cortizonul au ca efect o
incetinire a activitatii electrice cerebrale.

Primul raport privind eficacitatea ACTH-ului in
tratamentul crizelor de convulsii ale copilului dateaza din 1950
si apartine lui Klein si Livingston. In 1958, Sorel i Dusancy-
Bauloye, raporteaza raspunsul dramatic la terapia cu ACTH
la o serie de copii cu spasme infantile. Aceastd descoperire
a fost confirmata in anii urmatori si de ali autori. Tot atunci
a fost stabilit si beneficiul corticoterapiei orale in aceastd
entitate. De la data aparitiei acestor rapoarte si pana in
prezent, au fost publicate extrem de numeroase studii,
majoritatea retrospective si cu scheme terapeutice diferite.

Multi autori au aratat in studiile lor ¢ nu exista o diferentd
in privinta eficacitatii intre ACTH i steroizii orali si de
asemenea cd nu existd un beneficiu cert al tratamentului pe
termen lung in spasmele infantile. In 1983, Lombroso
raporteazd un studiu efectuat pe 72 de pacienti cu spasme
infantile criptogenice, tratati cu ACTH in doza de 110 ui/m?/
zi sau prednison 2 mg/kg/z. El nu giseste diferente intre
ACTH si prednison pe termen scurt, dar observa ca ACTH-
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ul a dat rezultate superioare in ce priveste evolutia
neuropsihici si frecventa scazutd a altor tipuri de crize. In
acelasi studiu, Lombroso demonstreaza cd initierea precoce
a tratamentului cu ACTH are efecte favorabile atit in ce
priveste controlul crizelor, cat si in evolutia neuropsihicd
ulterioard. Snead si colab., intr-un studiu publicat in 1989,
aduc argumente in favoarea ACTH-ului, aratand ca au obtinut
controlul crizelor in 90% din cazuri cu ACTH in doza de 150
ui/m2/zi fatid de 40% din cazuri cu prednison 2 mg/kg/z.
Aicardi (1994, 1998) se pronunti si el in favoarea ACTH-ului.

Un alt dezacord se referd la doza optima de ACTH.
Hrachovy, intr-un studiu efectuat in 1994, afirmi cd dozele
mari de ACTH (150 ui/m?/zi) nu s-au demonstrat mai
eficiente ca dozele mici (20 ui/zi). Lombroso, in studiul citat
anterior, foloseste insd doze mari de ACTH (110 ui/m?/zi).
Snead (1989) obtine controlul crizelor in 90% din cazuri
folosind 150 ui/m?/zi de ACTH. Un studiu amplu, efectuat
de Baram si colab., in 1996 este cert in favoarea dozelor mari
de ACTH care determind controlul crizelor in 86% din cazuri.
Alti autori nu cred in avantajele oferite de dozele mari de
ACTH. Mai recent, Aicardi (1994, 1998), Vigevano si Cilio
(1997) recomanda si ei doze mici de ACTH de ordinul 10 -
40 ui/zi. Heiskala si colab. (1997) propun o terapie
individualizatd cu ACTH, incepand cu 3 ui/kg/zi, doza care
se creste progresiv pand la maximum 12 ui/kg/z, in functie
de raspunsul terapeutic. Asa cum era de asteptat, cazurile
criptogenice au raspuns la doze mici, in timp ce cazurile
simptomatice au necesitat doze mai mari.

Durata optima a hormonoterapiei este diferit apreciata
de diversti autori, de la 2 sdptamani la mai multe luni. Aicardi
(1998) recomanda limitarea corticoterapiei la 4 - 6 siptamani.

Dulac i colab. (1994) recomandd urmdtoarea schema
terapeutica: se incepe cu 0,4 - 0,6 mg/zi tetracosactid,
intramuscular, timp de 7 zile; apoi doza se scade progresiv
pe o duratd de 20 - 30 zile. Dacd nu se obtine rispuns
terapeutic in cateva zile, esecul este probabil chiar daca se
prelungeste tratamentul. Daca se alege ACTH, se
administreaza 20 ui/zi 2 siptiméni; daca se obtine controlul
crizelor, se continui tratamentul timp de 4 - 6 sdptamani.
Daca nu se obtine raspuns terapeutic, doza se poate creste
la 30 ui/zi, continudndu-se tratamentul timp de 4 sdptdmani.

Se pare ca unele cazuri raspund electiv la ACTH sau
corticosteroizi, astfel incit diversi autori propun comutarea
tratamentului de pe ACTH pe steroizi orali sau invers in cazul
esecului terapeutic cu una din variante. Raspunsul la
tratamentul hormonal este de tipul “tot sau nimic”, astfel
incit tratamentele de lunga duratd practic nu au justificare,
neficand decit sid creasci riscul efectelor adverse.

Efectele adverse sunt mai severe i mai frecvente in cazul
folosirii ACTH-ului fatd de steroizii orali si in cazul
tetracosactidului fatd de ACTH. Virtual, toti copiii vor dezvolta
trasaturi cushingoide, unii vor prezenta HTA. Medicul trebuie
sd fie permanent alertat de riscul infectiilor severe, al
glicozuriei, al dezechilibrelor metabolice.

Un efect advers suplimentar al tratamentului cu ACTH
este pseudoatrofia cortico-subcorticala care nu este
intotdeauna reversibild si care poate determina aparitia unui
hematom subdural. Studii cu SPECT au aritat o scidere
globald a perfuziei corticale in cazul administrarii dozelor
mari de steroizi sau ACTH, mecanism care se presupune ci
ar explica aceasta pseudoatrofie cerebrald. De aceea este
obligatoriu ca investigatia neuroimagistica initiald sa fie
efectuatd anterior initierii terapiei hormonale.

ACTH sau steroizii orali realizeazi controlul spasmelor
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in 50 - 70% din cazuri si normalizarea traseului
electroencefalografic intr-o proportie ceva mai micd.
Reciderile apar la 20 - 35% din pacienti dupd oprirea
tratamentului hormonal.

Efectul pe termen lung al tratamentului, daca exista, este
mai putin evident, o dezvoltare psihica aproape normald se
poate atinge doar la 50% din pacientii cu spasme infantile
criptogenice sau la 10% din toate cazurile, indiferent de
etiologie.

Mecanismul de actiune al ACTH in spasmele infantile
este mult discutat, la fel de mult si in stransd legdturd cu
mecanismul patogenic al spasmelor infantile, si el obscur. S
a presupus ca CRF (corticotrophin-releasing factor), peptid
epileptogen, ar putea avea rol in patogenia spasmelor infantile.
El actioneazi la nivelul hipofizei crescand eliberarea de ACTH.
Acesta, impreund cu glucocorticoizii, inhibd metabolismul si
secretia CRF prin feed-back. S-a postulat ca un stress specific
sau o anumitd injurie in perioada criticdi de dezvoltare
neurologica determind o hiperproductie de CRF, rezultatul
fiind hiperexcitabilitatea neuromusculard si convulsiile.
Numadrul de receptori pentru CRF in creierul sugarului atinge
un maximum urmat de o reducere spontani cu vérsta, aceasta
determinand probabil rezolutia spontana a spasmelor infantile.
Dacd ar fi asa, atit ACTH cit si cortizonul ar actiona prin
inhibarea secretiei de CFR.

2. Benzodiazepinele

Benzodiazepinele care au fost raportate ca fiind eficiente
in spasmele infantile sunt nitrazepamul, clonazepanul,
clorazepatul si clobazamul.

Clonazepamul s-a dovedit a avea eficien{a in tratamentul
spasmelor infantile, dar mai micé decat ACTH (Aicardi, 1998)
si majoritatea autorilor sunt de acord ca nu ar trebui
considerat medicament de electie, desi in anii ‘80 se puneau
mari sperante in el. Despre clobazam si clorazepat exista
date pufine care sa sugereze ci ar putea fi utile.

Situatia este alta in ceea ce priveste nitrazepamul, care
pare a fi benzodiazepina de electie in tratamentul spasmelor
infantile (Dulac si colab., 1994). Dreifuss si colab. (1986)
raporteaza un studiu efectuat pe 52 de pacienti cu spasme
infantile, pe o durata de 4 sdptdmani, in care compari eficienta
terapeuticd a nitrazepamului si a ACTH-ului, fard a gasi
diferente semnificative. Majoritatea autorilor preferd totusi
hormonoterapia. Dulac (1994) recomanda folosirea
anticonvulsivantelor in general, si a nitrazepamului in special,
fie in cazul esecului sau al contraindicatiei hormonoterapiei,
fie in “cura de consolidare”, dupd succesul hormonoterapiei
(ex. nitrazepamul, timp de 6 luni).

Benzodiazepinele, mai cu seami nitrazepamul, pot fi
folosite i la inceputul tratamentului, ca medicatie de prima
alegere. In cazul esecului terapeutic, considerat dacd dupd 3
- 4 zile de administrare a unei doze optime nu se obtine
controlul crizelor, este indicatd initierea hormonoterapiei.

Doza initiald de clonazepam este de 0,01 - 0,03 mg/kg/
zi, in 2 - 3 prize; doza se creste progresiv cu 0,02 - 0,05 mg/
kg la 3 zile pana la obtinerea efectului terapeutic, pani la
aparitia efectelor adverse sau pand la o dozd de intretinere
de 0,3 - 0,5 mg/kg/z, repartizatia in 3 - 4 prize zilnice (V.
Popescu si colab., 1991; Dulac O. si colab. 1994).

Nitrazepamul se administreazd in dozi initiald de 0,15
mg/kg/zi, care se creste progresiv pand la oblinerea
controlului crizelor sau la maximum de 1 mg/kg/zi, doza
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zilnicd fiind repartizati in 3 - 4 prize zilnice.

O limita majora a benzodiazepinelor o reprezinti efectele
lor adverse care includ somnolentd, hipotonie, hipersecretie
bronsica, sialoree, ultimele doud fiind mai frecvent raportate
in cursul tratamentului cu clonazepam, dar putiand fi induse
si de nitrazepam. Aceasta poate constitui o problemai atunci
cand pacientul cu spasme infantile este un copil sever
handicapat. Utilitatea benzodiazepinelor este limitata si de
dezvoltarea tolerantei la efectele anticonvulsivante.

3. Acidul valproic

Proprietitile sale antiepileptice au fost descoperite in timp
ce era folosit ca vehicul pentru alte substante
anticonvulsivante. El s-a dovedit a fi un foarte eficient, desi
intrucatva toxic, anticonvulsivant cu spectru larg. Studii foarte
numeroase au raportat controlul spasmelor infantile intr-un
procent de 20 - 45%.

Intr-un studiu prospectiv pe 22 copii cu spasme infantile,
Siemes si colab. (1988) au raportat ca acidul valproic in doze
variind de la 45 la 100 mg/kg/zi a realizat un control al
crizelor in 65% din cazuri in primele 3 luni de la initierea
tratamentului si la 75% din cazuri dupa un an. Dyken si colab.
(1985) au demonstrat ca acidul valproic poate fi eficient la
unii copii care nu au raspuns la terapia cu ACTH sau steroizi
orali.

Mai recent, alfi autori raporteazd folosirea unor doze
foarte mari de valproat in tratamentul spasmelor infantile,
doze de ordinul 100 - 300 mg/kg/zi. Astfel, Prats si colab.
(1994) si Ohtsuka si colab. (1994) au raportat, folosind astfel
de doze, un control al spasmelor la 40 - 65% din cazuri si
ameliorarea evolutiel mentale.

Limita majora in folosirea acidului valproic, chiar in doze
admise de majoritatea autorilor, de 20 - 70 mg/kg/zi si cu
atat mai mult in dozele uriase mentionate anterior o reprezinta
potentiala sa toxicitate. Cele mai de temut efecte adverse
sunt insuficienta hepaticd fulminanti si pancreatita, ambele
potential amenintitoare de viatd. Frecventa insuficientei
hepatice fulminante in cursul tratamentului cu acid valproic
este estimata la 1:50000 pacienti tratati, factorii de risc fiind
politerapia i varsta sub 2 ani. Cum pacientii cu spasme
infantile au in marea lor majoritate varsta sub 2 ani, prin
definitie ei sunt expusi riscului complicatiilor terapiei cu acid
valproic. Scheffner si colab. (1988) au calculat riscul
hepatotoxicitatii acidului valproic la 1:5000 pacienti. Debutul
clinic al insuficientei hepatice fulminante nu este precedat
de o perioadd de crestere a transaminazelor. Deci, dacd in
tratamentul spasmelor infantile se alege acidul valproic, acesta
ar trebui sa fie unicul anticonvulsivant folosit, iar probele
functionale hepatice ar trebui obfinute inaintea inierii
tratamentului si frecvent pe parcursul acestuia.

4. Vigabatrinul

Dintre noile anticonvulsivante, vigabatrinul pare cel mai
promitator in tratamentul spasmelor infantile.

Mecanismul sdu de actiune se bazeazi pe inhibitia
ireversibila a GABA-transaminazei, cea mai importanti enzima
de degradare a GABA, rezultatul fiind o crestere a
concentrafiel GABA in creier pana la 300%.

Un studiu pilot multicentric pe copii a demonstrat
eficacitatea vigabatrinului si in epilepsiile refractare cu crize
generalizate, cum ar fi sindromul West, Un alt studiu, adresat

in mod specific spasmelor infantile (Chiron si colab., 1991) a
raportat rezultate impresionante la 70 de pacienti refractari
la altd medicatie, inclusiv cea steroidica. S-a obtinut o reducere
de peste 50% in frecventa spasmelor infantile la 68% dintre
pacienti, iar rezolutia crizelor s-a observat la 43% din copii.
Efectul s-a instalat foarte rapid, in cursul primei saptamani
de tratament si s-a mentinut pe termen lung la 55% dintre
pacientii care au raspuns la tratament. Medicamentul a fost
bine tolerat de sugari, doar 25% prezentand efecte adverse in
general ugoare, somnolentd sau excitabilitate.

Datoritd eficacititii sale evidente si a mai bunei tolerante
comparativ cu steroizii si cu alte anticonvulsivante, in 1992
Appleton a propus vigabatrinul ca terapie de prima linie in
spasmele infantile. Studiile preliminare cu vigabatrin ca
monoterapie de prima linie in spasmele infantile au fost
efectuate pe 4 (Buti si colab. 1991), 15 (Appleton si Monteil-
Viecca, 1992) si respectiv 6 copii (Vles si colab. 1993) care
au fost apoi urmariti timp de 12 luni. In acest interval de
timp, 50% dintre pacienti au prezentat absenta totald a
spasmelor, dar la jumatate dintre ei au aparut ulterior recaderi.
Rezultatele acestor studii au fost treptat confirmate de tot
mai multi autori, astfel ¢i in prezent tot mai multi sunt cei
care recomanda vigabatrimul ca terapie de prima alegere in
spasmele infantile, tinzind sd inlocuiascd hormonoterapia.

Un studiu comparativ intre vigabatrin si ACTH (Vigevano
si Cilio, 1997) a demonstrat o eficienta terapeutica ceva mai
scazutd a vigabatrinului fatd de ACTH, dar o toleranta
incomparabil mai buna, chiar la dozele mari ce par a fi
necesare in controlul spasmelor infantile 100 - 150 mg/kg/
zi). Studiul mentionat scoate in evidentd diferentele de
raspuns terapeutic in functie de etiologia spasmelor infantile.
Astfel, vigabatrinul s-a dovedit mai eficient in malformatiile
corticale, in displaziile corticale multifocare, mai ales in
scleroza tuberoasd. ACTH a determinat un raspuns terapeutic
mai bun la pacientii cu leziuni hipoxic-ischemice perinatale.
Eficacitatea vigabatrinului si ACTH s-a dovedit aproximativ
egald in spasmele infantile criptogenice. S-a observat ci
pacientii tratati cu vigabatrin au prezentat mai putine recaderi.

Raspunsul terapeutic la vigabatrin diferd in functie de
etiologie, vigabatrinul reprezentind in prezent medicatia de
prima linie in spasmele infantile din scleroza tuberoasa. De
asemenea, raspunsul terapeutic este mai bun la copiii sub 2
ani si in particular la cei sub 6 luni (durata mai scurti a bolii?
permeabilitate crescutd a barierei hemato-encefalice?) si daca
tratamentul este administrat precoce fatd de momentul
debutului spasmelor.

Urmarirea pacientilor aflati in tratament cu vigabatrin a
aratat cd 40% dintre cei cu scleroza tuberoasd si spasme
infantile au prezentat crize partiale chiar daca spasmele au
fost total controlate. Desi unii pacienti au continuat sd mai
prezinte convulsii, parametrii lor cognitivi si comportamentali
s-au imbunatatit substantial (Jambaqué, 1992). Acest efect
special al vigabatrinului nu este inci precis explicat, dar exista
tot mai multe dovezi cid in scleroza tuberoasd o salvd de
spasme ar putea reprezenta un tip particular de generalizare
secundara pornind de la o descarcare focald din zona
tuberculilor majori. Modificarea aspectului clinic al crizelor,
de la spasme la crize focale, ar susfine aceastd ipoteza, dat
fiind ca vigabatrinul previne generalizarea secundara.

Doza adecvati de vigabatrin in tratamentul spasmelor
infantile este de 100 - 150 mg/kg/zi; daca se obtine rdspuns
terapeutic, acesta se instaleaza rapid, in mai putin de o
saptamand. In prezent, se recomandd inceperea tratamentului
cu vigabatrin si comutarea pe terapia hormonald daci nu se
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obtine controlul spasmelor in decurs de o sdptiména (Aicardi,
1998). La dozele mentionate, vigabatrinul pare sa controleze
spasmele intr-un procent de 50 - 60%, cu efecte adverse mgi
reduse si o ratd a recaderilor mai scdzuti fatd de ACTH. In
consecintd, tot mai multe studii sustin in prezent
superioritatea vigabatrinului in controlul spasmelor infantile
simptomatice in general, rolul sau in tratamentul spasmelor
infantile din scleroza tuberoasid in special fiind unanim
recunoscut.

5. Alte tratamente medicamentoase

Desi hormonoterapia si anticonvulsivantele mentionate
reprezinti cele mai frecvente opfiuni terapeutice, in literatura
medicald sunt mentionate si alte incercari mai putin acceptate.

Unii autori (Pietz si colab., 1993; Ohtsuka si colab., 1994)
au raportat cd dozele mari de piridoxalfosfat ar fi eficiente in
40% din spasmele infantile criptogenice, dar in numai 10%
dintre cele simptomatice. Dozele folosite au variat intre 30 si
400 mg/kg/zi. Alternativ, alti autori nu au constatat un
raspuns semnficativ la piridoxina in monoterapie si au sugerat
asocierea ei cu doze mici de ACTH.

Arizumi si colab. (1987) au raportat o ameliorare
dramatica la 6 pacienti cu spasme infantile criptogenice si
unul cu spasme infantile simptomatice, in urma administrarii
de imunoglobuline iv. Tratamentele cu imunoglobuline i.v.
au fost facute pe serii mici de pacienti (Echenne si colab.,
1991).

Folosirea thyrotropin-releasing-hormon-ului (TRH) s-a
bazat pe raportarea unei corelatii intre supresia secrefiei de
tiroxind indusd de ACTH si raspunsul clinic. In plus, s-a
constatat cd un analog al TRH ar fi eficient in tratamentul
unor forme de crize mioclonice. Matsumoto si colab., in
1987, au efectuat un studiu comparativ intre ACTH si TRH la
pacientii cu spasme infantile. Ei au obtinut un control de 53%
cu TRH fatd de 75% cu ACTH. Doza de TRH a fost de 0,5 -
1 mg, administrata i.m. sau i.v. Efectele adverse au fost
neglijabile.

6. Tratamentul chirurgical

Paralel cu progresul rapid al neuroimagisticii, a devenit
tot mai evident ca unele cazuri de sindrom West sunt asociate
cu anomalii cerebrale focale de diverse etiologii. Ca urmare
a rapoartelor sporadice despre cazuri cu evolutie favorabild
in urma exciziei chirurgicale a unor focare lezionale
structurale sau metabolice, interesul pentru explorarea
optiunilor chirurgicale la copiii cu convulsii refractare la
tratamentul medicamentos a crescut considerabil.

Branch si Dyken (1979) au fost primii care au sugerat ca
excizia unei leziuni anatomice ar putea duce la oprirea
spasmelor. Ei au raportat cazul unui sugar de 7 luni cu spasme
infantile, retard psihomotor i hipsaritmie la care excizia unui
papilom de plex coroid din ventriculul lateral sting a avut ca
urmare disparifia spasmelor si o dezvoltare normald. In
continuare, au fost raportate tot mai multe cazuri in care
excizia chirurgicala a leziunii anatomopatologice diagnosticate
prin CT sau RMN a fost eficienta in controlul spasmelor
infantile. Aceste leziuni au fost foarte diverse incluzind tumori
(astrocitoame, ependimoame) precum si pahigirie focala,
porencefalie, hemimgalencefalie, heterotopii, hamartoame.

Rezultatele in ansamblu favorabile ale tratamentului
chirurgical al leziunilor anatomice asociate cu spasme
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infantile, impreund cu constatarea ca persistenta unei
asemenea leziuni se asociazd cu QI scdzut dacd nu este
indepdrtatd au impus concluzia cd interventia chirugicala
trebuie avutd in vedere imediat ce se relevd caracterul
refractar la terapia medicamentoasi. Se pune intrebarea daca
pacientii cu spasme infantile sensibile la tratamentul medical,
dar cu leziune anatomici evidentd pe CT sau RMN trebuie
supusi interventiei chirurgicale. Majoritatea autorilor
recomanda temporizarea acesteia citd vreme crizele pot fi
controlate prin tratament medical. Observatia cd anumiti
pacienti cu sindrom West cu tradsdturi focale (spasme
asimetrice, crize partiale asociate, hipsaritmie asimetrica) nu
aveau leziuni anatomice sau structurale imagistice a impus
efectuarea in aceste cazuri de studii imagistice functionale.

In 1990, Chugani si colab. au raportat o serie de 5 sugari
cu sindrom West care prezentau arii focale de hipometabolism
cortical la PET, fird corespondent lezional anatomic sau
structural. Toti sugarii aveau spasme infantile refractare la
tratamentul medicamentos. Patru din cei cinci sugari au
suferit rezectii corticale focale ghidate de localizarea cu
ajutorul PET a zonelor de hipometabolism. Intraoperator, s-
a efectuat electrocorticografie in scopul ghidarii extinderii
rezectiel. S-a gisit o foarte bund corelatie intre localizarea
metabolica si localizarea cortexului epileptogen la
electrocorticografia intraoperatorie la fiecare din cele patru
cazuri tratate chirurgical. Dupi rezectia corticald, s-a
inregistrat atat incetarea spasmelor, cat si o ameliorare a
functiei cognitive. Examinarea histopatologica a tesutului
rezecat a ardtat displazie corticald in fiecare caz.

Evolutia postoperatorie poate fi foarte buna la unii copii
cu spasme infantile, mai ales la cei cu arii epileptogene
vizualizate la PET. Un copil, cu o perioadid de urmdrire de 5
ani §i 2 luni, nu numai ca a avut o dezvoltare normal3, dar a
fost integrat la scoald Intr-un program pentru copii dotati
(Chugani si colab., 1993). Alti copii cu focare definite la PET
si cu o perioada de urmarire considerabild au evoluat relativ
bine, dar prezentau un oarecare grad de retard. Nu este clar
de ce acesti copii nu au ajuns la o dezvoltare normald. Se
pare cd existd o corelatie intre rezuitatele postoperatorii slabe
(persistenta spasmelor, intdrzierea in dezvoltarea
psihomotorie) si persistenta unor mici zone suplimentare
hipometabolice la distantid de zona excizati.

Devine din ce in ce mai clar cd in anumite cazuri de
sindrom west foarte atent selectate, rezectia chirurgicald a
cortexului epileptogen poate determina remisiunea
convulsiilor §i ameliorarea dezvoltarii neuropsihice. Criteriile
de selectie a cazurilor pentru tratament chirurgical includ
(Chungani, 1994): crizele intratabile medicamentos, aspect
focal al EEG, anomalii focale neuroimagistice  toti acesti copii
trebuie si prezinte leziuni anatomice la CT/RMN sau
functionale la PET/SPECT). Convergenta intre aspectul focal
clinic, EEG si neuroimagistic constituie conditia necesara
pentru indicatia de tratament chirurgical.

Calosotomia anterioard si totald a fost consideratd o
alternativa atunci cand rezectia focald nu a fost posibila, dar
rezultatele obtinute nu sunt incurajatoare.
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