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SINDROME DE WEST EM GEMEOS UNIVITELINOS

EDSON ZERATI ¥ — ANTONIO SEBA JUNIOR #

RESUMO — Os autores registram os casos de deis gémeos univitelinos com 6 meses de
idade, do sexo masculino, com guadro de espasmos em flexdio. O EEG nas duas criancas
¢ idéntico, mostrande hipsarritmia. Foi empregado ACTH (2 unidades/K/dia) durante trés
semanas, com boa resposta ao medicamento. As crises cessaram no terceiro dia de admi-
nistracio do ACTH, Atualmente, o fratamento de manutenciio é feito com clonazepam.

West syndrome in identical twins.

SUMMARY — The authors report the cases of two identical male twins, 6 months old,
with flection spasms. Their EEG vere identical, and showed hipsarrhythmia. ACTH was
used in daily doses of 2 units during three weeks, and both patients responded well. The
spasms ceased three days after beginning treaiment with ACTH. At present, treatment is
continued with clonazepam.

E rara a observacio da ocorréncia da sindrome de West em gémeos univitelipos.
O fato de termos observado a sindrome em dois irmios, gémeos univitelinos, motivou
0 presente registro.

Fig, I — Aspectog dos
gémeos umivitelinos que
apresentam o sindrome
de Wesl (RPC-1 e
RPC-2).
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OBSERVACOES

RPC-1 e RPC-2 sio dois irmios gémeos Unhivitelinos do sexo masculino, nascidos de
parto cesariano, pré-termos, 32 semanas de gravidez, sem andxia neonatal ou quaisquer
intercorréncias. Apgar (6-3 e 7-9), pesos (1940 e 1980 z) e alturas (#1 e 42 cm) correspon-
dentes. Alta com 2% dias de vida. Gestacko sem intercorréncias, exceto trabalho de parto
prematuro. Apresentaram bom ganho pondero-estatural, recebendo aleitamento artificial e
suplementacdo vitamfnica. Nos controles notava-se discreto atraso neuromotor compativel
a prematuridade e estrabismo convergente, nfo fixo, desde o 4¢ més vida (Fig. 1). Aos
6 meses surgiram crises em ambas as criancas, praticamente nc mesmeo dia, caracterizadas
por episodios de flexfio dos membros superiores, membros inferiores, tronco e segmento
cefdlico, com hipertonia generalizada e desvio ocular, com duragio de cerca de 3 minutos,
Algumas vezes, sonoléncia posterior 4 crise. Ao exame neurolégico (7° més) notava-se, em
ambos, retardo heuromotor com déhil sustentaciio do sesmento cefdlico, hipotonia genera-
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Fig. 2 — EEQG antes do ACTH. Em cima,gémeo RPC-1. Em baizo,
gémeo RPC-2. Hipserritmia ondes arritmicas e difusas, com algu-
mas ponias intercaladas, assincronas.
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lizada, reflexo de Moro ausente e estrabismo convergente fixo e bilateral. O restante do
exame foi normal, inclusive perimetro cefalico (41 cm). Felto eletrencefalograma (EEG),
constatou-se hivsarritmia em ambas as criancas (Fig. 2). Fol introduzido ACTH na dosagem
de 2 unidades/Kg/dia, mantido por trés semanas. As crises cessaram no terceiro dia de
administracio do ACTH. Feito nove EEG apdés o periodo de tratamento, o tracado ja
estava normalizado (Fig. 3). Nessa fase foi introduzido o clonazepam. Atualmenie, as crian-
¢as estdo bem e sem crises. O ligilideo cefalorraguidlano e a tomografia computadorizada
do crinfo foram normais mos dois pacientes.
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Fig. 8§ — EEG apb6s o ACTH. Em cima, gémeo RPC-1. Em baizo,
gémeo RP(C-2  Tracado praticamente normalizado.

COMENTARIOS

Em 1841, West5 descreven uma forma peculiar de convulsio infantil associada
a retardo mental. Vasques e Turner 4, em 1951, publicaram artigo no qual descreveram
a sindrome, com suas caracteristicas clinicas e eletrencefalograficas. Gibbs e Gibbs 2,
em 1952, utilizaram o termo hipsarritmia para caracterizar a sindrome.



354 Arg Neuro-Psiguiat (Sdo Pauwlo) 48(3) 1990

Gastaut e col. calculam que, na Franca, a sindrome ocorre em 2,49 de todos
o5 casos de epilepsial. Quanto ao sexo, os autores sdo unidnimes em afirmarl que
ocorre mais no sexo masculino, na propor¢do de 2:1. A patologia mais frequentemente
retacionada a sindrome ¢ a encefalopatia perinatal (22-48¢9%). Em 709% dos casos
ocorre ¢ espasmo em flexdio. O EEG consiste de sucessdo ininterrupta de ondas lentas
e rapidas, de amplitude extremamente grande, bilaterais, difusas e assincronasl.
E importante realizar o diagnéstico adequado precocemente e introduzir, de imediato,
tratamento com ACTH para evitar uma encefalopatia mais grave (retardo mental
severo e crises tonico-clonicas)i,

( diagnoéstico so poderd ser considerade definitivo se o EEG mostrar a anomalia
especifica 3. Nos casos aqui relatados, a natureza idiopatica do processo € a mais
provavel, devendo ser ressaltada a raridade da ocorréncia da sindrome em gémeos
univitelinos,
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