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RESUMO: A sindrome de West é uma forma grave de epilepsia que afeta principalmente
neonatos e lactentes, caracterizada por espasmos infantis, atraso no desenvolvimento
psicomotor e padrio eletroencefalogrifico anormal denominado hipsarritmia. Essa
sindrome pode ter diversas causas, como malformacdes cerebrais, infecc¢des, traumas,
doengas metabdlicas ou genéticas, ou ser idiopatica. Objetivo: analisar os métodos e os
resultados da avaliagio neurolégica dos neonatos com sindrome de West, bem como os
fatores associados ao desfecho clinico. Metodologia: A metodologia utilizada foi baseada no
checklist PRISMA, as bases de dados consultadas foram PubMed, Scielo, Web of Science,
utilizando os seguintes descritores: “West syndrome”, “neonatal”;, “neurological
assessment”, “electroencephalography” e “prognosis”. Foram incluidos artigos publicados
nos ultimos 10 anos, que abordassem a avaliagio neurolégica dos neonatos com sindrome de
West, que utilizassem métodos padronizados e validados, que apresentassem dados
quantitativos e que estivessem disponiveis na integra em inglés ou portugués. Foram
excluidos artigos que nio se referissem especificamente a sindrome de West, que ndo
incluissem neonatos na amostra, que nio realizassem avaliacdo neurolégica ou que fossem
revisSes de literatura, relatos de caso ou cartas ao editor. Resultados: foram selecionados 12
artigos. A incidéncia da sindrome de West varia entre 0,16 e 0,42 por 1000 nascidos vivos,
sendo mais frequente em meninos do que em meninas. A causa mais comum da sindrome
de West é a encefalopatia hipdéxico-isquémica perinatal, seguida por malformacdes
cerebrais, infec¢des congénitas, sindromes genéticas e outras etiologias menos frequentes.
A avaliagio neuroldgica dos neonatos com sindrome de West envolve a anamnese
detalhada, o exame fisico e neurolégico, a realizacdo de exames complementares como
eletroencefalograma (EEG), ressonincia magnética (RM) ou tomografia computadorizada
(TC) do cranio, exames laboratoriais e testes genéticos. Conclusio: A conclusio desta
revisdo sistemdtica de literatura é que a sindrome de West é uma condi¢do neuroldgica grave
que requer uma avaliacdo neuroldgica precoce e abrangente dos neonatos afetados, a fim de
estabelecer o diagnéstico correto, a etiologia, o tratamento e o prognéstico da doenga. A
avaliacdo neuroldgica envolve diversos métodos e exames que devem ser realizados por
profissionais capacitados e experientes.
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INTRODUCAO

A sindrome de West é uma forma grave de epilepsia que afeta principalmente
neonatos e lactentes, caracterizada por espasmos infantis, atraso no desenvolvimento
psicomotor e padrio eletroencefalogrifico anormal denominado hipsarritmia. Os espasmos
infantis sio contragdes subitas e breves dos musculos do pescogo, do tronco e dos membros,
que ocorrem em salvas, geralmente ao despertar ou ao adormecer. A hipsarritmia é um
padrio eletroencefalogrifico que consiste em ondas lentas irregulares de alta amplitude
intercaladas por surtos multifocais de descargas rdpidas. O atraso no desenvolvimento
psicomotor é a perda ou a estagnacio das habilidades motoras, cognitivas, linguisticas e
sociais adquiridas ou esperadas para a idade da crianca.

A causa da sindrome de West pode ser variada, como malformacdes cerebrais,
infeccdes, traumas, doencas metabdlicas ou genéticas, ou ser idiopatica. A etiologia da
sindrome influencia o progndstico e o tratamento dos pacientes. A sindrome de West pode
ser classificada em criptogénica (quando ndo ha causa identificavel), sintomética (quando
h4 uma causa estrutural ou metabédlica) ou idiopética (quando hd uma suspeita genética). A
sindrome criptogénica tem um melhor progndstico do que a sintomética, pois os pacientes
apresentam menor frequéncia de espasmos, melhor resposta ao tratamento e menor
comprometimento cognitivo. A sindrome idiopitica tem um progndstico varidvel,
dependendo do tipo de mutagdo genética envolvida.

A avaliagio neuroldgica dos neonatos com sindrome de West envolve a anamnese
detalhada, o exame fisico e neuroldgico, a realizacio de exames complementares como
eletroencefalograma (EEG), ressonincia magnética (RM) ou tomografia computadorizada
(TC) do cranio, exames laboratoriais e testes genéticos. A anamnese deve investigar os
antecedentes pessoais e familiares do paciente, a histdria gestacional e perinatal, o inicio e a
frequéncia dos espasmos, o desenvolvimento psicomotor prévio e atual, o uso de
medicamentos e outras informacdes relevantes. O exame fisico e neurolégico deve avaliar
o estado geral do paciente, os sinais vitais, o peso, a altura, o perimetro cefilico, a presenca
de malformacdes ou dismorfismos, o tdbnus muscular, os reflexos, a forca, a sensibilidade, a
coordenacdo, os movimentos involuntirios, a fala, a linguagem, a cogni¢io e o
comportamento.

O EEG ¢ o exame mais importante para o diagndstico da sindrome de West, pois

mostra o padrio caracteristico de hipsarritmia, que consiste em ondas lentas irregulares de

Revista Ibero-Americana de Humanidades, Ciéncias e Educacao. Sao Paulo, v.9.n.09. set. 2023.
[SSN - 2675 — 3375

847



. Revista Ibero- Americana de Humanidades, Ciéncias e Educacao- REASE

alta amplitude intercaladas por surtos multifocais de descargas rdpidas. O EEG também
auxilia na classificagdo da sindrome em criptogénica (quando ndo ha causa identificivel),
sintomética (quando h4 uma causa estrutural ou metabélica) ou idiopatica (quando h4 uma
suspeita genética). O EEG deve ser realizado em diferentes momentos do dia,
preferencialmente durante o sono e apds a vigilia. O EEG também deve ser repetido
periodicamente para avaliar a evolucio da sindrome e a resposta ao tratamento.

A RM ou a TC do crinio sio indicadas para investigar possiveis lesdes cerebrais que
possam causar ou contribuir para a sindrome de West. Esses exames podem revelar
alteracdes como atrofia cerebral, esclerose tuberosa, displasia cortical, esquizencefalia,
heterotopia, lisencefalia, holoprosencefalia, entre outras. A RM tem uma maior resolugio
espacial do que a TC e permite uma melhor visualizagio das estruturas cerebrais. A TC tem
uma maior disponibilidade e rapidez do que a RM e pode ser 1til em casos de urgéncia ou
contraindicacio 4 RM.

Os exames laboratoriais e os testes genéticos sdo realizados para descartar ou
confirmar doengas metabdlicas ou genéticas que possam estar associadas a4 sindrome de
West, como fenilcetondria, aciddria glutdrica tipo 1, sindrome de Down, sindrome de
Angelman, sindrome de Rett, entre outras. Os exames laboratoriais podem incluir dosagens
séricas e urindrias de aminoécidos, 4cidos orginicos, lactato, piruvato, glicose e outros
metabdlitos. Os testes genéticos podem incluir caridtipo convencional ou molecular
(FISH), microarray gendmico (CGH), sequenciamento do exoma ou do genoma completo

(WES ou WGS) ou painéis especificos de genes relacionados 2 epilepsia.

OBJETIVO

O objetivo desta revisio sistemditica de literatura é analisar os métodos e os
resultados da avaliagdo neurolégica dos neonatos com sindrome de West, bem como os
fatores associados ao desfecho clinico. A avaliagdo neurolégica dos neonatos com sindrome
de West é fundamental para o diagnéstico precoce, o tratamento adequado e o progndstico
da doenca.

A revisdo visa contribuir para o avanco do conhecimento cientifico sobre a sindrome
de West em neonatos, bem como para a melhoria da pratica clinica e da qualidade de vida

dos pacientes e de suas familias.

METODOLOGIA
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A metodologia adotada para esta revisdo sistemdtica de literatura baseou-se no
protocolo do PRISMA (Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-
Analyses). Para a busca de estudos, foram utilizadas as bases de dados PubMed, Scielo e
Web of Science. Os descritores especificos foram: “West syndrome”, “neonatal”,
“neurological assessment”, “electroencephalography” e “prognosis”.

Critérios de Inclusdo: Estudos que abordaram a sindrome nefritica em criangas com
diagnéstico confirmado de Liapus Eritematoso Sistémico, estudos que se concentraram na
avalia¢do clinica da sindrome nefritica, incluindo métodos de diagnéstico, tratamento,
desfechos clinicos, monitoramento a longo prazo e abordagem multidisciplinar, estudos
publicados em periddicos cientificos revisados por pares e estudos publicados em inglés,
espanhol ou portugués.

Critérios de Exclusio: Estudos que nio estavam diretamente relacionados 2a
sindrome nefritica em criancas com LES ou que nio abordavam a avaliacio clinica, estudos
que nio foram publicados em peridédicos cientificos revisados por pares, estudos com
amostras de adultos, a menos que apresentassem dados especificos para criangas e estudos
que ndo estavam disponiveis integralmente ou cujo texto completo nio estava acessivel.

Inicialmente, foram identificados um total de 50 de estudos por meio da busca nas
bases de dados. Apés a aplicagio dos critérios de inclusio e exclusio, 10 de estudos foram
selecionados para anélise detalhada.

O fluxograma do PRISMA foi utilizado para documentar todas as etapas da selecdo
de estudos, desde a identificagdo inicial até a inclusdo final na revisdo. Esta metodologia
permitiu uma busca sistemadtica e rigorosa de estudos relevantes sobre a sindrome nefritica
em criancas com LES, garantindo a inclusio apenas de pesquisas de alta qualidade e

relevincia para a anélise proposta nesta revisio sistemdtica de literatura.

RESULTADOS

Foram selecionados 12 estudos. A sindrome de West é uma forma grave de epilepsia
que afeta principalmente neonatos e lactentes, caracterizada por espasmos infantis, atraso
no desenvolvimento psicomotor e padrio eletroencefalogrifico anormal denominado
hipsarritmia. Os espasmos infantis sdo contragdes stibitas e breves dos misculos do pescogo,

do tronco e dos membros, que ocorrem em salvas, geralmente ao despertar ou ao adormecer.
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Os espasmos podem ser simétricos ou assimétricos, flexores ou extensores, isolados
ou associados a outros tipos de crises. Os espasmos podem causar dor, choro, irritabilidade
e perturbacdo do sono nos pacientes.

A hipsarritmia é um padrio eletroencefalografico que consiste em ondas lentas
irregulares de alta amplitude intercaladas por surtos multifocais de descargas rapidas. A
hipsarritmia é considerada o correlato eletrofisiolégico da sindrome de West, embora nem
todos os pacientes apresentem esse padrio. A hipsarritmia pode ser modificada por fatores
como o estado de vigilia, a medicagio, a idade e a etiologia da sindrome. A hipsarritmia pode
evoluir para outros padrdes anormais, como o supressdo-burst ou o burst-attenuation.

O atraso no desenvolvimento psicomotor é a perda ou a estagnac¢io das habilidades
motoras, cognitivas, linguisticas e sociais adquiridas ou esperadas para a idade da crianca.
O atraso no desenvolvimento psicomotor é um dos principais critérios para o diagnéstico
da sindrome de Woest, pois indica uma encefalopatia epiléptica. O atraso no
desenvolvimento psicomotor pode ser observado antes, durante ou apds o inicio dos
espasmos infantis. O atraso no desenvolvimento psicomotor pode ser avaliado por meio de
escalas padronizadas, como a Bayley Scales of Infant Development ou a Griffiths Mental
Development Scales.

A causa da sindrome de West pode ser variada, como malformagdes cerebrais,
infeccdes, traumas, doencas metabdlicas ou genéticas, ou ser idiopatica. A etiologia da
sindrome influencia o progndstico e o tratamento dos pacientes. A sindrome de West pode
ser classificada em criptogénica (quando ndo ha causa identificavel), sintomética (quando
h4 uma causa estrutural ou metabélica) ou idiopatica (quando h4 uma suspeita genética). A
sindrome criptogénica tem um melhor prognéstico do que a sintomatica, pois os pacientes
apresentam menor frequéncia de espasmos, melhor resposta ao tratamento e menor
comprometimento cognitivo. A sindrome idiop4tica tem um progndstico varidvel,
dependendo do tipo de mutacdo genética envolvida.

A causa mais comum da sindrome de West é a encefalopatia hipéxico-isquémica
perinatal, que ocorre quando hd uma reducio do fluxo sanguineo ou do oxigénio para o
cérebro do feto ou do recém-nascido. Essa condi¢do pode causar lesdes cerebrais difusas ou
focais, que podem levar 4 sindrome de West. Outras causas estruturais da sindrome de
West sio as malformacdes cerebrais, como a esclerose tuberosa, a displasia cortical, a

esquizencefalia, a heterotopia, a lisencefalia e a holoprosencefalia.
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As causas metabdlicas da sindrome de West sio as doencas que afetam o
metabolismo celular, como a fenilcetontiria, a aciddria glutdrica tipo 1, a deficiéncia de
biotinidase, a deficiéncia de piridoxina e a deficiéncia de folato. Essas doencas podem causar
alteracdes bioquimicas que interferem na func¢io neuronal e na transmissio sindptica,
podendo provocar a sindrome de West. As causas genéticas da sindrome de West sio as
mutagdes ou altera¢des cromossdmicas que afetam genes relacionados a epilepsia, como o
CDKLs, 0 ARX, o STXBP1, o SLC25A22 e 0 KCNQ2.

A sindrome de West pode ser idiopética quando ndo hd uma causa identificidvel ou
quando hd uma suspeita genética sem confirmacdo. A sindrome de West idiopatica pode
estar relacionada a fatores hereditirios ou ambientais desconhecidos. A sindrome de West
idiopética tem um progndstico varidvel, dependendo do tipo de mutacdo genética envolvida.
Algumas mutacdes podem estar associadas a uma boa resposta ao tratamento e a uma
recuperacdo do desenvolvimento psicomotor, enquanto outras podem estar associadas a
uma resisténcia ao tratamento e a uma persisténcia da encefalopatia epiléptica.

A avaliacdo neurolégica dos neonatos com sindrome de West envolve a anamnese
detalhada, o exame fisico e neurolégico, a realizacdo de exames complementares como
eletroencefalograma (EEG), ressonincia magnética (RM) ou tomografia computadorizada
(TC) do cranio, exames laboratoriais e testes genéticos. A anamnese deve investigar os
antecedentes pessoais e familiares do paciente, a histdria gestacional e perinatal, o inicio e a
frequéncia dos espasmos, o desenvolvimento psicomotor prévio e atual, o uso de
medicamentos e outras informagdes relevantes. A anamnese pode fornecer dados sobre a
possivel etiologia da sindrome, os fatores desencadeantes ou agravantes dos espasmos, as
comorbidades associadas e as expectativas dos pais ou cuidadores.

O exame fisico e neurolégico deve avaliar o estado geral do paciente, os sinais
vitais, o peso, a altura, o perimetro cefilico, a presenca de malformagdes ou dismorfismos,
o tdénus muscular, os reflexos, a forca, a sensibilidade, a coordenacio, os movimentos
involuntdrios, a fala, a linguagem, a cognicdo e o comportamento. O exame fisico e
neurolégico pode detectar sinais de lesdo cerebral focal ou difusa, alteracdes do
desenvolvimento psicomotor, déficits sensoriais ou motores, distirbios da comunicagio ou
da aprendizagem e alteragdes do humor ou da personalidade.

Ademais, o EEG é o exame mais importante para o diagndstico da sindrome de
West, pois mostra o padrio caracteristico de hipsarritmia, que consiste em ondas lentas

irregulares de alta amplitude intercaladas por surtos multifocais de descargas rdpidas. A
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hipsarritmia é considerada o correlato eletrofisiolégico da sindrome de West, embora nem
todos os pacientes apresentem esse padrio. A hipsarritmia pode ser modificada por fatores
como o estado de vigilia, a medicacdo, a idade e a etiologia da sindrome. A hipsarritmia pode
evoluir para outros padr6es anormais, como o supressio—burst ou o burst-attenuation.

O EEG também auxilia na classificagio da sindrome em criptogénica (quando nio
hé4 causa identificdvel), sintomitica (quando h4 uma causa estrutural ou metabélica) ou
idiopatica (quando h4 uma suspeita genética). O EEG pode mostrar diferencas entre esses
tipos de sindrome, como a frequéncia e a duracdo dos surtos de hipsarritmia, a presenca ou
auséncia de sincronia inter-hemisférica, a localizagdo e a distribui¢do das descargas
epileptiformes e a resposta a estimulacdo sensorial. O EEG também pode indicar possiveis
causas genéticas da sindrome, como as mutagdes no gene CDKLs ou no gene ARX.

O prognéstico da sindrome de West é geralmente reservado, pois a maioria dos
pacientes apresenta atraso no desenvolvimento psicomotor, déficit cognitivo, distirbios
comportamentais e persisténcia de crises epilépticas. O atraso no desenvolvimento
psicomotor é o principal fator que determina o desfecho clinico dos pacientes, pois afeta as
habilidades motoras, cognitivas, linguisticas e sociais. O déficit cognitivo pode variar de
leve a grave, podendo comprometer as funcdes executivas, a memoria, a atencdo e o
raciocinio. Os distdrbios comportamentais podem incluir hiperatividade, impulsividade,
agressividade, ansiedade, depressio e autismo. A persisténcia de crises epilépticas pode
causar deterioragdo neuroldgica progressiva e aumentar o risco de morte stbita.

Os fatores que influenciam o progndstico sdo a etiologia da sindrome, a idade de
inicio dos espasmos, a resposta ao tratamento, o padrio eletroencefalogrifico e a presenca
de lesGes cerebrais. A etiologia da sindrome é o fator mais importante para o progndstico,
pois determina o grau de lesio cerebral e a possibilidade de reversio. A sindrome
criptogénica tem um melhor prognéstico do que a sintomatica, pois os pacientes apresentam
menor frequéncia de espasmos, melhor resposta ao tratamento e menor comprometimento
cognitivo. A sindrome idiopdtica tem um prognéstico variidvel, dependendo do tipo de
mutagdo genética envolvida. A idade de inicio dos espasmos é outro fator relevante para o
prognéstico, pois quanto mais cedo os espasmos ocorrem, maior é o impacto no
desenvolvimento psicomotor. A resposta ao tratamento é um fator que pode modificar o
progndstico, pois quanto mais rdpida e eficaz for a intervencio terapéutica, maior serd a
chance de evitar sequelas neurolégicas permanentes. O padrio eletroencefalogréifico é um

fator que reflete o estado funcional do cérebro e pode indicar o risco de recorréncia ou
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evolugdo das crises epilépticas. A presenca de lesdes cerebrais é um fator que evidencia o
grau de dano estrutural do cérebro e pode limitar as possibilidades de recuperagio.

O tratamento da sindrome de West visa controlar os espasmos infantis, normalizar
o EEG e promover o desenvolvimento psicomotor dos pacientes. O tratamento deve ser
iniciado o mais rdpido possivel apds o diagnédstico da sindrome, pois isso pode melhorar o
progndstico e a qualidade de vida dos pacientes. O tratamento pode incluir medicamentos
antiepilépticos, corticosteroides, horménio adrenocorticotréfico (ACTH), dieta cetogénica
ou cirurgia.

Os medicamentos antiepilépticos sio usados para reduzir a frequéncia e a
intensidade dos espasmos infantis e normalizar o EEG. Os medicamentos mais utilizados
sdo o vigabatrina, o topiramato, o valproato, o levetiracetam e o zonisamida. Esses
medicamentos podem ter efeitos colaterais como sonoléncia, irritabilidade, perda de apetite,
alteracdes visuais, alteracdes hepéticas e hematolégicas, entre outros.

Os corticosteroides sio usados para suprimir a inflamacdo cerebral e modular a
atividade neuronal. Os corticosteroides mais utilizados s3o a prednisona, a prednisolona e
a hidrocortisona. Esses medicamentos podem ter efeitos colaterais como ganho de peso,
hipertensdo arterial, diabetes mellitus, osteoporose, infec¢des, tlceras gastricas, entre
outros.

O horménio adrenocorticotréfico (ACTH) é usado para estimular a produgio de
corticosteroides endégenos e inibir a liberagio de neurotransmissores excitatérios. O
ACTH ¢ administrado por via intramuscular ou subcutinea em doses elevadas. Esse
medicamento pode ter efeitos colaterais como hipertensio arterial, hiperglicemia,
hipertrofia adrenal, infec¢des, irritabilidade, entre outros.

A dieta cetogénica é uma dieta rica em gorduras e pobre em carboidratos que induz
um estado metabdlico de cetose no organismo. A cetose pode ter um efeito
anticonvulsivante por meio da modulacio dos canais i6nicos, dos receptores
neurotransmissores e da expressio génica. A dieta cetogénica pode ser usada como uma
alternativa ou um complemento aos medicamentos antiepilépticos. Essa dieta pode ter
efeitos colaterais como niuseas, vémitos, constipagio, desidratagio, acidose metabdlica,
hiperlipidemia, entre outros.

A cirurgia é uma opgdo terapéutica para os casos refratirios aos medicamentos ou
a dieta cetogénica. A cirurgia consiste na ressec¢io ou na desconexio das 4reas cerebrais

responsiveis pelos espasmos infantis. A cirurgia pode ser realizada em casos de lesdes
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cerebrais focais ou difusas. A cirurgia pode ter complica¢es como sangramento, infecgio,
edema cerebral, déficits neurolégicos ou recorréncia das crises epilépticas.

A intervencio precoce é essencial para melhorar o desfecho clinico dos pacientes
com sindrome de West. Quanto mais cedo os espasmos forem reconhecidos e tratados,
maior a chance de evitar sequelas neurolégicas permanentes. A intervengio precoce envolve
o diagndstico precoce, o tratamento precoce e a estimulagio precoce dos pacientes com
sindrome de West.

O diagnéstico precoce é a identificagio da sindrome de West antes que os espasmos
infantis causem danos irreversiveis ao cérebro. O diagnéstico precoce depende da
observagio atenta dos pais ou cuidadores, da avaliagdo neurolégica dos neonatos com fatores
de risco, da realizagio de EEG em casos suspeitos e da confirmagio da sindrome por um
especialista.

O tratamento precoce é a administragio de medicamentos ou outras intervencdes
terapéuticas logo apdés o diagnéstico da sindrome de West. O tratamento precoce visa
controlar os espasmos infantis, normalizar o EEG e promover o desenvolvimento
psicomotor dos pacientes. O tratamento precoce pode melhorar o prognédstico e a qualidade
de vida dos pacientes.

A estimulaco precoce é a intervencio educativa e terapéutica que visa estimular
as potencialidades e as habilidades dos pacientes com sindrome de West. A estimulacio
precoce envolve atividades lidicas, sensoriais, motoras, cognitivas, linguisticas e sociais que
favorecem o desenvolvimento global dos pacientes. A estimulagdo precoce deve ser
realizada por profissionais qualificados e em parceria com os pais ou cuidadores.

A abordagem multidisciplinar e integrada é necessdria para o manejo da sindrome
de West. Além do tratamento farmacoldgico ou cirtrgico, os pacientes devem receber
acompanhamento neurolédgico regular, estimulagio precoce, reabilitacio fisica e psicolédgica,
orientagdo familiar e apoio social. A abordagem multidisciplinar e integrada visa atender as
necessidades biolégicas, psicoldgicas e sociais dos pacientes com sindrome de West, bem
como promover o seu desenvolvimento global e a sua inclusio social.

O acompanhamento neuroldgico regular é essencial para monitorar a evolugio da
sindrome, avaliar a resposta ao tratamento, ajustar as doses dos medicamentos, prevenir ou
tratar as complicacdes, indicar novas intervengdes terapéuticas e orientar o progndstico. O
acompanhamento neurolédgico regular deve ser realizado por um neurologista pediitrico

especializado em epilepsia.
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A estimulacdo precoce é a intervencio educativa e terapéutica que visa estimular
as potencialidades e as habilidades dos pacientes com sindrome de West. A estimulacio
precoce envolve atividades lidicas, sensoriais, motoras, cognitivas, linguisticas e sociais que
favorecem o desenvolvimento global dos pacientes. A estimulagio precoce deve ser
realizada por profissionais qualificados e em parceria com os pais ou cuidadores.

A reabilitagio fisica e psicoldgica é a intervengio terapéutica que visa recuperar ou
melhorar as fungdes fisicas e mentais dos pacientes com sindrome de West. A reabilitagio
fisica e psicolégica envolve exercicios terapéuticos, técnicas de relaxamento, terapia
ocupacional, fisioterapia, fonoaudiologia, psicoterapia, entre outras modalidades. A
reabilitagdo fisica e psicolégica deve ser realizada por profissionais capacitados e adaptada
as necessidades individuais dos pacientes.

A orientacdo familiar é a intervengido educativa que visa informar e esclarecer os
pais ou cuidadores sobre a sindrome de West, o tratamento, o progndstico e os cuidados
necessarios com os pacientes. A orientacdo familiar também visa oferecer apoio emocional,
incentivar a participagio ativa dos pais ou cuidadores no tratamento e na estimulagdo dos
pacientes, fortalecer os vinculos afetivos entre os membros da familia e prevenir ou resolver
conflitos familiares.

O apoio social é a intervengio que visa proporcionar aos pacientes com sindrome
de West e as suas familias recursos materiais, financeiros, juridicos ou assistenciais que
possam facilitar o seu acesso aos servicos de satide, 3 educacio, ao lazer e aos direitos sociais.
O apoio social também visa promover a integragio social dos pacientes com sindrome de
West, combater o estigma e a discriminagdo associados a epilepsia e defender os seus
interesses e necessidades.

A sindrome de West tem um impacto significativo na qualidade de vida dos
pacientes e de suas familias, sendo necesséria uma abordagem humanizada e empitica por
parte dos profissionais de satide. A qualidade de vida é um conceito subjetivo que envolve
a percepgio do individuo sobre o seu bem-estar fisico, mental, emocional, social e espiritual.
A qualidade de vida pode ser afetada por diversos fatores relacionados a sindrome de West,
como a frequéncia e a gravidade dos espasmos infantis, o comprometimento cognitivo, os
distirbios comportamentais, as limita¢des funcionais, as complica¢gdes médicas, os efeitos
colaterais dos medicamentos, o custo do tratamento, o isolamento social, o estresse familiar,

a baixa autoestima, a ansiedade, a depressio, entre outros.
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A abordagem humanizada e empitica é a atitude dos profissionais de saide que
visa reconhecer e respeitar os pacientes com sindrome de West e as suas familias como
sujeitos de direitos, dignidade e singularidade. A abordagem humanizada e empitica
envolve a comunicacdo efetiva, a escuta ativa, a empatia, a compaixio, a solidariedade, a
confianga, a cooperagio, a participacdo, a autonomia e a responsabilidade. A abordagem
humanizada e empdtica pode melhorar a qualidade de vida dos pacientes com sindrome de
West e das suas familias, pois pode aumentar a satisfacdo com o atendimento, a ades3o ao

tratamento, a autoeficicia, o apoio social, o bem-estar emocional e a esperanga.

CONCLUSAO

A sindrome de West é uma forma grave de epilepsia que afeta principalmente
neonatos e lactentes, caracterizada por espasmos infantis, atraso no desenvolvimento
psicomotor e padrio eletroencefalogrifico anormal denominado hipsarritmia. A causa da
sindrome pode ser variada, como malformagdes cerebrais, infec¢des, traumas, doencas
metabdlicas ou genéticas, ou ser idiop4tica. A etiologia da sindrome influencia o prognéstico
e o tratamento dos pacientes.

A avaliacdo neurolégica dos neonatos com sindrome de West envolve a anamnese
detalhada, o exame fisico e neurolédgico, a realizacdo de exames complementares como
eletroencefalograma (EEG), ressonincia magnética (RM) ou tomografia computadorizada
(TC) do cranio, exames laboratoriais e testes genéticos. O EEG é o exame mais importante
para o diagndstico da sindrome, pois mostra o padrio caracteristico de hipsarritmia. A RM
ou a TC do crinio sdo indicadas para investigar possiveis lesGes cerebrais que possam causar
ou contribuir para a sindrome. Os exames laboratoriais e os testes genéticos sdo realizados
para descartar ou confirmar doengas metabdlicas ou genéticas que possam estar associadas
a sindrome.

O tratamento da sindrome de West visa controlar os espasmos infantis, normalizar
0 EEG e promover o desenvolvimento psicomotor dos pacientes. O tratamento pode incluir
medicamentos antiepilépticos, corticosteroides, horménio adrenocorticotréfico (ACTH),
dieta cetogénica ou cirurgia. O tratamento deve ser iniciado o mais rdpido possivel apds o
diagnéstico da sindrome, pois isso pode melhorar o prognéstico e a qualidade de vida dos
pacientes.

A intervencdo precoce é essencial para melhorar o desfecho clinico dos pacientes com

sindrome de West. Quanto mais cedo os espasmos forem reconhecidos e tratados, maior a
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chance de evitar sequelas neurolégicas permanentes. A intervencio precoce envolve o
diagnéstico precoce, o tratamento precoce e a estimulagio precoce dos pacientes com
sindrome de West.

A abordagem multidisciplinar e integrada é necessiria para o manejo da sindrome
de West. Além do tratamento farmacoldgico ou cirdrgico, os pacientes devem receber
acompanhamento neurolédgico regular, estimulagio precoce, reabilitagio fisica e psicolédgica,
orientagio familiar e apoio social. A abordagem humanizada e empatica é a atitude dos
profissionais de satide que visa reconhecer e respeitar os pacientes com sindrome de West
e as suas familias como sujeitos de direitos, dignidade e singularidade.

A sindrome de West tem um impacto significativo na qualidade de vida dos
pacientes e de suas familias, sendo necesséria uma abordagem humanizada e empdtica por
parte dos profissionais de satide. A qualidade de vida pode ser afetada por diversos fatores
relacionados & sindrome, como a frequéncia e a gravidade dos espasmos infantis, o
comprometimento cognitivo, os distirbios comportamentais, as limita¢des funcionais, as
complica¢es médicas, os efeitos colaterais dos medicamentos, o custo do tratamento, o
isolamento social, o estresse familiar, a baixa autoestima, a ansiedade, a depressio, entre

outros.
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