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Resumo: A Sindrome de West é uma encefalopatia epiléptica do lactente, caracterizada por espasmos,
atraso ou regressdo no desenvolvimento psicomotor e eletroencefalograma com hipsarritmia.
Sexo feminino, 1 ano e 8 meses. Nasceu com 35 semanas de |G, ap06s deteccdo de bradicardia
fetal, Baixo peso (1790g), Pequena para ldade Gestacional, APGAR 5/9, necessidade de
reanimacdo neonatal em sala de parto. Apresentou Hipoglicemia e Crises Convulsivas no periodo
neonatal. Mae refere Desenvolvimento Neuropsicomotor (DNPM) normal até 6 meses (idade
corrigida), quando evidenciou quadro de crises convulsivas focais, através de espasmos
epiléticos, mais de 10 episddios em 24h, com duragdo menor do que 5 minutos. Iniciou uso de
Fenobarbital com 1 ano (idade corrigida), sem melhora do quadro. Seu exame fisico demonstra
mécula cinza- azulada com contornos irregulares e limites nitidos na regido frontal da face malar
a esguerda, base nasal e tronco, esclera cinza- azulada bilateralmente, principalmente a esquerda
(compativel com o diagnéstico clinico de Nevo de Ota), raiz nasal baixa com epicanto, mancha
violécea em flanco, regido lombar e tibia do lado direito. Realizou mapeamento de retina, USG
transfontanela e Caridtipo, os quais estavam dentro da normalidade. Eletroencefalograma
realizado em ABR/2024 evidenciou atividade de base simétrica e acentuadamente desorganizada
com presenca de hipsarritmia durante a maior parte do exame, confirmando o diagnostico de
Sindrome de West. Estd em uso de Fenobarbital, fazendo acompanhamento nos ambulatérios de
Prematuridade, Neurologia Pediatrica, Dermatologia Pediétrica, Genética Médica e Oftalmologia.
Esta realizando 1x por semana sessdo de Fisioterapia, Fonoaudiologia, e Terapia Ocupacional.
No aguardo de Ressonancia Magnética de Créanio e inicio da Vigabatrina ja solicitada e prescrita.
A sindrome de West € dividida em 2 grupos, a forma criptogenética, em que 0 paciente nao
apresenta leséo neurol6gica prévia ou comorbidades, e a forma sintomética, em que os pacientes
j& apresentam uma lesdo neurolégica prévia. O pico de incidéncia se da em criangas entre 5 e 8
meses. O tratamento deve ser iniciado 0 mais rgpido possivel com ACTH ou Vigabatrina. O
diagnéstico de Sindrome de West deve estar sempre entre os diferenciais, pois frequentemente é
confundida com mioclonias de sono. Nevo de Ota é uma condicéo clinica caracterizada por lesdo
macular azul acinzentada, violacea ou marrom que acomete as regides inervadas pelos ramos
oftdmico e maxilar do nervo trigémio, devido a migracdo incompleta dos melandcitos da crista
neural durante a fase embrionaria. Tal condicdo pode levar a complicagdes como glaucoma
congénito, Sindrome de Duane e melanoma. Nota-se a necessidade da realizacdo de exames
oftalmologicos de rotina, aém da realizacdo de exames de imagem como Tomografia e
Ressonancia a fim de descartar a associagdo do quadro com a presenca de melanocitoma,
evidenciando a necessidade do diagndstico precoce no prognostico da paciente.
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