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KRATAK SADRŽAJ
Uvod  Vestov (West) sindrom je maligni oblik epilepsije čija je učestalost 25 na 10.000 živorođene dece. Odlikuje se se
rijskim javqawem infantilnih spazama, elektroencefalografskim nenormalnostima u vidu hipsaritmije i psihomotor
nom zaostalošću kod većine obolele dece. S etiološkog stanovišta, infantilni spazmi se svrstavaju u tri kategorije: 
idiopatsku, kriptogenu i simptomsku.
Ciq rada  Ciq rada je bio da se utvrde uzroci infantilnih spazama i rezultati uporede s drugim studijama.
Metod rada  U toku prospektivne, longitudinalne studije koja je trajala 34 godine ispitana su 404 bolesnika. Svi bole
snici koji su ispuwavali kriterijume za Vestov sindrom podvrgnuti su kliničkom i neurološkom pregledu, elektroen
cefalografskom (EEG) ispitivawu, oftalmološkom, metaboličkom, genetičkom i neuroradiološkom ispitivawu u odnosu 
na indikacije.
Rezultati  Kod 36 bolesnika (8,9%) etiologija oboqewa nije utvrđena (idiopatska grupa), dok je kriterijume za kriptoge
ni oblik Vestovog sindroma ispuwavao 51 bolesnik (12,6%). Kod preostalih 317 bolesnika (78,5%) otkriveni su etiološki 
činioci oboqewa. Disgenetski poremećaji i urođene bolesti metabolizma otkriveni su kod 44 bolesnika (10,8%). Pre
natusni i perinatusni činioci bili su etiološki činioci kod jedne trećine bolesnika (134; 33,1%). Postnatusni etiolo
ški činioci utvrđeni su kod 42 bolesnika (10,3%). U poređewu s rezultatima drugih autora, disgenetski poremećaji otkri
veni su kod maweg, a perinatusne komplikacije kod znatno većeg broja naših bolesnika.
Zakqučak  Naši rezultati ukazuju na mogućnost prevencije Vestovog sindroma u našoj sredini ranim postavqawem pre
natusne dijagnoze moždanih malformacija i poboqšawem porođajne i neonatusne nege.

Kqučne reči: Vestov sindrom; infantilni spazmi; etiologija

UVOD

Vestov (West) sindrom je osoben tip epilepsij
skih napada koji su u vezi sa specifičnim uzrastom 
dece. Odlikuje se serijskim javqawem infantilnih 
spazama, elektroencefalografskim nenormalnosti
ma u vidu hipsaritmije i psihomotornom zaostalo
šću kod većine obolele dece. Prema posledwoj kla
sifikaciji Međunarodnog saveza za borbu protiv 
epilepsije (ILAE), Vestov sindrom je svrstan u gru
pu epilepsijskih encefalopatija kod kojih epilep
tiformne nenormalnosti mogu doprineti progre
sivnoj disfunkciji centralnog nervnog sistema 
(CNS) [1]. Iako se u terminološkom pogledu infan
tilni spazmi i Vestov sindrom mogu zamewivati, 
naziv Vestov sindrom rezervisan je za bolesnike sa 
dokumentovanom hipsaritmijom koja je udružena s 
infantilnim spazmima. Epidemiološkim ispiti
vawem u različitim delovima sveta utvrđeno je da 
je incidencija Vestovog sindroma 25 na 10.000 ži
vorođene dece [2]. U većini studija nije utvrđena 
značajna razlika u odnosu na pol obolelih ispita
nika ili je muške dece bilo malo više [3].

Kada se razmatra etiologija, infantilni spazmi 
se mogu svrstati u tri kategorije: idiopatsku, krip
togenu i simptomsku. U idiopatsku grupu svrstava
ju se deca s nepoznatim uzrokom infantilnih spa
zama, ali sa normalnim psihomotornim razvojem 
do početka napada, normalnim neuroradiološkim 
nalazom i hipsaritmijom, bez fokalnih epilepti
formnih nenormalnosti na nalazu EEG. Napadi ne
utvrđene etiologije kod dece kod koje su pre wiho
ve pojave uočena neurološka oštećewa označavaju 

se kao kriptogeni spazmi [4]. U simptomsku katego
riju svrstavaju se infantilni spazmi poznate eti
ologije. Opšte je prihvaćena podela etioloških 
faktora Vestovog sindroma na prenatusne, perina
tusne i postnatusne. U većini studija su kao najče
šći faktori identifikovani prenatusni etiolo
ški faktori, i to kod oko 60% bolesnika simptom
ske grupe [5]. Pojedini autori, međutim, navode po
većawe broja perinatusnih uzroka nastanka Vesto
vog sindroma [6].

CIQ RADA

Ciq rada je bio da se ispitaju činioci koji dovo
de do nastanka infantilnih spazama. Ovo je prva ve
lika longitudinalna studija posvećena etiološkim 
faktorima Vestovog sindroma u našoj sredini.

METOD RADA

Studija je bila prospektivna, a sprovedena je u 
Institutu za zdravstvenu zaštitu majke i deteta Sr
bije „Dr Vukan Čupić” u Novom Beogradu. Ispitiva
we je obavqeno od 1. januara 1970. do 30. juna 2004. go
dine. Bolesnici su ukqučivani u ispitivawe pod 
uslovom da su ispuwavali sledeće kriterijume: na
stanak infantilnih spazama u uzrastu od jedne ili 
dve godine, iktalne manifestacije u vidu fleksio
nih, ekstenzionih ili mešovitih spazama i inter
iktalne promene na nalazu EEG u vidu hipsaritmije 
ili modifikovane hipsaritmije.
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Svi bolesnici koji su ispuwavali kriterijume 
za dijagnostikovawe Vestovog sindroma ispitiva
ni su po unapred pripremqenom planu, pri čemu 
su korišćeni sledeći metodi ispitivawa: anamne
za bolesti, lična i porodična anamneza, opšti so
matski i neurološki pregled, psihološko ispiti
vawe, pregled očnog dna, EEG u budnom stawu i u to
ku spavawa i određivawe glikemije, acidobaznog i 
elektrolitnog statusa. Kod bolesnika kod kojih su 
postojale indikacije ispitivawe je proširivano 
sledećim pregledima i analizama: aminokiseline 
seruma i urina, amonijak, mlečna i pirogrožđana 
kiselina u krvi, organske kiseline seruma i urina, 
serološke analize na intrauterusne infekcije, ka
riotip, pneumoencefalografija, kompjuterizovana 
tomografija, magnetna rezonancija i genske probe.

REZULTATI

Na osnovu kriterijuma za postavqawe dijagnoze 
Vestovog sindroma, u ispitivawe su ukqučena 404 
bolesnika (250 muškog pola), a odnos između muške 
i ženske dece bio je 1,6:1. Početak bolesti, odnosno 
uzrast u kome su prvi put zabeleženi napadi pri
kazan je u tabeli 1. Kod 36 bolesnika (8,9%) etiolo
gija oboqewa nije utvrđena, tako da su oni svrsta
ni u idopatsku grupu. Kriterijume za kriptogeni 

oblik Vestovog sindroma ispuwavao je 51 bolesnik 
(12,6%). Kod ostalih 317 bolesnika (78,5%) utvrđeni 
su etiološki faktori (simptomska grupa) (Tabela 
2). Među ovim bolesnicima, kod 48 (15,1%) su otkri
veni mešoviti uzroci, odnosno mogućnost delova
wa dva etiološka činioca ili više wih.

DISKUSIJA

Prema rezultatima našeg istraživawa, kod na
ših ispitanika bila je zastupqena umerena preva
lencija dečaka u odnosu na devojčice, za razliku od 
drugih autora koji među obolelima nisu utvrdili 
značajnu razliku u odnosu na pol. Već je bilo govora 
o etiološkoj klasifikaciji infantilnih spazama 
prema kojoj se oni dele na idiopatske, kriptogene 
i simptomske. U tabeli 3 su navedeni podaci iz li
terature o incidenciji navedenih kategorija [9, 11

TABELA 2. Etiološki činioci Vestovog sindroma.
TABLE 2. Aetiological factors of West Syndrome.

Etiološki činioci
Aetiological factors

Broj bolesnika (%)
Number of patients (%)

Disgenetski poremećaji
Disgenetic disorders 30 (9,5%)

Druge nenormalnosti centralnog nervnog sistema
Other abnormalities of the central nervous system 41 (13%)

Metabolički poremećaji
Metabolic disorders

Urođeni
Hereditary 14 (4.4%)

Stečeni
Acquired 10 (3.1%)

Prenatusni i perinatusni etiološki činioci
Antenatal and perinatal aetiological factors

Hipoksičnoishemijska encefalopatija (HIE)
Hypoxic‑ischaemic encephalopathy (HIE) 82 (25.9%)

Intrakranijalno krvavqewe (HIK)
Intracranial haemorrhage (HIC) 33 (10.4%)

Udruženost HIE i HIK
Combined HIE and HIC 19 (5.9%)

Infekcije
Infection

Prenatusne
Prenatal 8 (2.5%)

Postnatusne
Postnatal 32 (15%)

Mešoviti uzroci
Mixed aetiological factors 48 (15%)

TABELA 1. Uzrast dece u vreme početka napada.
TABLE 1. Age of children at the beginning of spasms.

Uzrast (meseci)
Age (months)

Broj bolesnika (%)
Number of patients (%)

03 87 (21.5%)

46 184 (45.5%)

712 118 (29.2%)

1324 15 (3.7%)

TABELA 3. Klasifikacija etioloških činilaca prema podacima drugih autora.
TABLE 3. Classification of aetiological factors according to other authors.

Autori
Authors

Broj bolesnika
Number of patients

Idiopatski spazmi
Idiopathic spasms

Kriptogeni spazmi
Cryptogenic spasms

Simptomski spazmi
Symptomatic spasms

Jeavons et al. (1973) [12] 150 44 (29.3%) 10 (6.6%) 96 (64%)

Kurokawa et al. (1980) [9] 757 288 (38%) 118 (15.6%) 351 (46.4%)

Lombroso (1983) [10] 286 181 (41%)  165 (59%)

Aydinli et al. (1998) [13] 143 4 (2.8%) 13 (9.1%) 126 (88.1%)

Ohtsuka et al. (2000) [11] 216 25(11.6%)  191 (88.4%)

Marjanović et al. (2006) 404 36 (8.9 %) 51 (12.6%) 317 (78.5%)
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13], kojima smo, radi poređewa, prikqučili naše 
rezultate. 

U ranijim studijama etiološki faktori Vesto
vog sindroma identifikovani su kod 4560% bole
snika [9, 10], dok se posledwih godina simptomska 
etilogija otkriva kod više od 80% bolesnika [11, 
14]. Zahvaqujući sofisticiranim dijagnostičkim 
metodima, kao što su kompjuterizovana tomografi
ja (CT), magnetna rezonancija (MR) i utvrđivawe 
genskih mutacija, u toku posledwe decenije sve je ma
wi broj dece obolele od Vestovog sindroma neutvr
đene etiologije. Otkrivawu moždanih poremećaja 
doprinela je i pozitronska emisiona tomografija 
(PET), čijom se primenom broj bolesnika simptom
ske grupe povećao sa 30% na 90% [14].

Kada je reč o simptomskoj grupi bolesnika, eti
ološki faktori infantilnih spazama tradicio
nalno se dele na prenatusne, perinatusne i postna
tusne. U prenatusne faktore ubrajaju se intrauteru
sne infekcije i oštećewa nastala dejstvom drugih 
štetnih činilaca, razvojne malformacije možda
ne kore, neurokutani sindromi, urođeni metabolič
ki poremećaji i hromozomske ili genske anomalije. 
Perinatusna etiološka grupa obuhvata, pre svega, 
hipoksičnoishemijsku encefalopatiju i intrakra
nijalno krvavqewe, a zatim i druge porođajne kom
plikacije. Postnatusne etiološke faktore najče
šće čine infekcije, kraniocerebralne povrede, hi
poksičnoishemijski insulti, encefalopatije raz
ličitog uzroka i, vrlo retko, tumori mozga [15, 16].

Prema rezultatima istraživawa u kojima je ukqu
čen veliki broj dece obolele od Vestovog sindroma, 
učestalost tuberozne skleroze je 725% [17, 18], pri 
čemu je sklonost ka infantilnim spazmima naroči
to ispoqena kod mutacije TSC2 gena [19]. U našem 
ispitivawu tuberozna skleroza je dijagnostikova
na kod 18 ispitanika (4,5%), što je mawe u poređe
wu s rezultatima drugih autora. Malo je verovatno 
da se ova razlika može objasniti dijagnostičkim 
propustima s obzirom na to da se ovaj neurokutani 
sindrom lako prepoznaje na osnovu hipopigmentova
nih mrqa na koži i nalaza periventrikulnih kal
cifikacija koje na nalazu CT postaju uočqive izme
đu drugog i trećeg meseca po rođewu. Retko je opisa
na udruženost infantilnih spazama sa drugim neu
rokutanim sindromima, kao što su neurofibroma
toza, encefalotrigeminusna angiomatoza, inkonti
nencija pigmenta i dr. [20]. Tome u prilog govori i 
naše višegodišwe istraživawe u toku kojeg je sa
mo kod jednog deteta s Vestovim sindromom utvrđe
na neurofibromatoza tip 1.

Zahvaqujući savremenim metodima neuroradio
loškog ispitivawa, moždane malformacije otkri
vaju se sve češće kao uzrok infantilnih spazama. 
Tako su kao mogući faktori koji dovode do nastan
ka Vestovog sindroma utvrđeni agirija, holopro
zencefalija, šizencefalija, hemimegalencefali
ja, fokalna disgeneza korteksa i druge anomalije. 
Među malformacijama posebno mesto zauzima Ekar
dijev (Aicardi) sindrom (genski lokus na Xp22), ko
ji se javqa kod dece ženskog pola, a odlikuje se to
talnom ili parcijalnom agenezom korpusa kalozu
ma, horioretinalnim lakunama i, često, asimetrič

nim infantilnim spazmima. Tokom našeg istraži
vawa anomalije CNS, ukqučujući Ekardijev i Den
diVokerov (DandyWalker) sindrom, utvrdili smo 
kod 12 bolesnika (2,9%), što je znatno mawe u pore
đewu s rezultatima koji se navode u literaturi. Na
ime, prema rezultatima nekoliko studija, cerebral
ne malformacije utvrđene su kod 30% dece obolele 
od Vestovog sindroma. O značaju moždanih malfor
macija u etiologiji Vestovog sindroma još ubedqi
vije govore istraživawa Raikonena (Riikonen) [22], 
koji je na 32 autopsije utvrdio razvojne poremećaje 
CNS kod 13 obolele dece (40%). Procenat moždanih 
malformacija koje smo otkrili može se objasniti 
čiwenicom da neuroradiološko ispitivawe nije 
urađeno kod 153 bolesnika (37,8%), jer je naše istra
živawe počelo 1970. godine, kada nisu postojale mo
gućnosti za neinvazivne neuroradiološke pregle
de. Uz to, PET, koja je od velike pomoći za otkrivawe 
simptomskih infantilnih spazama, nije rađena ni 
kod jednog našeg bolesnika. Daunov (Down) sindrom 
je dijagnostikovan kod samo jednog deteta, što ukazu
je na to da hromozomske aberacije veoma retko dovo
de do nastanak Vestovog sindroma, a to pokazuju i re
zultati drugih autora [23].

Vestov sindrom takođe može biti jedna od kli
ničkih manifestacija naslednih metaboličkih po
remećaja. U ranijim studijama infantilni spazmi 
najčešće su opisivani u toku fenilketonurije, a 
ispoqavali su se kod više od polovine ispitanika 
[16]. Ovo oboqewe se već decenijama u mnogim zemqa
ma sveta, ukqučujući i našu zamqu, rano otkriva 
i uspešno leči, tako da predstavqa sve ređi uzrok 
Vestovog sindroma. Fenilketonuriju smo utvrdi
li kod samo jednog bolesnika, kod kojeg nije urađen 
Gatrijev (Guthrie) test, pomoću kojeg se oboqewe ot
kriva u prvim danima po rođewu. Opisana je udru
ženost infantilnih spazama sa hiperglicinemi
jom bez ketoze, a takođe i s drugim naslednim meta
bolopatijama, kao što su bolesti mitohondrija, tri
pli H sindrom (hiperornitinemija, hiperamonije
mija, homocitrulinemija), Lijeva (Leigh) bolest, neo
natusna adrenoleukodistrofija, deficijencija bio
tinidaze, zavisnost od piridoksina i dr. [16]. Ovoj 
grupi pripada i sindrom PEHO (progresivna ence
falopatija s edemima, hipsaritmija, atrofija opti
kusa), koji je opisan u Finskoj, a ređe u drugim delo
vima sveta, koji se nasleđuje autozomno recesivno, a 
u pogledu kliničkih manifestacia sličan je pore
mećajima glikozilacije proteina [24].

Hiperlaktatemija je utvrđena kod devet bolesni
ka, ali pouzdani dijagnostički metodi koji se ko
riste za otkrivawe uzroka koji dovodi do nastan
ka ovog metaboličkog poremećaja nisu nam bili do
stupni. Udruženost hiperlaktatemije i Vestovog 
sindroma opisana je kod poremećaja metabolizma pi
ruvata na nivou enzima piruvatdehidrogenaze. Po
red toga, hiperlaktatemija se može videti i kod po
remećaja u oksidacionoj fosforilaciji usled mu
tacije na mtDNK, a sindrom je u literaturi poznat 
pod skraćenim nazivom MERRF (myoclonus epilepsy 
with ragged red fibres) [25, 26]. Ponekad infantilni 
spazmi predstavqaju kliničku manifestaciju Lije
ve bolesti sa agenezijom korpusa kalozuma ili bez 
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we. Lijevu bolest utvrdili smo samo kod jednog bo
lesnika, a dijagnoza je postavqena na autopsiji. Hi
peramonijemija i hiperglicinemija bez ketoze, ko
je smo utvrdili kod po jednog bolesnika, ne odliku
ju se klasičnom kliničkom slikom Vestovog sindro
ma. Poznato je, međutim, da se u toku netipičnih ob
lika ovih metabolopatija mogu javiti epilepsijski 
napadi različitog tipa [25]. Stečeni metabolički 
poremećaji (neonatusna hipoglikemija, hiperbili
rubinemija) razmatrani su kao mogući etiološki 
faktori nastanka Vestovog sindroma kod 10 bole
snika (2,5%), što je značajno mawe u poređewu s re
zultatima drugih studija [27].

Odavno je uočena uloga intrauterusnih infekci
ja u etiologiji Vestovog sindroma. Najčešće je is
tican značaj kongenitalne infekcije citomegalovi
rusom, ali je takođe utvrđeno da Toxoplasma gondii,�
virusa rubele i herpes simpleksa mogu biti izazi
vači infantilnih spazama [16]. Intrauterusne in
fekcije smo otkrili kod osam bolesnika (2%): kod 
tri kongenitalnu toksoplazmozu, kod dva infekci
ju citomegalovirusom, kod dva infekciju izazvanu 
virusom herpes simpleksa, a kod jednog rubelni sin
drom.

Jedan od najznačajnijih etioloških faktora Ve
stovog sindroma je hipoksičnoishemijski insult, 
koji dovodi do oštećewa mozga u toku prenatusnog 
perioda ili za vreme porođaja. Intrakranijalno kr
vavqewe takođe je jedan od važnih etioloških či
nilaca Vestovog sindroma. Kod prevremeno rođene 
dece sa veoma malom porođajnom masom (mawom od 
1.500 grama) periventrikulnointraventrikulno 
krvavqewe, koje je udruženo s asfiksijom, predsta
vqa čest uzrok infantilnih spazama. Hipoksično
ishemijska encefalopatija bila je etiološki fak
tor Vestovog sindroma kod 82 bolesnika (20,2%), a in
trakranijalno krvavqewe kod 33 bolesnika (8,1%). 
Udruženost oba ova etiološka činioca zabeleže
na je kod 19 bolesnika (4,7%). Udeo hipoksičnoishe
mijske encefalopatije i intrakranijalog krvavqe
wa u uzročnim činiocima Vestovog sindroma kod 
naših bolesnika je veliki (134; 33,1%) s obzirom na 
to da predstavqa jednu trećinu od svih činilaca ko
ji dovode do nastanka ovog oboqewa. U studijama o 
etiologiji Vestovog sindroma koje su objavili Ocu
ka (Ohtsuka) i saradnici [11], Raikonen (Riikonen) i 
Doner (Donner) [27] i Kurokava (Kurokawa) i sarad
nici [9] udeo perinatusnih komplikacija značajno 
je mawi (8,613,4% na ukupno 1.071 bolesnika). Ono 
što donekle može da objasni visok procenat perina
tusnih komplikacija kod naših bolesnika jeste ve
liki broj prevremeno rođene dece (40; 9,9%).

Značaj postnatusnih faktora istaknut je u broj
nim studijama o Vestovom sindromu, što se posebno 
odnosi na infekcije CNS. Bakterijski meningitis 
i virusni meningoencefalitis bili su etiološki 
činioci kod 23 bolesnika, a sepsa kod dva, što čini 
6,2% u odnosu na ukupan broj obolele dece. Sličan je 
udeo infekcija u etilogiji Vestovog sindroma (3,7
6,3%) koji su utvrdili drugi autori [10, 27].

Nastanku infantilnih spazama prethodila je 
imunizacija protiv velikog kašqa kod pet bolesni
ka (1,2%). Moguća povezanost infantilnih spazama 

i drugih teških neuroloških poremećaja sa vakci
nacijom protiv pertusisa utvrđena je kod 3,54,8% 
ispitanika u studijama koje su objavqene u Engleskoj 
[28] i Japanu [29]. Nasuprot tome, rezultati nekoli
ko velikih epidemioloških studija pokazuju da ova 
vakcina nije etiološki faktor encefalopatija, 
ukqučujući i Vestov sindrom, tako da se posledwih 
godina sve više smatra da je reč o koincidenciji.

Kada se ne utvrdi etiologija, obično se smatra da 
osnovu idiopatskih i kriptogenih infantilnih 
spazama čini multifaktorska genetska predispo
zicija. Međutim, nedavno su izneti dokazi o genet
skoj osnovi Vestovog sindroma kod familijarne po
jave ovog oboqewa, što je veoma retko. Tako je utvr
đen nasledni oblik infantilnih spazama, vezan za 
polni hromozom, izazvan genskom mutacijom loka
lizovanom u distalnom delu kratkog kraka X hromo
zoma (Xp11.4-Xpter) [30]. Od posebnog su značaja nedav
no otkrivene mutacije gena ARX (Aristalesrelated 
homeobax gene), koji ima važnu ulogu u razvoju CNS 
[31]. Mutacije ARX gena utvrđene su u nekim sluča
jevima familijarnog nastanka Vestovog sindroma 
(recesivno nasleđivawe vezano za X hromozom) [32], 
ali i kod neke dece sa sporadičnim kriptogenim 
spazmima [33].

ZAKQUČAK

Prikazali smo rezultate 34godišwe prospek
tivne longitudinalne studije u toku koje je ispita
no 404 bolesnika, što je jedan od najvećih uzoraka 
ispitanika koji su do sada objavqeni u svetu. Disge
netski poremećaji i nasledne bolesti metabolizma 
kao etiološki faktori Vestovog sindroma utvrđe
ni su kod maweg broja bolesnika u poređewu s rezul
tatima drugih autora. Savremeni dijagnostički po
stupci, kao što su magnetna rezonancija, magnetna 
spektroskopija, pozitronska emisiona tomografi
ja, metodi za određivawe intermedijarnih metabo
lita i genskih mutacija, nisu nam bili u dovoqnoj 
meri dostupni, što je značajno uticalo na rezulta
te istraživawa. Udeo prenatusnih i perinatusnih 
činilaca u etiologiji Vestovog sindroma, pre sve
ga hipoksičnoishemijske encefalopatije i intra
kranijalnog krvavqewa, veći je u odnosu na rezulta
te drugih studija, a mnogi od wih danas se mogu uspe
šno sprečiti i u našoj sredini zahvaqujući sve bo
qoj nezi porodiqa i novorođenčadi. Dijagnostič
ki postupci za utvrđivawe etiologije Vestovog sin
droma, iako složeni i skupi, i kod nas su sve pri
stupačniji. To će, svakako, omogućiti budućim is
traživačima još boqi uvid u prirodu Vestovog 
sindroma, a sigurno pružiti i veće mogućnosti za 
lečewe ove epilepsijske encefalopatije.
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INTRODUCTION  West Syndrome involves epileptic enceph‑
alopathy in infants, occurring with an incidence of 5/10000 live 
births. Its main clinical feature are spasms that occur in clusters, 
which are associated with an EEG pattern called hypsarrhyth‑
mia and psychomotor retardation in most patients. West Syn‑
drome is associated with many underlying conditions and the 
terms idiopathic, cryptogenic, and symptomatic are used for its 
aetiological subgroups.
OBJECTIVE  The objective of this investigation was to deter‑
mine the aetiological diagnosis of patients with West Syn‑
drome and to compare the results with other studies.
METHOD  In this 34‑year longitudinal prospective one‑cen‑
tre study, 404 patients were studied. All patients exhibiting the 
diagnostic criteria for West Syndrome were investigated by 
clinical and neurological examination, EEG, ophthalmologic, 
psychological, metabolic, genetic, as well as neuroradiological 
methods, according to their particular indications.
RESULTS  36 (8.9%) patients had normal development, in 
whom infantile spasms occurred without any identifiable 
underlying cause, forming the idiopathic group. 51 patients 
(12.6%) with neurological impairment of unknown aetiology 
formed the cryptogenic group. The greatest number of patients 

(317 or 78.5%) formed the symptomatic group, in which neuro‑
logical features and developmental delay preceded the onset 
of spasms. Disgenetic disorders and hereditary metabolic dis‑
eases were aetiological factors 44 (10.8%) patients. Prenatal 
and perinatal aetiological factors were revealed in one third of 
the patients (134 or 31%). Postnatal aetiological factors were 
revealed in 42 (10.2%) patients. In our study, disgenetic disor‑
ders were registered less frequently and perinatal complica‑
tions more frequently than in other studies.
CONCLUSION  Our results indicate the possibility of prevent‑
ing West Syndrome with good quality obstetric and neona‑
tal care, as well as the early prenatal diagnosis of brain malfor‑
mations. Modern, sophisticated investigation makes the more 
accurate aetiological diagnosis of West Syndrome possible.
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