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Sindrome de Ohtahara: a propdésito de un caso

Ohtahara Syndrome: apropos of a case

Brenda Noemi Corimanya-Capitan', Marcel Alonso Diaz-Nolasco', Eduardo Falla-Vidarte?

RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Ohtahara es una encefalopa-
tia epiléptica infantil temprana severa que se caracteriza por
crisis tempranas, espasmos tonicos frecuentes, crisis parciales
y ocasionalmente crisis mioclonicas, con patron brote-
supresion en el electroencefalograma. Reporte de Caso: Pre-
sentamos el caso clinico de una paciente de 1 mes 15 dias de
edad con espasmos tipo ténico de miembros superiores e infe-
riores, que inicia crisis a los 15 dias de vida, con un EEG carac-
teristico de la enfermedad de sindrome de Ohtahara: onda tipo
burst — suppression, diagnosticado y tratado en el Hospital Re-
gional Lambayeque, en Abril del 2014. Clinicamente se mani-
festd en el primer mes de vida, como lo refiere un estudio, Sin-
drome de Ohtahara: Casuistica de 10 afios en el Hospital Infan-

ABSTRACT

Introduction: Ohtahara syndrome is a severe early infantile
epileptic encephalopathy characterized by early crisis, frequent
tonic spasms, partial seizures and myoclonic seizures occa-
sionally pattern with bud-suppression in the EEG. Case Report:
A case of patient 1 month 15 days of age with type tonic
spasms upper and lower limbs, which begins crises at 15 days
of age, with a characteristic EEG disease Ohtahara syndrome
described: wave burst type - suppression, diagnosed and treat-
ed in the Lambayeque Regional Hospital in April 2014. Clinical-
ly manifested itself in the first month of life, as referred a study,
Ohtahara Syndrome: Casuistry 10 years in the Infantile Hospi-

til de México Federico Gomez; realizado por Delgado M., et al.,
especificamente segun Beal J. durante las 2 primeras semanas
de vida, con espasmos ténicos que pueden presentarse en
salvas o aislados, crisis focales; ademas relacionado a causa
estructural, segun imagen tomografica y de resonancia magné-
tica cerebral. Interpretacién: La importancia de presentar este
caso clinico es reconocer oportunamente las manifestaciones
clinicas de esta patologia y brindar tratamiento oportuno para
evitar mayores complicaciones; ademas registrar casos infre-
cuentes como este, y no catalogarlos, como una epilepsia neo-
natal.

Palabras Clave: Ohtahara. Espasmos toénicos, Brote-

supresion, Epilepsia (Fuente: DeCS-BIREME)

tal of Mexico Federico Gomez; by M. Delgado, et al.; specifical-
ly for J. Beal, during the first 2 weeks of life, with tonic spasms
that can occur in bursts or isolated focal seizures; also related
to structural cause, according tomographic image and brain
MRI. Interpretation: The importance of presenting this case
report is timely to recognize the clinical manifestations of this
disease and provide timely treatment to prevent further compli-
cations; also recorded rare cases like this and not catalog them
a neonatal epilepsy.

Key words: Ohtahara. Spasms tonics. Suppression-burts
pattern. Spilepsy (source: MeSH NLM)
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INTRODUCCION

El Sindrome de Ohtahara (SO) se describié en 1976, por dicho
autor y colaboradores denominandolo, una forma temprana de
encefalopatia epiléptica dependiente de la edad y se caracteri-
za por frecuentes espasmos en flexion de tipo tonico en etapa
muy temprana de la vida, desde los recién nacidos hasta unos
pocos meses de vida con caracteristicas electroencefalografi-
cas de tipo paroxismo seguidos de supresion de la actividad
eléctrica." ? Dicha caracteristica es reiterativa en el electroen-
cefalograma.

Las encefalopatias epilépticas comprenden los sindromes co-
mo: Ohtahara, West, y el sindrome de Lennox-Gastaut. Sin
embargo, cada uno de ellos corresponde a una entidad clinica-
eléctrica independiente, aunque con algunos aspectos comu-
nes como: preferencia de edad en determinados periodos de la
vida, tipos peculiares de convulsiones, epilepsias continuas y
severas, asociacion con retraso madurativo, resistencia a la
terapia convencional y pronéstico reservado.® La incidencia de
la enfermedad, segun las estadisticas japonesas, es del 0.04%
detectada sobre 2 378 casos de epilepsia en poblacién menor
de 10 afios.

La importancia de abordar este tema es por la baja incidencia
de las encefalopatias epilépticas neonatales, pero que mere-
cen la atencién debida por su pobre prondstico; ademas iden-
tificar tempranamente esta patologia y administrar tratamiento
para evitar mayores complicaciones, puesto que la mayoria
progresan a sindrome de West. Se busca incentivar la bus-
queda de un mejor tratamiento en encefalopatias epilépticas
de este grupo etareo, asi como registrar casos infrecuentes

como este, y no catalogarlos como una epilepsia neonatal.

REPORTE DE CASO

El caso clinico que se describe en adelante, es de una lactante
menor que debuto con las crisis espasmaddicas ténicas durante
la etapa neonatal.

Paciente femenina de 1 mes 15 dias de edad, procedente de
Chota, padres sanos, hermano sano, producto de parto eutéci-
co, institucional, no se presentaron complicaciones. A los 15
dias de vida presenta supraversion ocular que duran aproxima-
damente 2 seg., con una prioridad de 3veces al dia, no asocia-
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do a otra sintomatologia. A los 30 dias de vida se agrega movi-
mientos involuntarios de abduccion y aduccion de miembros
superiores e inferiores, tipo espasmos ténicos, que duran apro-
ximadamente 2-3 min, con una frecuencia de 2 — 3 veces al
dia. Después de cada crisis se presentaba muy irritable. Per-
manece con dichas crisis, hasta que la madre decide acudir al
Hospital Regional Lambayeque para estudio y tratamiento.

Al examen fisico: normocéfalo, hipoactivo, hiporeactivo, suc-
cion débil por lo que se coloca sonda orogastrica, tono muscu-
lar aumentado en 4 extremidades, con reflejos presentes, no
hay rigidez de nuca. El resto de sistemas y aparatos sin altera-

cion.

Fig. 1. Tomografia Axial Computarizada Cerebral, sin contras-
te, que revela leve atrofia cerebral.
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Posteriormente, se le realizé una Resonancia Magnética Nu-
clear cerebral sin contraste, la cual revel6 una atrofia cerebral
con dilataciéon del sistema ventricular, a predominio de las as-
tas occipitales.

Fig. 2. Electroencefalograma, que muestra presencia de

paroxismos epileptégenos tipo burst — suppression.

Actividad de fondo desorganizada, constituida por ritmo
delta de 3 a 5 Hz, irregular, asimétrico, se evidencian
paroxismos epileptégenos seguidos de largos periodos
de supresién de voltaje generalizados en todo el trazado.

Durante el periodo de hospitalizaciéon de 6 dias, la paciente fue
tratada con fenobarbital, luego se agrego levetiracetam, medi-
camentos con los que controlo crisis, fue dada de alta sin pre-
sentar crisis durante mas de 72horas, con los medicamentos
mencionados y con control por consulta externa.

DISCUSION

En este caso clinico se describe una patologia no muy frecuen-
te en nuestro medio. Sindrome de Ohtahara, que consiste en
crisis epilépticas neonatales con un tipico patron estallido su-
presion, que corresponden a las diferentes formas de presenta-
cion de la epilepsia en este grupo etareo, y que comparten
manifestaciones tanto clinicas como electroencefalograficas.

Este sindrome se caracteriza por la presencia de actividad irre-
gular de puntas, ondas agudas y ondas lentas, mezcladas de
forma irregular, de pocos milisegundos de duracioén (estallido),
que se presentan en forma paroxistica y que estan separados
por una atenuacion del trazado de fondo que puede llegar a
tornarse completamente plano (supresion). Segun Delgado M.
et al., las crisis se presentan en el primer mes de vida, la mayo-
ria de los casos son de aparicion durante la primera semana y
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hasta los tres meses.? Por otro lado, Beal J. et al. afirma que es
muy frecuente hasta las 2 primeras semanas de vida.®

Sindrome Ohtahara puede resultar de varias etiologias, pero la
mayoria de los casos se han asociado con anomalias estructu-
rales cerebrales como hemimegalencefalia, agenesia del cuer-
po calloso, agenesia de los cuerpos mamilares, displasia olivar,
lesiéon hipoxica, displasia cortical y trastornos de la migracion
cerebrales. También son descritos con frecuencia.” ® Sin em-
brago, Beal J. et al. menciona que se han reportado transtor-
nos metabodlicos que acompafian al Sindrome de Ohtahara
como hiperglicinemia no cetdnico, Deficiencia de citocromo ¢
oxidasa, la deficiencia de carnitina palmitoiltransferasa, defi-
ciencia de biotinidasa, déficit del complejo | de la cadena respi-
ratoria y un caso de encefalopatia Leigh.* Ademas, cada vez ha
sido mas reportado las mutaciones genéticas subyacentes con
sindrome Ohtahara, por ejemplo mutaciones en el gen de la
proteina de union sintaxina 1 (STXBP1), se ha descrito en el
sindrome de Ohtahara desde 2008.°

Sindrome de Otahara, se caracteriza clinicamente por la apari-
cion de espasmos ténicos que pueden presentarse en salvas o
aislados, crisis focales e incluso hemiconvulsion; las mioclonias
son raras en este sindrome. Al examen fisico se observan en el
recién nacido alteraciones del tono muscular (hipo o hipertonia)
y del estado de consciencia.’

Los espasmos tipicamente duran hasta 10 segundos, y puede
ocurrir cientos de veces por dia. Aproximadamente un tercio de
los pacientes con Sindrome Ohtahara, desarrollaran otros tipo
de crisis, convulsiones motoras mas comunmente focales, he-
miconvulsiones o convulsiones ténico-clénicas generalizadas.

El diagnéstico de sindrome de Ohtahara, se basa en una clini-
ca tipica, imagen y hallazgos electroencefalograficos asocia-
dos.? El Electroencefalograma muestra episodios de ondas
lentas irregulares de alto voltaje que duran entre dos y seis
segundos y se correlacionan clinicamente con los espasmos;
se alterna con episodios de supresion de actividad eléctrica de
3 a 6 segundos. Con el tiempo este patron se modifica hacia la
hipsarritmia.?

Los electroencefalogramas en el sindrome Ohtahara indican un
patrén supresién- estallido, que comprende las explosiones de
alta de amplitud, picos y polipuntas que se alternan en una tasa
regular con periodos de supresion eléctrico.®
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Las explosiones coinciden con los espasmos tonicos. El patron
tipicamente se mantiene sin cambios durante la vigilia y el tan-
to suefio.*

El tratamiento aun es motivo de discusion y puede ser manejo
farmacolodgico o quirirgico segun el caso. Ademas, el trata-
miento oportuno es decisivo para evitar mayores complicacio-
nes. Se han utilizado Fenobarbital, valproato, piridoxina, zo-
nisamida y benzodiacepinas, medicamentos que presentan
eficacia limitada en control de las crisis en Sindrome Ohtaha-
ra. Sin embargo el tratamiento de eleccidn son los esteroides,
idealmente el ACTH." %%, Beal J. et al. La terapia con hormona
adrenocorticotrépica ejerce una eficacia limitada, pero puede
ser especialmente beneficioso en casos de sindrome de Ohta-
hara que progresan al sindrome de West.> * Delgado M. et al.
menciona el tratamiento de pacientes con excelente respuesta
al hidrato de cloral.?

El pronodstico es generalmente pobre. Los pacientes con sin-
drome de Ohtahara con frecuencia mueren durante la infancia,
y los sobrevivientes manifiestan alteraciones psicomotoras.

En algunos casos, el sindrome de Ohtahara puede presentar
transicion al sindrome de West en el tiempo, y puede seguir
evolucionando con la edad en el sindrome de Lennox-
Gastaut. > °En la serie de Yamatogi y Ohtahara, el 75% de los
pacientes desarrollaron sindrome de West entre 2 y 6 meses
de edad, y 12% posteriormente desarrollaron el sindrome de

Lennox-Gastaut.?
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