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Encefalopatia epiléptica infantil precoz (Sindrome de Ohtahara)

R. PALENCIA y P. LLANES

RESUMEN: Se aporta un paciente afecto de una encefalopatia epilépiica de inicio en el
periodo neonatal cuyo EEG mosttaba un trazado en el que las descargas alternan con fa-
ses de atenuacién («burts-supptession»), La TAC, que inicialmente era normal, mosud
posteriormente una atrofia cerebral, El curso clinico fue desfavorable con persistencia de
las crisis y afeciacion importante del desarsollo psicomotriz. PALABRAS CLAVE: ENCEFALG-
PATIA EPILEPTICA PRECOZ. SINDROME DE OHTAHARA. CONVULSIONES NEGNATALES.

EARLY INFANTILE EPILEPTIC ENCEPHALOPATHY: SYNDROME OF OHTAHA-
RA (SUMMARY): A patient with epileptic encephalopathy is reported. The onset disease
was neonatal and the EEG showed «burst-supptession» pactery, The CAT was initially
normal, but there was later a cerebral auophy. The clinical outcome was unfavorable,
with persistent seizures and impottant delay of psychomotor development. KBY WORDS:

EARLY EPILEPTIC ENCEPHALOPATHY. SYNDROME OF OHTAHARA. NEONATAL SEIZURES,

INTRODUCCION

Las epilepsias del nifio pueden mostrar
manifestaciones clinicas v electroencefa-
lograficas que en ocasiones se relacionan
esttechamente con la edad de aparicién,
constituyendo lo que Ohtahara (1) deno-
mina «encefalopatfas edad-dependientess.
Entre ellas, ademds de los bien conocidos
sindromes de West y de Lennox-Gastaut
se incluye una peculiar situacién descrita
por el citado autor como «Ercefalopatia
eptléptica infantil precoz com descargas-
supresiony.

Aportamos un caso de esta entidad co-
mentande los aspectos més destacados de
este sindrome cuyo conocimiento es de in-
terés por la necesidad habitual de mal-
tiples ingresos hospitalarios, su resistencia

a las terapéuticas convencionales, el pro-
néstico desfavorable y fallecimiento en
edades tempranas en un elevado porcenta-
je de pacientes.

CASQ CLINICO

Varon, con antecedentes familiares de
epilepsia en dos tias. Hijo Gnico. Embara-
20 y patto normales. A las pocas horas de
vida presenta crisis convulsivas de aparien-
cia clénica con localizacién inicialmente
facial (parciales), luego afectacién de he-
micuerpo izquierdo y posterior generaliza-
cidn: hacia los 25 dias de vida su semiolo-
gia remedia a los espasmos en extensién.

Las crisis persisten pese a diversos in-
tentos terapéuticos (clonacepam, fenobar-
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bital, valproato sbdico, nitracepam vy
ACTH), modificando su expresién para ma-
nifestarse a los seis meses de edad como
episodios de rigidez brusca, de apariencia
generalizada, seguida de clonias de locali-
zaci6n miiltiple, pedaleo y tos, con dura-
cién proxima al minuto.

En la exploracién fisica se ha ido evi-
denciando una importante afectacién del
desarrollo psicomotor, no manteniendo er-
guida la cabeza a los seis meses, con mi-
crocefalia, importantes modificaciones del
tono y prictica desconexion con el medio.
El fondo de ojo es normal.

Los estudios complementarios han
mostrado normalidad de las series roja,
blanca, plaquetas, urea, glucosa, calcio,
magnesio, acidos lactico y pir@ivico, amo-
nio, amino4cidos (en sangre y orina) y li-
quido céfalo-raquideo. La TAC craneal
practicada 2 los 3 m. fue, asimismo, nor-
mal; repetida a los 10 meses muestra una
evidente atrofia cerebral (Fig. 1).

En el EEG aparecen paroxismos bilate-
rales de puntas y ondas alternando con fa-
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FG. 1. Trazado del EEG mostrando descargas alter-
nando con atenuaciones («burts-suppression»)

ses de atenuacién de la actividad («burts-
suppression») (Fig. 2).

COMENTARIOS

Las manifestaciones clinicas y electro-
encefalograficas, la falta de respuesta al
tratamiento y la posterior evolucion de
nuestro paciente permiten su inclusién et
el denominado sindrome de Ohtahara o
encefalopatia epiléptica infantil precoz con
descarga-supresion.

Es una encefalopatia edad-
dependiente, como los sindromes de West
y de Lennox-Gastaut, con los que presenta
caracteristicas comunes que pueden
concretarse (2) asi: afectan a grupos de
edades determinadas, cursan con crisis de
apariencia menor que se repiten frecuente-
mente, el EEG muestra alteraciones impor-

FG. 2.

TAC gque evidencia una atrofia cerebral
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tantes, su etiologia es muy diversa siendo
habitual la afectactdn del desarrollo psico-
motor y la resistencia a las terapéuticas
convencionales, con prondstico muy desfa-
vorable.

1a entidad que comentamos es la for-
ma de inicio mis temprana y se caracteriza
{3) por: a) su comienzo en el petiodo neo-
natal o primeros meses, b) ctisis de tipo
motor parcial o en forma de espasmos, ¢
trazado del EEG con descarga-supresion, d)
fetraso psicomotriz importante, ¢) resisten-
cia al tratamiento, f) etiologia diversa y a
menudo desconocida, g) prondstico desfa-
voraple, h) frecuente evolucidn hacia sin-
drome de West.

Tras un nacimiento normal, los pa-
clentes comienzan con crisis con las ca-
racteristicas de muoclonias parciales con
postetior aparicidn de €SpAsmos tanto en
suefio como en vigilia. El ERG muestra pa-
roxismos bilaterales de puntas con fases de
atenuacién, que con el tiempo se acorian
lo que hace que en épocas posteriores pre-
dominen las descargas sobre las atenua-
ciones, como se observa en el trazado de
nucstro paciente recogico a los 2 m.; los

estudios neuro-radioldgicos, que inicial-
mente pueaen sel normalcs, cvidencian
. —— .
mis tarde hallazgos varios: acrofias (difu-
_ atrotias

sas o focales), porencefali calcificacio-
LRLenceasias. cacricacy

nes, etc.
e

Como ya hemos scfialado las crisis se
muestran rebeldes a las terapéuticas habi-
tuales (fencbatbital, valptoato, nitrace-
pam, fenitoina, succinimidas, ACTH) y en
el curso evolutivo aparecen signos pirami-
dales y deterioto progresivo, pudiendo fa-
llecer o bien permanecer en una situacién
de encefalopatia severa (4), no siendo ex-
cepcional la evolucidn hacia un sindrome
de West (2, 5).

Pese a la realizacion de estudios diver-
sos (neuroradioldgicos, bioguimicos, y ci-
toldgicos) la etiologia permanece sin acla-
rar. El comienzo precoz de las crisis y la
falta de hallazgos en los casos «idiopiticos»
sugieren su relacidn con una gran agresi6n
prenatal o un trastorno metabdlico; los
patrones electroclinicos y evolutivos son si-
milares a los de situaciones como la polio-
distrofia, hiperglicinemia no cetdsica o-fa
acidemia DD-glicérica.
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