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Encefalopatía epiléptica infantil precoz (Síndrome de Ohtahara) 

RESUMEN: Se aporta un paciente afecto de una encefaloparía epiléptica de inicio en el 
período neonatal cuyo EEG mostraba un trazado en el que las descargas alternan con fa- 
ses de atenuación (aburts-suppressionu). La TAC, que inicialmente era normal. mostró 
posteriormente una atrofia cerebral. El curso clínico fue desfavorable con persistencia de 
las crisis y afectación importante del desarrolla psicomotriz. PALABRAS CLAVE: ENCEFALO- 
P A I ~ A  EPILÉPTICA PRECOZ. SINOROME DE OHTAHM. CONWISIONES h'EONATALES. 

EARLY INFANTILE EPILEPTIC ENCEPHALOPATHY: SYNDROME OF OHTAHA- 
RA (SUMMARY): A patient with epileptic encephaloparhy is reported. The onset disease 
was neonatal and the EEG showed nburst-suppressiono parten< The CAT was initially 
normal, but there was later a cerebral atrophy. The clinical outcome was unfavorable. 
with persistent seizures and important delay of psychamotor developmenr. KEY WORDS: 
EARLY EPILEPTIC ENCEPHALOPATHY. SYNDROME OF OHTAHAXA. NEONATAL SEIZURES. 

Las epilepsias del niño pueden mostrar 
manifestaciones clínicas y elecuoencefa- 
lográficas que en ocasiones se relacionan 
estrechamente con la edad de aparición, 
constituyendo lo que Ohtahara (1) deno- 
mina «encefalopatías edad-dependienresw. 
Entre ellas, además de los bien conocidos 
síndromes de West y de Lennox-Gastaut 
se incluye una peculiar situación descrita 
por el citado autor como «EncefaLoputí 
epiléptica infantil precoz con descargas- 
supresión». 

Aportamos un caso de esta entidad co- 
mentando los aspectos más destacados de 
este síndrome cuyo conocimienro es de in- 
terés por la necesidad habitual de múl- 
tiples ingresos hospitalarios, su resistencia 

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

Varón, con antecedentes familiares de 
epilepsia en dos tías. Hijo único. Embara- 
zo y parto normales. A las pocas horas de 
vida presenta crisis convulsivas de aparien- 
cia clónica con localización inicialmente 
facial (parciales), luego afectación de he- 
micuerpo izquierdo y posterior generaliza- 
ción; hacia los 25 días de vida su semiolo- 
gía remedia a los espasmos en extensión. 

Las crisis persisten pese a diversos in- 
tentos terapéuticos (clonacepam. fenobar- 
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bital, valproato sódico, nitracepam y 
ACTH), modificando su expresión para ma- 
nifestarse a los seis meses de edad como 
episodios de rigidez brusca, de apariencia 
generalizada, seguida de clonias de locali- 
zación múltiple, pedaleo y tos, con dura- 
ción próxima al minuto. 

En la exploración física se ha ido evi- 
denciando una importante afectación del 
desarrollo psicomotor, no manteniendo er- 
guida la cabeza a los seis meses, con mi- 
crocefalia, importantes modificaciones del 
tono y práctica desconexión 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, ácidos láctico y pirúvico, arno- 
nio, aminoácidos (en sangre y orina) y 1í- 
quido céfalo-raquídeo. La TAC craneal 
practicada a 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- 

ses de atenuación de la actividad (qburts- 
suppression~) (Fig . 2). 

Las manifestaciones clínicas y electro- 
encefalográficas, la falta de respuesta al 
tratamiento y la posterior evolución de 
nuestro paciente permiten su inclusión ed  
el denominado síndrome de Ohtahara o 
encefalopatía epiléptica infantil precoz con 
descarga-supresión. 

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

FIG. 1.  Trazado del EEG mostrando descargas alter- 
nando con atenuaciones (aburts-suppression~) FIG. 2.  TAC que evidencia m a  atrofia cerebral 
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tantes. su etiología es muy diversa siendo estudios neuro radioló icos que inicial- . . habitual la afectación del desarrollo psico- mente pue en ser norma es, evidencian 
_< motor y la resistencia a las terapéuticas más tarde hallazgos varios: atrofias (difu- 

convencionales, con pronóstico muy desfa- sas o focales). w: calcificacio- 
S- I_ vorable. nes, etc. - 

La entidad que comentamos es la for- 
ma de inicio más temprana y se caracteriza 
(3) por: a) su comienzo en el período neo- 
natal o primero&meses, b) crisis de tipo 
motor arcial o en forma des.= 
trazado _%r e EEG con descatga-supresión, d) - 
reuaso psicomotriz irnuortante, e) resisten- 
cia al tratamiento, f )  eriología d i ~ a  y a 
menudo desconocida, g) pronóstico desfa- 
v&, h) frecuente evolución hacia sín- 
drome de West. 

Tras un nacimiento normal, los pa- 
cientes comienzan con crisis con las ca- 
racterísticas de mioclonias parciales con 
posterior aparición de espasmos tanto en 
sueño como en vigilia. El EEG muestra pa- 
roxismos bilaterales de puntas con fases de 
atenuación, que con el tiempo se acortan 
lo que hace que en épocas posteriores pre- 
dominen las descargas sobre las atenua- 
ciones, como se observa en el trazado de - 
nuestro paciente recogico a los 2 m.; los 

Como ya hemos señalado las crisis se 
muestran rebeldes a las terapéuticas habi- 
tuales (fenobarbital, valptoato, nitrace- 
pam, fenitoína, succinimidas. ACTH) y en 
el curso evolutivo aparecen signos pirami- 
dales y deterioro progresivo, pudiendo fa- 
llecer o bien permanecer en una situación 
de encefalopatía severa (4), no siendo ex- 
cepcional la evolución hacia un síndrome 
de West (2 ,  5). 

Pese a la realización de estudios diver- 
sos (neuroradiológicos, bioquímicos, y ci- 
tológicos) la etiología permanece sin acla- 
rar. El comienzo precoz de las crisis y la 
faita de hallazgos en los casos aidiopáticos~ 
sugieren su relación con una gran a&n 
prenatal o un trastorno metabólico; los 
patrones electroclínicos y evolutivos son si- 
milares a los de sirnaciones como la polio- 
distrofia, hiperglicinemia no cetósica o la 
acidemia D-glicérica. 
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