Sindrome de Ohtahara
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ANAMNESIS Y DATOS EXPLORATORIOS

7 Recien nacido a término que pasa a maternidad con
controles clinicos pautados por fiebre intraparto en la madre

A las 12 horas de vida presenta febricula y distrés
respiratorio. Se decide ingreso en Neonatologia

- Neuroldgico: irritabilidad, actitud en flexion, hipertonia de
miembros, ROT exaltados, clonus

- A las 40 horas de vida realiza episodio compatible con
crisis convulsiva con hipertonia de miembros
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

1) Encefalopatia hipoxico-isquémico (la mas frecuente)
2) Hemorragia intracraneal

3) Metabolicas

4) Infecciones

5) Malformaciones cerebrales

6) Toxicas

7) Geneticas (canalopatias)

8) Sindromes epilépticos neonatales idiopaticos
benignos

9) Encefalopatias epilépticas neonatales: S.Ohtahara y

Ny,

S.Alicardi
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EXAMENES DE PRIMERA LINEA

« Analitica basica: 12260 leucos. PCR<0.03 mg/dl. Hb 14,
Glucosa: 29, Ca2+: 1.22, K+:3, Mg2+:1.87

* Cribaje infeccion: Hemocultivo, Urocultivo y LCR (-)

« EEG(3er dia): elevada incidencia de anomalias
eleptiformes multifocales y generalizadas

« EEG(6°dia): trazado compatible con una encefalopatia
epiléptica de inicio precoz o Sindrome de Ohtahara

« Ecografia craneal transfontanelar: leve aumento de la
ecogenicidad de la sustancia blanca y pequeno quiste de
3mm en surco caudotalamico
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EXAMENES SEGUNDA LINEA

* Ensayo con: biotina, piridoxina y acido folinico (sin respuesta)
* Cribaje metabolismo purinas

« Serologia y PCR: negativo

 Acidos grasos cadena larga, hidrolasas acidas

* Fondo de ojos: normal.

* Video-EEG: persiste actividad discontinua de brote-supresion
* RM craneal: cuerpo calloso a nivel de rodilla

 Potenciales evocados auditivos (compatibles con HP bilateral)
y visuales (normal)

 Estudio completo LCR: ausencia virus herpes simple 1y 2.

‘Quw = Enterovirus negativo Xe -
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Idiopaticas

TRATAMIENTO

¥

Intentar sucesivamente:

— A Folinico
(Recoger sangre y orina
para estudio)

Fenobarbital I'V

Fenobarbital iwv

— Etiologia conocida

¥

de glucosa
calcico

de magrnesio

- Hipoglucemia: solucidn
— Hipwocalcemia: gluconato

- Hipomagnesemia: sulfato

{1,/2 de 1* dosis)

Fenitoina i.v

- [ Cede )

v

Diazepam i o

Dosis de mantenimiernbo

clonazepam iw

v

Dosis de mantenimiernbo

probar en cualguier orden

Dosis de mantenimiernbo

Mo cede
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Carbamazepina
Lidocaina i
FParaldehido i

Tiopental iv. + medidas de soporte
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REVISION LITERATURA

- El sindrome es incurable

- El tratamiento antiepiléptico se usa para controlar las
crisis y por desgracia suele ser ineficaz.

- En ocasiones el tratamiento con ACTH puede ser util.
Puede ser util la dieta cetdégenica

- En los casos donde existe una lesidn cerebral focal,
técnicas quirdrgicas como la hemisferectomia puede ser
beneficliosa.

- El prondstico suele ser malo. Cursa con retraso mental,
psicomotor y dificultades en el aprendizaje
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