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Sindrome De Ohtahara: Relato De Caso
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Introducéo: A sindrome de Ohtahara (SO) € uma encefaopatia infantil rara, caracterizada pelo
surgimento de crises convulsivas do tipo tdnicas ou miocldnicas, de inicio precoce e com padréo
eletroencefalogréfico de surto-supressdo. Descricdo do Caso: J. F., lactente jovem, masculino,
pardo, 4,4kg, pais ndo consanguineos, parto cesareo, Apgar 5/8. A ectoscopia apresentava
sindactilia em pé esguerdo, hemangioma em lébio inferior e macrocrania. No 6° dia de vida
iniciou convulsdo, controlada com uso de Fenobarbital. No 30° dia de vida foi associado
Topiramato. Com 45 dias evoluiu com convulsdes do tipo ténicas, persistentes, refratérias ao uso
de multiplos anticonvulsivantes, corticoterapia e dieta cetogénica, evoluindo para estado de mal
convulsivo. O eetroencefalograma (EEG) evidenciava acentuada desorganizacdo da atividade de
base, por padréo de surto-supressdo ao longo de todo o tragado. A tomografia computadorizada
de crénio demonstrava desproporcéo cranio-facial com predominio do cranio, aspecto sugestivo
de paquigiria, dilatagcdo do sistema ventricular supratentorial, determinando afilamento do
parénquima cerebral adjacente, e achados correspondentes a gliose. O EEG de controle
apresentou piora do padréo com periodos de supressdo ainda mais deprimidos. O paciente foi
inserido nos cuidados paliativos, tento em vista 0 ma prognostico da doenca, a ndo
responsividade ao tratamento clinico e a inviabilidade de um tratamento cirdrgico por mal
formacéo estrutural cerebral difusa, evoluindo para 6bito com 140 dias de vida. Discussdo: O
paciente apresentava mal formacdo do sistema nervoso provavel etiologia da SO neste caso.
Iniciou quadro com crises do tipo tonicas ainda no periodo neonatal. O padréo
eletroencefalogréfico tipico foi observado neste paciente, com piora no EEG de controle,
demonstrando a progresséo e irreversibilidade da doenca, mesmo frente ao tratamento. Observou-
se grande refratariedade ao tratamento medicamentoso, 0 que ja denota a obscuridade do
progndstico previsto para esta sindrome. O paciente descrito apresentava uma forma mais
agressiva e de progressdo mais rédpida da doenca, em poucos dias de vida havia
comprometimento neuroldgico importante e estado de mal epiléptico. Conclusdo: H& elevada
morbimortalidade associada a SO ainda no primeiro ano de vida, desta forma, necessitamos de
novas estratégias terapéuticas para o controle da doenca, que mantém apresentando ata
refratariedade aos anticonvul sivantes disponivels. .
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