
D
C

B
A

Síndrome de Ohtahara: 
Estado da Arte

XV Seminário em Fisiologia Clínica

Discentes:

Bárbara Jácome | Nº 2018417

Joana Vasconcelos | Nº 2018281

Marta Pereira | Nº 2018259

Orientadores:

Prof.º Daniel Carvalho

Prof.ª Lígia Ferreira

11 de Fevereiro de 2022



Professor e Neurologista Pediátrico (1,

2).

Categorizou as Epilepsias do início da
infância (1, 2).

Descobriu a Síndrome de Ohtahara em
1976 (1, 2) .

Dr. Shunsuke Ohtahara

História

1. Ohtahara Syndrome [Internet]. International League Against Epilepsy. [cited 2022 Jan 9]
2. Beal JC, Cherian K, Moshe SL. Early-onset epileptic encephalopathies: Ohtahara syndrome and early myoclonic encephalopathy. Pediatr Neurol [Internet]. 2012;47(5):317–23.



Definição

Síndrome de Ohtahara

Início no 1º mês de vida (1).

Epilepsia rara e de mau prognóstico (1, 4, 5).

Compromisso grave do desenvolvimento (3-5).

1. Ohtahara Syndrome [Internet]. International League Against Epilepsy. [cited 2022 Jan 9]
3. Laoprasert P. Atlas of Pediatric EEG. The McGraw-Hill Companies; 2011. 890 p.

5. David R, Bodensteiner J, Mandelbaum D, Olson B. Clinical Pediatric Neurology. 3rd ed. Barry B, Woy J, editors. Demos Medical Publishing; 2009. 622 p.
4. Libenson MH. Practical Approach to Electroencephalography. 1st ed. Ball T, Brigido A, editors. Vol. 66. Saunders Elsevier; 2010. 335 p.



Apresentação Clínica

Crises tipicamente tónicas (1, 3-5).

EEG com eletrogénese de base muito
anómala tanto em Vigília e Sono (4, 5).

Alterações estruturais cerebrais
dependendo da etiologia(3- 5).

1. Ohtahara Syndrome [Internet]. International League Against Epilepsy. [cited 2022 Jan 9]
3. Laoprasert P. Atlas of Pediatric EEG. The McGraw-Hill Companies; 2011. 890 p.

5. David R, Bodensteiner J, Mandelbaum D, Olson B. Clinical Pediatric Neurology. 3rd ed. Barry B, Woy J, editors. Demos Medical Publishing; 2009. 622 p.
4. Libenson MH. Practical Approach to Electroencephalography. 1st ed. Ball T, Brigido A, editors. Vol. 66. Saunders Elsevier; 2010. 335 p.



Padrão de Surto-Supressão

Padrão Eletroencefalográfico



Crise Tónica - Síndrome de Ohtahara



Síndrome de Ohtahara Encefalopatia Mioclónica Precoce

Diagnóstico Diferencial

1º mês de vida (1). Até ao 2º mês de vida (1).

Crises Tónicas (1).

Crises Simétricas (3-5) .

Crises Mioclónicas (1).

Crises Assimétricas e
Aleatórias (3-5).

1. Ohtahara Syndrome [Internet]. International League Against Epilepsy. [cited 2022 Jan 9]
3. Laoprasert P. Atlas of Pediatric EEG. The McGraw-Hill Companies; 2011. 890 p.

5. David R, Bodensteiner J, Mandelbaum D, Olson B. Clinical Pediatric Neurology. 3rd ed. Barry B, Woy J, editors. Demos Medical Publishing; 2009. 622 p.
4. Libenson MH. Practical Approach to Electroencephalography. 1st ed. Ball T, Brigido A, editors. Vol. 66. Saunders Elsevier; 2010. 335 p.



Etiologias Possíveis associadas ao 
Síndrome de Ohtahara

Malformações 
Estruturais(6)

Alterações 
Metabólicas(6)

Mutações 
Genéticas(7)
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6. Bayat A, Bayat M, Moon JU, Cho KO. Current pharmacologic strategies for treatment of intractable epilepsy in children. Int Neurourol J. 2021;25(Suppl 1):S8–18.

7. Pavone P, Spalice A, Polizzi A, Parisi P, Ruggieri M. Ohtahara syndrome with emphasis on recent genetic discovery. Brain Dev [Internet]. 2012;34(6):459–68.

Displasia Cortical Focal PorencefaliaHemimegalocefalia



Tratamento e Cuidados Paliativos

A maioria dos pacientes com Síndrome de 
Ohtahara apresentam crises altamente refratárias 

à terapêutica anti-epilética convencional (6).

6. Bayat A, Bayat M, Moon JU, Cho KO. Current pharmacologic strategies for treatment of intractable epilepsy in children. Int Neurourol J. 2021;25(Suppl 1):S8–18.



Tratamento e Cuidados Paliativos

Opções 
Terapêuticas 

Atuais

Vigabratrina
e Ácido 

Valproico

ACHT

Dieta 

Cetogénica

Fenobarbital

Carbamazepina

Levetiracetam



Cuidados Paliativos e terapêuticas adicionais



Síndrome 
de 

Ohtahara

Síndrome 
de West

Síndrome de 
Lennox-Gastaut

Prognóstico e Evolução da Doença

Cerca de metade dos pacientes com Síndrome de Ohtahara morre nos primeiros 2 anos de vida (9).  

9. Beal JC, Cherian K, Moshe SL. Early-onset epileptic encephalopathies: Ohtahara syndrome and early myoclonic encephalopathy. Pediatr Neurol [Internet]. 2012;47(5):317–23.
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