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IT GLOSARIO DE SIGLAS

ATP: trifosfato de adenosina.

CSE: Estado epiléptico convulsivo.

CGL: convulsion benigna con gastroenteritis leve.
EE: Estatus epiléptico.

EEG: electroencefalograma.

EIC: enfermedad isquémica cardiaca.

EENC: estatus epiléptico no convulsivo.

FIRES: febrile-infection related epilepsy.

GABA: Acido gamma aminobutirico

H202: peroxido de hidrogeno.

HNNBB: Hospital Nacional de nifios Benjamin Bloom.
ILAE: liga internacional contra la epilepsia.
mRSTESS: Siglas Del Inglés, modified Status Epilepticus Severity Score
NADPH: nicotinamide adenine dinucleotide.
NORSE: new on set refractory status epilepticus.
NMDA: n-metil-D-aspartato.

PL: puncion lumbar.

SD: sindrome de Dravet.

SNC: sistema nervioso central

SU: servicios de urgencias.

ROS: especies reactivas de oxigeno.

RSE: Estatus epiléptico refractario.



RSI: Secuencia de induccidn rapida.
RM: resonancia magnética.

STEPSS: Del inglés, Status Epilepticus in Pediatric patients Severity Score (Puntuacion de

gravedad del estado epiléptico en pacientes pediatricos)

STESS: Del inglés, Status Epilepticus Severity Score (Puntuacién de Gravedad del Estado
Epiléptico)

TAC: tomografia computarizada.
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V RESUMEN

El estatus epiléptico (EE) constituye una de las urgencias neuroldgicas mas frecuentes en
pediatria, con variaciones en incidencia, etiologia y pronostico segun la edad. El objetivo del
estudio fue describir el perfil epidemioldgico y clinico, asi como los factores de riesgo y el
valor pronostico de la escala STEPSS en pacientes pediatricos con EE atendidos en la unidad

de emergencia del HNNBB.

Se realizd un estudio observacional, descriptivo, de corte transversal con enfoque
retrospectivo, basado en registros del sistema ESDOMED. Se incluyeron 50 pacientes que
cumplieron los criterios de inclusion. Los datos se recolectaron mediante un instrumento

estructurado y se analizaron mediante estadistica descriptiva univariada.

Se evidencid predominio en menores de 3 afios (64%), con una media de edad de 3.14 afios
y mayor frecuencia en el sexo masculino (60%). La mayoria de los pacientes procedia del
area urbana (60%), y el 40% present6 antecedente de enfermedad neurolédgica. El tipo de
crisis mas frecuente fue el estatus epiléptico tonico-clonico generalizado (60%), seguido de
crisis tonicas (20%) y mioclonicas (20%). La etiologia predominante fue el estatus epiléptico
sintomatico remoto (48%), seguido del febril (22%). Las infecciones constituyeron el
principal factor precipitante (70%) y la fiebre estuvo presente en el 64% de los casos. Un

34% de los pacientes presentd desenlace desfavorable.

Se concluy6é que el EE en esta poblacion afectd principalmente a menores de 3 afios, con
predominio de crisis generalizadas y etiologias estructurales, siendo las infecciones el
principal desencadenante. Finalmente, la aplicacion de la escala STEPSS demostré utilidad
como herramienta prondstica, permitiendo identificar pacientes con mayor riesgo de
desenlace desfavorable. Al analizar su distribucion en las tablas de puntuacion y su relacion
con los resultados clinicos, se evidencia una correlacién entre puntajes mas altos y peor

evolucion, lo cual respalda su validez en esta poblacion.

Palabras clave: Estatus epiléptico, ILAE, factores de riesgo, pediatria, STEPSS.



ABSTRACT

Status epilepticus (SE) was identified as one of the most frequent neurological emergencies
in pediatric populations, with variations in incidence, etiology, and prognosis according to
age. The aim of this study was to describe the epidemiological and clinical profile, as well as
risk factors and the prognostic value of the STEPSS scale in pediatric patients with SE treated
in the emergency unit of HNNBB.

An observational, descriptive, cross-sectional study with a retrospective approach was
conducted using data obtained from the ESDOMED registry. A total of 50 patients meeting
the inclusion criteria were analyzed. Data were collected through a structured instrument and

evaluated using univariate descriptive statistics.

A predominance was observed in children under 3 years of age (64%), with a mean age of
3.14 years, and a higher frequency in males (60%). Most patients came from urban areas
(60%), and 40% had a history of neurological disease. The most frequent seizure type was
generalized tonic-clonic status epilepticus (60%), followed by tonic (20%) and myoclonic
(20%) seizures. The predominant etiology was remote symptomatic SE (48%), followed by
febrile SE (22%). Infections were the main precipitating factor (70%), and fever was present

in 64% of cases. An unfavorable outcome was observed in 34% of patients.

It was concluded that SE in this population mainly affected children under 3 years of age,
with a predominance of generalized seizures and structural etiologies, with infections as the
main trigger. Finally, the application of the STEPSS scale proved useful as a prognostic tool,
allowing the identification of patients at higher risk of unfavorable outcomes. By analyzing
its distribution in the scoring tables and its relationship with clinical results, a correlation
between higher scores and worse progression is evident, which supports its validity in this

population.

Key words: Status epilepticus, ILAE, risk factors, pediatrics, STEPSS.



VI INTRODUCCION

VIa. Introduccion

El estatus epiléptico (EE) es una urgencia neuroldgica que requiere un tratamiento inmediato
porque puede conllevar la muerte o condicionar una morbilidad significativa. Es la emergen-
cia neuroldgica pediatrica méas comun con una incidencia de 18-23 por cada 100 000 nifios
por afio. La atencidon implica la identificacion y el manejo simultaneo de las etiologias
desencadenantes, de las complicaciones sistémicas y la administracion de farmacos

anticomiciales para yugular las convulsiones. (1)

La Liga Internacional contra la Epilepsia (ILAE) defini6 una convulsion como aparicion
transitoria de signos o sintomas debidos a actividad neuronal excesiva o sincrona anormal en

el cerebro. Las convulsiones son generalmente breves y, por definicion, autolimitadas.

La definicion de EE tradicional (conceptual) es la de una crisis comicial que persiste por un
tiempo prolongado (30 minutos), o distintas crisis que se repiten, de modo que no existe

recuperacion completa de la consciencia entre las mismas.

De acuerdo con la nueva definicion de ILAE 2017, EE resulta de la falla de los mecanismos
responsables de la terminacidn o el inicio de las convulsiones, lo que lleva a convulsiones
anormalmente prolongadas. La definicion tiene diferentes puntos de tiempo para EE
convulsivo, focal y de ausencia. Hay cambios en los receptores sinapticos que conducen a un
estado mas proconvulsivo y mayor riesgo de lesion cerebral y secuelas de larga duracion. El
manejo del EE debe incluir tres pilares: detener las convulsiones, estabilizar a los pacientes
para evitar lesiones secundarias y tratar las causas subyacentes. El EE convulsivo se define
a los 5 minutos y es una urgencia mayor. Las benzodiazepinas son el tratamiento inicial, y

deben administrarse rapidamente y a una dosis adecuada”. (i)

La columna vertebral de la clasificacion es la semiologia. Las formas clinicas del EE se
diferencian en funcidon de dos criterios taxondmicos: actividad motora y deterioro de la
consciencia constituyéndose de esta forma dos grupos principales: 1) EE epiléptico con
sintomas motores prominentes, incluidas todas las formas convulsivas y 2) aquellos sin
sintomas motores prominentes que representan las formas no convulsivas de EE (EENC).

Cada grupo se puede dividir de nuevo seglin el grado de deterioro de la consciencia. (1)



Las tasas de incidencia, las causas y el prondstico varian sustancialmente segun la edad. La

mayor incidencia es en el primer afo de vida, entre 51 a 156 por 100 000/afo.

El EE febril es la etiologia mas comin. Aproximadamente el 60% de los nifios son

neuroldgicamente sanos antes del primer episodio de EE. (3

El desarrollo de un EE se podria explicar por la alteracion del equilibrio existente entre la
excitacion y la inhibicion neuronal, siendo la primera excesiva y la segunda deficiente, lo
que da lugar a una actividad epiléptica sostenida. El acido y-aminobutirico (GABA) es el
mayor neurotransmisor inhibitorio en el SNC. Es liberado por la neurona GABAérgica, y se

une a varios tipos de receptores GABA.

El EE puede producir secuelas neurologicas adversas. Se calcula una duraciéon entre 20-60
min para que se produzca la lesion, en relacidon con la existencia o no de otras alteraciones

sistémicas.

Los factores que contribuyen a la produccion de estas secuelas incluyen la edad, la duracion
del ataque y las enfermedades neurologicas condicionantes. Las secuelas incluyen retraso
mental en nifos, alteracion de la funcion intelectual en jévenes y convulsiones recurrentes.

En algunos pacientes se constata atrofia cerebral. (o)

Los tipos de EE que presentan menor riesgo neuropatologico son los tonicos o clonicos

relacionados con los estados febriles y los no convulsivos.

STESS es una puntuacion de evaluacion simple junto a la cama (rango 0-6) que se calcula a
partir de 4 variables clinicas: edad del paciente, nivel de conciencia, antecedentes de
convulsiones y tipo de estado epiléptico (rabla 10. Una puntuacion mas baja indica una
presentacion menos grave y viceversa. Con un punto de corte >3 (puntuacion 2), la validez
predictiva de mortalidad incluy¢ sensibilidad, 1.000; especificidad, 0,643; y valor predictivo

negativo, 1.000 en adultos con estado epiléptico.

En STESS, para el criterio de edad, se otorgan 0 puntos si la edad es <65 afios y 2 puntos si
la edad es > 65 afios (tabla 10). Como el criterio de edad no era adecuado para su uso en la
poblacion pediatrica, revisamos la literatura sobre qué limite de edad deberia usarse en los
nifios. Modificamos los criterios de edad a <2 afios para obtener 2 puntos, y > 2 afios para

obtener 0 puntos en la modificacion pediatrica, STEPSS (Anexo 8).
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Esta modificacion se baso en la revision de la literatura previamente disponible sobre factores
pronosticos de SE en nifios; Se encontrd que los nifios menores de 2 afios tenian un mayor
riesgo de mortalidad. El resto de los criterios de la puntuacion STESS se mantuvieron como

estaban. (29)

VIb . Planteamiento del problema

El estatus epiléptico (EE) constituye la principal emergencia neurologica en la poblacion
infantil. El estatus epiléptico convulsivo supone una situacioén de riesgo vital que precisa de
un tratamiento farmacolégico inmediato y medidas de soporte vital, asi como de

reconocimiento y tratamiento de una posible causa desencadenante.

Su incidencia varia en funcién de la edad y el primer afio de vida es el periodo de mayor
riesgo. A nivel global, se estima una incidencia de unos 17-23 casos por 100 000 nifios/aio,
con una mortalidad que se ha descrito entre el 2% y el 22% en la poblacion infantil segiin

diferentes series, con las tasas mas bajas en los estudios mas recientes.

Pese a que la frecuencia de estatus epiléptico es mayor en poblacion infantil respecto a la

adulta, la mortalidad y morbilidad es menor en el caso de los nifios. (2

La etiologia subyacente es el mayor factor de riesgo para EE, con etiologias sintomaticas
(aguda > remota) asociadas con peores resultados. La causa mas comun de EE en nifios es el
SE febril, aunque esta entidad ocurre principalmente en la primera infancia. Después de un
primer episodio, el riesgo de recurrencia es similar al riesgo después de una primera
convulsion no provocada (25-40%). SE es costoso, normalmente cuesta mas de $ 10,000 por

episodio y, a menudo, mas de $ 100,000 para casos refractarios.

El EE no es una emergencia neurologica infrecuente y, dependiendo de la etiologia asociada,
puede tener una morbilidad, mortalidad y un costo significativo, especialmente si el

tratamiento no se realiza de manera oportuna.

La poblacion pediatrica presenta ademas otras diferencias frente a la adulta en cuanto a las
caracteristicas del estatus, como mayores tasas de recurrencia, mayor frecuencia de casos

secundarios a procesos infecciosos, estatus sintomaticos remotos y mayor proporcion de
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estatus en pacientes sin diagnostico previo de epilepsia. El estatus epiléptico puede responder
a diversas causas (infecciosas, vasculares, traumaticas, metabolica entre otros) aunque en el

caso de la poblacion infantil las infecciosas son las que se registran con mayor frecuencia.

En 2/3 de los casos de estatus, estos representan la primera crisis en la vida del nifio y se
estima que solo el 30% de los nifios que presentan un estatus como la primera crisis de su
vida desarrollaran una epilepsia. Existen factores que pueden ayudar a predecir esta

evolucion (causa del estatus, estado neurologico previo al mismo, edad, etc.). (2

En un estudio realizado en Escocia se propuso describir la epidemiologia y los resultados del
estado epiléptico (EE) desde la introduccion del midazolam bucal y el cambio en la definicion
de EE de la Liga Internacional contra la Epilepsia para incluir convulsiones de al menos 5

minutos.

Se identificaron todos los nifios que acudieron a los servicios de urgencias pediatricas con
EE (2011-2017) en Lothian, Escocia. Los datos, recopilados de los registros de salud
electronicos, incluyeron datos demograficos de los pacientes, caracteristicas clinicas, manejo

de convulsiones agudas y resultados adversos (por ejemplo, admision a cuidados intensivos).

3

De los resultados obtenidos, seiscientos sesenta y cinco nifios ingresaron con EE que tuvieron
1228 episodios de convulsiones (381 hombres, 284 mujeres; mediana de edad 3 afios 8 meses;
rango de edad 0-20 afios 11 meses). CSE represent6 el 0,38% (intervalo de confianza del
95% 0,34-0,42) de las asistencias anuales a los servicios de urgencias. La prevalencia anual
fue de 0,8 por 1000 nifios de 0 a 14 anos. Treinta y cuatro por ciento de los nifios tenian EE
recurrente. Sesenta y nueve por ciento de las convulsiones duraron de 5 a 29 minutos
(duracion media de 10 minutos). Se administré6 midazolam bucal al 30 % de los nifios con
EE y no tuvo ninglin efecto sobre la necesidad de soporte ventilatorio. E1 70% de los nifios
con EE requirieron ingreso hospitalario. El cuatro por ciento resulté en un resultado adverso
y solo hubo dos muertes. Las convulsiones recurrentes, de mayor duracion y las convulsiones

no provocadas aumentaron las probabilidades de un resultado adverso. ()

Los resultados adversos han disminuido y el uso de midazolam bucal resulta ser prometedor.

La identificacion de grupos de alto riesgo brinda la oportunidad de una intervencion

12



temprana. Estos datos forman la base para una evaluacion extensa del manejo de

convulsiones agudas y el seguimiento de los resultados a largo plazo.

En un estudio multicéntrico realizado en sitios dentro de la Red Colaborativa Internacional
de Investigacion Pediatrica en Departamentos de Emergencia en Australia y Nueva Zelanda
se dieron a la tarea de examinar las presentaciones y el manejo de emergencia de nifios con

estado epiléptico convulsivo (CSE). ()

Realizaron revision retrospectiva de nifios que acuden a los servicios de urgencias (SU) con
crisis convulsivas de al menos 10 minutos de duracion. Participaron ocho sitios dentro de la
Red Colaborativa Internacional de Investigacion Pediatrica en Departamentos de Emergencia
en Australia y Nueva Zelanda. Los pacientes fueron identificados a través de una busqueda

en los registros electronicos de ED para el periodo de enero de 2000 a diciembre de 2004.

Se obtuvieron datos de 542 episodios elegibles de CSE. La demografia y el historial de
incautaciones fueron similares en todos los sitios. Un tercio de los nifios con EEC present6
su primera convulsion. Un diagndstico preexistente que predispone a las convulsiones estuvo
presente en el 59%. La duracion media de las convulsiones antes de la hospitalizacion fue de
45 minutos y la duracion media del tratamiento en el servicio de urgencias antes de la
finalizacion fue de 30 minutos. La duracion prehospitalaria no parecio influir en el momento
de las intervenciones clave en el servicio de urgencias, como la administracion de
anticonvulsivos de segunda linea o la progresion a la induccion de secuencia rapida (RSI) de
anestesia e intubacion. El estado epiléptico convulsivo se termin6 después del tratamiento de
primera linea en el 42 %, el tratamiento de segunda linea en el 35 % y RSI en el 22 %. Un
tercio de los pacientes tenian actividad convulsiva persistente mas alla de los 40 minutos de
tratamiento en el servicio de urgencias. Se observo una marcada variacion en el uso de RSI

para convulsiones refractarias entre los sitios. ()

El estado epiléptico convulsivo es una emergencia neuroldgica importante, con muchos nifios
que experimentan convulsiones prolongadas tanto en la fase prehospitalaria como en la
hospitalaria. La actividad convulsiva persistente mas alla de los 40 minutos contrasta con las
pautas publicadas actuales. Existe la necesidad de adoptar un enfoque ampliamente aceptado

para el tratamiento de los nifios que no responden a la terapia anticonvulsiva estandar.

13



VIc. Pregunta de investigacion
(Cual es perfil clinico-epidemiologico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico y

evaluacion de la escala STEPSS como factor prondstico de mortalidad, hospital nacional de

nifios benjamin Bloom 01-enero-2019-31-diciembre-2023?

VId. Justificacion del problema
El estado epiléptico (EE) es la emergencia neuroldgica mas comun en nifios, con incidencia

de aproximadamente 20 eventos por 100,000 nifios/afio en el mundo desarrollado. Esta

patologia tiene una significativa morbimortalidad cuando no es tratada apropiadamente.

Se asocia con una mortalidad a corto plazo del 0-3% y a largo plazo del 7%.2 Fue incluida
en la clasificacion de la Liga Internacional Contra la Epilepsia (ILAE) en 1970 y 1981, y se

definidé como la forma mas extrema de una crisis convulsiva.

La guia mas reciente de la Sociedad de Cuidados Neuro criticos para el Manejo del EE en
Nifios y Adultos defini6 al EE como «actividad convulsiva clinica y/o electroencefalografica
recurrente sin recuperacion (retorno al estado basal) entre las crisis o con duracion mayor a
cinco minutos». El estado epiléptico refractario (RSE) se puntualiza como «crisis clinica o
electroencefalografica que persiste después de una dosis inicial adecuada de benzodiacepina

y una segunda medicacién antiepiléptica apropiaday.

La ILAE, en la clasificacion del EE, propone una definicion que abarca todos los tipos, toma
en cuenta el conocimiento actual fisiopatoldgico y la necesidad de considerar el tiempo de
evolucion para el inicio del tratamiento. Entonces, el EE es una condicion resultante de la
falla de los mecanismos responsables en la terminacion de una crisis o en la iniciacion de
otros que lleva a crisis anormalmente prolongadas (después del tiempo t1), situaciones que

tienen consecuencias a largo plazo (después del tiempo t2).

Este tiene dos dimensiones operacionales: la primera es la duracion de la crisis y el tiempo
en el que una crisis debe considerarse «anormalmente prolongada» (tl); la segunda es el
tiempo mas alla del cual representa riesgo de consecuencias a largo plazo (t2). El t1 determina
el tiempo en el que debe considerarse o iniciarse tratamiento, mientras que t2 establece qué

tan agresivo debe ser el mismo.
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La ILAE consenstia que los medicamentos deben empezarse alrededor de los cinco minutos
(t1). Dado que la evidencia experimental indica dafio cerebral irreversible después de una
crisis prolongada y la amenaza potencial del mismo, se sugiere al t2 como 30 minutos para

definir EE.

El EE es un motivo de consulta frecuente en el HNNBB, dada su calidad de emergencia
pediatrica es importante tener pleno conocimiento de su identificaciéon y manejo oportuno y
temprano. Cada afio diferentes entidades como la liga contra la epilepsia o las diferentes
sociedades internacionales de neurologia estdn constantemente realizando investigaciones y

proponiendo nuevos manejos para esta condicion.

Como uno de los hospitales de tercer nivel y el tinico hospital pediatrico a nivel nacional y
el mas reconocido a nivel centroamericano es imperativo para El HNNBB estar actualizado
y a la vanguardia con respecto a los manejos propuestos por las diferentes entidades

internacionales respecto a esta patologia.

Fue de especial interés comparar el perfil epidemioldgico, clinico, y la aplicacion de la escala
STEPSS como marcador pronostico en los pacientes con estatus epiléptico que acuden a
consultar en la unidad de emergencia del HNNBB con respecto a lo estudiado o propuesto
por las diferentes entidades encargadas de realizar los lineamientos bajo los que se rigen los

diferentes hospitales e instituciones.
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VII OBJETIVOS DE INVESTIGACION

Objetivo General:
Describir perfil clinico-epidemioldgico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico y

evaluacion de la escala STEPSS como factor prondstico de mortalidad, hospital nacional de

ninos benjamin Bloom 01-enero-2019-31-diciembre-2023.

Objetivos especificos:
1. Caracterizar las condiciones sociodemograficas de los pacientes con diagnostico de estatus

epiléptico que acuden a la unidad de emergencia.

2. Clasificar los tipos de estatus epiléptico y sus manifestaciones clinicas segun la liga

internacional contra la epilepsia.

3. Enlistar los factores asociados al aparecimiento de estatus epiléptico-registrados en los

antecedentes de los sujetos de estudio.

4. Aplicar la escala STEPSS para definir los diferentes marcadores pronosticos con respecto

a severidad del EE.
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VIII MARCO TEORICO

HISTORIA

El término en latin estatus epilepticus (status=el estado de, y epilepticus=epilepsia) se utilizo
por primera vez en la traduccion que hizo Victor Bazire de las LECTURAS EN MEDICINA
CLINICA de Armand Trousseau en 1867. Las referencias al estado de mal epiléptico antes
de mediados del siglo 20 se centraron en los casos en que las crisis duraron muchas horas o

dias.

En 1904, Clark y Prout definieron estado de mal epiléptico, como un estado en el que las
convulsiones se producian con tanta con frecuencia que ‘El coma y el cansancio son
continuos entre las crisis. “En su libro de texto general de Neurologia, publicado en 1940,
Kinnier and Wilson se refirieron al estado de mal epiléptico, como la forma més severa de
las crisis en que ‘“el suefio post-convulsivo de un ataque se corta por el desarrollo del
proximo”. Con el liderazgo del doctor Henri Gastaut, se realizé en 1962 el coloquio de
Marsella, en el cual los aspectos de estas definiciones se reflejaron en la primera definicion,
formal del estado epiléptico: “una crisis persiste durante un periodo de tiempo suficiente o
se repite con la frecuencia suficiente para producir una condicion epiléptica fija y
permanente”, definiciéon que fue adoptada en la primera clasificacion internacional de las
crisis epilépticas que se desarrollé en 1964 por la Liga Internacional contra la Epilepsia

(ILAE).

La misma definicidon se mantuvo en la clasificacion revisada y publicada en 1970 y aparecio
en el diccionario de epilepsia de la organizacion mundial de la salud en 1973 y se modificé
ligeramente en 1981, para referirse a la situacion en la que “un ataque persiste por un nimero
suficiente de duracion de tiempo o se repite con la frecuencia suficiente que no se produce la
recuperacion entre los ataques”. Gran parte de la confusion con el estado epiléptico era que
la definicion “oficial” por la ILAE carecia de una duracion especifica de la actividad
epiléptica y la mayoria de los autores en la era moderna eligen criterios temporales precisos,

pero sin uniformidad.
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CRONOLOGIA DEFINICION DE EE
1960—-1970 (concepto inicial ILAE)

Se introduce el concepto de actividad epiléptica continua o repetida sin recuperacion. Se
reconoce como una emergencia neuroldgica. No habia un tiempo claramente estandarizado.

Crisis continuas o repetidas sin recuperacion del estado basal.
1993 — Definicion cléasica (ILAE)

Se establece un criterio temporal claro: Crisis epiléptica continua > 30 minutos o Crisis
repetidas sin recuperacion de la conciencia entre ellas, tiempo asociado a dafio neuronal

irreversible.
2001 (concepto clinico-operativo en evolucion)

Se mantiene el concepto de crisis prolongada o repetida, pero se empieza a cuestionar el
limite de 30 min. Se enfatiza que el EE ocurre cuando: La crisis dura més de lo esperado para
ese tipo o hay crisis repetidas sin recuperacion interictal hay transicion hacia una definicion

mas clinica que rigidamente temporal.
2015 — Definicion actual ILAE (Trinka et al.)
Es la definiciéon moderna y mas importante:

El estatus epiléptico es: Una condicion resultante del fallo de los mecanismos que terminan
la crisis o de la activacion de mecanismos que la prolongan que produce una crisis
anormalmente prolongada y puede causar dafio neuronal, muerte celular o alteracion de redes

neuronales.

Ademas, introduce 2 tiempos clave:

. t1 (inicio del EE) — momento en que la crisis ya no es autolimitada
. Ej: convulsivo generalizado = 5 minutos

. t2 (riesgo de dafno neuronal)

. Ej: = 30 minutos
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Seglin esta nueva definicion ya no esperamos 30 min para tratar, el tratamiento inicia desde

los 5 min.
ETIOLOGIA

El estatus epiléptico es una de las urgencias neurologicas mas frecuentes. La incidencia
estimada de EE infantil es de entre 17 y 23 episodios por 100 000 por afio. El EE puede ser
una complicacién de una enfermedad aguda como la encefalitis o puede ocurrir como una
manifestacion de epilepsia. Las tasas de incidencia, las causas y el pronostico varian
sustancialmente segun la edad. La mayor incidencia es en el primer afo de vida, entre 51 a
156 por 100 000/ano. El EE febril es la etiologia mas comun. Aproximadamente el 60% de

los nifios son neurologicamente sanos antes del primer episodio de EE.
Factores de riesgo:

Epilepsia preexistente: aproximadamente un 15% de los nifios con epilepsia tendra al menos
un episodio de EE. El EE se produce como primera manifestacion en el 12% de los nifios con
epilepsia. Durante los 12 meses posteriores al primer episodio un 16% tendran un segundo

episodio. (1)

Riesgo mayor en nifios con etiologias sintomaticas remotas y con enfermedades neurologicas

progresivas.

La columna vertebral de la clasificacion es la semiologia. Las formas clinicas del EE se
diferencian en funcidén de dos criterios taxondmicos: actividad motora y deterioro de la
consciencia constituyéndose de esta forma dos grupos principales: 1) EE epiléptico con
sintomas motores prominentes, incluidas todas las formas convulsivas y 2) aquellos sin
sintomas motores prominentes que representan las formas no convulsivas de EE (EENC)

(Anexo 5). Cada grupo se puede dividir de nuevo segun el grado de deterioro de la consciencia.

0]

Otros factores de riesgo para SE en los nifios con epilepsia sintomatica incluyen:
*Alteraciones focales en la electroencefalografia.

*Convulsiones focales con generalizacion secundaria.
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*Ocurrencia del EE como primera convulsion. Como se ha comentado, también existe una

clasificacion del EE basada en su etiologia. (anexo 6)

El EE febril representa el 5% de todas las convulsiones febriles, y es la etiologia subyacente
en una cuarta parte de todos episodios de EE en la edad pediatrica. El EE febril representa

mas de dos tercios de EE en nifios entre 1y 2 afos.

Aunque es comun, el EE febril es un diagnostico de exclusion, y otras causas de convulsiones

prolongadas con fiebre, incluida infeccion del sistema nervioso central, se deben excluir.
La infeccion del sistema nervioso central puede ser causa de EE.

La meningoencefalitis o la encefalitis, ya sea bacteriana o viral, pueden conducir a EE. Dados
estos datos, la puncion lumbar (PL) y las imagenes del SNC se deberian realizar en el marco
de EE y fiebre a cualquier edad, a menos que la PL esté contraindicada u otra etiologia esta

claramente identificada.

También es preciso tener presente infecciones parasitarias del SNC como la
neurocisticercosis, pues debido al aumento de los flujos migratorios durante los ultimos afios,
el numero de casos diagnosticados se ha incrementado. El sintoma mas frecuente es la
aparicion de una primera crisis convulsiva en un nifio previamente sano, habitualmente focal,
aunque puede ser secundariamente generalizada. También es posible el desarrollo de signos
y sintomas derivados de una hipertension intracraneal (cefalea, vomitos o edema de papila)
o bien de una afectacion generalizada por encefalitis. El diagnostico de neurocisticercosis se
basara en la presentacion clinica y las pruebas de neuroimagen (tomografia computarizada y

RM). o, 2)

Entre los nifios con epilepsia preexistente, el incumplimiento de la medicacion es una causa
frecuente de EE. En los nifios con epilepsia que toman anticomiciales, se debe considerar la

obtencidn de niveles séricos.

Las anomalias electroliticas como la hiponatremia o anomalias metabodlicas como la hiperglu-
cemia o la hipoglucemia pueden desempefiar un papel en el EE pediatrico. La hipocalcemia
puede presentarse como EE en neonatos. Se han notificado alteraciones de electrolitos o

glucosa en el 6% de los nifios con EE. El EE inducido por anomalias electroliticas puede ser
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refractario al tratamiento hasta que se corrija la alteracion metabolica subyacente. Se deben

obtener glucemia y electrélitos en todos los nifios con EE. (3)

La ingestion de un toxico puede ser sugerida por la historia y también debe considerarse en
casos con etiologia desconocida. La ingesta toxica estd documentada en el 3,6% de los casos
de EE. El estudio de toxicos en suero y orina puede ser 1til para establecer un diagndstico en

estos casos.

Las convulsiones y EE pueden ser el sintoma inicial de una lesion cerebral traumatica.
Aunque la historia clinica o el examen pueden sugerir un trauma, en algunos casos, la historia
puede ser poco clara. En particular, en casos de trauma no accidental, la historia inicial puede
estar incompleta. El dafio no accidental en los lactantes estd fuertemente asociado con

actividad convulsiva prolongada.

En los casos donde no se puede identificar una etiologia clara de EE, la neuroimagen debe

obtenerse una vez que el niflo se estabiliza y se controlan las convulsiones. (3), @4

Las lesiones vasculares, como accidente cerebrovascular isquémico arterial o trombosis
venosa central del seno, pueden presentarse como convulsiones o EE. Un hallazgo neurologi-
co focal persistente conlleva una alta sospecha de accidente cerebrovascular, aunque la con-
vulsion prolongada con una paralisis de Todd posterior puede simular un accidente cerebro-
vascular. Los pacientes con hallazgos neurologicos focales requieren neuroimagen como
parte de su evaluacion. La tomografia computarizada cerebral (TAC) puede ser util para
identificar el accidente cerebrovascular isquémico agudo y la hemorragia intracraneal,
aunque las lesiones sutiles o hiperagudas isquémicas pueden requerir imagenes repetidas para
identificarlas. La resonancia magnética nuclear (RMN) se debe considerar como parte de la
evaluacion de un paciente para EE una vez que el paciente esté lo suficientemente estable,
particularmente si hay una alta sospecha de accidente cerebrovascular o lesion estructural no

identificada en la TAC. @), 4)

Causas sintomaticas remotas, como lesion previa oculta del sistema nervioso central, dis-
plasia cortical o malformaciones vasculares (en ausencia de hemorragia aguda), también
pueden presentarse como EE. La identificacion de estas causas puede requerir imagenes con

RMN o una evaluacién de laboratorio mas detallada. De manera similar, otras etiologias
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sintomadticas agudas, como las condiciones autoinmunes del SNC, pueden requerir pruebas

serologicas o inmunolodgicas para identificarlas.

Algunos sindromes de epilepsia, como el sindrome de Dravet (SD) o epilepsia mioclénica
severa de la infancia muestran un riesgo especificamente mayor de desarrollar EE. Es una
encefalopatia epiléptica caracterizada por la presencia de crisis predominantemente des-
encadenadas por fiebre durante el primer afno de vida, en un lactante con un desarrollo nor-
mal, seguidas de epilepsia con distintos tipos de crisis a partir del segundo afio. La evolucion
es hacia una epilepsia farmacorresistente y un estancamiento en el desarrollo psicomotor a
partir del segundo afio de vida, que lleva finalmente a un déficit cognitivo entre moderado y

severo. Se ha constatado en la gran mayoria de los pacientes mutaciones del gen SCNIA. (5

Se ha descrito una constelacion de cuadros que incluyen aquellos pacientes pediatricos con
un cuadro clinico inicial de EE refractario, que sigue a un proceso febril inespecifico en un
niflo previamente normal, y que posteriormente desarrollan una encefalopatia epiléptica
grave con epilepsia y deterioro cognitivo y conductual. En el afio 2018 se ha propuesto una
definicion para estos cuadros3: New-onset Refractory Status Epilepticus (NORSE): es una
presentacion clinica, no un diagnoéstico especifico, en un paciente sin epilepsia activa u otro
trastorno neuroldgico relevante preexistente, que se presenta como un EE refractario sin una
clara causa (aguda o activa) estructural, toxica o metabdlica. Incluye por lo tanto pacientes

con etiologias viricas y autoinmunes. (s), (6)

El sindrome epiléptico por infeccion febril (febrile infection-related epilepsy sindrome [FI-
RES]) es una subcategoria de NORSE, aplicable para todas las edades, que requiere una
infeccion febril previa entre 2 semanas y 24 horas antes de la aparicion de EE refractario, con
o sin fiebre al inicio del EE. El FIRES se presenta generalmente en nifios y adolescentes de

3-15 anos.

El sindrome de hemiconvulsion-hemiplejia es un sindrome especifico en un paciente <2 afios,
presentando como NORSE: en el contexto de una enfermedad febril aguda, tras una crisis
clonica unilateral prolongada o tras un EE focal motor, aparece una hemiparesia aguda que
dura al menos 24 horas en un paciente en el que se excluye la encefalitis infecciosa. Poste-
riormente, hasta un 80% de los afectos desarrollaran una epilepsia focal que se presenta entre

6 meses y 5 afios después del debut clinico. ()
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La convulsion benigna con gastroenteritis leve (CGL) es una convulsion afebril asociada con
gastroenteritis viral en un nifio sano sin fiebre, deshidratacion, desequilibrio de electrdlitos,
meningitis o encefalitis. La CGL es mas comun en nifios de 1 a 2 afios. El rotavirus es el
agente mas habitual de gastroenteritis asociada con la convulsion. Aparecen entre el segundo
y tercer dia de evolucion del proceso infeccioso (aunque pueden ocurrir desde el dia previo
hasta siete dias después). Las crisis son tonico-clonicas generalizadas, a veces focales, de
duracion breve y con mucha frecuencia recurren y se agrupan en las horas siguientes. No
suelen repetir después de 48 horas. No requiere exploraciones complementarias. Aunque
recurran, no precisan tratamiento anticonvulsivo. Este inicamente serd necesario si las crisis

son prolongadas (90% de los casos tienen una duracion inferior a los 5 minutos). ()
FISIOPATOLOGIA.

El desarrollo de un EE se podria explicar por la alteracion del equilibrio existente entre la
excitacion y la inhibicion neuronal, siendo la primera excesiva y la segunda deficiente, lo
que da lugar a una actividad epiléptica sostenida. El 4cido y-aminobutirico (GABA) es el
mayor neurotransmisor inhibitorio en el SNC. Es liberado por la neurona GABA¢érgica, y se
une a varios tipos de receptores GABA. La inhibiciéon mediada por el receptor GABA puede

ser responsable de la terminacién normal de una convulsion. (), (7)

Para la propagacion de la actividad convulsiva, se requiere la activacion del receptor N-metil-
D-aspartato (NMDA) por el neurotransmisor excitatorio glutamato. La descarga eléctrica
repetida responsable de la instauracion de un EE es debida a una desviacion de una
transmision inhibitoria mediada por el receptor GABAérgico a una excesiva transmision

excitatoria mediada por el receptor NMDA.

En la fase aguda, el EE es sensible a los agonistas GABA, como las benzodiacepinas; sin
embargo, tras 5 minutos del inicio del EE, comienza a producirse una disminucién en el
numero y funcion de los receptores GABA A y un incremento en la expresion de receptores
de glutamato en la membrana neuronal, lo cual explica al menos en parte la resistencia a

benzodiacepinas que ocurre a medida que persiste la actividad epiléptica.

Esto tiene implicaciones clinicas: 1) el tratamiento prehospitalario para EE debe ser rutina,

ya que tiene el potencial de prevenir la pérdida de receptores y farmacorresistencia; 2) se
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debe administrar el tratamiento rapido y lo mas eficaz posible, y 3) la actividad convulsiva
provoca una pérdida progresiva de receptores GABA; por lo tanto, al tratamiento inicial de
EE con una benzodiacepina podria considerarse la combinacion con otro firmaco que actie

con mecanismo de accion diferente. (7

Las autosostenibilidad de las convulsiones depende no solo de la pérdida del sistema
GABA¢rgico inhibitorio, sino también del aumento de la excitacion glutamatérgica. Los
receptores del acido N-metil-D-aspartato (NMDA) facilitan la despolarizacion neuronal en
presencia de glutamato a través de una afluencia celular de cationes. Las convulsiones
prolongadas inducen a NMDA a moverse desde el interior de la célula a los sitios de pared
celular sinéptica y extrasinaptica, aumentando la excitabilidad neuronal. Por otro lado, la
hiperactividad de los receptores glutaminérgicos que se produce en las crisis prolongadas
resulta en un aumento de los niveles de calcio intracelular, que conduce a la necrosis y

apoptosis celular observada en pacientes en EE. (7

El grado de lesion neuronal esta estrechamente relacionado con la duracién de la convulsion,

destacando la importancia del rapido control del EE. (7

El EE puede producir secuelas neurologicas adversas. Se calcula una duracion entre 20-60
min para que se produzca la lesion, en relacion con la existencia o no de otras alteraciones
sistémicas. Los factores que contribuyen a la produccion de estas secuelas incluyen la edad,
la duracion del ataque y las enfermedades neurologicas condicionantes. Las secuelas
incluyen retraso mental en nifios, alteracion de la funcion intelectual en jovenes y

convulsiones recurrentes. En algunos pacientes se constata atrofia cerebral.

Los tipos de EE que presentan menor riesgo neuropatoldgico son los tonicos o clonicos

relacionados con los estados febriles y los no convulsivos.
FUNCIONES FUNDAMENTALES DE LOS RECEPTORES NMDA y AMPA

El glutamato y el &cido gamma aminobutirico (GABA) en el SNC sirven como los principales
neurotransmisores en la funcién excitadora e inhibidora, respectivamente. Las neuronas
glutamatérgicas componen casi el 70-80% de las neuronas de la corteza cerebral, y las
interneuronas GABAérgicas componen el resto. Los receptores de glutamato se pueden

dividir en dos grupos: receptores de glutamato ionotropicos (1GluR) que sirven como canales
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ionicos activados por ligando y receptores de glutamato metabotropicos (mGluR) como

miembros de la superfamilia de receptores acoplados a proteina G.

Ademas, los iGluR se pueden dividir en tres familias de receptores principales designados
segin sus agonistas prototipicos: NMDA, 4cido a-amino-3-hidroxi-5-metil-4-

isoxazolpropionico (AMPA) y kainato (KA). (9

Anteriormente, se sabia que los agonistas de los receptores de glutamato, como el domoato,
inducian convulsiones tanto en animales como en humanos, lo que indica la importancia de
los receptores de glutamato en el campo de la epilepsia. Ademas, se ha demostrado que
NMDA y AMPA causan convulsiones en modelos de roedores, y los antagonistas de sus
receptores exhiben acciones anticonvulsivas. Segun los hallazgos, los receptores de
glutamato, particularmente los receptores de glutamato ionotropicos, pueden desempefiar un
papel importante en la génesis de las convulsiones. Tras los ensayos clinicos con antagonistas

de NMDA, los antagonistas de AMPA también han demostrado sus efectos anticonvulsivos.

C)]

Varias rutas conducen a las convulsiones, siendo comtinmente considerado el desequilibrio
entre la excitacion y la inhibicion de las neuronas la mas importante. Sin embargo, debido a
que el mecanismo subyacente del SE difiere del de una simple convulsion, 1a terapia potencial

y los resultados no son los mismos.

La caracteristica mas distintiva del SE es su autosuficiencia y su mayor resistencia a las
benzodiazepinas con el tiempo. La investigacion clinica y en animales en 1997 y 1998 revelo
que las benzodiazepinas son eficaces en las primeras etapas del SE, pero pierden 20 veces su

potencia a los 30 minutos y no logran detener el SE a los 45 minutos.

Una investigacion retrospectiva sobre la duracion del SE convulsivo encontr6 que la terapia
de primera linea fue beneficiosa en el 80% de los pacientes cuando se administré dentro de
los 30 minutos posteriores al inicio de las convulsiones, y luego disminuy6 a no mas del 40%

después de 2 h.

MARCADORES PRONOSTICOS
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Los marcadores de pronostico son ttiles ya que permiten la individualizacion de la terapia y
ayudan en las decisiones sobre la intensidad del tratamiento. El prondstico del SE depende

principalmente de la fisiopatologia compleja y las etiologias subyacentes.
Caracteristicas demograficas y clinicas.

Sexo- La incidencia de EE es mayor en los hombres. Esto podria estar relacionado con la
mayor incidencia de eventos cerebrovasculares y traumatismos cerebrales en los hombres o
ser el resultado de influencias hormonales. Se inform6 que las mujeres tenian un mayor riesgo
de SE recurrente en un estudio poblacional realizado en Minnesota, Rochester pero una

mortalidad mas baja en los datos del Proyecto del Programa de Rochester. (11 (13)

Edad: la edad es un fuerte indicador del resultado en EE. La edad avanzada es un factor
independiente de muerte en EE. En un estudio poblacional, la letalidad fue del 22,5% (IC
95%: 16,4-29,9) en pacientes de edad avanzada y del 4,1% (IC 95%: 0,92-11,7) en pacientes
menores de 60 afios. Por lo tanto, la edad se ha incorporado en varios sistemas de puntuacién
para la prediccion de resultados en EE, como el Status Epilepticus Severity Score (STESS)
y el Epidemiology base Mortality Score in EE (EMSE). Sin embargo, una edad mas joven,
se asocia con mas casos refractarios de SE, potencialmente impulsados por la etiologia

subyacente. (12)

Etnicidad: hay una mayor incidencia de EE y una menor mortalidad entre los negros. Esto
podria estar relacionado con la enfermedad subyacente, el acceso a la atencion médica, el
cumplimiento u otros factores biologicos intrinsecos. Se necesitan mas estudios en

poblaciones minoritarias para evaluar mas de cerca el impacto de la raza en el pronoéstico. (12)

Etiologia y comorbilidades: la causa subyacente del EE se relaciona principalmente con
etiologias estructurales, toxicas, infecciosas o metabolicas. En la mayoria de los estudios, la
enfermedad cerebrovascular y los niveles bajos de farmacos anticonvulsivos (ASD) se
encontraban entre las etiologias mas comunes. En general, entre el 30% y el 40% de los
pacientes con EE tienen antecedentes de epilepsia y hasta el 60% de los casos se deben a

causas sintomaticas agudas.

La etiologia es el principal determinante de los resultados, como lo reflejan las puntuaciones

STESS y EMSE los cuales se abordan mas adelante. Los niveles bajos de TEA (Trastorno
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del espectro autista) (en pacientes con epilepsia) y el abuso de alcohol tienen un prondstico
relativamente bueno (con una mortalidad reportada de menos del 10 %) en comparacion con
el accidente cerebrovascular, meningitis y EE post anoxico. El accidente cerebrovascular
agudo en particular tiene tasas de mortalidad y morbilidad mas altas en comparacion con
otras causas, especialmente en pacientes con EE refractario. En pacientes con lesion cerebral
hipéxica aguda, el pronostico es extremadamente malo con una alta mortalidad y una
recuperacion funcional deficiente. La encefalitis infecciosa se asocia con una alta proporcion
de EE refractario con un riesgo sustancial de desarrollar epilepsia. Los riesgos de morbilidad
y mortalidad son significativos, como lo demuestra el Proyecto de Encefalitis de California,
con un 28% de mortalidad en 2 afios y un 56% con deterioro neuroldgico o en rehabilitacion.

En otros estudios, se inform6 una mortalidad de hasta el 71,4% (OR 13,88; P=10,01).

La lesion cerebral traumaética es una causa poco comun de EE y, en general, se asocia con
resultados favorables. El EE criptogénico se asocia con resultados variables, con una

mortalidad generalmente baja y un alto riesgo de epilepsia.

Los estudios que analizaron el papel de las comorbilidades previas encontraron que eran
importantes en la supervivencia y en el retorno al resultado funcional inicial. Un mayor indice
de comorbilidad se asocid con una mayor mortalidad (OR 6,79, 95% 4,27 — 10,8).
Comorbilidades como diabetes mellitus, neoplasia maligna extracraneal, desequilibrio de
sodio, CA, lesioén cerebral andxica, neumonia, sepsis, valvulopatia cardiaca, insuficiencia

renal y enfermedad hepatica se asociaron con peores resultados. (11), (12), (13)

Nivel de conciencia, semiologia de las convulsiones y duracion del SE: el nivel de
conciencia alterado al inicio del EE se asocia de forma independiente con la mortalidad. En
un estudio poblacional retrospectivo reciente de pacientes adultos con EE en Salzburgo, el
deterioro de la conciencia se asocio con alta letalidad (FQ), 33%, frente a 8,2% en pacientes
despiertos. En el mismo estudio, la FQ fue del 2,8% en pacientes despiertos con semiologia
motora prominente frente al 26,9% en pacientes somnolientos, estuporosos o comatosos. En
pacientes con estado epiléptico no convulsivo (EENC), la FQ fue del 0 % en pacientes
completamente despiertos, del 13,9 % en pacientes despiertos con cognicion reducida, del
36,8 % en pacientes somnolientos, del 46,2 % en pacientes estuporosos y del 42,9 % en

pacientes comatosos.
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Con respecto a la semiologia, la nueva clasificacion de la ILAE distingue el EENC del EE
con fendmenos motores destacados. En el estudio de Leitinger et al., los fendomenos motores

prominentes predisponian a un buen resultado, pero el EENC a un mal resultado.

Es dificil saber la duracion exacta del EE, ya que con frecuencia no se observa su inicio. En
general, una mayor duracién del EE se asocio con una mayor mortalidad. El estado epiléptico
refractario de inicio (NORSE) puede asociarse con una recuperacion significativa incluso
después de una duracion prolongada del EE. El efecto de 1a duracion del EE sobre el resultado
dependi6 en gran medida de la etiologia subyacente. La duraciéon prolongada del EE puede
resultar en un efecto significativo reduccién de volumen en el hipocampo, la amigdala o las
cortezas entorrinal y perirrinal. La duracion del EE también fue un predictor de resultados

funcionales deficientes y déficits neurologicos (motores y cognitivos). (13

Estudios de imagen: el papel de la neuroimagen en el pronostico se limita a reconocer las
etiologias agudas del EE. En nifios, el resultado funcional (definido por secuelas

neuroldgicas) fue peor en pacientes con neuroimagen anormal.

Los adultos con EE refractario prolongado tuvieron buenos resultados (mRS <3 a los 6 meses
f/u) cuando la neuroimagen fue normal. Anormal la neuroimagen se asocié con un mayor
riesgo de convulsiones en pacientes criticamente enfermos con GPD y se asoci6 con peores
resultados funcionales en SE medidos por mRS. En un estudio retrospectivo de 277
pacientes, las anomalias de la resonancia magnética (MRI) periictal se asociaron con la
duracion del SE y con las descargas epileptiformes lateralizadas en los EEG. Las alteraciones
eran unilaterales y con mayor frecuencia afectaban a las estructuras mesiotemporales. Se
descubrio6 que la resonancia magnética con contraste y protocolos de sefiales ponderadas en
T2, como sustituto de la disfuncion de la barrera hematoencefalica, eran factores de

prondstico sensibles y especificos para el desarrollo de epilepsia en animales. (13)
CLASIFICACION DEL ESTATUS EPILEPTICO
Para la clasificacion de EE, se han propuesto los siguientes cuatro ejes:

1. Semiologia
2. Etiologia

3. correlaciones de EEG
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4. Edad

Idealmente, cada paciente debe ser categorizado de acuerdo con cada uno de los cuatro ejes.
Sin embargo, se reconoce que esto no siempre serd posible. En la presentacion inicial, la edad
aproximada del paciente y la semiologia sera inmediatamente evaluable. La etiologia sera

aparente con menos frecuencia y puede llevar tiempo identificarse.

También se reconoce que las grabaciones de EEG no estaran disponibles, en muchos
entornos, particularmente en la presentacion. El EEG nunca afectara la eleccion y la
agresividad del tratamiento, prondstico y enfoques clinicos, asi que un EEG debe buscarse

siempre que sea posible y lo antes posible.

De hecho, algunas formas de SE solo pueden ser diagnosticadas de forma fiable por EEG.
Como en otras afecciones neuroldgicas agudas, la semiologia (sintomas y signos) y el patrén
de EEG en EE son altamente dinamicos y pueden cambiar en poco tiempo en un paciente

determinado.
Eje 1: Semiologia:

Este eje se refiere a la presentacion clinica del estatus epiléptico (EE) y, por lo tanto,
constituye la base principal de esta clasificacion. Los dos criterios taxondémicos principales

son:

1. La presencia o ausencia de sintomas motores prominentes
2. El grado (cualitativo o cuantitativo) de alteracion del estado de conciencia

Las formas que presentan sintomas motores prominentes y alteracion de la conciencia pueden

resumirse como:
Estatus epiléptico convulsivo
En contraste con:

Estatus epiléptico no convulsivo (NCSE)
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Aunque el término “convulsion” a veces se considera un término coloquial, refleja el lenguaje
habitual del clinico. De hecho, el término “estatus epiléptico” también tiene origen coloquial,
ya que es la traduccion al inglés de état de mal, utilizado en el siglo XIX por pacientes en la
Salpétriere Hospital. Por esta razon, se decidié mantener el término ampliamente aceptado

“convulsivo”.
Definicion de “convulsivo” Se refiere a:

“Episodios de contracciones musculares anormales excesivas, generalmente bilaterales, que

pueden ser sostenidas o interrumpidas.”
Eje 2: Etiologia
Este eje clasifica el EE segun la causa subyacente.
Categorias principales:
* Sintomatico agudo
* Ocurre en relacion temporal estrecha con una agresion reciente al SNC
* Ej.: infeccion del SNC, alteraciones metabolicas, TCE, ACV agudo
* Sintomatico remoto
* Consecuencia de una lesion cerebral previa
* Ej.: secuela de ACV, TCE antiguo, malformaciones
* Progresivo
* Asociado a enfermedades neurologicas en curso
* Ej.: tumores, enfermedades neurodegenerativas
* De causa desconocida (criptogénico)
* No se identifica etiologia
Eje 3: Correlacion EEG

Este eje describe como se manifiesta el EE en el electroencefalograma (EEG).
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Clasificacion general:
* EE convulsivo
* Actividad eléctrica + manifestaciones motoras evidentes
* EE no convulsivo (NCSE)
* Actividad epiléptica en EEG sin manifestaciones motoras claras
Eje 4: Edad
Este eje reconoce que el EE varia segtn la edad del paciente.
Grupos principales:
* Neonatal
* Infancia
* Adolescencia / adulto
* Anciano

El EE ocurre principalmente en nifios pequefios y durante el primer afio de vida, periodo en

el cual el EE y otros eventos convulsivos pueden ser nocivos para el desarrollo cerebral.
El prondstico de los pacientes con EE varia en funcion de la edad, causa y duracion del EE.

La tasa de mortalidad se sitia en torno al 3%17,18. Esta relacionada con la enfermedad
subyacente (el principal factor determinante de la mortalidad), las complicaciones respira-

torias, cardiacas o metabolicas. (1)

Los pacientes con EE agudo y remoto sintomatico tienen mayor probabilidad de muerte y
mas si es refractario. Las tasas de mortalidad del EE febril son mucho mas bajas, alrededor
del 0,2%. Las secuelas neurologicas que pueden seguir al EE incluyen epilepsia secundaria,

trastornos de conducta, deterioro cognitivo o déficit neuroldgicos focales.

Los datos en relacion con las secuelas del EE son dificiles de interpretar porque pueden estar
relacionados con el trastorno subyacente en vez del EE. Ademas, la evaluacion

neurocognitiva a menudo no est4 disponible y las secuelas no siempre se informan en detalle.
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La menor edad, el sexo femenino y una larga duracion del EE se asocian con peor resultado.

(11). (12)

De acuerdo con la edad, las secuelas en menores de un afno ocurren en el 29%, entre 1y 3

afios en el 11%, y en mayores de 3 afios en el 6%19.

Existen estudios que sugieren que los nifios previamente sanos que presentan un EE febril o
EE sintomatico agudo tienen un riesgo bajo de desarrollar una nueva morbilidad neurologica
a largo plazo. Pujar y cols. refieren una incidencia acumulada de epilepsia del 24,7%, y todas
las epilepsias se presentaron dentro de los primeros 5 afios después del episodio de EE. La
incidencia mas baja de epilepsia fue en EE febril (14,3%) y las incidencias mas altas de

epilepsia fueron en el EE sintomatico remoto (45,5%).

Con respecto a trastornos de conducta, hasta un 28% de los nifios presentan dichos trastornos

tras un seguimiento de 8 afios21. (11), (12)

Los datos en relacion con el prondstico del EENC son escasos y para algunos se considera
mas “benigno” que el EEC. Con respecto al EENC, la causa subyacente suele ser el factor
mas importante para determinar el resultado. En base a la evidencia actual es dificil establecer
el impacto del EENC por la heterogeneidad de los estudios y la falta de datos sobre la funcién

neurocognitiva antes de los episodios de EENC.
PUNTUACION STESS Y SU MODIFICACION PEDIATRICA STEPSS.

STESS es una puntuacion de evaluacion simple junto a la cama (rango 0-6) que se calcula a
partir de 4 variables clinicas: edad del paciente, nivel de conciencia, antecedentes de
convulsiones y tipo de estado epiléptico (anexo 8. Una puntuacion mas baja indica una
presentacion menos grave y viceversa. Con un punto de corte >3 (puntuacion 2), la validez
predictiva de mortalidad incluy¢ sensibilidad, 1.000; especificidad, 0,643; y valor predictivo

negativo, 1.000 en adultos con estado epiléptico.

En STESS, para el criterio de edad, se otorgan 0 puntos si la edad es <65 afios y 2 puntos si
la edad es > 65 afnos (anexo 8). Como el criterio de edad no era adecuado para su uso en la
poblacion pediatrica, revisamos la literatura sobre qué limite de edad deberia usarse en los
nifios. Modificamos los criterios de edad a <2 afios para obtener 2 puntos, y > 2 afios para

obtener 0 puntos en la modificacion pediatrica, STEPSS (Anexo 8).
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Esta modificacion se baso en la revision de la literatura previamente disponible sobre factores
pronosticos de SE en nifios; Se encontrd que los nifios menores de 2 afios tenian un mayor
riesgo de mortalidad. El resto de los criterios de la puntuacion STESS se mantuvieron como

estaban. (29)

El mRSTESS incluye en el STESS el RANKIN modificado al alta por un lado y por otro
aumenta la edad de corte de 65 a 70 afios, siendo mas adecuado para predecir la mortalidad.
Un valor mayor o igual a 4 presenta una sensibilidad del 81% y especificidad del 65% para
predecir mortalidad/morbilidad en el estatus epiléptico convulsivo. Por otro lado, el EMSE-
EACEG es una escala predictora de mortalidad, asi como también de buen y mal prondstico
al alta hospitalaria. Presenta cuatro componentes (etiologia, comorbilidad, edad y EEG). Un
valor mayor o igual a 60 presenta una sensibilidad al 82% y especificidad de 55% para
predecir mortalidad. Mientras que un valor mayor o igual a 40 presenta una sensibilidad del

80% y especificidad del 75% para predecir prondstico al alta. (28 (29) 30)

IX METODOLOGIA

Tipo de estudio:
A través de la metodologia cuantitativa de investigacion se realizo un estudio observacional

de tipo descriptivo, de corte transversal con recoleccion de datos de tipo retrospectivo que
determino el perfil clinico-epidemiologico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico
y evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, hospital nacional

de nifios benjamin Bloom 01-enero-2019-31-diciembre-2023.

Poblacion de estudio:
1. Universo: pacientes pediatricos que fueron catalogados con el diagnostico de

epilepsia en unidad de emergencia, segin cédigos de CIE-10: G40.0 al G41 un total
de 658 pacientes.

2. Poblacion: pacientes con diagnostico de egreso de estatus epiléptico entre las edades
de 1-6 afos, que se encuentran en el CIE-10 como Estado de gran mal epiléptico
(G41.0) 7 pacientes, Otros estados epilépticos (G41.8) 32 pacientes, Estado de mal
epiléptico de tipo no especificado (G41.9) 11 pacientes. Que representa un total de

50 pacientes quienes cumplen las caracteristicas previamente descritas.
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Lugar y tiempo de estudio
Lugar de estudio: El protocolo de investigacion se realizd con los pacientes que fueron

atendidos en la unidad de emergencia del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom.

Tiempo de estudio: El protocolo de investigacion abordé a todos los pacientes que fueron
atendidos con estatus epiléptico entre los afios 2019-2023 en unidad de emergencia de

HNNBB.
Criterios de inclusion:

Pacientes que acudieron a consultar a unidad de emergencia de HNNBB entre 2019-2023

que cumplen definicion de estatus epiléptico.

Pacientes febriles que posteriormente cumplieron definicion de caso de estatus epiléptico.
Pacientes con diagndstico de egreso de estatus epiléptico entre 2019-2023.

Pacientes entre 1 a 6 afios.

Criterios de exclusion:

Pacientes que no cumplan con la definicion operacional de estatus epiléptico convulsivo o

no convulsivo.

Expedientes clinicos incompletos que no proporcionen al menos el 80% de la informacion

requerida-
Pacientes con antecedentes psiquiatricos.
Método de muestreo: sé realiz6 mediante un muestreo no probabilistico por conveniencia.

Método de recogida de datos:
Se realizo la recoleccion de datos a partir de un cuestionario previamente elaborado en

Google forms de los que se obtuvo datos que nos permitié obtener las respuestas a las
variables previamente establecidas y de esta manera se cumplié con los objetivos planteados.
Este proceso de recoleccion se realizd con previa autorizacion por parte del comité de Etica
del Hospital de Nifios Benjamin Bloom, se solicitd al d&rea de ESDOMED el registro de
pacientes que acudieron a consultar a la unidad de emergencias con diagndsticos de acuerdo

con el CIE-10: (G41.0) Estado de gran mal epiléptico; (G41.8) Otros estados epilépticos;
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(G41.9) Estado de mal epiléptico de tipo no especificado. Dichos expedientes fueron
revisados de forma minuciosa en orden de 10 expedientes al dia, siendo un total de 5 sesiones
se obtuvo la informacién sin sesgo con un instrumento de recoleccion de informacion que
nos permitié almacenar el contenido obtenido en la base de datos. A cada expediente se le
asigno un codigo alfanumérico con la finalidad de evitar exponer informacion personal de

los sujetos de estudio.

Durante la recoleccion de datos de los 50 expedientes revisados se constatd que se cumplian

con los criterios de inclusion necesarios para formar parte del estudio.

Entrada y gestion informatica de los datos
La fuente de informacion a través de la cual se obtuvieron los datos fue mediante los

expedientes clinicos que se encuentran en el archivo del Hospital Benjamin Bloom, los cuales

fueron revisados previa autorizacion.

Al tener los datos requeridos los cuales fueron recolectados a través de un instrumento
(aNEx03) en  la  aplicacion  Google forms en el siguiente  enlace:
https://docs.google.com/forms/d/1rPBDQQiUPPYwhSCkofkCL3FBFSLAFT;TQRQjauVef
M/prefill, se introdujeron los datos en una matriz creada en Microsoft Excel 2024, que facilito

el ordenamiento de estos de acuerdo con las variables establecidas.

Analisis y tabulacion de datos
Por medio de la estadistica descriptiva, univariada tales como frecuencia absoluta y relativa

razones matematicas, proporciones y medidas de tendencia central principalmente media y
mediana se realiz6 el andlisis y discusion de resultados los cuales se presentaron en tablas de
frecuencia, graficos de barra, pastel y arafia. Se elaboro una matriz de puntuacion en
Microsoft Excel 2024 para la aplicacion sistematica de la escala STEPPS, permitiendo el
calculo automatico del puntaje por paciente y su clasificacion pronostica. (Anexo 9)

Método de presentacion de datos

Los datos recolectados se consolidan en el presente informe realizado en Microsoft Word
2024 a manera de graficos y tablas con una breve lectura de datos estadisticos relevantes.
Posteriormente la divulgacion de resultados a través de defensa de tesis con apoyo de copias
en fisico de este documento y presentacion en Power point 2024 destacando las partes mas

relevantes de la investigacion.
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X PRESENTACION DE RESULTADOS

Objetivo 1: Caracterizar las condiciones sociodemograficas de los pacientes con diagnostico

de estatus epiléptico que acuden a la unidad de emergencia.

Grafico 1 Edad del paciente que presento estatus epiléptico

n=50
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Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemioldgico en pacientes de 1 - 6 aiios con estatus epiléptico
y evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

Analisis: De los pacientes incluidos en el estudio (n=50), la mayor proporcién corresponde
a los pacientes de 3 afios, quienes representan el 30% (n=15). Le siguen los pacientes de 1
afio con 24% (n=12), 4 afos con 14% (n=7), 5 afios con 12% (n=6), y finalmente los grupos
de 2 afios y 6 afios, ambos con 10% (n=5 cada uno), el promedio de edad es de 3.14 afios, la
mediana 3 afios y la moda 3 afios y desviacion estandar 1.61; lo que nos indica que el estudio
incluyo pacientes principalmente menores de 3 afios representado 64% del total de los

pacientes incluidos.
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Tabla 1 Sexo de los pacientes

Sexo Frecuencia Porcentaje
Masculino 30 60%
Femenino 20 40%

Total 50 100%

Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemiologico en pacientes de 1 - 6 aiios con estatus epiléptico
v evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

Analisis: Dentro de la poblacion de estudio, el sexo més frecuente con estatus epiléptico es
el sexo masculino siendo 60% del total de los casos, en cambio sexo femenino representa
40% lo que indica relacion de 1.5:1 del sexo masculino con el sexo femenino

respectivamente.
Grafico 2 Departamento de residencia
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Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemiologico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico
y evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

Analisis: La mayor parte de casos se da en San Salvador representado 3 de cada 10 pacientes

principalmente por su densidad poblacional y por la ubicacion geografica cercana a Hospital
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Bloom, seguido por La Libertad , Santa Ana y San Miguel quienes poseen una densidad
poblacional considerable, y departamentos como Morazan y Cabafias y San Vicente
representan 2% respectivamente, mientras que de La Unidn no se obtuvo asistencia de ningiin

paciente procedente de esa area geografica.

Grifico 3 Area Geogrifica

n=50
70%

60%
50%
40%
30%
20%

10%

0%
Rural Urbano

B Area geografica

Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemiologico en pacientes de 1 - 6 arios con estatus epiléptico
y evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

Analisis: La mayor parte de la poblacion afectada por estatus epiléptico reside en 4rea urbana
que contrasta con el indice poblacional que se tiene en cada area geografica. Representado el
area urbana 6 de cada 10 casos y en area rural presentando 4 de cada 10 casos. La relacion

entre area urbana y rural es de 1.8:1.
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Tabla 2 Relacion entre tipo de parto y presencia de asfixia perinatal

Tipo de parto Sin complicaciones Asfixia perinatal n Total n (%)
n (%) (o)

Vaginal 20 (40.0) 15 (30.0) 35 (70.0)

Cesarea 15 (30.0) 0(0.0) 15 (30.0)

Total 35 (70.0) 15 (30.0) 50 (100)

Notas: los valores se expresan como frecuencia absoluta y porcentaje respecto al total de la muestra.

Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemioldgico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico
v evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

Analisis: En la poblacion estudiada (n=50), el 70% de los pacientes nacieron por via vaginal
y el 30% por cesarea. La asfixia perinatal se presentd en el 30% de los casos, observandose
exclusivamente en pacientes nacidos por via vaginal. En contraste, todos los pacientes
nacidos por cesarea evolucionaron sin complicaciones. Estos hallazgos evidencian una
mayor frecuencia de asfixia perinatal en pacientes nacidos por via vaginal, mientras que la

cesarea se asocid en esta muestra con ausencia de complicaciones perinatales.

Grafico 4 Factores de riesgo asociados a estatus epiléptico
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Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemiolégico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico
y evaluacion de la escala STEPSS como factor prondstico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.
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Analisis: Dentro de la poblacion de estudio la mayor parte presento factor de riesgo
antecedente personal de enfermedad neuroldgica representando el 40% de los pacientes, lo
que indica 4 de cada 10 pacientes tiene este factor de riesgo; mientras que factor de
antecedente personal de enfermedad cronica estuvo presente en el 22% de los pacientes, y en

cuanto antecedentes familiares de sindrome convulsivo tinicamente representaba el 18%.

Grafico 5 Enfermedades neurologicas
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Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemiologico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico
y evaluacion de la escala STEPSS como factor prondstico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

Anadlisis: En la poblacion estudiada (n=27) se evidencid6 una alta frecuencia de
comorbilidades neurolédgicas estructurales y epilepsias sintomaticas. La epilepsia previa y la
hidrocefalia fueron las condiciones més prevalentes, cada una con aproximadamente el 20%
de los casos lo que indica que 2 de cada 10 nifios con estatus epiléptico ya tenian diagndstico
previo de epilepsia o cursaban con hidrocefalia. La paralisis cerebral infantil represent6 cerca
del 18%, seguida de antecedente de evento cerebrovascular en alrededor del 15%. Los
sindromes epilépticos especificos, como Lennox-Gastaut y sindrome de West,
correspondieron aproximadamente al 10% y 8% respectivamente. En menor proporcion se

identificaron encefalomalacia y enfermedad de Duchenne (<5%)

40



Objetivo 2: Clasificar los tipos de estatus epiléptico y sus manifestaciones clinicas segun

la liga internacional contra la epilepsia.

Tabla 3 Relacion entre el inicio y el tipo de crisis en pacientes con estatus epiléptico
(n=50)

Tipo de crisis Generalizado n Focal n (%) Total n (%)
(%)

Ténico-clonica 30 (60.0) 0 (0.0) 30 (60.0)

Ténica 0 (0.0) 10 (20.0) 10 (20.0)

Mioclénica 0(0.0) 10 (20.0) 10 (20.0)

Total 30 (60.0) 20 (40.0) 50 (100)

Notas: Los valores se expresan como frecuencia absoluta y porcentaje respecto al total de la muestra.

Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemiologico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico
y evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

Analisis: En la poblacion estudiada (n=50), se observo que todas las crisis tonico-clonicas
correspondieron a un inicio generalizado, representando el 60% del total de los casos. Por
otro lado, las crisis tonicas y mioclonicas se presentaron exclusivamente en pacientes con

inicio focal, cada una con una frecuencia del 20%.

Grafico 6 Sintomas clinicos prodromicos
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Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemioldgico en pacientes de 1 - 6 aiios con estatus epiléptico
v evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

Analisis: En la poblacion analizada (n=50), se registraron un total de 183 manifestaciones
clinicas asociadas al estatus epiléptico, evidenciando una alta carga sintomatica en los
pacientes estudiados. La sialorrea fue el sintoma mas frecuente, presente en la totalidad o en
la gran mayoria de los casos (<90—100%). La supraversion ocular también mostr6 una alta
prevalencia, cercana al 90%, constituyéndose como uno de los hallazgos clinicos
predominantes. La pérdida de esfinteres se observo en aproximadamente el 80% de los
pacientes, mientras que los vomitos representaron el sintoma menos frecuente dentro del
grupo analizado, con una proporcion aproximada del 60—65%. Estos hallazgos reflejan que
las manifestaciones autondmicas y los signos motores focales fueron predominantes en la

presentacion clinica de los pacientes con estatus epiléptico.

Grafico 7 Signos clinicos prodromicos
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Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemiologico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico
y evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

42



Analisis: En la poblacion estudiada (n=50), se registraron 147 signos clinicos asociados al
cuadro de estatus epiléptico, evidenciando una elevada frecuencia de manifestaciones
motoras. Los movimientos involuntarios constituyeron el signo clinico mas prevalente,
observandose en la totalidad o en la gran mayoria de los pacientes (=<100%). Los espasmos
estuvieron presentes en aproximadamente el 70—75% de los casos, mientras que la fiebre se
document6 en cerca del 60—65% de los pacientes. El balbuceo representd el signo menos
frecuente dentro de esta categoria, con una proporciéon aproximada del 25-30%. Estos
hallazgos indican que las manifestaciones motoras fueron predominantes en la presentacion

clinica, mientras que los signos conductuales o del lenguaje tuvieron menor representacion.

Grafico 8 Clasificacion diagndstica de estatus epileptico segun la ILAE
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Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemioldgico en pacientes de 1 - 6 aiios con estatus epiléptico
y evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

Analisis: En la poblacion estudiada (n=50), la clasificacion diagnostica mas frecuente fue el
estatus epiléptico sintomatico agudo, representando aproximadamente el 48% de los casos,

lo que indica que cerca de la mitad de los pacientes presentaban desencadenante agudo. El
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estatus epiléptico febril constituy6 la segunda categoria en frecuencia, con alrededor del 22%
de los casos. Las formas sintomaticas remotas e idiopaticas representaron cada una
aproximadamente el 10%. En menor proporcion se identificaron los cuadros sintomaticos
remotos con desencadenantes agudos (=8%) y la encefalopatia progresiva (=2%), siendo esta

ultima la categoria menos frecuente.

Objetivo 3: Enlistar los factores asociados al aparecimiento de estatus epiléptico-

registrados en los antecedentes de los sujetos de estudio.

Grafico 9 Factores precipitantes de estatus epiléptico
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Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemioldgico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus

epiléptico y evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios

Benjamin Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

Analisis: En la poblacion estudiada (n=50; e=78), las infecciones fueron el principal factor
precipitante (=70%), seguidas por el mal apego al tratamiento (=60%). Los trastornos
metabolicos representaron cerca del 25%, asfixia perinatal (20%) mientras que los
traumatismos fueron los menos frecuentes (<10%). Se observa predominio de factores
potencialmente prevenibles, destacando la alta carga atribuible a infecciones y falta de

adherencia terapéutica.
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Objetivo 4. Aplicar la escala STEPSS para definir los diferentes marcadores

pronosticos con respecto a severidad del EE.

Tabla 4 Distribucion del puntaje STEPS y desenlace clinico en pacientes pediatricos
(n=50)

Puntaje STEPS Favorable n (%) Desfavorable n (%)  Total n (%)
0 1(2.0) 0(0.0) 1(2.0)

1 8 (16.0) 0(0.0) 8 (16.0)

2 18 (36.0) 0 (0.0) 18 (36.0)

3 0(0.0) 12 (24.0) 12 (24.0)

4 0(0.0) 6 (12.0) 6 (12.0)

5 0(0.0) 5(10.0) 5(10.0)

Notas: Los valores se expresan como frecuencia absoluta y porcentaje respecto al total de la muestra.

Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemiologico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico
y evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

Analisis: En la poblacion estudiada (n=50), la distribucion del puntaje STEPS mostré un
patrén claramente diferenciado segun el desenlace clinico. Los pacientes con puntajes bajos
(0-2) se asociaron exclusivamente con desenlaces favorables, concentrando el 54% de la
muestra total (27/50). En contraste, los puntajes elevados (3—5) se relacionaron unicamente
con desenlaces desfavorables, representando el 46% restante (23/50).Se observa una
distribucion escalonada del riesgo, en la cual el incremento del puntaje STEPS se asocia de
manera consistente con un peor prondstico clinico. Especificamente, los valores intermedios
y altos (=3) concentran el 100% de los desenlaces desfavorables, mientras que los valores

bajos (<3) concentran el 100% de los desenlaces favorables.
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Tabla 5 Caracteristicas de los pacientes fallecidos segun sexo y grupo etario (n=8)

Variable N (%)
Sexo

Masculino 5 62.5
Femenino 3 37.5

Grupo etario
<3 anos 2 25.0
>3 afos 6 75.0

Notas: Los valores se expresan como frecuencia absoluta y porcentaje respecto al total de pacientes fallecidos

(n=8).

Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemioldgico en pacientes de 1 - 6 aiios con estatus epiléptico
y evaluacion de la escala STEPSS como factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.

Analisis: En los pacientes fallecidos (n=8), se observé un predominio del sexo masculino,
que representd el 62.5% de los casos, en comparacion con el sexo femenino (37.5%). En
relacion con la edad, la mayoria de los fallecimientos ocurri6 en pacientes con edad mayor o
igual a 3 afos, correspondientes al 75% del total, mientras que los menores de 3 afios
representaron el 25%. Estos hallazgos evidencian una mayor frecuencia de mortalidad en
pacientes masculinos y en el grupo etario >3 afios, lo que sugiere una posible influencia de

estas variables en la evolucion clinica desfavorable dentro de la muestra analizada.

Tabla 6 Mortalidad segun desenlace clinico (n=50)

Desenlace clinico Fallecidos n (%) Sobrevivientes n Total
(%)

Favorable (n=27) 3(10.0) 24 (90.0) 27

Desfavorable 5(30.0) 18 (70.0) 23

(n=23)

Notas: Los valores se expresan como frecuencia absoluta y porcentaje por fila.

Fuente: Base de datos del estudio perfil clinico-epidemioldgico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico
y evaluacion de la escala STEPSS como factor prondstico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom 01-Enero-2019-31-diciembre-2023.
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Analisis: Al analizar la mortalidad segtn el desenlace clinico, se observd que en el grupo
con desenlace favorable (n=27), el 90% de los pacientes egresaron con vida, mientras que el
10% fallecid. En contraste, en el grupo con desenlace desfavorable (n=23), el 70% sobrevivid
y el 30% fallecio. Estos resultados muestran una mayor proporcion de mortalidad en el grupo
con desenlace desfavorable, triplicando la observada en el grupo favorable (30% vs 10%).
Esta diferencia refleja una clara asociacion entre el desenlace clinico desfavorable y un

incremento en la frecuencia de mortalidad dentro de la poblacion estudiada.

XI DISCUSION DE RESULTADOS

La presente investigacion permitio caracterizar el perfil clinico-epidemioldgico del estatus
epiléptico (EE) en poblacion pediatrica de 1 a 6 afios atendida en el Hospital Nacional de
Nifios Benjamin Bloom, asi como evaluar la utilidad de la escala STEPSS como herramienta
prondstica. Los hallazgos obtenidos muestran consistencia con la literatura internacional,

aunque con particularidades relevantes propias del contexto local.

En relacion con las caracteristicas sociodemograficas, se evidencid un predominio de
pacientes menores de 3 afios (64%), con una media de edad de 3.14 afios y predominio del
sexo masculino (60%). Este comportamiento es congruente con lo descrito en multiples
estudios, donde se reconoce que la mayor incidencia de EE ocurre en los primeros afios de
vida, especialmente en menores de 2-3 afos, debido a la inmadurez del sistema nervioso
central y la mayor susceptibilidad a procesos infecciosos. Asimismo, el predominio
masculino ha sido reportado previamente, aunque su impacto en el pronostico contintia

siendo controversial.

Respecto a la procedencia, la mayoria de los pacientes provenia del area urbana (~60%), lo
cual podria explicarse por una mayor accesibilidad a los servicios de salud y referencia
oportuna hacia un hospital de tercer nivel. No obstante, este hallazgo también podria reflejar
un sesgo de captacion, dado que pacientes de areas rurales podrian presentar subregistro o

barreras de acceso.
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En cuanto a los antecedentes clinicos, el 40% de los pacientes presentaba enfermedad
neuroldgica previa, lo cual coincide con la literatura que describe que entre un 30-40% de los
casos de EE ocurren en pacientes con epilepsia o patologia neuroldgica preexistente. Este
grupo constituye una poblacion de alto riesgo, no solo para recurrencia, sino también para
desenlaces desfavorables, lo cual resalta la importancia del seguimiento y adherencia

terapéutica.

Desde el punto de vista semioldgico, el tipo de crisis predominante fue el estatus epiléptico
tonico-clonico generalizado (60%), seguido de crisis tonicas y mioclonicas (20% cada una) .
Este hallazgo es consistente con lo descrito por la Liga Internacional contra la Epilepsia
(ILAE), donde las formas convulsivas generalizadas representan la presentacion mas
frecuente en la edad pediatrica. Ademas, las crisis con manifestaciones motoras prominentes
suelen ser mas facilmente reconocidas, lo que favorece su diagnostico temprano en

comparacion con las formas no convulsivas.

En relacion con la etiologia, predominé el estatus epiléptico sintomatico agudo (48%),
seguido del febril (22%). Este resultado difiere parcialmente de lo reportado en algunos
estudios internacionales, donde el EE febril suele ser la principal causa en menores de 5 afios.
Sin embargo, el mayor peso de etiologias estructurales en este estudio podria explicarse por
la naturaleza de un hospital de referencia nacional, donde se concentran pacientes con
patologia neuroldgica compleja. Esto sugiere un perfil clinico mas severo en la poblacion

estudiada.

Las infecciones se identificaron como el principal factor precipitante (70%), con presencia
de fiebre en el 64% de los casos. Este hallazgo reafirma el papel central de los procesos
infecciosos como desencadenantes del EE en la infancia, especialmente en paises en
desarrollo, donde la carga de enfermedades infecciosas es mayor. La fiebre actia como un
facilitador de la actividad convulsiva en cerebros inmaduros, lo cual explica su alta

frecuencia en esta poblacion.

Respecto a los resultados clinicos, un 34% de los pacientes presentd desenlace desfavorable.
Esta proporcion se encuentra dentro del rango reportado en la literatura, donde los desenlaces

adversos pueden variar dependiendo de la etiologia, duracion del evento y comorbilidades.
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Es importante destacar que la presencia de etiologias sintomaticas estructurales y

antecedentes neuroldgicos podria haber contribuido a este porcentaje.

Finalmente, la aplicacion de la escala STEPSS demostré utilidad como herramienta
prondstica, permitiendo identificar pacientes con mayor riesgo de desenlace desfavorable. Al
analizar su distribucion en las tablas de puntuacion y su relacion con los resultados clinicos,
se evidencia una correlacion entre puntajes mas altos y peor evolucion, lo cual respalda su
validez en esta poblacion. Este hallazgo es consistente con estudios previos que han adaptado
escalas como STESS a poblacion pediatrica, destacando su valor en la estratificacion

temprana del riesgo.

En conjunto, los resultados de este estudio no solo confirman patrones epidemiologicos
conocidos del estatus epiléptico en la infancia, sino que también evidencian un perfil clinico
caracterizado por mayor carga de etiologia con desencadenantes agudos y factores
infecciosos, propios de un centro de referencia. Esto tiene implicaciones directas en la
planificacion de estrategias de manejo, priorizacion de recursos y fortalecimiento del
abordaje temprano, asi como en la implementacion sistematica de herramientas pronosticas

como STEPSS en la practica clinica.

XIT CONCLUSIONES

El presente estudio permitié caracterizar el perfil clinico-epidemioldgico del estatus
epiléptico en pacientes pediatricos de 1 a 6 afios atendidos en el Hospital Nacional de Niflos
Benjamin Bloom, evidenciando patrones consistentes con la literatura, pero con

particularidades propias del contexto local.

Se concluye que el estatus epiléptico en esta poblacion se presenta predominantemente en
menores de 3 afos, lo que confirma la mayor vulnerabilidad del cerebro en etapas tempranas
del desarrollo. Asimismo, se observo un predominio del sexo masculino, hallazgo frecuente

en estudios epidemioldgicos, aunque sin implicacion prondstica claramente establecida.

Desde el punto de vista clinico, las crisis tonico-clonicas generalizadas constituyeron la

forma de presentacion mas frecuente, lo cual facilita su reconocimiento temprano en el
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ambito clinico. Sin embargo, esto podria implicar una subdeteccion de formas no

convulsivas, lo que representa un area de mejora diagnostica.

Enrelacion con la etiologia, predomind el estatus epiléptico sintoméatico agudo sobre el febril,
lo que sugiere que la poblacion atendida en este centro presenta una mayor carga de
desencadenantes agudos como infecciones. Este hallazgo diferencia el perfil observado
respecto a otras series internacionales y refuerza el papel del hospital como centro de

referencia de casos complejos.

Las infecciones se identificaron como el principal factor precipitante, con alta asociacion a
fiebre, lo que reafirma su papel central en la génesis del estatus epiléptico en la infancia,

especialmente en contextos con alta carga de enfermedad infecciosa.

En cuanto a los desenlaces, se identifico una proporciéon considerable de evolucion
desfavorable (34%), lo que probablemente se relaciona con la alta frecuencia de etiologias

estructurales y antecedentes neurologicos en la poblacion estudiada.

Finalmente, la escala STEPSS demostré ser una herramienta util para la estratificacion
pronostica, permitiendo identificar pacientes con mayor riesgo de desenlace adverso, lo que

respalda su aplicabilidad en la practica clinica local.

XIIIT RECOMENDACIONES

A nivel asistencial:

*Implementar de forma sistematica la escala STEPSS en el area de emergencia, como
herramienta de estratificacion temprana del riesgo en pacientes con estatus epiléptico,

permitiendo una toma de decisiones mas oportuna y dirigida.

*Fortalecer la deteccion precoz y manejo oportuno del estatus epiléptico, garantizando la
administracion de benzodiacepinas dentro de los primeros minutos del evento, con énfasis en

la adherencia a protocolos establecidos.

*Mejorar la capacitacion del personal de salud en el reconocimiento de formas no convulsivas

de estatus epiléptico, con el fin de reducir el subdiagndstico y evitar retrasos terapéuticos.
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A nivel preventivo:

*Reforzar las estrategias de prevencion y manejo oportuno de infecciones en la poblacion

pediatrica, considerando su papel como principal factor desencadenante.

*Promover el seguimiento estrecho de pacientes con antecedentes neuroldgicos o epilepsia,
asegurando adherencia terapéutica y control adecuado, con el objetivo de disminuir

recurrencias.
A nivel institucional:

*Desarrollar y/o actualizar protocolos institucionales estandarizados para el manejo del
estatus epiléptico, alineados con recomendaciones internacionales, incluyendo algoritmos

claros de tratamiento.

sImplementar sistemas de registro clinico méas robustos, que permitan un mejor seguimiento

de los pacientes y faciliten futuras investigaciones.
A nivel académico e investigacion:

*Realizar estudios analiticos o prospectivos que permitan establecer asociaciones causales

entre variables clinicas y desenlaces.

*Ampliar el tamafio muestral e incluir otras unidades hospitalarias, con el fin de mejorar la

representatividad de los resultados.

*Evaluar de forma comparativa la escala STEPSS con otras herramientas prondsticas, para

validar su rendimiento en diferentes contextos.
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Anexo 1

XV ANEXOS

unidad de emergencia.

Objetivo 1: Caracterizar las condiciones sociodemograficas de los pacientes con diagnostico de estatus epiléptico que acuden a la

Variable Definicion conceptual u | Tipo de variable Valor Indicador
operacional

Edad Meses o afios cumplidos | Cuantitativa continua | Edad en afios Proporcion de pacientes
al momento del que padecen estatus
diagnostico. epileptico.

Sexo Condicion organica que | Cualitativa nominal Masculino Proporcion de pacientes
distingue hombres de Femenino masculinos o femeninos
mujeres. con la patologia.

Procedencia Lugar de residencia en el | Cualitativa politomica | Departamentos de  El | Porcentaje de pacientes
momento del diagnostico. Salvador originarios de un lugar

de procedencia
determinado.

Antecedentes Condicion  neurolédgica | Cualitativa  nominal | Si Proporcion de pacientes

personales de | que antecede al paciente | dicotomica No con antecedentes

enfermedad personales de
neurologica. enfermedades
neurologicas.

Antecedentes familiares | Familiares en primer y | Cualitativa  nominal | Si Proporcion de pacientes

de sindrome | segundo grado sindrome | dicotomica No con antecedentes

convulsivo. convulsivo. familiares de sindrome
convulsivo,

Antecedentes Condicion patologica que | Cualitativa ~ nominal | Si Proporcion de pacientes

personales de | condiciona al paciente dicotomica No con antecedentes

enfermedad cronica personales de

enfermedad créonica
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Objetivo 2: Clasificar los tipos de estatus epiléptico y sus manifestaciones clinicas segtn la clasificacion de la liga internacional contra

la epilepsia.

Tipos de  Estatus

epiléptico

El estatus epiléptico es
una condicion que resulta
del fallo de los me-
canismos responsables de
la terminacion de las
convulsiones o el inicio
de los mecanismos que
conducen a convulsiones
anormalmente pro-
longadas. Es una
condicion que puede
tener consecuencias a
largo plazo, debido a
muerte o lesion neuronal
y alteracion de las redes
neuronales, dependiendo
del tipo y duracion de las
convulsiones”.

Cualitativa nominal

Febril

Sintomatico agudo

Sintomatico remoto
Sintomatico remoto

con  precipitante
agudo

Encefalopatia
progresiva

Idiopatico

Proporcién de tipo de
estatus epiléptico mas

frecuente en la
poblacién que consulta
en unidad de
emergencia.

Estatus epileptico Febril

EE provocadas por una
enfermedad febril,
excluyendo infecciones
directas del SNC
(meningoencefalitis)

Cualitativa nominal

Infeccion
respiratoria de vias
alta

otitis media

aguda.

otras causas
infecciosas

Proporcién de estatus
epilptico febril
detectado en unidad de
emergencia-
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Estatus epileptico
sintomatico agudo

EE que ocurre durante
una enfermedad aguda
que afecta al SNC
(encefalopatia aguda)

Cualitativa nominal

Infecciosas:

* Meningitis

*  Encefalitis
herpes)
Metabdlica:

. Hipoglucemia e
hiperglucemia

* Hipo e hipernatremia

* Hipocalcemia

* Hipomagnesemia
Toxicos
Trauma:

* Epidural,
subaracnoidea
* Intraparenquimatosa
Accidente vascular
cerebral

(incluir

subdural o

Proporcion de pacientes
con Estatus epileptico
sintomatico agudo.

Estatus epileptico
sintomatico remoto

EE que ocurre sin dafio
agudo en un paciente

con historia previa de
patologia del SNC
(encefalopatia crénica)

Cualitativa nominal

e Malformacion del
SNC.

e (Cromosomopatia.

e TCE o agresion
previa del SNC

Proporcion de pacientes
conestatus  epileptico
sintomatico remoto.

EE sintomatico remoto
con
precipitante agudo

EE que ocurre en un

paciente con
encefalopatia

crénica, pero por un
proceso agudo
intercurrente

Cualitativa nominal

e Malformacion 0
insulto previo del
SNC con
una infeccion
intercurrente.

e Hipoglucemia.

Proporcion de pacientes
con estatus epileptico
sintomatico remoto con
precipitante agudo.
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suspension de

medicacion
Encefalopatia EE que ocurre en un | Cualitativa nominal Metabolopatias Proporcién de pacientes
progresiva paciente con una con EE secundario a
patologia una encefalopatia
degenerativa del SNC progresiva
subyacente
Idiopatico EE que ocurren en | Cualitativa nominal Sin causa | Proporcion de paciente
ausencia de causa atribuible. con EE sin causa
atribuible atribuible.

Objetivo 3: Enlistar los factores asociados al aparecimiento de estatus epiléptico registrados en los antecedentes de los sujetos de

estudio.

Factores patologicos. Todas aquellas | Cualitativa politdmica Infecciones Factores  patoldgicos
condiciones que  se Metabolico mas frecuentes que
vinculan a la aparicion de Traumatismo. condicionan la
una patologia. aparicion de estatus

epileptico,

Infecciones. La infeccion se define | Cualitativa nominal Infeccion Infecciones mas
como la presencia y respiratoria de vias | frecuentes que

multiplicacion de un
microorganismo en los
tejidos del huésped;
representa la interaccion
del agente patdogeno (y
sus factores de

alta.

otitis media aguda
Meningitis.
Encefalitis.

condicionan aparicion
de estatus epileptcio.
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virulencia) con el
huésped.

Trastornos metabdlicos | Un trastorno metabolico | Cualitativa nominal * Hipoglucemia e | Tratstornos metabdlicos
ocurre  cuando  hay hiperglucemia mas frecuentes que
reacciones quimicas * Hipo e | condicionan la
anormales en el cuerpo hipernatremia aparicion de estatus
que interrumpen este * Hipocalcemia epileptico.
proceso. Cuando esto * Hipomagnesemia
pasa, es posible que tenga e Hipokalemia
demasiadas o muy pocas
sustancias que su cuerpo
necesita para mantenerse
saludable

Traumatismos. Lesion o dafio de los | Cualitativa nominal. * Epidural, subdural o | Traumatismos mas
tejidos organicos o de los subaracnoidea frecuentes asociados a

huesos producido por
algin tipo de violencia
externa, como un golpe,
una torcedura u otra
circunstancia.

* Intraparenquimatosa
Accidente vascular
cerebral

estatus epileptico.

Objetivo 4: Aplicar la escala STEPSS para definir los diferentes marcadores prondsticos con respecto a severidad del EE.

Marcadores Se usan para medir el | Cualitativa nominal * Estado o nivel de | Aplicacion de
pronosticos. riesgo y el prondstico conciencia indicadores prondsticos
individuales, asi como la * Edad propuestos por escala
prediccion de la carga de * Tipo de estatus | STEPSS.
enfermedades en grupos epileptico
de la poblacion. * Historial de
convulsiones
previas.
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Anexo 2

Cronograma de Actividades a desarrollar en la modalidad Trabajo de investigacion 2023-2025

Carrera de Pediatria General

Mayo-
Meses /aio Enero- Agosto/2024 Septiembre- Septiembre-
Diciembre/2023 Abril/2024 Diciembre/2024 0-Agosto/2025 Diciembre/2025
MESES 3l4]5]6/7 |8 [9]10 11 12 6 |7]s 10 | 11 12

Actividades

Perfil de
investigacion

Revision de
literatura

Protocolo de
investigacion

Revision
comité Bipartito

Revision por
comité de Etica

Recoleccion de
datos

Presentacion
de 1° borrador

Presentacion
de 2° borrador

Informe final

Defensa de
tesis

Articulo
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Anexo 3

x

HOSPITAL NACIONAL DE NINOS
BENJAMIN BLOOM

UNIVERSIDAD DE EL SALVADOR
FACULTAD DE MEDICINA
POSGRADO DE ESPECIALIDADES MEDICAS.

Instrumento de recoleccion de datos del estudio: Perfil clinico-epidemiologico en
pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico y evaluacion de la escala STEPSS cémo
factor pronostico de mortalidad, Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom 01-Enero-
2019-31-diciembre-2023.

Objetivo: Recolectar informacion para describir el Perfil clinico, epidemiologico y
terapéutico en pacientes de 1 - 6 afios con estatus epiléptico, Hospital Nacional de Nifios
Benjamin Bloom 01-Enero-2019 a 31-diciembre-2023.

Investigador principal: Jose Luis Mendez Flores.

Indicaciones: Complete los datos del siguiente cuestionario segun las interrogantes
propuestas.

Seccion I. Caracterizacion epidemiologica

1. ;Cual es la edad del paciente?
2. (Cuail es el sexo del paciente?
3. (En que departamento vive el paciente?
4. Area geografica
Rural
Urbana

Seccion II. Factores de riesgo.

5. ¢Tiene antecedentes de enfermedades neurologicas?
Si No
6. Si la respuesta anterior fue si ;Qué tipo de enfermedad padece?
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7. (Tiene antecedentes familiares desindrome convulsivo?
Si No

8. (Tiene antecedentes personales de enfermedad crénica?
Si No

9. Si la respuesta anterior fue si ;Cual enfermedad cronica padece?

Seccidn I1I. Caracteristicas clinicas

10. ;Cuales sintomas clinicos ha presentado?
Cefalea
Sialorrea
Nauseas
Vomitos
Acufenos
Desviacion de la mirada
Perdida del control de esfinteres
11. ;Cuales signos clinicos ha presentado?
Fiebre
Espasmos
Movimientos involuntarios
Balbuceos

Seccion IV. Clasificacion.
12. Segtn la clasificacion propuesta por la ILAE Seiale el tipo de EE identificado

Febril

Sintomatico agudo

Sintomatico remoto

Sintomatico remoto con precipitante agudo
Encefalopatia progresiva

Idiopatico

Seccion V. Factores patologicos
13. Senale los factores que condicionaron el aparecimiento de EE.

Infecciones
Trastornos Metabolicos



Traumatismo.

Seccién VI. Tratamiento.

14.

15.

16.

17.

18.

(Qué medicamento de primera linea se utilizo en el manejo del EE?

Midazolam
Diazepam
Lorazepam

(Cuadl fue la via de administracion de dicho medicamento?

Intravenoso
Intramuscular
Intrarectal
Nasal

(Cuantas dosis de dicho medicamento requiri6 previo a la utilizaciéon de un
medicamento de segunda linea?

(Cual medicamento de 2° linea utilizo segun el algoritmo propuesto por la ILAE?
Fenitoina

Fosfenitoina

Fenobarbital

Acido valproico

Levetiracetam

(Cual fue la via de administracion del medicamento seleccionado?
Intramuscular

Intravenoso

Otra

Seccion VII. Marcadores prondsticos.

19.

(Qué marcadores prondsticos segun la escala modificada STESS, STEPSS fueron
utilizados en el manejo de EE?

Estado o nivel de conciencia
Edad
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Tipo de estatus epileptico
Historial de convulsiones previas

20. Cual es el puntaje obtenido segin los marcadores prondsticos de la escala
modificada STESS?

21. Si la respuesta de la pregunta 20 obtuvo un puntaje favorable (0-2 puntos) cual fue
el desenlace al alta del paciente?

22. Si la respuesta de la pregunta 20 obtuvo un puntaje favorable (3-6 puntos) cual fue
el desenlace al alta del paciente?

Anexo 4
N

Cuestionario dirigido a la poblacion con
diagnostico de egreso de estatus
epileptico.

Objetivo: Recolectar informacion para describir el Perfil clinico,
epidemiolégico v terapéutico en pacientes de 1- 6 afios con estatus epiléptico,
Hospital Macional de Mifios Benjamin Bloom 01-Enero-2019 a 31-diciembre-2023.

Investigador principal: Jose Luis Mendez Flores.

Indicaciones: Complete los datos del siguiente cuestionario segun las
interrogantes propuestas.

joemendz9smgmail.com Cambiar de cuenta <Y

B2 MNocompartido

Siguiente Barrar formulario
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Anexo 5
EIE SEMOLOGR

&. Con simtomas mobores prominentes
&L 5Ecomeslsiva:
=Ala Comubivo peneralimde
*A1h Foml gee evoleriona 2 oomnlsieo bilrteal
«Alc Mo se mbe si mmesn foal o generlizado
&1 5E micdionio [ooudidas misddnics prominentzs)
A2 5in roma
*AZh Comcoma
&3 Focal moto:
A ladizonam
=A3h BT
=Adc Adversia
=A3d Cruloddnca
*A3e Peesi ichl o criss focd mhibiforin
&1, Egtgbes fomim
&5 5E hiperoindtico
B. Sinfomas motore: no prominenhes [EENC)
B1. EERC con coma (induye SE subil] [nofa: excleye miocknios prominentes]
B2 BERC 5in coma:
» Bla. Gemesalirades: aesencia tipia, ausencia atipica y skrtus misckinico-sesearia
= B2, Focal {mo mofos):
~%incom peoamiso de b comriencia: disbintos bpes deaurs contineas
- Estatus afaso
-{lan compromiso de [ consoescia (parcal compleio o discogn )
» B Desconocdo s foral o gearalzado
» Estatbes awtomomico
Bl EEG
5e propone b sgmieste terminclogia para b deseipeicn de ke lallazgos =n & EEG:
» Lecalzacidn: genealzado o bilaberal sincrmico latralzado, biateral independieste o mukifocal
» Patran: descrgas perodics, acwidad rimic deita, pomrta-oada, oeda-ageda-onda lenta, sic
= Miorfokogia: mimen de fae [por ejemplo, brifisio], agedea del pafoelemento, amplitud, polandad, et
» Camcterstics rlacionadas al tiempo: presalieacia, freqsen o, duracion, patnin diario, indice o porosstaje d=| tazn, fema de inicio
(abropto, sevlutivn, Auctuamte)
«Mindulacidn: inducdo por eimula o sspostinen
» Eierin de 2 infervencon |medicacon) en la decarga
EAE ED&D
= Lactamte
« Nifiez [mayoees de 1 ahos a 1F ano)
s Adolmreacia yaduBez (mayores de 17 anos 2 58anm)
=Ancanos (maypones d= B anos)
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Anexo 6

Tipo Definicion Ejemplo
Febril EE provocadas por una enfermedad febnl, Infeccion respiratoria de vias alta, ottis media
(22%) excluyendo infecciones directas del SNC aguda
(meningoencefalits Se deben excluir otras causas infecciosas
EE sintomatico agudo EE que ocume durante una enfermedad aguda | Infecciosas:
(26%) que afecta al SNC [encefalopatia aguda) Meningiti
+ Encefalitis (incluir herpes)
Metabalica:
* Hipoglucemia e hiperglucemia
* Hipo & hipematremia
+ Hipocakemia
* Hipomagnesemia
Taueicos
Trauma:
* Epidural, subdural o subaracnoidea
+ Intraparenguimatosa
Actidente vascular cerebral
EE sintomatico remoto EE que ocurre sin dafio agudoen un paciente | Malformacion del SNC, cromosomopatia, TCEo
(33%) con historia previa de patologia del SNC agresion previa del SNC
{encefalopatia cronica)
EE sintomatico remoto con | EE que ocurme en un pacente con encefalopatia | Malformacion o insulto previe el SNC con
precipitante agudo (1% | cronica, pero por un proceso agudo intercurrente | una infeccion intercurrente, hipoglucemia,
suspension de medicacion...
Encefalopatia progresiva | EE que ocurre en un paciente con una patologia | Metabolopatias
[3%) degeneratnva del SNC subyacente
ldiopatico EE que ocumen en ausencia de causa atnbuible
[15%)
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Anexo 7

DHazzpam
Mecanisma de accidn Incee=ments la actividad del GABA 2l faoliar sw unitn con el receptor GABAErgico
Dhosis terapéutica en V- 0,2-05 mg kg /diosss (e 10 mg) administrar lento en 5 minutos
e Rectak 0.5 my/kg [méxima 10 mg)
Ffiectos adversosdesventajas | Sedacidn, somnolenca, disminuwcdn del nivel de consciencia
Depresidn respiratona
Mauseas, vimitos
ContRindimcones Insuficiencia hepética prave
Insuficiencia ses piatoria grave
Precaucion en insuficiencia renal grave
Vertajas Inido rEpide de acoidn despues de la administracian inbravenosa
Formulacidn no intravencsa disponible frectal)
Gram expetiencia cinic en adulios y nifos
Eficacia y sepwidad evaluados en ensayas comteolados aleatorios
Relativamente scondmica y ampliamente dispanible
Midazolam
Mecanisma de accdn Inceements la actividsd del GABA 2l faclar su unitn con el receptor GASAErgoo
Diasis tempéutiz en Intranasal: 0.3 mgfkgfdasis {mdx. 10 mg)ideeidir la mitad de la dosis en cada fosa nasal
B Bucal (Boccolam:02-05 mggdoss (méx. 10
- 0,1-0.2 mig/kgdosis [max. 10 mg)
Ffiectos adversos desventajas | Sedacdn, somnclenca, disminucdn del nivel de conscienca
Depresidn respiratona
Mauseas, wimitos
ContRindi@cones Insuficiencia hepdtica grave
Insarficiencia res piratovia grawe
Precaucion en insuficiencia renal grave
Vientajas Formulaciones no intravencsas dispanibles (bucl, intranasal, intramusoslar]

Inidic dpido de |2 aoidn después de i administracion por cualguier via

Eficacia y sepwidad de bodas las formulaciones evaluadas en ensayos controladas aleatorios
La administracicn es facil y rapids

Mejor aceptacian social gue las admimiskadas por recto

Poca riespo de acumulacicn de drogas

69



Fenttoina

Mecanismao de acddn Estahiliza ks forma inactiva de los analies de sodio blogueada por woltsje y, por lotantao, Bmitz el
dispano repetitien de hos potenciales de accidn
Diasis terapéutica en M- 20 mpfgidosis (max 1 g), administrar en 20 min
el estatus endéption
Hiectos adversosdesventajas | Hipobensidn, reacciones candiotticas graves con depresidn de la conduction y fibrladdn ventriodar
Depresidn del SNC
Hirsutismo
Hiperplasia gingnal
[Ctopenias y Bnfoadenopatias
(ontrmindimoones Arritmias cardiacas
Ciluir en solucicn salina iscbdnica. Puede precipitar con soluciones glucosadas
Hay que disminuirel ritmao de infusidn en cso de hipotensian artesial
‘erdajas Cran experiencia dinic en adulios y nihos
Eficacia y seguridad evaluados en ensayos comteolados aleatorios
o produce sedacitn
Acido valprolo
Mecanismao de acddn Modulacian de los canales de sodioy @kic purto mn la activecdn del receptor CARA
Diosis teapéuticz en M- 20 mgfig/doeis admingstracidn en 5 min
el estatus endéption
Hiectos adversosdesventajas | Hepatotoxicidad refacionada con b dosis
Hepatotoxicidad idiosinordtica
Mecrosis hepdtica fatal (mas frecuente en <6 meses)
Hiperamomiemia
Pamcreatitis
Reduccidn de plaguetas
Contrindicoones £2-3 afios
Hepatopetia
Metabalopatias
Ventajas Inide répide de la aocdn después de la administracion intravenosa
Cram experiencia cinica en adulios y nifcs

Eficacia y seguridad evahuados en ensayas conteolados alestorios
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Lewetiracetam

Mecanizma de accidn dickda en los receptores de ghutamato y GABA, asi coma en los canales de cloio, pero sy
mecanismi exacto de acoidn es desoonocids
Diosis terapéutica en M- 30-60 mgkgfdosis {mdx 1,5 g) administar en 10 min
&l estatus epléption
Ffectos adversosfdeswentajas | Comportameento agresso (el uso simuftanes con pridors previens o disminwye |a irtabilidad)
iLontRindimoones Pre@ucion en insuficiencia renal
N se metaboliza en el higado
Weriajas Faltz de interacoones mediamentosas
Baja incidencia de eventos adverscs en penersl
Buena toferancia @rdiowascular y respatoria
Fenobarbital
Mecanisma de acodn dictreacian del receptor GABA en una forma que es diferente a las benzodiazepinas; mhibician de
kas receptores M-metil-D-aspartato [N DW), y afemcicn en la conductanca de los canales de don,
potasioy cido
Diasis teapéutica en V- 20 mp/kg/dosis, administrar en 10-15 min
&l estatus epléptioo
Efectos adversos fesventajas | Resociones culdneas
Depresitn respiratona, apnea, lanngoespasma, brongoespasmo
Depresidndel SHC
iLontRindimoones Insuficiencia respiratoria grave
Ventajas
Lacosamida
Mecanizma de accidn Mejora selectramente la inactivacidn lenta de los canales de sodio dependientes de woltzje sin
afectar la inactivacidn Epida
Diosis terapéutica en 200400 mp
 estatus epiéptio 200 mg IV en 15 minutos
Mo hay dosis pedidtnices estableridas
Efiectos adversosfdesventajas | Prolongacicn del intersalo PR
Hipotensidn
Beperiencia limitada
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Anexo 8

FeaturesScore  Status Epilepticus SeverityScore  Status Epilepticus in Pediatric

(STESS) patients Severity Score (STEPSS)
Alert or sonmolent/confused 0 Alert or sornnol ent/eonfused
Consdousness
SLUporous or conatose 1 Stuporous or cornatose
Sinple-partial Coniplex partial, 0 Simple-partial Complex partial,
absence, nyodonic abzence, myoconic
Wiorst selzure type  Generalised -convilsive 1 Generalized-comnalzive
Non-convilsive status 2 Non-corvulsive status epilepticus
epilepticus in cona in corma
<h5 years 0 =2years
Age
>h5 years 2 «2years
History of previous  YES 0 Yes
seizures No or unlmown 1 Noor unknown
TOTAL 0-
5
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Anexo 9

ID

N1

N2

N3

N4

NS

Né

N7

N3

NO

N10
N1l
N12
N13
N14
N15
Nla
N17
N18
N19
N0
N1l
N12
N13
N4
N25
N26
N3
N28
N29
N30
N3l
N3
N33
N4
N3s
N36
N3T
N33
N9
N40

N4l
N42
N43
N4
N45
N46
N4T
N48
N49
NEO

Edad
(afios)

L bn n Ln) o o) o o) o | o o et e e bt e | | et e et e et Lad ) Ll Ll Ll Lad ) Lad ) Lad Lad ) Lad ) Lad) Lad ) Lad) Lad) Lad ) Lad ) Lad) Lad

O O O O O S S L L L

Fiehre
(51 No)

No
51

Tipo crisiz
(Convulsiva/No
convulsiva)
Comvulsiva
Comvulsiva
Comvulsrva
Comvulsrva
Comvulsrva
Comvulsiva
hMioclonica/ Ausencia
hMioclonica/ Ausencia
hiioclonica’ Ausencia
Comvulsiva
Comvulsiva
Comvulsiva
hlioclonica’ Auzencia
hiioclonica’ Auzencia
Mioclonica’ Ausencia
hlioclomical Ausencia
hlioclomcalAusencia
Comvulsrva
Comvulsiva
Comvulsiva
Comvulsiva
Comvulsiva
Comvulsiva
Comvulsiva
Comvulsiva
Comvulsiva
hioclonica’ Ausencia
hlioclomical Ausencia
hlioclomical Ausencia
hlioclomical Ausencia
Comvulsiva
Comvulsiva
Comvulsiva
hlioclonica’ Ausencia
hMioclonica’ Ausencia
hlioclonica’ Auzencia
Comvulsiva
Comvulsiva
Comvulsiva
Comvulsiva

Mioclomca/Ausencia
Mioclomca/ Ausencia
Mioclomica/ Ausencia
Convulsiva
Convulsiva
Convulsiva
Convulsiva
Mioclomica/Ausencia
Convulsiva
Mioclomica/Ausencia

E=ztado conciencia STEPS

(Alerta/Somnoliento/Estupor/Coma)

Somnolisnto
Somnoliento
Somnoliento
Somnoliento
Alerta
Alerta
Alerta
Alerta
Somnolisnto
Somnolisnto
Somnolisnto
Somnolisnto
Estupor
Estupor
Somnoliento
Somnoliento
Somnoliento
Estupor
Estupor
Estupor
Somnolisnto
Somnolisnto
Somnolisnto
Somnolisnto
Alerta
Alerta
Somnoliento
Somnoliento
Alerta
Alerta
Somnolisnto
Alerta
Alerta
Estupor
Estupor
Somnolisnto
Somnolisnto
Somnolisnto
Somnoliento
Somnoliento

Lid Led Lad b b bed B3 bt bt Ll T Ll e e e e LA LA LA e LA LA e b B B B B B Ll Lad = e e b e Ll Ll b L

Alerta
Alerta
Somnoliento
Somnolisnto
Somnolisnto
Somnolisnto
Somnolisnto
Alerta
Alerta
Alerta

= bt Ll bl b Lad B e

Desenlace

Desfavorahle
Favorable
Die=favorahle
Desfavorahle
Favorable
Favorable
Favorable
Favorable
Favorable
Diesfavorahle
Diesfavorahle
Favorable
Favorable
Favorable
Favorable
Favorable
Favorable
Desfavorahle
Diesfavorahle
Diesfavorahle
Diesfavorahle
Diesfavorahle
Desfavorahle
Diesfavorahle
Desfavorable
Desfavorable
Desfavorable
Die=favorahle
Desfavorahle
Favorable
Diesfavorahle
Favorable
Favorable
Favorable
Favorable
Favorable
Favorable
Desfavorable
Desfavorable
Desfavorable

Favorabls
Favorable
Favorable
Desfavorahle
Favorable
Favorable
Desfavorahle
Favorable
Favorabls
Favorabls
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Anexo 10

-
Cda =H

F-

+ ABCDE

« Onigenoterapia
« Monibertzaciin
» Clucernia capllar

antibénmicos
comecckdn

- Analibca:
hematimetria,

« Histertachinica

v |nbentar acoess venaso

« 51 temperaburas3a "C:

« H glucemia <80 mg/dl:

electrditbos, bouicos,
nlveles anticomidales

—_

EE precee | EE astatle EE refractario
P 5 nose ha chbenidovia ¥ ucip
WENDSA! obbener wa Intradsea
116 1firm
MHamlam
0.2 mg'kgbole
Milazzlam M 015 | |Segunda desis de| [ almytiracebam I 30-60 mglkg | | oLevebiracetam ¥ 3060 madeg, | | | 004 mpkgh
mg/hg; mde 0y, | | berzedaceping || wy g i e 1500 mpfeicede | | &S min mas 1500 mg s cee |
(-]
Midazalam busal 25mp'ign\::.uhml'|',| lsng.ﬁ.g'al‘:u heras ¥ Pe—
Intranasal 0.2 me/k: Eyalprasts sédicn ¥ 20 mgkgen | | akrosto sédieow 20mgligen || | S mEhgbeln
mi. 10 mg 25 min [sicede -2 mgfighhoral] | 25 min uicede 12 mghgharalyy || 520 "15"@“’
2 ] o
Dazeparn rechal “Feritaina 20 mg/kg en 20 min “Fenftoira 10 mg/kg en 20 min Topental
05 mgkg {Lrmgegdmin) mds. 1 g (ol cede | | (1mgfkg/min) mdx. 1 g [s) cede 13 mghg beln
7 mp'kg'dia en dos o tres dosis 1) T 7 mgkgjdia en dos o fres dosis ) sEmphgh

5]

Diazepam|¥'0,2 my'kg:
mid. 10 myg »5 s,
Smg <5 afies, 0

Midazokam ¥ 0,15
mg,/kg/dosks; mix. 1o mg

Corsiderar pindasing &n menares
de 3 afns; 100 mg dosls inica v

Contrel

coretantes viales

Dlagnosticar y

tratarla

Control
[T corutanbas wiales

]

tratar la caea

agrcshicary

*Primera EENC. En EE mioclonico de primera linea o tras valproico.

N 7

EEC

bConsiderar seriamente 5u no utilizacion en pacientes menores de 2 anos y precaucion entre 2 a 4 anos. Con-
traindicado: hepatopatia, pancreatopatia, hipermoniemia, coagulopatia, enfermedad mitocondrial, meta-

bolopatia.

Noindicadoen: cardiopatia, crisis febril parcial unilateral <12 meses.

%l segundo farmaco sera distinto del primero. No hay evidencia sobre dicha eleccion. Se tendra en cuenta
factores tipo de EE, contraindicaciones de los farmacos, etc.
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Anexo 11

TONITAL FINTTE M FTI S TVVEST GBI 1K AHCELS
AFTRN PN ) R WY FULY -HNN‘BtB
A\ A G Revenrs bstitacromabos (I 3 MEDWOOLIEYT — |8 Vo0 G .._"‘.ﬁ_‘":::
~ il — e aphia G4 SRS A" Mn e

NOTIFICACION MRRA EL INVESTIBADOR PRINCIPAL
MEMORANDO N.’: 08102025-01

Fecha: 08 de octubre de 2025

Dr. José Luis Méndez Flores
Investigadoras Principales
Presente.

Protocolo de Investigacién: Perfil clinico-epidemiologico en pacientes de | - 6 afios con
estatus epiléptico y evaluacion de |z escala STEPSS como factor prondstico de mortalidad,
Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom 01-Enero-2019-3 1 -diciembre-2023

Clasificacion del Estudio: Se utiliza formulario de evaluacién para trabajos que no son
ensayos clinicos. El protocolo presentado a evaluacidn ética corresponde a una
Investigacién sin Riesgo. En cuanto a la clasificacion de estudios en nifios se ubica en la
categoria C1: Investigacion que no implique un riesgo mayor al minimo.

Evaluado por: Dra. Jackelin Alas de Alvarenga Coordinadora
Dr. Roberto Visquez secretario
A través de la presente se certifica que el protocolo presentado a evaluacion/revision ética

al cual se le realizo una Evaluacién, no presenta reparos éticos, por lo que los revisores

asignados expresan lo siguiente:

1) Los miembros del Comité declararon no tener conflicta de interés,

2) El disefio se ajusta a las normas de Investigacion

3) La razon beneficio fue estimada aceptable,

4) Los antecedentes curriculares del Investigador Principal garantizan la ejecucion del

estudio dentro de los marcos éticamente aceptables.

5) Observaciones y recomendaciones han sido superadas.

6) El investigador debe obtener la informacion del expediente clinico y paciente aplicando
las Buenas Pricticas Clinicas segin lo consignado en las consideraciones éticas y
ajustandose a lo descrito en la Norma técnica para la conformacion, custodia y consulta de
expediente clinico, Ley de Derechos y deberes del paciente, Ley Crecer Juntos.

En consecuencia, el Comité de Etica en Investigacion Clinica acuerda dar por Aprobado
(ASR) ¢l protocolo. Ademds, se informa que el tiempo de vigencia de la aprobacion del
proyecto es de un afo, prorrogable de acuerdo a comunicacién y solicitud oficial, y deberd
presentar al CEIS Informe Final ¢n.formato fisico y digital al concluir la investigacion,

Saluda atentamente :
“ '." /} /W

3 /
Dra/Gladys Jgkelin Alas de Alvarenpa.
Coordinadora CEIC

Dr. Roberto Frarklin Vésquez
Secretario
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Anexo 12

(@ )
S NIDA Clinical Trials Network |Ex
& . . )
b Certificate of Completion =2
( ‘!! is hereby granted to .}.!
o . =
(i Jose Luis Mendez Flores i})))
e to certify your completion of the six-hour required course on: gy
*::E_:' -:E:'t
(((( GOOD CLINICAL PRACTICE j}))))
s MODULE: STATUS: =2
ﬁ'_ Introduction N/A )) )
s Institutional Review Boards Passed =
e Informed Consent Passed s
(! Confidentiality & Privacy Passed !})}
s Participant Safety & Adverse Events Passed =
E Quality Assurance Passed ii)
boos The Research Protocol Passed 224
oo Documentation & Record-Keeping Passed =
( [ Research Misconduct Passed )
bt Roles & Responsibilities Passed =2l
e Recruitment & Retention Passed =
!- Investigational Mew Drugs Passed 1})))
e 2
o Course Completion Date: 31 August 2024 =
‘,g CTN Expiration Date: 31 August 2027 1}-_}:_'
( Eve . D)
oass AE > Mfw :})
( (S Eve Jelstrom, Principal Investigator )
i NDAT CTN Clinical Coordinating Center =2
o= Good Clinical Practice, Version 5, effective 03-Mar-2017 =
(t This training has been funded iv whole or io part with Federal fends from the National Institufe on Drug }B
*,:15 Abwse, National institutes of Health, Department of Heaith and Himan Services, under Contract Mo. E‘::..
('l‘q.:: HHSNZFIOIZ0I 00004 _-::1.'




