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RESUMEN

Introduccién

La muerte stbita inesperada en epilepsia (MSIEP) es
una eventualidad que ha sido bien descrita en adultos.
En nifios la informacién es escasa y contradictoria.
Objetivo. Determinar el riesgo de la MSIEP en ni-
fos con epilepsia, describir algunas caracteristicas
clinicas y determinar las comorbilidades asociadas
a la epilepsia. Pacientes y métodos. Desde 1996 a
2006 fallecieron 22 nifios con epilepsia controlados
en el Centro y entraron a un protocolo prospectivo.
En 9 de ellos la causa de muerte fue MSIEP y son
los que constituyen el grupo investigado. La infor-
macion fue extraida del banco de datos, de la ficha
clinica y de entrevistas con los padres. Resultados.
La incidencia fue de 1.66 x 1.000. En sélo 2 nifios
se pudo determinar el tipo definitivo de MSIEP y en
uno, se establecié una MSIEP posible. El resto de
los pacientes falleci6 de MSIEP probable. Todos los
nifios, salvo 1, fallecieron en domicilio, la mayoria
muri6 en el suefio y los que fallecieron en vigilia,
lo hicieron después de una crisis epiléptica. Siete
enfermos tuvieron epilepsias sintomadticas, activas o
resistentes, con EEG especifico, con multiples esque-
mas terapéuticos y dafio neuroldgico. En 7 pacientes
la comorbilidad neuroldgica més frecuente fue el
retardo mental y la paralisis cerebral. Siete enfermos
presentaron comorbilidad no neuroldgica siendo la
mas frecuente la bronconeumonia. Conclusion. El
riesgo de MSIEP en nifios con epilepsia pareciera
ser moderado especialmente si presentan epilepsias
sintomdticas de dificil manejo y asociadas a comor-
bilidades neurolégicas y no neuroldgicas.
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ABSTRACT

Introduction

Sudden unexpected death in epilepsy (SUDEP) has
been well described in adults. There is a few and con-
tradictory information about children. Objetive. To
determine the risk of SUDEP in children with
epilepsy, to describe some clinical characteristics
and to determine the comorbidities associated to
epilepsy. Subjects and methods. Between 1996 and
2006, twenty two children with epilepsy treated at the
Center died and entered to a prospective protocol.
There were 9 patients who died of SUDEP, and they
constituted the investigated group. The information
was gathered from a data base, the clinical records
and interviews with the parents. Results. The inci-
dence was 1.66 x 1.000. In only 2 children it was
possible to determine the definitive type of SUDEP
and in one, it was stablished a possible SUDEP.The
rest of the patients died of probable SUDEP. All of
the patients, except one, died at home, most of them
died during sleep, and those who died awake did so
after a seizure. There were seven children who had
symptomatic, active, or refractory epilepsy, with an
specific EEG, treated with several drugs and with
a neurologic damage. In seven patients the most
common neurologic comorbidity was mental retar-
dation and cerebral palsy. Seven children had non
neurologic comorbidities, and the most frequent of
if them was bronchopneumonia. Conclusions. It
seems that the there is a moderate risk of SUDEP in
children, specially if they have symptomatic, resistant
epilepsy, and associated with neurological and non-
neurological comorbidities.

Key words
Sudden unexpected death in epilepsy. Children. Risk.
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INTRODUCCION

La mortalidad en nifios con epilepsia ha recibido
menos atencién [1] que la de los adultos[2], a pesar
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que los trabajos disponibles han comunicado para
aquellos, tasas de mortalidad estdndar (TME) de
hasta 13.2 (IC 95%; 8,5-20,7)[3]. Esta cifra puede
triplicarse en el caso de las epilepsias sintomadticas
[4], especialmente las asociadas a neurodéficits [5].

Sin embargo, dado que los estudios son muy hete-
rogéneos, la informaciéon obtenida puede llegar a
tener una gran variabilidad [1,2,6,7]. El andlisis de
las causas de muerte es un ejercicio de utilidad pues
permite detectar factores destinados a prevenirla
[8,9]. Una de ellas es la muerte stbita inesperada,
que constituye la mayor causa de muerte relacionada
con la epilepsia [6,10-12].

De acuerdo a la literatura disponible [3,4,6,11,13-17],
la incidencia de la muerte subita inesperada en los
nifios varfade 0 a0.2 x 1.000, lo que corresponde a un
riesgo insignificante [18]. En los adultos la incidencia
fluctiia entre 0 a 10 x 1000 [6,19,20] lo que constituye
un riesgo moderado [18]. Las cifras dependen de la
metodologia de los estudios [1,6,21] encontrdndose
incidencias superiores en cohortes seleccionadas que
en aquellas de comunidad [21].

Existe alguna informacion acerca de los factores de
riesgo de muerte stbita en los nifios con epilepsia.
Sin embargo, aun los estudios son escasos y a nues-
tro conocimiento deben haber alrededor 60 casos
publicados [1,2,4,6].

Los pacientes con epilepsia presentan altos indices
de comorbilidad, de acuerdo a trabajos en los que
participan adultos [22], adultos y nifios [23,24] y
exclusivamente nifios [25]. Ella ocasiona enormes
gastos en salud y puede contribuir a la refractariedad
[22,23].

Las personas con epilepsia que fallecen presentan
también altas tasas de comorbilidad, superiores a las
de la poblacién general como ha sido comunicado
para adultos[2,5,21,26], . En los nifios con epilepsia
que fallecen, las comorbilidades han sido menos
estudiadas[1,3,4,17]. Para adultos con epilepsia, el
retardo mental (RM), como comorbilidad, ha sido
mencionado asociado con la muerte stibita inesperada
[21], pero en nifios no existe informacion sistemati-
zada al respecto.

El objetivo de esta investigacion consistié en de-
terminar el riesgo de muerte stibita inesperada en
nifios con epilepsia, describir algunas caracteristicas

Marcelo Devilat et al

clinicas y determinar las comorbilidades.
PACIENTES Y METODO

Desde octubre de 1996 y hasta marzo de 2006, los
22 niflos con epilepsia fallecidos en ese lapso y que
estaban en control y tratamiento en el Centro, se
ingresaron prospectivamente a un protocolo previo.
Una parte de ellos fueron comunicados en un trabajo
anterior [1]. De los 22 pacientes fallecidos hubo 9
que fallecieron de muerte stibita inesperada y son
los que constituyen el motivo de este estudio. El
Centro se inform¢ de los fallecimientos a través de
los padres por entrevista personal o telefénica y los
datos se extrajeron de la base computacional y de la
ficha médica de los pacientes.

El diagnéstico de epilepsia, del tipo de crisis y de sin-
drome se realizé de acuerdo a las recomendaciones
de la Liga Internacional contra la Epilepsia [27,28].
Los conceptos de epilepsia remota sintomadtica y
epilepsia sintomdtica fueron expuestos en un trabajo
anterior [1]. El coeficiente intelectual fue determi-
nado clinicamente y por evaluacién psicométrica en
algunos pacientes. El término de pardlisis cerebral
(PC) se utiliz6 para designar un control anormal del
movimiento o de la postura, de inicio precoz y en
ausencia de enfermedad progresiva subyacente [1].

Cuatro de los 9 pacientes tenfan tomografia axial
computada de cerebro. En el resto no se realiz6 el
examen por considerarlo innecesario en dos nifios
y en 3 no se pudo realizar por diversas razones. En
todos los pacientes los EEG fueron interictales y su
descripcidn corresponde al dltimo examen antes de
morir. Se empled un electroencefaldgrafo de 12 cana-
les con derivaciones en el sistema internacional 10-20
y las definiciones empleadas en los informes fueron
detalladas en una comunicacion anterior [1].

Se designdé como politerapia al esquema terapéutico
con 2 o mds farmacos antiepilépticos (FAE). Los
niveles de FAE se realizaron en todos los pacientes
menos uno y fueron consignados como terapéuticos
si estaban dentro del rango recomendado por el labo-
ratorio. Estos exdmenes corresponden a los dltimos
realizados antes del fallecimiento. Los conceptos de
epilepsia activa, inactiva, resistente y catastréfica
utilizados en esta investigacién fueron desarrollados
en una comunicacion anterior [1].

Todos los decesos de los pacientes fueron comuni-
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cados al Centro por los padres, cuando ocurrié en
domicilio. Una nifia (caso 3) fallecié en el Servicio de
Urgencia durante una crisis tonicocldnica generaliza-
da y estaba cursando una escarlatina. Esta paciente
corresponde al caso 9 de nuestra comunicacién
anterior [1] y en esa oportunidad no fue incluida
como muerte stbita inesperada, sin embargo, una
revisién de los datos permiten ubicarla dentro de
una muerte stbita posible, como se ha hecho en la
presente comunicacion.

Se definié como comorbilidad a la co-ocurrencia de
mads de una enfermedad en la misma persona [22,24]
y el criterio de diagnéstico de muerte sibita [19] fue
el siguiente: 1. La persona cumple con los criterios
de epilepsia. 2. La muerte ocurre repentina e ines-
peradamente. 3. La muerte acaece en un razonable
estado de salud, en benignas circunstancias y dentro
del desarrollo de actividades normales. 4. No existe
una causa médica obvia o razonable. El diagndstico
de muerte subita definitiva incluyé los criterios
seflalados mds una autopsia, que descart6 una causa
anatomica y toxicolégica. Se designd como muerte
subita probable a aquellos que cumplieron con los
4 criterios clinicos descritos y muerte subita posible
a aquella en la cual las causas de muerte invocadas
no son del todo seguras.

El célculo de la incidencia se realizé en base al ni-
mero de pacientes en control en el Centro que fluctué
entre 402 para el afio 1996 y 644 para el afio 2006.

RESULTADOS

Durante el lapso del estudio fallecieron 22 pacien-
tes que estaban en control y tratamiento en nuestro
Centro. De ellos, 9 (40.90%) lo hicieron debido a
una muerte stbita inesperada. La incidencia revel6
ser de 1.66 por 1.000 nifios. El grupo se compone
de 4 hombres y 5 mujeres. La edad de inicio de la
epilepsia fue de 3.87 afios en promedio (1 mes a 13
afios). Cuatro nifios iniciaron su enfermedad antes
del primer afio de vida. La edad promedio de la muer-
te fue de 6 afios 5 meses (5 meses a 19 afios)

EnlaTabla | se muestran las circunstancias y tipo de
muerte subita en los 9 nifios con epilepsia. En s6lo 2
nifios se pudo determinar el tipo definitivo y en uno,
una muerte sibita posible, el resto de los pacientes
fallecié de muerte stbita probable. En el caso 1 la
autopsia revel6 un paro cardiorrespiratorio como la
causa de muerte y en el caso 7 se informé que hubo
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una hipoxia generalizada. Todos los pacientes, salvo
1, fallecieron en domicilio, la mayoria muere mien-
tras duerme, en uno de los cuales se pudo detectar
que estaba en prono. Tres de los 4 que fallecen en
vigilia, lo hacen después de una crisis epiléptica en
presencia de testigo.

La Tabla 2 destaca que la mayoria de los nifios pre-
sentd crisis generalizadas en forma de crisis tonico-
clénicas generalizadas aisladas (CTCG) o asociadas
a crisis mioclénicas. Estas tltimas se presentaron
en 2 nifios. Un tercio de los pacientes tenia crisis
parciales. Seis de los nifios tenfan sindromes gene-
ralizados, entre los que se destaca a 2 sindromes de
West y 1 con epilepsia mioclénica juvenil. El resto
presentaba sindromes parciales. Etiol6gicamente,
7 enfermos presentaban epilepsias sintométicas. El
resto, uno era idiopdtico y otro criptogénico. Desde
el punto de vista evolutivo 7 nifios tenfan epilepsias
activas, resistentes o catastroficas. Dos, las tenian
inactivas.

En la Tabla 3 se exhiben los resultados del EEG y los
niveles de FAE, asi como también el manejo medi-
camentoso de los pacientes. Todos los nifios salvo 2
(los con epilepsias inactivas) tenian EEG especifico
para epilepsia. Durante su evolucién el grupo de
nifios habia recibido en promedio 2.66 esquemas de
tratamiento (1 a 8), en los que se utilizaron FAE de
primera y segunda linea, asi como de dltima gene-
racién. Un paciente fallecié durante el lapso en que
recibia dieta cetdgena.

La tabla 4 informa que 5 pacientes presentaron una
etiologia probablemente responsable de su cuadro
epiléptico como lo fueron infecciones del SNC, dafios
hipéxicos cerebrales y malformaciones enceflicas.
Todos los nifios, salvo 2, los correspondientes a
aquellos que tenfan epilepsias inactivas, presentaron
comorbilidades neuroldgicas dobles, en las que en la
mayoria se asoci6 RM y PC. Un nifio tenia RM con
autismo y otro, RM con accidente vascular cerebral.
Las comorbilidades no neuroldgicas que se presen-
tan en la tabla 4, ocurrieron en todos los pacientes,
salvo en 2, destacandose las bronconeumonias, en
un caso asociado a gastrostomia. Dos nifios tenfan
desnutricion y enfermedad del tejido conectivo, y
una paciente falleci6 estando con un embarazo de
21-22 semanas.

La familia, especialmente la madre de 7 de los nifios
fallecidos recibid el apoyo por parte del personal del
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Centro al conocerse la muerte, con el objeto de con-
tribuir a la elaboracién del duelo. Apoyo fue personal
en 6 pacientes y en uno fue telefénico pues la familia
era fuera de Santiago. En 2 familias no se pudo rea-
lizar el apoyo. En una de ellas, que vivia alejada de
la capital, no se pudo realizar contacto telefénico.
En la otra familia tampoco se hizo apoyo por cuanto
el padre, que se presentd personalmente al hospital
a comunicar el fallecimiento de su de hijo, se retiré
contrariado ante la negativa de recibir de nuestra
parte el certificado de defuncién. Por haber sido un
fallecimiento en domicilio, sin controles regulares en
el Centro, se le comunic6 que debia efectuarse una
autopsia en el Servicio de Medicina Legal. De este
caso no tuvimos informacién posterior.

DISCUSION

La muerte stibita inesperada es la mds frecuente causa
de muerte relacionada a epilepsia entre las personas
que sufren la enfermedad [1,21], y su incidencia,
tanto para adultos como para nifios es muy variable
con cifras desde 0 a 10 x 1.000 [6,21], dependien-
do de la metodologia empleada en las diferentes
investigaciones, de la definicién de muerte stbita
inesperada y del origen de las muestras [1,21]. A
pesar de lo anterior, la incidencia es varias veces
superior a la de la poblacién general [4,29]. Como
en la mayoria de los trabajos publicados, en éste, un
escaso niimero de pacientes tiene autopsia, lo que
impide certificar una muerte subita inesperada como
definitiva [8,11,13,30]. En la presente casuistica,
de 22 casos de nifios con epilepsia fallecidos, en 9
(40%), 1a muerte fue causada por MSIEPy se obtuvo
una incidencia de 1.66 por 1.000 nifios con epilepsia
por ailo, reveldndose como una cifra de magnitud si
se la compara con otras investigaciones. En efecto,
otros estudios [3,4,13,15] revelan frecuencias muy
bajas, que han permitido sugerir a algunos [4] que la
incidencia estimada para los nifios con epilepsia seria
de 0.13 x por 1.000, y globalmente de 1 a 2 x 10.000
[15] 1o cual permitiria concluir que el problema serfa
irrelevante [18]y cuyaexplicacién “debe ser investi-
gada” [18]. Sin embargo, es posible acceder a cifras
de incidencia superiores como las presentadas aqui,
cuando se analizan investigaciones realizados en
centros especializados, tal como lo revela el 1.24 por
1000 del un reciente trabajo holandés en pacientes
adultos [31] y la cifra de 1.66 por 1000 de la presente
investigacion. Las dos incidencias sefialadas sugie-
ren que el problema se ubica al menos dentro de un
riesgo moderado, como lo indica un meta andlisis
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que arroja 0 a 2.5 por 1000 [6].

Poco menos de la mitad de los nifios iniciaron su
enfermedad antes del afio de vida y la edad promedio
de inicio de la epilepsia es menor de 4 afios, lo que
podria sugerir que un inicio precoz de la epilepsia
podria ser un factor de riesgo de muerte subita ines-
perada. Debido a la escasa informacién al respecto
[3,26] es dificil proponer una conclusién, aunque se
ha sugerido que podria existir una relacién entre una
precoz edad de inicio de la enfermedad y el riesgo
de muerte, lo que indicarfa la existencia de una base
neuropatoldgica que se exprese tempranamente en
los nifos [1,5,6].

El tipo de muerte stbita inesperada de esta muestra
revela una alta proporcién de tipos probables y en
s6lo 2 pacientes se determiné que la forma definitiva,
lo que revela como es habitual, la infrecuencia de la
autopsia en las personas con epilepsia que fallecen
[8,19]. Debido a lo anterior se ha propuesto, el uso
de la autopsia verbal [30] en la que los familiares,
responden a un cuestionario previamente preparado
acerca de la enfermedad de la persona, los sintomas
y las circunstancias de la muerte, entre otras pregun-
tas. A pesar de lo anterior, la informacién disponible
de autopsias en muerte stbita inesperada en nifios,
revela que de los casos comunicados en la literatura
a disposicion [1,4,17,14] mads algunos anecddticos
[32], mayoritariamente corresponden a la forma
definitiva.

Todos los pacientes de esta serie, salvo 1, fallecieron
en domicilio, la mayorfa lo hizo en el suefio mientras
dormia, uno de ellos en prono. La muerte en la cama
mientras el nifio duerme parece ser la circunstancia
mds frecuente como fue observado en esta serie y en
otras [17,33] y en casos anecdéticos [11,32], corres-
pondientes a nifios. La mayor informacién disponible
al respecto en adultos, permite destacar atin mds este
hecho [2,9,21,34,35]. Se ha podido establecer signos
de crisis epiléptica reciente, previa a la muerte en la
mayoria de los casos de las personas que fallecen
durante el suefio [2,9], fase durante la cual se incre-
menta el tono vagal, causando bradicardia relativa,
lo que podria contribuir a la inestabilidad de los
mecanismos autonémicos que ocurren en las crisis,
predisponiendo a la muerte subita inesperada [34].
Lo anterior es importante puesto que se ha sugerido
larelevancia de la supervision del suefio y su postura
en supino en las personas con epilepsia [9,33], con
el objeto de prevenir las muertes stbitas.
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Una proporcién inferior de personas fallecen en vigi-
lia generalmente luego de una crisis epiléptica como
sucedié en 3 de nuestros pacientes y ante testigos
presenciales. La proporcién de muertes subitas in-
esperadas ante testigos se sitiaen el 10% [21] de los
casos y generalmente asociadas a una crisis ténico-
clénica generalizada. Sin embargo, es posible como
ocurri6 en nuestro caso 5, que acontezca la muerte
sin una crisis epiléptica, tal como ha sido relatado
en la literatura [17]. En nuestro caso, se agrega un
factor, el temblor, cuya relacién con la muerte stbita
inesperada, no queda del todo claro, salvo postular
un fenémeno causal cardiogénico [36].

La mayorfa de los nifios presentaron crisis generali-
zadas y dentro de estas, crisis tonicoclénicas, lo que
también ha sido comunicado por otros autores en
casuisticas de nifios [17] y en adultos [21], lo cual
podria estar en relacion a la falla de los mecanismos
autonémicos que ocurren durante las CTCG [9,34].
Sin embargo, las personas que fallecen de muerte
subita inesperada también pueden ser portadoras
de crisis epilépticas parciales como ocurrié en 3 de
nuestros pacientes, hecho que sido citado en la lite-
ratura dedicada a los nifios [17]. En este sentido, los
pacientes con crisis parciales secundarias a esclerosis
hipocampal podrian fallecer de MSIEP por accién de
una desregulacion autonémica relacionada con la al-
teracion a ese nivel [37]. No parece estar establecido
que la muerte subita inesperada esté asociada a un
tipo especial de epilepsia si se compara epilepsias
generalizadas con parciales [21], lo que claramente
puede ser explicado por lo heterogéneo de las mues-
tras. Sin embargo, es destacable que s6lo 1 paciente
de esta muestra portaba una epilepsia idiopdtica. El
resto tenian formas remotas sintométicas o criptogé-
nicas, que en su mayoria eran a epilepsias activas,
refractarias o catastréficas [38] lo que revelaria un
especial riesgo en esos tipos de epilepsias de acuerdo
revisiones en investigaciones con adultos y nifios
[5,6,21,39].

Todos los nifios salvo 2 presentaron interictalmente
electroencefalogramas especificos para epilepsia,
lo que por una parte confirma el diagndstico y por
otra sugiere que el cuadro epiléptico estaba activo y
podria un factor de riesgo. En nifios, salvo en nuestra
casuistica anterior [1], no se ha hecho referencia a
este importante hallazgo. También en las muy es-
casas las investigaciones con enfermos adultos, se
revela que un tercio tiene actividad epiléptica [40],
aunque para otros [39] la mayoria de los EEG son
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epilépticos, en tanto algunos [36]) han comunicado
que tanto los EEG ictales como los interictales son
mayoritariamente normales.

El cumplimiento con la medicacién parece ser acep-
table en nuestros pacientes, ya que todos se mane-
jaban con niveles terapéuticos, lo que podria ser un
factor protectivo que no se hizo efectivo en nuestros
nifios. En todo caso no existe suficiente experiencia
como para evaluar esta situacion, salvo mencionar
que los niveles de FAE postmortem pueden resultar
subterapéuticos [33,39]). Concordante con las carac-
teristicas de los nifios de esta investigacién, la mayo-
ria de ellos habia tenido varios esquemas terapéuticos
y estaban en politerapia. Salvo en una comunicacién
anterior nuestra [1], la literatura dedicada al tema en
este punto en los nifios no menciona este hecho. En
adultos, los multiples esquemas [2,35] y la politerapia
[6,9], sugieren ser factores de riesgo, aunque para
otros esta relacion no es tan evidente [41].

El apoyo a la familia después de ocurrir el deceso es
muy relevante porque contribuye a elaborar el duelo
[1]. La mayoria de las familias recibié dicho apoyo
personal por parte del profesional a cargo del nifio
y las entrevistas fueron de utilidad para disminuir la
ansiedad y los sentimientos de desvalimiento y culpa
que origina la muerte.

Todos los pacientes salvo 2, portadores de epilepsia
idiopdtica y criptogénica respectivamente, presenta-
ron comorbilidad neurolégica severa dentro de una
epilepsia sintomdtica. Las comorbilidades en nifios
con epilepsia son frecuentes y variadas [25], pero no
alcanzan el alto niimero de retardo mental (RM) y
pardlisis cerebral (PC) que presentan los nifios de esta
serie, debido probablemente a lo orgdnico que era la
mayoria de los pacientes. Por otra parte, la asociacién
de RM y epilepsia presenta altas tasas de mortalidad
estandar [2], asi como también cuando el RM se
asocia a PC en series en la que intervienen adultos
y nifios con epilepsia para mortalidad en general y
para muerte stibita inesperada [5,16,21].

Sin embargo si se revisan los trabajos de mortalidad
en nifios con epilepsia en los cuales se hace referen-
cia a comorbilidad neurolégica, s6lo se encontraran
3 publicaciones [1,3,17] las que por otra parte, se
refieren a mortalidad general por epilepsia y no es-
pecificamente a muerte subita inesperada. Aunque
sin exponer informacion, un autor [14], destaca que
“La mayoria de las muertes (en nifios con epilepsia)
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son relacionadas con comorbilidades neurolégicas”.
Es relevante destacar que en las 3 publicaciones cita-
das se menciona un alto nimero de comorbilidades
neuroldgicas que van del 62 al 91%, lo que también
se observa en la presente casuistica.

Especialmente en el trabajo australiano [6], se sefiala
que la comorbilidad en mortalidad por epilepsia en
los nifios que fallecen o no de muerte stibita inespe-
rada es diferente a la de los adultos. Especificamente,
en ese trabajo, la PC y la RM, también alcanzan como
en el nuestro un alto ndmero, en tanto que los adultos
las comorbilidades representan una mayor gama de
posibilidades [5,42]. Un hecho relevante en esta serie
es que los pacientes con comorbilidad neurolégica,
la presentaron en los 7 casos en forma doble, con
RM acompaiiado ya sea con PC, AVC o autismo, lo
que sugiere una mayor severidad y puede constituir
factores de riesgo no destacados en la literatura.

La comorbilidad no neuroldgica en nifios pacientes
con muerte stbita inesperada ha sido muy infre-
cuentemente comunicada [1,17], a pesar que en esta
serie la presentaron 7 de 9 nifios, constituyendo una
magnitud muy superior a las 6 de 27 de otro autor
[17]. En adultos, especialmente para mortalidad
general en epilepsia, se han mencionado numerosas
comorbilidades no neurolégicas [2,5,42].

La presencia de bronconeumonias a repeticion son
una comorbilidad frecuente tanto en los niflos que
fallecen de muerte stbita inesperada como ocurrié
en esta serie, como en adultos. Este mismo hecho se
presenta cuando se analiza la mortalidad general de
nifios con epilepsia [1,17], representando también
una importante causa de muerte [1,2]. Uno de los
pacientes de esta serie fallecié estando con gastros-
tomia lo que también ha sido comunicado por otros
autores [17] revelando la gravedad del compromiso
neurolégico y la falla en impedir una aspiracién
mediante el procedimiento gastrico.

Una paciente (caso 1) fallecié siendo portadora de
un embarazo de 22 semanas, hecho que habia sido
reportado por nosotros, como caso Unico [1]. Sin
embargo, un segundo caso ha sido comunicado [32]
en una mujer joven con un embarazo de 8 meses y
una epilepsia que se habia activado y se habia vuelto
del suefio. Ambas pacientes eran jévenes, fallecieron
durante el suefio y la muerte subita inesperada fue de-
finitiva. A pesar de algunas similitudes, entre ambos
casos, no tenemos explicacion para esta asociacion
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entre embarazo y muerte stbita inesperada.

Otra paciente (caso 5) fallecié poco después de un
temblor [1], pero aunque no sabemos la magnitud
del impacto psicolégico del temblor sobre la nifia,
existe informacidn de cierta asociacion entre stress
emocional previo y muerte stibita inesperada en adul-
tos [34]. Podria ser probable que un stress excesivo
y brusco pudiera originar un desbalance autonémico
[15][36] de tal magnitud que ocasione la muerte en
personas predispuestas.

En conclusién, aunque esta serie informa de sélo
9 nifios con muerte subita inesperada se destaca
que ella no es tan rara como ha sido mencionado
[4,14,15,17] en consideracién que se obtuvo un 1,66
x 1000 de incidencia. Se destaca que las epilepsias
sintomdticas y refractarias, con frecuentes CTCG,
de inicio precoz, con EEG especifico, con varios
cambios terapéuticos y frecuentes comorbilidades en
nifios con dafios neurolégicos son las caracteristicas
mds relevantes de estos pacientes.
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Tabla 1
Circunstancias y tipo de muerte stbita en 9 nifios con epilepsia

Lugar Circunstancia Causa de muerte
1 Domicilio Encontrada sin vida al amanecer MSIEP definitiva
2 Domicilio Después de CTCG, con testigo MSIEP probable
3 Hospital Durante una CTCG, con testigo* MSIEP posible.

4 Domicilio Después de CPC, con testigo MSIEP probable
5 Domicilio Después de temblor, con testigo MSIEP probable
6 Domicilio Encontrada sin vida al amanecer MSIEP probable
7 Domicilio En suefio boca abajo MSIEP definitiva
8 Domicilio Encontrada sin vida al amanecer MSIEP probable
9 Domicilio Encontrada sin vida al amanecer MSIEP probable

*Cursaba con un shock séptico y escarlatina; CTCG: crisis tonicoclonica generalizada; CPC: crisis parcial compleja; MSIEP:
muerte sibita inesperada.
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Tabla 2
Caracteristicas clinicas 9 nifios con epilepsia fallecidos de muerte subita

Tipo crisis Sindrome Evolucion Tipo
de la epilepsia etiologico
1 Mioclénicas+CTCG EMJ Inactiva Idiopética
2 CTCG Generalizado Resistente Sintomadtica
3 Parciales complejas Parcial Resistente Sintomadtica
4 Parciales complejas Parcial Resistente Sintomadtica
5 CTCG Generalizado Inactiva Criptogénica
6 CTCG Generalizado Catastréfica Sintomadtica
7 CPC + aténicas Parcial Activa Sintomadtica
8 Mioclénicas West Catastrofica Sintomadtica
9 Mioclénicas West Activa Sintomadtica
CTCG: crisis tonicocldnica generalizada; CPC: crisis parcial compleja; EMJ: epilepsia mioclénica juvenil.
Tabla 3
EEG y tratamiento en 9 nifios con epilepsia fallecidos de muerte stibita
Ultimo EEG N°de esquemas Ultimo control Ultimo Nivel
de tratamiento de FAE de FAE
1 Normal 2 VPA Terapéutico
2 Puntas lentas 2 VPA Terapéutico
3 Especifico 5 VPA-PB-CLB Terapéutico
4 Especifico 2 PB-CBZ Terapéutico
5 Normal 2 VPA Terapéutico
6 Especifico 8 VPA-CZP-TPM-DC Terapéutico
7 Especifico 1 VPA Sin nivel
8 Especifico 3 VPA-ACTH-Prednisona-
VGB-FNT-PB Terapéutico
9 Especifico 1 VPA Terapéutico

FAE: antiepiléptico; VPA: dcido valproico; PB: fenobarbital; CLB: clobazam; VGB: vigabatrina; CBZ: carbamacepina; CZP: clona-
zepam; TPM: topiramato; FNT: fenitoina; DC: dieta cetogena.
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Tabla 4
Etiologia y comorbilidades en 9 nifios con epilepsia fallecidos de muerte stibita

Antecedentes Co-morbilidad Co-morbilidad
patologicos neurologica no neurologica

1 no no Embarazo 21-22 semanas
2 EHI RM + PC no

3 Meningitis RM + AVC Bronconeumonias
4 no RM + Autismo Ehlers-Danlos

5 no no no

6 EHI RM + PC Desnutricién

7 no RM + PC Bronconeumonias
8 Agenesia cuerpo RM + PC Bronconeumonias,
calloso Gastrostomia

9 Sindrome dismérfico RM + PC Bronconeumonias
Holoprosencefalia

EHI: encefalopatia hipoxico isquémica; RM: retardo mental; PC: pardlisis cerebral; AVC: accidente vascular cerebral
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