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Resumen

Introduccioén: El estatus epiléptico (EE) en nifios se establece como una de las
condiciones mas frecuentes en los servicios de urgencias que necesita tratamiento
inmediato debido a las altas tasas de morbilidad luego del evento. Existen casos
excepcionales de EE que progresan a estatus epiléptico refractario (EER) y
posteriormente, superrefractario (EESR) sin remision del cuadro, condicién que limita
las opciones terapéuticas y deteriora el prondstico de estos pacientes.

Materiales y Métodos: Se realiza reporte de caso sobre la eficacia de la cirugia
urgente de epilepsia como alternativa terapéutica para control de EE en un paciente
caso colombiano de 6 afios con displasia cortical focal que desarrolla EER y EESR
durante estancia en hospital pediatrico. Adicionalmente se realiza una revision no
sistematica de la literatura.

Resultados: No existe una guia de manejo ni evidencia de alta calidad, que
establezca la cirugia de urgencia como una recomendacién para el tratamiento del
EER y EESR. Sin embargo en el caso reportado y posterior a dos intervenciones
neuroquirurgicas de urgencia, con ventana de tiempo de 1 mes, se obtuvo resolucion
del estatus, resultados Engel | sin recurrencia de crisis incapacitantes, recuperacién
exitosa al dia de hoy y sin déficit cognitivo. El estudio patolégico informo la presencia
de displasia cortical extensa (tipo IIB), condicion que representa gran proporcion de
la etiologia de estatus epiléptico en poblacién pediatrica.

Conclusiones: Considerar la cirugia de epilepsia de urgencia como opcion
terapéutica a corto plazo en pacientes con estatus refractario y superrefractario para
mejorar impacto en morbimortalidad y calidad de vida.

Palabras clave: Estatus epiléptico, estatus epiléptico super refractario, cirugia de
epilepsia, displasia cortical focal.

Resumo

Introducdo: O estado de mal epiléptico (EE) € estabelecido como uma das condi¢des
mais frequentes nos servicos de emergéncia que necessitam de tratamento imediato
devido as altas taxas de morbidade apds o evento.

Ha casos excepcionais de estado de mal epiléptico que evoluem para estado de mal
epiléptico refratario (EER) e depois para super-refratario (EESR) sem remissao,
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condicdo que limita as opcBes terapéuticas e prejudica o prognostico desses
pacientes.

Materiais e Métodos: A fim de demonstrar a eficacia da cirurgia de epilepsia de
emergéncia como opc¢ao terapéutica para o controle da EE, é apresentado um caso
colombiano de um paciente com diagndstico de uma displasia cortical focal que
apresenta EER e EESR, durante a hospitalizacdo em HOMI - Fundacion Hospital
Pedidtrico la Misericordia.

Resultados: Foram realizadas duas intervencdes neurocirdrgicas de emergéncia,
com diferenca de tempo de 1 més, com posterior resolu¢cdao do quadro, resultado
"Engel I" sem recorréncia de crises incapacitantes, recuperacao bem-sucedida até
hoje e sem déficit cognitivo. O estudo patoldgico relatou a presenca de displasia
cortical extensa (tipo 1IB), uma condicdo que representa uma grande proporcdo da
etiologia do estado de mal epiléptico na populacdo pediatrica.

Conclusoes: Considerar a cirurgia de epilepsia como uma opc¢ao terapéutica de curto
prazo em pacientes com EER e EESR para melhorar a morbimortalidade e o impacto
na qualidade de vida.

Palavras chave: Estado de mal epiléptico, estado de mal epiléptico super-refratario,
cirurgia de epilepsia, displasia cortical focal

Abstract

Introduction: Status epilepticus is established as one of the conditions more
frequent in the emergency services that needs immediate treatment due to high
rates of morbidity after the event. There are exceptional cases of SS that progress to
refractory status epilepticus (RSS) and then to super-refractory (SRSS) without case
remission, a condition that limits the therapeutic options and damages the prognosis
of these patients.

Methods: A case report is made about efficacy of emergency epilepsy surgery as a
therapeutic choice for SS control in a Colombian pediatric patient with diagnosed
focal cortical dysplasia that presents RSS and SRSS, during hospitalization in a
pediatric hospital.

Results: There is no a standard or high quality evidence that establish emergency
epilepsy surgery as a recommendation of treatment for RSS and SRSS. In our case
two emergency neurosurgical interventions were performed, with a time difference
of 1 month, with posterior resolution of the status, "Engel I" outcome without
recurrence of disabling seizures, successful recovery until today and without
cognitive deficit. The pathological study reported the presence of extensive cortical
dysplasia (type IIB), a condition that represents a large proportion of the etiology of
status epilepticus in the pediatric population.
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Conclusions: Consider epilepsy surgery as a short-term therapeutic option in
patients with RSS and SRSS to improve the morbimortality and life quality impact.
Keywords: Status epilepticus, super-refractory status epilepticus, epilepsy surgery,
focal cortical dysplasia.

Introduccion:

Se considera al Estatus Epiléptico (EE) como la situacién clinica de presentar crisis
epilépticas durante 5 minutos o mas, o, presentar 2 o mas crisis epilépticas sin
recuperacién total entre estas 2. Es una urgencia vital neurolégica, con necesidad
imprescindible de tratamiento para evitar dafios irreversibles al sistema nervioso
central, compromiso de circuitos neuronales, y muerte celular %3. Aproximadamente
un “30% de los pacientes, desarrolla estatus epiléptico refractario” 3 (EER), que se
establece al presentar crisis epilépticas continuas que no responden al tratamiento
de primera y segunda linea y se habla de estatus epiléptico superrefractario (EESR)
cuando tiene una duracion mayor a 24 horas desde el inicio del tratamiento y el uso
de fArmacos de tercera linea resulta fallida 3. En poblacién pediatrica se reporta una
incidencia anual de EE, en promedio, de 18 por cada 100.000 nifios, con mortalidad
cercana al 3% a corto plazo, que aumenta si presentan EER y, a largo plazo, se
reportan tasas cercanas al 20% >#1°. Un anlisis retrospectivo reciente, encontré en
una cohorte de 276 pacientes, un 17% de tasa de recurrencia de EER en quienes ya
lo habian presentado como primer episodio °. Por otro lado, el 14.2% de una cohorte
de 148 pacientes con EE, presentaron EESR, y de ellos, falleci6 el 28.6% '°. Con
objetivo de demostrar la eficacia de la cirugia de epilepsia de urgencia en eventos de
EESR, con compromiso inminente y alta probabilidad de muerte en los pacientes, se
expone el siguiente caso clinico.

Métodos:

Se presenta un caso clinico de un paciente masculino de 6 afios de edad con epilepsia
focal refractaria quien presentd estatus epiléptico superrefractario. Adicionalmente
se realiza una revisidn no sistematica de la literatura.
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Caso Clinico

Paciente masculino de seis afios de edad con diagndstico de focal refractaria desde
el primer afio de vida en manejo con levetiracetam, oxcarbazepina, vigabatrin,
clonazepam y clobazam, con requerimiento de multiples hospitalizaciones, sin
antecedentes perinatales patolégicos; llegd a urgencias en estatus epiléptico, con
cuadro de 15 dias de evolucién de exacerbacién de crisis, caracterizadas por
hiperextensién de miembros superiores, hipertonia generalizada y mirada fija, cada
crisis de 2 a 3 minutos de duracién y con 30 episodios ictales diarios. Al ingreso se
encontré taquicardico, con hipertonia de miembros superiores y mirada fija; es
llevado a reanimacién para manejo inicial. En adicién a los anticonvulsivantes de
base, se iniciaron benzodiacepinas y barbituricos para sedacion profunda. Durante
las dos primeras semanas, recibié manejo integral en la Unidad de Cuidado Intensivo
Pediatrico (UCIP), donde presentd deterioro respiratorio y otras complicaciones
asociadas. Requirio de dieta cetogénica y dos anticonvulsivantes adicionales, para un
total de 9 items en su manejo farmacoldgico, con el que Unicamente se obtuvo una
leve disminucion en la duracion de las crisis y en el 85% de su frecuencia.

Se realiz6 telemetria que evidenci6 EER con actividad focal frontal anterior de
predominio izquierdo con respuesta irregular a la terapia farmacolégica (Figura 1).
Posteriormente se realizé resonancia magnética de cerebro (RMN) con evidencia de
engrosamiento cortical del giro frontal medio e inferior izquierdo y una lesion
predominantemente hiperintensa en secuencia T2 que no captaba el medio de
contraste y no restringia a la difusion (Figura 2-A).

R
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Figura 1. Telemetria de 12 horas con actividad focal frontal anterior de predominio
izquierdo.
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Figura 2. Resonancia magnética cerebral corte coronal. A. Lesién hiperintensa
secuencia T2 en giro frontal medio e inferior izquierdo. B. Residuo displasico
perilesional luego de lesionectomia frontal izquierda. C. Cambios postquirurgicos del
segundo tiempo luego de lobectomia frontal izquierda.

Al dia siguiente, se valoro6 en junta neuroquirurgica de epilepsia, donde se determiné
gue era candidato a cirugia urgente con manejo resectivo extenso en zona de lesién,
para lograr total control de crisis. Sin embargo, contaba con alta probabilidad de
afasia motora postquirurgica dada la zona descrita. A las dos semanas del ingreso, el
paciente fue llevado a cirugia, ingreso al quiréfano en EE y midriatico. Se realizé una
lobectomia subtotal frontal izquierda guiada por neuronavegacion o&ptica;
corticotomia de tejido displasico en segmentos medio y posterior del giro frontal
medio izquierdo. El procedimiento se finalizé sin complicaciones, se tomaron
muestras respectivas y se enviaron a patologia. En el postoperatorio mediato,
presentd disminucion significativa de la frecuencia ictal, sin déficit neurolégico
aparente, aunque con examen neurolégico poco objetivo dado estado de sedacion
profunda. Se realizé una tomografia computarizada (TC) de craneo simple de control
que mostréo cambios postquirurgicos en el opérculo frontal izquierdo dentro de
parametros normales. Posteriormente, luego de descender la sedacion, presentd
retorno de crisis, que requirié reanudar sedacion. Una semana después, presentd
distress respiratorio y deterioro del estado general. Se realiz6 RMN cerebral de
control en la que se observo residuo cortical displasico en region posterior del giro
frontal medio izquierdo (Figura 2-B). Dado la persistencia de las crisis y hallazgo
imagenoldgico, se revaloro en junta, la cual determiné un segundo tiempo quirurgico,
para aumentar la reseccion anterior al margen del area motora primaria, también
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comprometida, disminuyendo el riesgo de déficit motor para el paciente. El dia
programado para el segundo tiempo quirdrgico, el paciente present6 deterioro del
estado general con fiebre y se pospuso la intervencién. Por leve mejoria en el control
de crisis, se considerd no realizar nuevas intervenciones quirdrgicas hasta optimizar
el estado general y nutricional del paciente. Sin embargo, a los 28 dias de
postoperatorio presentd nuevo EE por mas de 3 horas con crisis de las mismas
caracteristicas iniciales y requirié nuevamente manejo avanzado de via aérea, en la
UCIP y dosis maximas de anticonvulsivantes. A las 5 horas del primer evento,
presentd nuevo estatus de 40 minutos de duracién, sin resolucién. En dicho se
determind llevarlo a cirugia de caracter urgente, debido a EESR persistente. Al dia
siguiente fue llevado a lobectomia frontal izquierda sobre campo quirdrgico inicial,
ampliando margenes de reseccion y realizando desconexién de multiples circuitos
frontales.

Resultados:

El paciente recibié egreso hospitalario satisfactorio a los 23 dias del segundo tiempo
quirurgico. El tiempo de seguimiento desde la segunda cirugia hasta el afio 2024
(menos de 2 afios) presentd resultados Engel |, sin déficit motor, una mejora
progresivay extraordinaria de sus capacidades cognitivas y una mejor calidad de vida
para ély su familia.

Discusion:

De acuerdo con el consenso de expertos de la Asociacién Colombiana de Neurologia
publicado en el afio 2019 2, en el que se establecieron una serie de recomendaciones
para manejo del EE, se siguieron cada uno de los pasos de manera escalonada para
tratar el estatus del caso en mencion, conforme se hacia mas refractario y teniendo
como ultima opcion a evaluar la intervencidn quirurgica. Sin embargo, formalmente
no existe una guia de manejo ni evidencia de alta calidad, que establezca la cirugia
de urgencia como una recomendacion para el tratamiento del EER y EESR. Un estudio
relativamente reciente, recolecta varios estudios para evaluar las distintas opciones
terapéuticas del EESR, y para el caso de la cirugia cerebral, recomiendan la cirugia
resectiva en pacientes con zona ictal localizada en zonas no elocuentes o pacientes
con EESR persistente y no remitente al manejo farmacolégico, basado en 7 estudios
con evidencia clase IV segun la Academia Americana de Neurologia, incluyendo
reportesy series de casos °. Asi mismo, Vendrame y Loddenkemper '', en el afio 2010,
sugieren un algoritmo para el EER que persiste ante el manejo médico, en el que
proponen colocar a consideraciény criterio médico, a aquel EER que tenga una lesion
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visible ala RMN y que concuerde con el trazado en |la telemetria; situacion que ocurrid
en nuestro caso presentado.

De esta manera y teniendo en cuenta la evidencia en la literatura, se establece que
es sumamente importante determinar en un tiempo maximo sugerido de una a dos
semanas, que de presentar falla al manejo médico, el paciente es elegible para
tratamiento quirdrgico; con la presencia de foco epileptogénico unilateral
concordante con la semiologia del paciente, actividad en la telemetria y RMN.

En cuanto a la remisién de crisis, operativamente se registran los resultados luego de
procedimientos quirurgicos de epilepsia con la clasificacién de Engel, publicada en el
afo 1992 por el Dr. Jerome Engel Jr.'? Estos resultados estan agrupados en 4 clases
(Tabla 1)

Tabla 1. Clasificacién de Engel para resultados post cirugia de epilepsia.
CLASE RESULTADOS

I Libre de crisis incapacitantes durante al menos los primeros 2 afios
desde la cirugia

Il Crisis incapacitantes infrecuentes desde la cirugia, pueden
presentarse crisis nocturnas unicamente.

1l Progreso significativo con reduccion en nimero de crisis 0 aumento
de intervalos de tiempo libres de crisis.

\Y Sin progreso significativo o empeoramiento de las crisis

Tomada y modificada de: Engel surgical outcome scale - MGH epilepsy service '2

La serie de casos realizada por Alexopoulos et al. % en el afio 2005 ha sido referencia
desde su publicacién por multiples trabajos relacionados con el tema, expone 10
casos de pacientes pediatricos con EESR que requirieron manejo en UCI y sedacion
profunda, escogidos entre 284 cirugias de epilepsia entre los afios 1997 a 2004, a los
cuales se les realizé procedimiento de urgencia a las 2 semanas del ingreso y con una
media de 7 meses de seguimiento postoperatorio: 7 pacientes resultaron libres de
crisis, 2 con reduccion significativa de la frecuencia ictal y finalmente uno de ellos, no
presentd cambios en su estatus. La serie de casos mas reciente en la literatura,
publicada por Jagtap et al. 3 presenta casos de pacientes pediatricos con EER que
requirieron cirugia de epilepsia de emergencia para el control del mismo, de los
cuales todos obtuvieron resolucion del estatus; nueve pacientes obtuvieron
resultados Engel | y el paciente restante, con diagndstico de hemimegalencefalia,

8



Neurociencias Journal Vol 30 Nim 3 Rincén-Huertas y Cols

obtuvo resultados Engel IlIA con persistencia de las crisis epilépticas luego del
procedimiento.

Para nuestro caso presentado, se destaca la resolucién del estatus epiléptico
superrefractario, con telemetria postquirurgica sin crisis eléctricas visibles y RMN sin
residuo cortical displasico (Figura 2-C). El paciente recibié egreso hospitalario
satisfactorio a los 23 dias del segundo tiempo quirurgico. El tiempo de seguimiento
desde la segunda cirugia hasta el afio 2024 (menos de 2 afios) presento resultados
Engel |, sin déficit motor, una mejora progresiva y extraordinaria de sus capacidades
cognitivas y una mejor calidad de vida para él y su familia.

Conclusiones:

El tratamiento farmacoldgico permite adecuadamente el control de las crisis de un
estatus epiléptico en el 70% de los casos 0 mas, no obstante, debido a la eficacia
expuesta, consideramos tener presente la cirugia de epilepsia de urgencia como una
opcion terapéutica a corto plazo para control de EER y EESR, con el fin de disminuir
los riesgos que van desde déficit cognitivo, neuroldgico, deterioro de la calidad de
vida, hasta coma y fallecimiento.
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