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1 Einleitung

/N
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Key points ‘

Zunachst ABC Regeln beachten!
Denke an potentiell bedrohliche Ausloser.

Time is brain!! Beim konvulsiven Status Folgeschaden ab 30 Minuten

moglich.

Je langer Status epilepticus, desto schwieriger zu unterbrechen @ zligig

handeln!

Erste Benzodiazepingabe mit der schnellsten Applikationsmoglichkeit,

erst dann i.v.-Zugang legen.

BGA und htg bedside (BZ, Elyte) dringend @ kapillar abnehmen!
Genaue Beschreibung der Anfélle wichtig (Video)!

Bei persistierenden fokalen Ausfallen @ Bildgebung.

2 Definition Status epilepticus (SE)

Abnormal prolongierter Anfall (> 5-10 Minuten = t1), resultierend aus:

a. Versagen der Ublicherweise den Anfall terminierenden Mechanismen oder
Eintreten von Mechanismen, die die Anfallsdauer verlangern.
Langzeitfolgeschaden (nach 30-60 Minuten = t2) méglich (Untergang von Neuronen
und Veranderung neuronaler Netzwerke je nach Typ und Dauer des Anfalls.

1



https://www.google.com/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=2ahUKEwiT0PS9l_TfAhUMNOwKHRnIB5YQjRx6BAgBEAU&url=https://www.radiofreesouthafrica.com/key-points-act-abuse-office/&psig=AOvVaw0-3D2we8r4ikX2LpmZTPmv&ust=1547792753729977

Verschiedene Typen:

Konvulsiver SE: Tonisch-klonisch, klonisch, tonisch, hemikonvulsiv.
Fokaler SE: Fokal motorisch, mit/ohne Bewusstseinseinschrankung, nicht-
motorische Symptome (z.B. sensorisch, vegetativ, experiential).
Absence-Status.

3 Allgemeine Massnahmen und Therapie

1.

ABC-Management Pediatric Advanced Life Support (PALS) (Lagerung, Atemwege
freihalten, 02-Gabe bei Sa02 < 90%, EKG und Pulsoxy-Monitor).

Erst nach der ersten Benzodiazepin-Gabe rektal/nasal/buccal i.v.-Zugang etablieren
(BGA mit BZ sofort kapillar, Blutentnahme s.o.).

Wenn intravendser Zugang vorhanden @ i.v. Gabe.
Fieber? @ Senken.

Die meisten tonisch-klonischen Anfalle enden spontan nach 2-3 Minuten. @ Eine
Akuttherapie ist daher erst nach diesem Zeitraum notwendig.

Gibt es einen Ausloser, der akut behandelt werden muss? Metabolisch, Trauma,
Meningitis?

Hypoglykamie? Beginn Bolus G10% 2 ml/kg — dann siehe RL Hypoglykamie: Glc 40% +
Ringeracetat Glc 1%, ggf. Critical Sampling (BZ < 2,6 mmol/l) vor Glukose-Gabe.

Schock? Beginn 10 ml/kg NaCl 0,9% Bolus i.v. @ siehe RL Schock.

Meningitis/Enzephalitis? Ceftriaxon plus Acyclovir (vor LP bei instabilem Patient) @ siehe
IFIK unter Meningitis/Enzephalitis.

Trauma- Hirndruckzeichen? @ siehe RL SHT: Lagerung, Ventilation, adaquater
Blutdruck, ggf. Mannitol 0,5 mg/kg bzw. NaCl 3% 3 ml/kg i.v.

Sonderfalle:

- Hyponatriamie: NaCl 3% 3 ml/kg in 15 Minuten.
- Hypokalcamie: CaCl 10% 0,2 ml/kg langsam unter EKG-Monitor.
- Hypomagnesiamie: MgS04 25-50 mg/ kg tUber 10 Minuten, Blutdruck-Mon



4 Ab wann muss man behandeln?

SE-Typ (t1): spontanes (t2): Folgeschaden
sistieren moglich
unwahrscheinlich

generalisierter konvulsiver SE 5 Minuten < 30 Minuten
fokaler SE mit Beeintrachtigung 10 Minuten 60 Minuten *
des Bewusstseins
Abscence-SE 10-15 Minuten * nicht bekannt *
\ J\ J
| |
(t1): Therapie (t2): der Anfall
Implikationen fiir Therapie: | 2SS spa'testens muss kontrolliert
jetzt beginnen sein, um
Folgeschéden zu
verhindern

*Datenlage spérlich

Trinka et al. Epilepsia 2015

5 Innerklinische Anfallstherapie

Management des Status epilepticus jenseits der Neonatalphase:

1. |Benzodiazepinphase:

a. Stufe 1a: Benzodiazepine mit der schnellsten Applikationsmoglichkeit

b. Stufe 1b: Benzodiazepine i.v.

Wenn zuhause oder durch das Ambulanz-Team schon 2x Diazepam oder
Midazolam rektal/nasal/ buccal verabreicht wurde, max. eine Dosis
Benzodiazepin und dann wechseln. Je langer der Anfall, desto eher
Benzodiazepin-Resistenz: Ab der 3. Gabe steigt das Risiko fir
Atemdepression signifikant an.

@ frihzeitig Medikamentengruppe wechseln

2. |Etablierter SE: Stufe 2.

3. |Refraktarer Status: Stufe 3.
4. |Superrefraktarer Status: Stufe 4.
Zeit Stufe Medikament Bemerkung
3-5 Min. Kein Zugang Diazepam rektal
Stufe 1a <5Kg:2.5mg
6— 15 kg: 5 mg
> 15 kg: 10mg
Midazolam Buccal (Buccolam) oder nasal 0.2
mg/kg

0.04ml/kg buccal oder nasal

Midazolam: die iv- Ampulle 5mg/ml in 1-ml Spritze:

Zugang vorhanden Lorazepam iv (Tavor, Temesta) 0.1mg/kg Lorazepam im Kihlschrank im Schockraum
Stufe 1a Uber 1-5 Min, max 4mg Einmalige Wiederholung nach 5-10Min, siehe iv
Stufe1




5-10 Min. Initialer Status = Lorazepam (Tavor, Temesta) iv: 0.1mg/kg Lorazepam, Midazolam und Clonazepam: im- Gabe
Benzos iv — (max 4mg) in Ausnahmeféllen méglich
Stufe 1b
Falls nicht verfiigbar: Diazepam 0.3-0.5mg/kg
(max 10mg), Clonazepam iv (Rivotril) 0.01 —
0.05mg/kg Gber 1-5Min, max 2mg oder
Midazolam 0.1mg/kg iv
Pyridoxin (Vit B6) 100mg iv
Bei Kindern < 2J mit erstem Anfall zusatzlich
10 -30 Etablierter Status Levetiracetam 40mg/kg iv « Uber 8-10Min
Min. Stufe 2 Valproat 30mg/kg iv + Uber 3-5Min. langsam iv
+ Bei unklaren Stoffwechselerkrankungen
kontraindiziert, Vorsicht bei
Sauglingen/Kleinkindern
oder Phenobarbital (Gardenal) iv 1520mg/kg | = Uber 10Min applizieren
* Atem- und Kreislaufdepression mdoglich
» V.a. bei Kindern < 1Jahr
oder (bei fokalen) Lacosamid 10mg/kg iv + Beifokalen Anfallen statt Levetiracetam
» Als Kurzinfusion tber 5-10Min
oder (vor allem bei fokalen) Phenytoin | < Uber 15-20 Min. iiber sicheren Zugang
1520mg/kg iv + EKG- und RR- Uberwachung
* Injektionslésung (250mg/5ml, nicht
Infusionskonzentrat)
* Beim Dravet-Syndrom vermeiden (Cave bei
Kindern < 2 Jahre)
>30 Min. Refraktarer Status Midazolam —DTI oder Thiopental- DTI + Auf Intensivstation
Stufe 3 + Tiefe Sedierung und Intubation
Immer: BZ messen, Atemwege freimachen (Absaugung, kein Mundkeil, ggf. Esmarch — Handgriff), Vitalparameter. Falls Sauerstoffsattigung <
90% und Anfallsdauer > 3Min: 02-Gabe (Maske). Bei Atemwegsverlegung/prolongiertem Anfall (Stufe 2 appliziert): Beizug Neuropadiatrie

6 Kommentare zu den Arzneimitteln

Diazepam Rektiole:

Seit > 40 Jahren im Einsatz, verbreitete Notfalltherapie: "Unentbehrliches
Medikament" (WHO).

Stabiler Wirkstoff (bei Raumtemperatur).
Hohe Effekt-Raten bei seltenen Nebenwirkungen (Atemdepression).

Pharmakokinetik:

- Lipidléslich = sehr rascher Ubertritt ins ZNS.

- Rasche Redistribution ins Fettgewebe @ kurze Wirkdauer (< 20 Minuten).

- Hohes Akkumulationsrisiko (enterohepatischer Kreislauf: 2. Peak nach 6-8
Stunden).

- Nachteile der rektalen Applikation: Situationsbedingt schwierige Anwendung.

- Viele Applikationswege maglich: intrabuccal (Buccolam), intranasal,

Midazolam
Vort
eil:
intravends,

(intramuskular in Ausnahmefallen mdglich)

- Wasserloslich @ Rascher Wirkeintritt, kurze Plasma HWT (2 Stunden)
- Gute Evidenzlage (Cochrane McTague et al. 2018)




- Rasche EEG-Reaktionen nachgewiesen - Nachteil:

- Kurzer Effekt

- Atemdepression mdglich

- Buccolam ist sehr teuer @ auf der peripheren Station i.v.-Ampulle buccal
oder intranasal verabreichen

Lorazepam:

- Vorteil:

- Gute Evidenzlage (Cochrane McTague et al. 2018)

- Rascher Wirkeintritt bei i.v.-Gabe, langer antikonvulsiv wirksam als
Midazolam - Nachteil:

- Atemdepression mdglich

- i.v-Zugang erforderlich (kann in Ausnahmefallen intramuskular verabreicht
werden). Tavor expidet intrabuccal ist flir den Status epilepticus nicht geeignet, da
vorwiegend keine Resorption Uber die Mundschleimhaut (Wilson 1987)

Valproat i.v.:
- Vorteil:
- Schneller Wirkeintritt (bei 66% innerhalb von 6 Minuten) (Limdi 2005,
Wheless 2004).

- 78-100% Effekt bei refraktdrem Status bei Kindern (Yu 2003, Uberall 2000).

- Keine Atemdepression, kein Blutdruckabfall (Peters 2005). - Nachteil:

- Gefahr der Encephalopathie /Leberversagen bei zugrundeliegender
Stoffwechselstorung. — Vorsicht bei unklarer Atiologie des Status, Sauglingen und
Kleinkindern.

Phenobarbital i.v.
- Vorteil:
- Langjahrige und breite Erfahrung vorhanden.
- Rasche iv-Applikation mdglich, Wirkungseintritt innerhalb 5-10 Minuten.
- Besserer Effekt als Phenytoin + Diazepam (Shaner 1988). - Nachteil:
- Atemdepression, Blutdruck-Abfall méglich.
- Hohes Interaktionspotential mit anderen Medikamenten. Phenytoin i.v.

- Vorteil:

- Langjahrige und breite Erfahrung vorhanden.

- Anderer Wirkmechanismus als Benzodiazepine (theoretischer Vorteil).

- Wenig Atemdepression / Blutdruckabfall.

- Ist bei besonderen lonenkanalerkrankungen mit epileptischer
Enzephalopathie im Neugeborenalter die Therapie der Wahl (Wolff 2017).

- Nachteil:

- Schwierige iv-Applikation (Gefahr von Nekrosen®@langsame Gabe, wahrend
der Phenytoin-Injektion darf man keine andere Infusion Uber dieselbe Kanile
verabreichen).

- Kurze Wirkzeit bei Wirkeintritt nach > 20 Minuten.

- Kardiale Rhythmusstérungen mdglich (KI beachten).



- Verschlechterung genetisch bedingter Natriumkanal-abhangiger
Statusformen moglich (wie Dravet-Syndrom (Guerrini 1998)) Levetiracetam i.v.:

- Vorteil:

- Gute Vertraglichkeit.

- Keine Wechselwirkungen mit anderen Medikamenten. - Nachteil:
- Noch keine breite Erfahrung beim SE bei Kindern. Lacosamid i.v.:

- Vorteil:

- Gute Vertraglichkeit. - Nachteil:

- Noch keine breite Erfahrung beim SE.

- Vorsicht bei Patienten mit Herzrhythmusstorungen.

7 Anamnese

1. Dauer, Beginn (fokal?), Ausloser (Fieber, Sturz, Medikamente, etc.).

2. Personliche und Familienanamnese.

3. Komplette internistische-padiatrische und neurologische Untersuchung (inkl.
Hautauffalligkeiten).

4. Medikamentenanamnese:
i. Welche anfallssupprimierenden Medikamente (ASM) waren effektiv
bei frGheren SE?
ii. Medikamentengabe verpasst?
iii. Paradoxer Effekt?

1. Wenn ein neues ASM vor kurzem erhéht / hinzugeflgt wurde
@ NICHT in der SE-Therapie anwenden.

2. SE (insbesondere myoklonischer SE) kann durch, fir das
EpilepsieSyndrom, ungeeignete Medikamente ausgelost
werden. Dann besteht die Therapie darin, das Medikament
abzusetzen.

8 Diagnostik bei erstem/unklarem Anfallsereignis

(Ausnahme Fieberkrampf @ siehe entsprechendes Kapitel):

Etwa 0.5-1% der Bevdlkerung haben einen Anfall bis ins Adoleszentenalter. Ist das Kind
entwicklungsneurologisch unauffallig und der internistisch-neuropadiatrische Status nach
dem Anfall unauffallig, kann man die Abklarungen auf ein Minimum beschranken.

1. BGAund htg bedside (BZ) mit Elektrolyten (Na, K, Ca) und Blutzucker @ rasch
anschauen!

2. BB, CRP, Kreatinin, ASAT, ALAT, Mg, ggf. Tox-Screening und ASM-Spiegel.

3. Basis-Stoffwechseldiagnostik bei Neugeborenen/Sauglingen/(Kleinkindern): Laktat,
Leberwerte, Acylcarnitin-Tandemspektrometrie, Aminosauren in Serum, organische

Sauren im Urin, Ammoniak, Ketonkdrper im Urin
6



4.

6.

Eine Lumbalpunktion gehort in der Regel nicht zur Abklarung eines ersten afebrilen
Anfalls jenseits der ersten 6 Lebensmonate (4), ausser bei V.a. ZNS-Entziindung
oder frahkindlichen atypischen Absencen (Glukose-Transporter-Defekt?).

Falls LP (evtl. vorher Bildgebung): Zellzahl, Protein, Glukose-Ratio
Serum/Liquor, Laktat. Je nach Alter/Klinik: Aminosauren, Pipecolsaure,
Neurotransmitter.

Je nach Situation Infektsuche: Siehe auch RL Meningitis/Enzephalitis:
Mikrobiologie/Virologie/Herpes-PCR, 1 Réhrchen in Reserve.

Bei Fieber: Blutkultur, Gerinnung, Urin-Stix.

Notfallméassige Untersuchungen:

1.

MRI: Uber 2-3 Stunden persistierende fokale Ausfalle oder Vigilanzstérungen,
Hinweise auf Trauma oder Hirndruck.

CT: In Ausnahmenfallen (z.B. hochakute Situation (z.B. dringender Verdacht auf
(asymmetrischen) erhdhten ICP).
Fehlende Verfigbarkeit MRI bzw. Sedation in adaquatem zeitlichem Rahmen).

Schadelsonographie: Ggf. bei offener Fontanelle primar, MRI im Verlauf

Notfall-EEG immer in Absprache mit Neuropadiatrie:
Bei V.a. nichtkonvulsivem Status @ Bei Verdacht grosszigig Benzos versuchen
(auch ohne EEG, Kind wird z.T. dadurch wach).

pocEEG auf IB, Neo und NZKJ verfugbar.

Kinder mit bekanntem Hydrocephalus und Drainagesystem: Absprache mit
Kinderchirurgie (Einstellung des Ventils) und padiatrischer Neurologie vor der
Bildgebung (Cave MRI — erneute Einstellung des Ventils notwendig).

Eine Sonographie des Abdomens auf dem Notfall (wie bei FAST) mit Nachweis von
freier Flussigkeit kann einen Hinweis geben, ob das Ventil nicht funktioniert.

9 Wichtigste Differenzialdiagnose

1.
2

Affektkrampfe.
Nicht epileptische Myoklonien (Einschlafmyoklonien, Schlafmyoklonien des

Neugeborenen, benigne Myoklonien des S&uglings, Myoklonus-Opsoklonus-Syndrom,
Hyperekplexie).

3.
4.

Paroxysmale Bewegungsstorungen.
Gratifikationsphdnomene (kindliche Masturbation).



Medikamentenbedingte akute dystone Reaktion (okulogyre Krise).
Sandifer-Syndrom bei Reflux.

Migrane und verwandte Krankheitsbilder.

© N o O

. Schlafgebundene Stérungen (Pavor nocturnus, Schlafwandeln, Schlafparalyse,
Narkolepsie).

9. Psychogen (dissoziative Anfélle, Hyperventilationssyndrom).

10 Abkiirzungen

ASM: Anfallssupprimierende Medikation
BGA: Blutgasanalyse

BZ: Blutzucker

BB: Blutbild

Elyte: Elektrolyte

Sa-02: Sauerstoffsattigung
EKG:

Elektrokardiogramm ICP:
intracranial pressure
pocEEG: point of care
EEG

11 Anfallsklassifikation nach ILAE 2025

~ y X
GRUNDVERSION IV e
Aganst Epepy
Fokal Unbekannt ) Generalisiert)
ob fokal oder Generalisiert
Bewusstsein’? Bewusstsein®3 Absencen
»erhalten »erhalten
»gestort »gestért Andere generalisierte Anfille
Fokal zu bilateral tonisch-klonisch Bilateral tonisch-klonisch Generalisiert tonlsch-klonlsp
- - ( . N
Grundlegende Beschreibungen (Deskriptoren): N ICht
Mit oder ohne beobachtbaren® Manifestationen
ege o
_Klassifizierbar |
1. Operativ definiert durch gewahr sein und Reaktionsfahigkeit wihrend eines Anfalls sowie Erinnerung nach einem Anfall. D
2. Wenn der i ist erfolgt die ifikation als fokal (ohne weitere Spezifizierung) ¢
3. Wenn der il ist erfolgt die i ion als k ob fokal oder generalisiert (ohne weitere
Spezifizierung)
4. Beobachtbare i i sind fiir leicht erkennbar. Diese kénnen motorisch, autonom, aphasisch, oder anderer Art sein
(siehe Tabelle 2). Eine Bewusstseinsstérung qualifiziert als beobachtbare Manifestation.
Klassifikatoren (Anfallstypen) in Schwarz, Deskriptoren in Blau. Der horizontale in der Abbildung hebt die bilateral tonisch-
klonischen Anfélle hervor, da diese in allen drei Anfallsklassen mit der héchsten Sterblichkeit und Morbiditdt verbunden sind.
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Merke: Lebensbedrohliche Grunde fur Krampfanfalle

- Hypoglykamie

- Trauma (inkl. Schutteltrauma)

- Atraumatische intrakranielle Blutung (z.B. arteriovendse
Malformation)

- Ischamischer Stroke

- ZNS-Tumor

- Infektionen (Meningitis, Enzephalitis, ZNS-Abzess)

- Toxine (Drogen, Medikamente, Organophosphate, andere)

- Hypertensive Enzephalopathie




