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Resumen

La muerte subita inesperada en epilepsia (SUDEP)
es una causa importante de mortalidad en ninos
con epilepsia, presentando una incidencia similar a
la de los adultos. Su epidemiologia y fisiopatologia
aun no estan completamente definidas. Este articulo
de revisién aborda SUDEP en la poblacién pedidtrica,
describiendo su definicién, epidemiologia, fisiopa-
tologia y factores de riesgo con especial énfasis en
las estrategias de prevencién y en la comunicacién
a las familias. Se destacan factores de riesgo como
la presencia y frecuencia de crisis ténico-clénicas
generalizadas, primordialmente durante el suefio,
epilepsia refractaria, falta de supervisién nocturna
y comorbilidades neurolégicas. La fisiopatologia in-
cluye disfuncién autonémica, depresién respiratoria
postictal y predisposicién genética, particularmen-
te en sindromes epilépticos del desarrollo como el
sindrome de Dravet. Las estrategias preventivas se
centran en el control de las crisis, el monitoreo noc-
turno, la educacién familiar y el abordaje multidisci-
plinario. El conocimiento y la educacién es mayor en
centros especializados en epilepsia refractaria, pero
es fundamental mejorarlos en todos los dambitos. Se
subraya la importancia de informar a las familias
de manera pertinente y sensible, fomentando una
relaciéon de confianza y apoyo. Aunque el riesgo
de SUDEP no puede eliminarse completamente, la
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implementacién de medidas basadas en evidencia,
reducen su incidencia.

Palabras clave: muerte subita en epilepsia, epilepsia,
factor de riesgo, prevencion, educacién

Abstract
Sudden unexpected death in epilepsy: risk factors, pre-
vention strategies, and approaches for family engagement

Sudden unexpected death in epilepsy (SUDEP) is an
important cause of mortality in children with epilepsy,
with a similar incidence to that of adults. Its epidemiol-
ogy and pathophysiology are not yet fully defined. This
review article addresses SUDEP in the pediatric popu-
lation, describing its definition, epidemiology, patho-
physiology and associated risk factors with a particular
focus on prevention strategies and communication to
families. Risk factors such as the presence and fre-
quency of generalized tonic-clonic seizures —especially
during sleep-, drug-resistant epilepsy, lack of nocturnal
supervision and neurological comorbidities are empha-
sized. Proposed pathophysiological mechanisms include
autonomic dysregulation, postictal respiratory depres-
sion and genetic susceptibility, particularly in develop-
mental and epileptic encephalopathies such as Dravet
syndrome. Preventive strategies are centered on seizure

MEDICINA (Buenos Aires) 2025; 85 (Supl. IV): 10-15



Muerte stbita en pediatria

control, nocturnal monitoring, caregiver education and
a multidisciplinary approach. Knowledge and educa-
tion regarding the topic are often greater in specialized
drug-resistant epilepsy centers, yet improvement is
needed across all care settings. Informing families in a
relevant and sensitive manner is highlighted, aiming to
foster a trusting and supportive relationship. Although
the risk of SUDEP cannot be completely eliminated, the
implementation of evidence-based measures reduces
its incidence.

Key words: sudden death in epilepsy, epilepsy, risk

factor, prevention, education

La epilepsia es una de las enfermedades neu-
rolégicas cronicas mas frecuentes en la infancia,
con un amplio espectro de manifestaciones cli-
nicas, pronoéstico y riesgos asociados. Entre las
complicaciones mds alarmantes se encuentra la
muerte subita inesperada en epilepsia (SUDEP,
por sus siglas en inglés, Sudden Unexpected Death
in Epilepsy). Aunque ha sido ampliamente estu-
diada en adultos, en nifios continua siendo un
fenémeno menos comprendido y en muchos ca-
sos, subestimado®.

La identificacién temprana de pacientes en
riesgo y la implementacién de intervenciones
preventivas efectivas son desafios clinicos prio-
ritarios. En este contexto, el presente articulo
tiene como objetivo revisar la evidencia actual
sobre la muerte stubita en ninos con epilepsia,
explorar sus posibles mecanismos, factores pre-
disponentes y discutir las estrategias de preven-
cién mas relevantes.

Definicion de muerte inesperada en
epilepsia

SUDEP es definida como el fallecimiento re-
pentino, inesperado y no traumatico o por aho-
gamiento de una persona con epilepsia que
ocurre en circunstancias basales, habitualmente
durante el suefio o el reposo, sin evidencia de
asfixia, trauma o estatus epiléptico prolongado
y sin una causa estructural o tdxica identificable
tras la autopsia. Esta definicién fue propuesta
inicialmente por Nashef en 1997 y ha sido adop-
tada por multiples organismos internacionales,
incluyendo la International League Against Epilep-
sy (ILAE)

Se han propuesto subcategorias para una me-
jor clasificacién, como:
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SUDEP definitiva: cuando no se ha identifica-
do una causa de muerte con autopsia.

SUDEP probable: en ausencia de autopsia,
pero en un contexto clinico compatible.

SUDEP posible: cuando la informacién dispo-
nible es limitada, pero no se puede descartar la
entidad.

Epidemiologia

SUDEP representa una causa significativa de
mortalidad en personas con epilepsia, aunque su
incidencia varia ampliamente. Estudios recien-
tes muestran tasas similares en nifos y adultos,
aproximadamente 1.2 por 1000 personas/ano,
aunque estas cifras pueden estar subestimadas
debido a la escasez de autopsias y la menor sos-
pecha diagnéstica en este grupo etario, especial-
mente en paises en desarrollo con menor acceso
médico y tecnoldgico especializado y en donde
la epilepsia tiene mayor prevalencia?.

Es importante resaltar que, en algunos sin-
dromes epilépticos de inicio en la infancia, como
lo es el sindrome de Dravet, la incidencia puede
elevarse a 9.32 donde SUDEP es la causa princi-
pal de muerte en estos pacientes. Recientemen-
te el registro de Muertes por Epilepsia (www.
epilepsydeathsregister.org) informa una mayor
incidencia en el rango de edad de 12 a 16 anos,
asi como entre los ninos con deterioro del desa-
rrollo. Existen resultados variables con relacién
al predominio del sexo masculino®.

Fisiopatologia

La fisiopatologia de SUDEP continda sin ser
aclarada completamente, especialmente en po-
blacién pediatrica, donde los estudios son aun
limitados. No obstante, la evidencia acumulada
sugiere que SUDEP es el resultado de una inte-
raccién compleja entre factores neurologicos,
cardiacos, respiratorios y autonémicos que se
desencadenan generalmente en el periodo pos-
tictal, tras una crisis ténico-clénica generalizada
(CTCG).

La disfuncién autondémica durante y tras una
CTCG puede provocar activacién descontrolada
del sistema nervioso auténomo, generando bra-
dicardia, asistolia o arritmias posiblemente por
alteraciones en centros cardiorrespiratorios del
tronco encéfalico, como el nucleo del tracto soli-
tario y la sustancia reticulada*
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La depresién respiratoria postictal, caracteri-
zada por apnea central o mixta, hipoxia grave y
bradipnea, es frecuente tras la crisis, especial-
mente en suefo y en posicién prono, contribu-
yendo al riesgo de SUDEP en nifos. Ademas, el
“fallo de recuperacion postictal” con PGES (pos-
tictal generalized EEG suppression) implica una
supresion cortical generalizada y desconexién
de los sistemas autondémicos, dificultando la re-
cuperacién de la funcién cardiorrespiratoria, si-
tuacién particularmente relevante en nifios con
encefalopatias epilépticas, debido a alteraciones
en su maduracion y regulacién autondémica’.

A nivel molecular, se han identificado varian-
tes en genes como SCN1A, KCNQI1 y SCN5A que
predisponen a eventos arritmicos en niflos con
epilepsia. Las variantes en SCN1A, asociadas al
sindrome de Dravet, afectan tanto la excitabili-
dad neuronal, como la funcién de los canales de
sodio en el miocardio, incrementando el riesgo
de arritmias®.

Finalmente, factores ambientales y de desa-
rrollo, también modulan el riesgo. La inmadurez
del sistema autonémico en los lactantes y prees-
colares podria limitar su capacidad de respuesta
a eventos fisiologicos criticos®*.

En resumen, la fisiopatologia de SUDEP es
multifactorial, con una cascada de eventos que
involucra crisis epilépticas generalizadas, dis-
funcién autondémica, depresiéon respiratoria,
arritmias y fallo en la recuperacion postictal.

Factores de riesgo

Los factores de riesgo pueden variar un poco
en las diferentes referencias debido a que la ma-
yoria de los estudios en las revisiones sistemati-
cas no son comparativos, adicionalmente, pocos
estudios se centran exclusivamente en ninos.

Elresultado de 7 revisiones sistematicas arro-
j6 como factores de riesgo de SUDEP: la presen-
cia de CTGG, crisis nocturnas, posicién prona,
posicién prona durante el suefio, alta frecuencia
de crisis y cortos periodos sin crisis, discapaci-
dad intelectual o retraso del desarrollo, trata-
mientos subdptimos y sexo masculino®.

Los factores reconocidos especificamente en
poblacién pediatrica incluyen CTCG, sexo mas-
culino, trastornos cerebrales crénicos, trata-
mientos con multiples medicamentos anticrisis
(MAC) y deterioro del desarrollo®. Otros estudios
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reportan la discapacidad intelectual, epilepsia
grave, alta frecuencia de crisis, anomalias es-
tructurales y otros, han reportado riesgo peri-
natal como puntuaciones bajas de Apgar y ser
pequeno para la edad gestacional®®.

En general, los factores genéticos se encuen-
tran en el 30-50% de SUDEP y podrian estar im-
plicados tanto genes relacionados con epilepsia
como genes cardiacos como variantes patogé-
nicas en genes de arritmia cardiaca maligna y
sindrome de QT largo (SCN5A, KCNH2, KCNQ1).
Han sido asociados a SUDEP variantes cromoso-
micas como la delecién 5q14.3 y multiples alte-
raciones en el cromosoma 15 (Inv dup, cromoso-
ma 15 isodicéntrico, tricéntrico y triplicacién del
cromosoma 15) o variantes patogénicas de los
genes SCN1A, SCN2A, TBC1D24, SCN8A, SCN1B,
KNT1, PRRT2 y cistatina B, asi como variantes
de un solo gen (KCNH2, SCN5A, KCNQ1, DEPDCS,
LGI1, PIK3C2A, SMC4, COL6A3, TIE1, DSC2, LDB3,
KCNE1, MYBPC3, MYH6, DSP, DSG2 y DMD)’. La
presencia de un sindrome epiléptico se ha docu-
mentado en hasta el 36% de los casos de SUDEP,
abarcando tanto sindromes autolimitados como
encefalopatias epilépticas y del desarrollo. Entre
los sindromes descritos se incluyen la epilepsia
con puntas centrotemporales, la epilepsia con
crisis febril plus, la epilepsia mioclénica juvenil,
el sindrome de Dravet, el sindrome de Lennox-
Gastaut y el sindrome de West>’. En particular,
en el sindrome de Dravet, se ha informado una
disfuncién autonémica y SUDEP hasta en el 15%
de pacientes con este diagnoéstico®.

Estrategias de prevencion

La prevencién de SUDEP en nifnos es un desa-
fio clinico, ético y social importante. No hay una
Unica intervencién eficaz, por lo que se necesita
un enfoque integral y personalizado que busque
reducir factores de riesgo, especialmente con-
trolar las CTCG y mejorar la supervisién durante
el sueno.

Control efectivo de las crisis epilépticas

El control de las CTCG es, sin duda, la estrate-
gia mas eficaz para prevenir SUDEP®. Los esfuer-
zos deben centrarse en alcanzar una supresién
6ptima de las crisis, lo que incluye:

- Ajustes individualizados en la farmacotera-
pia anticrisis.
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- Evaluacién periddica por neurdlogos pedia-
tricos especializados.

- Consideracién temprana de terapias quirtar-
gicas (como reseccién de foco epiléptico o he-
misferectomia) y terapia cetégénica en casos
indicados.

La adherencia al tratamiento debe ser moni-
toreada y reforzada mediante programas educa-
tivos, seguimiento estrecho y abordaje de barre-
ras sociales y econdémicas®®.

Monitoreo nocturno y dispositivos de alerta

Dado que la mayoria de los casos de SUDEP
ocurren durante el sueno, implementar estrate-
gias de vigilancia nocturna puede marcar una
diferencia significativa®*®. Algunas de las opcio-
nes disponibles incluyen:

- Dispositivos de monitoreo de crisis (relojes,
sensores de movimiento o pulso) que alertan a
los cuidadores ante crisis.

- Uso de intercomunicadores o camaras con
audio para supervisién a distancia.

- Dormitorio compartido o vigilancia fisica
nocturna en pacientes de alto riesgo.

Aunque los estudios aun son limitados res-
pecto a la eficacia de estos dispositivos en preve-
nir SUDEP, su uso se considera razonable como
parte de un plan integral de prevencién, espe-
cialmente cuando se acompana de una adecua-
da capacitacién familiar.

Posicion durante el suefio y entorno seguro

La posicién prona al dormir es comun en ni-
nos que fallecieron por SUDEP, lo cual debe te-
nerse presente, adicionalmente evitar colchones
blandos, almohadas grandes, o ropa de cama ex-
cesiva que pueda obstruir la respiraciéon durante
una crisis?®.

Educacion a cuidadores y personal de salud

Una intervencién esencial en la prevencién
de SUDEP es la educacién continua a padres,
cuidadores, docentes y personal de salud, esta
debe incluir:

- Reconocimiento de signos de crisis graves.

- Entrenamiento en primeros auxilios y reani-
macién basica.

- Instrucciones claras sobre cudndo y cémo
usar medicacién de rescate.

- Concientizacién sobre la importancia del se-
guimiento médico y la adherencia terapéutica.
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Varios estudios muestran que la educacion
familiar empodera cuidadores y mejora res-
puestas criticas, lo que podria reducir el riesgo.

Registro clinico del riesgo de SUDEP

Existen herramientas de estratificacién de
riesgo en SUDEP que podemos aplicar, algunas
validadas en pediatria como el SUDEP-3 Inven-
tary, la Checklist SUDEP y el SUDEP-CARE que
permiten identificar a los pacientes pediatricos
con mayor probabilidad de sufrir de SUDEP. Esto
facilita priorizar medidas preventivas, asignar
recursos de monitoreo y realizar intervencio-
nes educativas dirigidas. Por otra parte, es fun-
damental que en Latinoamérica contemos con
registros nacionales e internacionales de SUDEP
como se cuenta en otros paises, lo cual enrique-
ce el conocimiento y por ende las acciones?®.

Opciones farmacoldgicas

No se ha observado eficacia con inhibidores
de la recaptacion de serotonina, opiaceos y an-
tagonistas de la adenosina a pesar de mostrar
alguna respuesta en animales®. Se han observa-
do resultados prometedores de la fenfluramina
por su efecto sobre el eje serotoninérgico en pa-
cientes con Dravet, y con perampanel en dismi-
nuir el tono cardio-vagal en epilepsia del lébulo
temporal en adultos>'2.

En conclusién, las estrategias preventivas
frente a SUDEP en la infancia deben centrarse
en el control eficaz de las crisis, la vigilancia
nocturna, la educacién de los cuidadores y un
enfoque proactivo del riesgo.

Cémo abordarlo con las familias

Hablar sobre la posibilidad de SUDEP con las
familias es sin duda una situacién dificil. El te-
mor por alarmar o generar ansiedad excesiva ha
llevado histéricamente a evitar este tema en la
consulta médica®®. Sin embargo, cada vez hay
mas consenso entre expertos y organizaciones
profesionales de que el silencio no protege, sino
que puede dejar a las familias desinformadas y
sin herramientas para actuar preventivamente.

¢Por qué es importante hablar de SUDEP?
Algunos estudios han demostrado que los
cuidadores prefieren conocer el riesgo de SUDEP,
informar no solo empodera, sino que mejora la
adherencia al tratamiento, promueve la super-
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visién nocturna y motiva cambios conductuales
positivos>1,

Ademas, evitar el tema puede generar senti-
mientos de culpa o enojo en caso de que ocurra
un evento fatal sin haber sido advertidos previa-
mente.

Cuando y como introducir el tema

No existe un momento universal para hablar
de SUDEP, pero en general se recomienda abor-
darlo cuando:

- Se diagnostica una epilepsia de dificil con-
trol.

- Aumenta la frecuencia de CTCG.

- Se discute una transicién en el plan de tra-
tamiento (cirugia, dieta cetogénica, monitoreo).

- Los cuidadores manifiestan ansiedad res-
pecto al pronoéstico o la seguridad durante el
sueno.

El abordaje debe ser gradual, en un entorno
tranquilo, asegurando privacidad y tiempo sufi-
ciente para preguntas. Idealmente, debe hacerse
cuando la relacién médico-familia ya esta con-
solidada, utilizando un lenguaje claro, no técni-
co, y evitando términos alarmistas.

Estrategias comunicativas recomendadas

Se recomienda validar emociones de la fami-
lia, contextualizar el riesgo con datos objetivos,
centrarse en medidas preventivas, como el con-
trol de crisis, monitoreo nocturno y adherencia
al tratamiento y ofrecer un apoyo continuo.

Involucrar a los adolescentes

En ninos mayores y adolescentes, especial-
mente aquellos con epilepsias de larga evolu-
cién, es recomendable involucrarlos progresi-
vamente en las conversaciones sobre su salud.
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Estas conversaciones deben adaptarse a la ma-
durez emocional y cognitiva del paciente, sien-
do siempre respetuosas y con acompanamiento
adulto.

Conclusiéon

La SUDEP constituye una complicacioén grave,
asociada a factores de riesgo como la presen-
cia de epilepsia no controlada, la existencia de
convulsiones generalizadas, antecedentes de
convulsiones nocturnas y variantes patogénicas
en genes relacionados con canales iénicos como
SCN1A, KCNQ1 y SCN5A. La prevencién efectiva
requiere un control estricto de las crisis median-
te un manejo farmacolégico adecuado, la identi-
ficacién y monitorizacién de pacientes con fac-
tores genéticos predisponentes y la educacién
de cuidadores sobre las medidas de seguridad,
incluyendo la supervisiéon durante el sueno y la
adherencia al tratamiento. La implementacién
de estrategias preventivas y un seguimiento ri-
guroso son esenciales para reducir la incidencia
de esta complicacién en la poblacién pediatrica
con epilepsia.

Hablar de SUDEP no debe ser motivo de te-
mor, sino de responsabilidad. El desafio incluye
capacitar a los profesionales de salud, incluir el
tema en los protocolos de seguimiento, fomen-
tar la investigacion pediatrica especifica y dise-
Nar estrategias de salud publica que garanticen
un acceso equitativo al diagnéstico, tratamiento
y monitoreo. Abordar SUDEP de manera abierta,
sensible y fundamentada es una oportunidad
para mejorar no solo la supervivencia, sino tam-
bién la calidad de vida de los nifios con epilepsia
y sus familias.
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