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GRUNDLAGEN

Definitionen

Der Status epilepticus ist ein neurologischer Notfall. Entscheidend fur Prognose und Therapie
ist die zeitliche und semiologische Einordnung des Anfallsgeschehens.

SE = 5 min

SE 10 min

v

Zeitfenster

NCSE

IIC

NORSE

USZ oz

Tonisch-klonische Anféille Iénger als 5 Minuten gelten als Status epilepticus (SE)
gemdss der ILAE-Definition (7rinka et al, Epilepsia 2015).

Andere Anfallsformen — darunter non-konvulsive Anfdlle und fokal-motorische
Anfdlle — werden als Status epilepticus gewertet, wenn sie l&dnger als 10 Minuten
anhalten.

Ein prolongierter Anfall sollte sp&testens nach 30-60 Minuten durchbrochen sein, da
bei langerer Dauer mit der Entwicklung irreversibler neuronaler Schdden zu rechnen
ist.

Der non-konvulsive Status epilepticus (NCSE) présentiert sich ohne eindeutige
motorische Zeichen. Die Diagnose basiert auf der klinischen Einschatzung und einem
charakteristischen EEG nach Salzburg- bzw. ACNS-Kriterien (siehe 1.1). Die Diagnose
eines NCSE kann nur mit Hilfe eines EEGs in Kombination mit einer zeitgleichen
klinischen Einsch&tzung gestellt werden.

Das iktal-interiktale Kontinuum (IIC) beschreibt EEG-Muster bei kritisch kranken
Patientiinnen, die weder eindeutig iktal noch klar interiktal sind. Diese Muster bilden
eine diagnostische Grauzone und kédnnen mit einem erhéhten epileptischen
Anfallsrisiko assoziiert sein. Die Risikohéhe (niedrig/mittel/hoch) I@sst sich anhand
von Morphologie, Frequenz sowie Zusatzmerkmalen des Musters einschdtzen (siehe
1.2).

New-onset Refractory Status Epilepticus (NORSE) ist als erstmaliger refraktérer SE
ohne klare akute oder aktive strukturelle, toxische oder metabolische Ursache in
Patienten ohne vorbestehende Epilepsie oder Anfallsanamnese definiert (Hirsch LJ et
al, Epilepsia 2018).
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1.1 Assoziation von ACNS-Mustern mit Anfdllen

Anteil kritisch kranker Patient:innen mit nachfolgenden Anfdllen (%), stratifiziert nach Plus-Modifikatoren
und Frequenz des EEG-Musters.

Plus-Modifikatoren Frequenz
Nein Ja 1.5-2 Hz
GRDA 13 % 14 % 13 % 12% 16 %
GPD 28 % 14 %
LPD 58 % 40 %
BiPD
Geringes Risiko N  Hohes Risiko
LEGENDE
GRDA — generalisierte rhythmische Delta-Aktivitat GPD — generalisierte periodische Potentiale
LRDA — |ateralisierte rhythmische Delta-Aktivitat LPD — |ateralisierte periodische Potentiale

BiPD — bilateral unabhéngige periodische Potentiale

Quelle: Rodriguez Ruiz et al, JAMA Neurol 2017

U SZ Universitats
Spital Zirich
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1.2 ACNS Critical Care EEG Terminology 2021

Systematik zur Abgrenzung von Anfall, Status epilepticus und der diagnostischen Grauzone des iktal-
interiktalen Kontinuumes.

Elektrographisch — ohne klinische Zeichen Elektroklinisch — mit klinischen Zeichen

Elektrographischer Anfall

Entweder

s Epileptiforme Potentiale mit durchschnittlich > 2.5 Hz Uber =10 s, oder
= jegliches Muster mit einer definitiven Evolution und Dauer =10 s.

Elektroklinischer Anfall

Ein EEG-Muster mit entweder

= definitivem klinischen Korrelat, zeitgebunden zum EEG-Muster (jegliche Dauer), oder

s Verbesserung des EEG und der Klinik nach parenteraler Gabe einer anfallsunterdrickenden Medikation.

Elektrographischer Status epilepticus

Ein elektrographischer Anfall mit entweder
s Dauer =10 kontinuierliche Minuten, oder
s Gesamtdauer =20 % eines 60-Minuten-Abschnitts der EEG-Aufnahme.

Elektroklinischer Status epilepticus

Ein elektroklinischer Anfall fir entweder

s >10 kontinuierliche Minuten, oder

s Gesamtdauer = 20 % eines 60-Minuten-Abschnitts, oder
s =5 kontinuierliche Minuten bei konvulsiven Anfdllen.

Iktal-interiktales Kontinuum (lIC)

= PD oder Spike-Waves (SwW) mit durchschnittlich > 1.0 und < 2.5 Hz Gber 10 s, oder

#= PD oder SW mit = 0.5 und < 1.0 Hz Uber 10 s und Plus-Modifier oder Fluktuation, oder

= LRDA mit durchschnittlich > 1.0 Hz Uber 10 s und Plus-Modifier oder Fluktuation —

= UND das Muster qualifiziert nicht als elektrographischer Anfall oder Status epilepticus.

Quelle: Hirsch et al, J Clin Neurophysiol 2021

US Universitats
Spital Zorich
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KRANKHEITSLAST

Epidemiologie und Outcome

25 /100'000 4.6-39 %

Inzidenz pro Personenjahre Mortalitat — je nach Ursache, Dauer, Alter

Atiologie und Anfallsdauer sind die wichtigsten Pradiktoren fur das funktionelle Outcome. Eine
Fraherkennung und rasche Behandlung verbessern die Prognose.

GUNSTIGE PROGNOSEFAKTOREN

Erhaltene Vigilanz Nicht-generalisierter Anfallstyp Jungeres Patientenalter

2.1 Prognose des Status epilepticus

Der ACD-Score (Roberg et al, JAMA Neurol 2022) prognostiziert das 2-Jahres-Langzeituberleben nach
einem nicht-anoxischen Status epilepticus. Nicht fur Atiologien mit ausgeprdagter Hirnschddigung validiert.

Age at diagnosis, y ACD score, point ACD score
70 5 —01 ——2-3 ———45 ——67
- -89 — —10-11 —12-13 ~------ 14-15
>40 2
>60 4
>80 6
R
Duration of SE, h ACD score, point =
2z
<1 0 5
12 1 2
3-6 2 =
E
7-19 3 3
20-54 4
55-149 5 0 , ,
150-399 6 0 200 400 600 800
Follow-up period, d
400 7 No. at risk by ACD score
Level of consciousness ACD score, 0-1 17 14 13 11 1
at admission point 2-3 49 38 36 30 24
4-5 154 121 111 98 85
Awake/somnolent 0 6-7 205 168 150 130 109
8-9 306 209 186 161 136
Stuporous/comatose 2 10-11 250 128 102 89 68
133 51 41 36 28
19 5 5 2 2

Quelle: Roberg et al, JAMA Neurol 2022

-
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-
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ABKLARUNG

Diagnostik

07

3.1 Anamnese

AKUT  3.1.1- Akutanamnese

¢ Fremdanamnese und Ereignisbeschreibung
durch Zeugen/Rettungsdienst

¢ Dauer und zeitlicher Ablauf der aktuellen
Episode(n)

¢ Prodromale Symptome (Fieber, Infektzeichen,
Kopfschmerzen), Provokationsfaktoren

» Aktuell eingenommene oder verabreichte
Medikamente

3.1.2- Anamnese im weiteren Verlauf

ERWEITERTE ANAMNESE
* Reiseanamnese, Tierkontakte, Zeckenstiche,
besondere Infektionsrisiken

* Impfstatus, bekannte Autoimmunerkrankungen,
Tumorerkrankungen

* Detaillierte Systemanamnese (neurologisch,
internistisch, psychiatrisch)

* Baseline-Funktion: Wohnsituation,
Selbststandigkeit, berufliche Situation

USZ oz

Intoxikationen und Entzugssituationen (Alkohol,
Drogen, Medikamente; v. a. Alkohol- oder
Benzodiazepinentzug)

Mégliche Schwangerschaft

Frihere Anfdlle oder Episoden eines Status
epilepticus; vorbekannte Epilepsie

BEl VORBESTEHENDER EPILEPSIE

» Erstsymptome und Zeitpunkt der Erstdiagnose

» Neurologische Betreuung: Ort und behandelnde
Fachperson

o Art und Haufigkeit der Anfdlle, inkl. typischer
Anfallssemiologie

« Medikamentenadhdrenz und bekannte
Provokationsfaktoren

« Aktuelle Therapie (inkl. Dosierungen), letzte
Anpassungen, Nebenwirkungen

» FrUhere Therapien (Dosierungen, Dauer, Grinde
fur Wechsel/Absetzen)

» FrUhere Episoden eines Status epilepticus und
deren Verlauf/Behandlung
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3.2 Akute Diagnostik

Soll die SE-Therapie nicht verzégern

3.2.1-Labor

e Blutbild, Gerinnung, Glukose, Natrium, Calcium (total und ionisiert), Kreatinin, Laktat, CK, Entzindungswerte,
ggf. Blutkulturen

* Bei anfallsunterdrickenden Medikamenten: aktueller Spiegel («freie» Spiegel fir Substanzen mit hoher
Proteinbindung wie Valproinsaure, Phenytoin, Phenobarbital, Perampanel, Clonazepam und Clobazam)

® Evaluieren: toxikologisches Screening

e Prolaktin* kann zur Unterscheidung von konvulsiven epileptischen Anféllen und funktionellen/dissoziativen
Ereignissen beitragen. Bestimmung < 30 min postiktal.

® Laktat und CK
3.2.2 - Kraniale Bildgebung

AKUT VERLAUF

Bei neu aufgetretenem SE oder neuen * MR-Schadel (innerhalb von 24-72 h)
neurologischen Defiziten:

* zeitnah CT-Schddel mit Kontrastmittel und
Venogramm

* bei Schlaganfall-Verdacht inkl. CT-Angiografie
(intra- und extrakraniell)

* Prolaktin: eingeschrdnkte Aussagekraft; nur im Kontext der klinischen Gesamtbeurteilung.

USZ s
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3.2.3 - Elektroenzephalogramm (EEG)

Konvulsiver SE Non-konvulsiver SE

¢ In der Initialphase spielt das EEG eine geringe e Zur initialen Diagnose eines NCSE ist ein EEG
Rolle — die Therapie hat Vorrang. obligat und soll so bald als méglich erfolgen.

¢ Bei anhaltender Bewusstseinsstérung > 30-60 * Das EEG dient der TherapieUberwachung; in
min nach Anfallsende: EEG zum Ausschluss ausgewdhlten Fdllen ist ein kontinuierliches EEG
eines NCSE. indiziert.

3.2.4 - Liquor

INDIKATION & ABLAUF BASISDIAGNOSTIK BEI VERDACHT / T ZELLZAHL

* Bei begrindetem Verdacht auf « Zellzahl (mono-/polynukledre * Gram-Farbung
Meningitis/Enzephalitis Pleozytose); werktags im e T e

Liquorlabor mit

* Nach Ausschluss eines . ” . Pilzkulturen
erhéhten intrakraniellen Drucks e s HE 9], Eor: i P
L o Zellcounter Himatologie * Biofire (Block-PCR) auf gangige
(klinisch/radiologisch) Erreger
¢ Liquor und Serum zeitgleich 2 GGl e sl olselie Sy i
anehmen 9 Totalprotein, Albumin, * HSV1&2 sowie VzV PCR und
IgG/IgA/IgM, OKB + IgG/IgM (Serum & Liquor)
¢ Je =2 Reserverdhrchen Liquor & Liquor/Serum-Indices e CMV & EBV bei > 60 J. bzw.
Serum asservieren e BeiV.q. Immunsuppression
(Verordnung: Reserve Serum) )
Subarachnoidalblutung: * FSME PCR
«Spektrophotometrie» e Siehe Merkblatt
* Klinische Chemie: Liquor/Serum «Mikrobiologisch-virologische
Glukose & Laktat Liquordiagnostik», V1.0

USZ Universitéts
Spital Zirich
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3.3 Weiterfihrende Diagnostik

Durchfuhrung im Verlauf, insbesondere falls die Ursache des SE unklar bleibt. Interdisziplinére Besprechung

empfohlen.

3.3.1- Labor

¢ Autoimmunenzephalitis: Anti-ZNS-Antikorper, « Zytokine im Liquor/Serum (IL-6, IL-1B, TNF-q, SIL2R,
Enzephalitis-Screen und Anti-MOG (Serum & Liquor), Neopterin)

nach RS Neuroimmunologie o Autoimmun-/Vaskulitis-Panel im Serum

Virale Metagenomics im Liquor ¢ Weiterfuhrende Erregerdiagnostik: nach RS
virale Serologie (HIV, HSV) Infektiologie
Bakterielle Serologie (Syphilis) « Toxikologie je nach Exposition (ev. auch im Haar)

Blutkulturen fur Bakterien und Pilze

3.3.2-Bildgebung

MR-Schadel: Perfusions-Sequenzen (Hyperperfusion bei SE); Post-Processing (TI MPRAGE, M. Galovic USZ); Vessel
Wall Imaging (V. a. Vaskulitis). Bei unklaren IIC-/«possible NCSE»-Mustern kann eine iktale MRT mit
DWI-/FLAIR-/Perfusions-/ASL-Sequenzen die Diagnose stltzen.

CT-Perfusion: Falls im Rahmen der Abklarung ein CT stattfindet, kann eine Perfusion ergénzt werden (insb. nachts
ohne EEG). Kortikale Hyperperfusion ausserhalb eines Gefdssterritoriums — v. a. mit ipsilateraler thalamischer
Hyperperfusion — ist hoch suggestiv fur einen iktalen Zustand/NCSE (Sensitivitat ca. 60-80 %, Spezifitét ca. 78-90
%; Cuevas et al. 2019; Restrepo-Vera et al. 2022). Ein unauffalliges Perfusions-CT schliesst einen NCSE nicht aus;
EEG so frih wie mdéglich nachholen.

CT Thorax/Abdomen bei V. a. paraneoplastische Atiologie
FDG-PET (Ganzkérper), insb. bei V. a. paraneoplastische Atiologie

V. a. Teratom: Diagnostik nach RS OA Gyndkologie

3.3.3 - Weitere Diagnostik

Hirnbiopsie Muskelbiopsie Genetische Testung
insb. bei unklarer ZNS-Ld&sion bei V. a. Mitochondriopathie evaluieren

USZ s



e KAPITEL 4 - THERAPIE - KONVULSIV 11

KONVULSIVER SE

Therapie des konvulsiven
Status epilepticus

Far die Behandlung des konvulsiven SE bestehen gute Evidenz und Leitlinien. Fir andere Anfallsformen inkl.
NCSE siehe Kapitel 5.

4.1 Initiale Notfallversorgung

() Vitalparameter sicherstellen (ABCDE-Schema) Thiamin 300 mg i.v. bei V. a. alkoholassoziierten

SE
() Kopf vor Verletzung schutzen

Glukose 40 % i.v. bei Hypoglykédmie (bei Ethanol
() Anfallsunterdriickende Therapie (siehe 4.3) N ypogdly (

erst nach Thiamin)
0 Bl g i 0O,-Insufflation bei SpO, < 95 % (Maske, ggf.

(0 Pulsoxymetrie, Blutdruckiberwachung, EKG Intubation)

Temperatursenkung bei > 37,5 °C
(physikalisch/medikamentés)

O O O O O

Intubationsbereitschaft

4.2 Grundsatze der Behandlung
Auslésende und beglinstigende Faktoren erkennen und behandeln:

Infekt Fieber Elektrolytstérungen (Hyponatriéimie) Hypoglykdmie
Entzug (Alkohol / Benzodiazepine)

e Stufentherapie mit ASM und Andsthetika gemass Schema (siehe 4.3)

e Bei Bewusstseinsstérung + hochdosierten ASM: regelmdssige Talspiegel (z. B. 2x/Woche; «freier» Spiegel fur
Valproins@ure, Phenytoin, Phenobarbital)

NOTFALL — Je langer der SE dauert, desto schlechter CAVE — Krampfschwellen-senkende Medikamente
die Prognose. Frihes Durchbrechen reduziert das meiden (insb. Cefepim, Clozapin, Bupropion).
Risiko irreversibler neurologischer Schaden. Interaktion beachten: Meropenem + Valproinséure.

USZ o
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4.3 Stufentherapie

Stufe 1 Initialphase - 5-10 min

Medikament Dosis Einzelgabe Max. Einzeldosis Max. Gesamtdosis
Midazolam i.v. 0.1-0.2 mg/kg 10 mg / Dosis 20 mg gesamt
Lorazepam i.v. 0.1 mg/kg 4 mg / Dosis 8 mg gesamt
Diazepam i.v. 0.15-0.2 mg/kg 10 mg / Dosis 20 mg gesamt
Clonazepami.v. 0.015 mg/kg 1 mg / Dosis 2 mg gesamt
Midazolam i.m. [ nasal [ buccal 10 mg (> 40 kg) )

(falls kein i.v.-Zugang) 5mg (< 40 kg) RlnakiBess 10mg gesamt
Medikament Dosis Rate CAVE

60 mg/kg (max.

KI'15 min Bei schwerer Niereninsuffizienz Dosis reduzieren
4500 mg)

Levetiracetami.v.

40 mg/kg (max. 3000 KI bei mitochondrialen Erkrankungen, schwerer

Valproinséaurei.v. KI'15 min
P mg) Leberschédigung
THERAPIE DER 2. WAHL
5 mg/k . 600
Lacosamid i.v. of ?n(qn; e K115 min KI bei AV-Block IIo—Ill°
10-15 mg/k X.
Phenobarbital i.v. . g/kg (max KI'15 min Bendtigt kardiorespiratorisches Monitoring
20 mg/kg)
Monitori H tonie, Rhyth té -
20 mg/kg (max. 1500 max. 25-50 .onl oring (Hypotonie, Rhy nr?uss orungen)
Phenytoin i.v. =) mg/min (1) sicherer Zugang (Nekrosen); nicht mischbar
r H
9 9 (kristallisation); nicht 1. Wahl
2-4 mg/k 4
Brivaracetami.v. g/ 9 (max KI'15 min Bei schwerer Niereninsuffizienz Dosis reduzieren

400 mg)

K115 min = Kurzinfusion uber 15 Minuten

USZ:
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Stufe 3 Refraktarer SE - 30-60 min

. Loading
Medikament

Erhaltungsdosis

Dosis

Midazolam i.v. 01-03 0.05-0.5 Akkumulation
mg/kg mg/kg/h
Propofol i.v. 2 mg/kg 2-10 mg/kg/h PRIS méglich bei Propofol > 24 h
THERAPIE DER 2. WAHL
Ketamin 275 1-3 mg/kg/h Tachykardie, Hypertension
mg/kg Y Y

Kardiorespiratorische Depression, Akkumulation,
Thiopental 5 mg/kg 0.5-5 mg/kg/h paralytischer lleus, Immunsuppression, HypernatriGmie.
Assoziiert mit héherer Morbiditét/Mortalitét.

Stufe 4 Super-refraktarer SE - > 24 h nach i.v.-Andsthetika

ALLGEMEIN ALTERNATIVE ANFALLSSUPPRESSIVA

* Management gemeinsam mit NOS Epileptologie Topiramat Perampanel T
« Funktionelle/dissoziative Anfélle beriicksichtigen

« WeiterfUhrende Diagnostik, Abklérung seltener NEUROCHIRURGIE & NEUROMODULATION

Ursachen ; ‘ Sy - AN
« Resektive Epilepsiechirurgie (bei Lasion)
* Wenig robuste Evidenz vorhanden . . X . . .
« Vagusnervstimulation - Tiefe Hirnstimulation

¢ Transkranielle magnetische Stimulation

IMMUNOLOGISCHE THERAPIE ANDERE THERAPIEN
1. Linie « Magnesiumsulfat 2-6 g/h (Ziel-Serumspiegel 3.5
» Methylprednisolon i.v. 500-1000 mg/Tag fur 3-5 Tage mmol/1)
« Plasmapherese e lidocain iv.
« IVIG (0.4 g/kg/Tag) tber 5 Tage « Inhalative Anésthetika (z. B. Sevofluran)
2. Linle « Hypothermie (32-35 °C) fur 24-48 h
« Ketogene Didt
Rituximab Tocilizumab Anakinra . .
« Elektrokonvulsive Therapie
Cyclophosphamid

USZ oz
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NON-KONVULSIVER SE

Therapie des non-konvulsiven Status
epilepticus und «aktiver» epileptischer
Situationen

(8]

Die

Die

.1 Allgemein

Behandlung soll in enger Zusammenarbeit mit der NOS Epileptologie erfolgen.

Therapie erfolgt individualisiert anhand von Klinik, Verlauf und EEG-Befunden,; fur viele Konstellationen

gibt es weder robuste Leitlinien noch gute Evidenz.

Bei
EEG

Bei

Patient:innen mit gestértem Bewusstsein: regelmdssige Therapieanpassung entsprechend Klinik und
-Verlauf; kontinuierliches EEG-Monitoring soll erwogen werden.

hochdosierten ASM regelmassige Talspiegel (z. B. 2x/Woche); fur Valproinsdure, Phenytoin und

Phenobarbital freier Spiegel empfohlen.

5.2 Pragmatische Behandlung mit ASM

< N N
STUFE1 STUFE 2 WEITERE ALTERNATIVEN
Levetiracetam oder Valproinsdure, Topiramat, Phenytoin,
Lacosamid Phenobarbital, Clobazam Brivaracetam, Perampanel,

(Gabapentin/Pregabalin)
¢ Die Kombination von mehr als 3—4 ASM wird nicht empfohlen.

¢ |n der initialen Phase der Status-Durchbrechung héhere Dosis empfohlen; Unterdosierung vermeiden. Nach
Erholung der Akutsituation Therapie hinterfragen und wenn mdéglich reduzieren.

5.3

Pragmatische Behandlung mit i.v.-Andsthetika

Eine Kombination aus i.v.-Andasthetika und ASM ist hdufig erforderlich, insbesondere wenn eine
primére oder sekunddre Hirnschéadigung durch Anfdlle befurchtet wird.

Hinweise zu den einzelnen Praparaten finden sich unter Stufe 3 (konvulsiver SE).

Die Behandlung mit i.v.-Andsthetika sollte so kurz wie moéglich erfolgen — in der Regel 24-48 h plus
Ausschleichen — und regelmdssig Uberpruft werden.

Bei langerfristiger Therapie sollen i.v.-Andsthetika geplant und schrittweise reduziert werden, um das
Ansprechen (Klinik, EEG) zu beurteilen.

USZ:::
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5.2 Ubersicht Einzelsubstanzen

Dosierung, Aufsattigung und Sicherheitshinweise der gebréuchlichen anfallsunterdrickenden Medikamente.

Levetiracetam

Rasche Eindosierung direkt mit Zieldosis (i.v. oder
p.o.).

1500-4000 mg/Tag - 2 ED

CAVE Nierenfunktion, psychiatrische NW, Delir

Valproinséure

Erste Zieldosis Uber ca. 2-3 h (z. B. 3x600 mg),
danach alle 8 h. Spiegelkontrolle mit
Albuminkorrektur («freier» Spiegel).

1500-2000 mg/Tag (20-25 mg/kg)

CAVE Kl bei Mitochondriopathien; Hepatotoxizitat,
Enzephalopathie, Thrombozytopenie, teratogen,
Enzyminhibition

Clobazam

Wirkung schnell erreicht, keine Aufsattigung nétig. Nur
p.o. oder per Sonde verfugbar.

Ziel 20-40 mg p.o.

CAVE Sedation, lange Halbwertszeit, Anfallszunahme bei
raschem Absetzen

USZ Universitéts
Spital Zirich

Lacosamid

Rasche Eindosierung direkt mit Zieldosis (i.v. oder
p.o.).
200-400 mg/Tag - 2 ED

CAVE AV-Block, Bradykardie

Phenobarbital

Schnellaufsattigung 2x200-2x300 mg p.o. fur 2-3
Tage, dann Spiegelkontrolle. Nach 3-4 Tagen (falls
regredient) schrittweise auf ~100-200 mg/d
reduzieren.

Ziel 200-500 mg p.o.

CAVE Sedation, Hepatotoxizitat, Akkumulation,
Anfallszunahme bei raschem Absetzen, starke
Enzyminduktion

Topiramat

Nur p.o./Magensonde. Aufsattigung 5-10 mg/kg
(400-800 mg an Tag 1).

Ziel 300-600 mg/Tag - 2 ED

CAVE Nierensteine, Glaukom, psychiatrische NW,
Hepatotoxizitat, teratogen; Hyperammondmie in
Kombination mit Valproinséure

ED = Einzeldosen. Fortsetzung der Einzelsubstanzen auf der folgenden Seite.
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5.4 - Ubersicht Einzelsubstanzen

Phenytoin

Schnellaufsattigung USZ: Tag 1 3-6x250 mg, dann
Zieldosis. Vademecum: Tag 1 3x250 mg, Tag 2 3x200
mg, ab Tag 3 Zieldosis (Spiegelkontrolle). Wenn
méglich oral (100 % bioverfugbar).

Ziel 300-450 mg/d (5-7 mg/kg)

CAVE Kardiale Vorerkrankungen/Rhythmusstérungen,
Hepatotoxizitat, DRESS, kann generalisierte Epilepsien
verschlechtern, starke Enzyminduktion. Lv. unverdinnt
(kristallisation), Nekrosegefahr, langsam (< 25 mg/min).

Perampanel

Nur p.o./Magensonde. Lange Halbwertszeit, far
Akuttherapie weniger geeignet. USZ-
Schnellaufséttigung: Start 12-24 mg/d (bis 32 mg/d
vertretbar), Uber 3—-4 Tage auf Zieldosis reduzieren,
Spiegelkontrollen.

Ziel 6-12 mg/Tag - 1x tgl.

CAVE Psychiatrische NW, Hepatotoxizitat, Sturze

Brivaracetam

Ahnlich wie Levetiracetam (daher nicht kombinieren);

evtl. bessere Penetration ins Gehirn. Rasche
Eindosierung direkt mit Zieldosis (i.v. oder p.o.).

150-400 mg/Tag - 2 ED

CAVE Nierenfunktion, psychiatrische NW, Delir

Gabapentin
Nur wenig Evidenz fur erfolgreichen Einsatz bei Status
epilepticus.

1200-3600 mg/Tag - 3 ED

CAVE Kann Myoklonus auslésen/verschlechtern, kann
generalisierte Epilepsien verschlechtern, Nierenfunktion

Carbamazepin - Oxcarbazepin - Lamotrigin - Cenobamat

Prinzipiell méglich, aber keine rasche Aufdosierung bei fehlender i.v.-Form und Risiko von Allergie. CBZ & OXC
kénnen generalisierte Epilepsien verschlechtern; Risiko von Hyponatriémie.
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e KAPITEL 5 - THERAPIE - NON-KONVULSIV

5.5 NORSE / FIRES

Konsensus-Empfehlungen zur Therapie von
NORSE

N4

48h

72h

7d

7d

Initial treatment of SE and RSE

Seizure management with ASMs as per published recommendations and local guidelines

Seizure management with anesthetic drugs as per published recommendations and local guidelines

Management of possible infections (antibiotic, antiviral, antifungal)

Acute diognostic workup
during initial 48-72 hours

V

NORSE with incomplete response to initiated treatment

v

Initiate first line immune therapies (within 72h since onset of status epilepticus)

* IV (not oral) methylprednisolone 20-30 mg/kg (max 1g) per day for 3-5 days
OR

*  IVig 2g/kg over 2-5 days

Therapeutic plasma exchange may be used but should not delay subsequent steps

Etiology identified

Manage according to etiology

l If incomplete response

In all children, consider in adults if available

Lnitiate ketogenic diet (within one week since onset of status epilepticus)
Oral or parenteral administration

AND

(within one week since onset of status epilepticus)

If antibody mediated (confirmedor | 'f cryptogenic (or antibodies not
phenotype highly suggestive of AE): available within one week):

*  [Vrituximab + Il-1R antagonists: IV Anakinra OR
* Il-6 antagonists: IV Tocilizumab

Anakinra or tocilizumab may be added sequentially to rituximab if
ineffective. Caution due to increased infectious risk and avoid concurrent use.

Try to minimize the exposure to anesthetic drugs, especially barbiturates, and
monitor the patient closely for complications of prolonged sedation

USZ oz

Quelle: Wickstrom R et al, Epilepsia 2022
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