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Mioclonias posthipoxicas asociadas a estatus epiléptico superrefractario

Post hypoxic myoclonus associated with super refractory status epilepticus

Santiago Sanchez Pardo (1), Andrés Felipe Ochoa Diaz (2), José Armando Zuluaga Giraldo (3)

RESUMEN

INTRODUCCION: las mioclonfas posthipdxicas aparecen como consecuencia del dafio cerebral secundario a
hipoxemia severa, con frecuencia en las primeras 24 horas después de la realizacion de reanimacion cardiopul-
monat, y los pacientes permanecen en estado de coma por largo tiempo. En general, su aparicion constituye
un predictor de mal prondstico. El objetivo de la presentacion de este caso es resaltar la presencia de estado
epiléptico superrefractario relacionado con mioclonias posthipdxicas. CASO CLINICO: paciente masculino de 24
afios con herida de arma cortopunzante en region precordial y toracoabdominal posterior derecha, que ingresa
en estado de coma. Es llevado a cirugfa y alli se evidencia hemopericardio y herida cardiaca grado 111, que fue
corregida, con retorno a circulacién espontanea pasados 15 minutos desde el inicio de la reanimacion cardio-
pulmonar y masaje cardiaco bimanual intraoperatorio. Se realiza resonancia magnética cerebral con gadolinio
que muestra extensas zonas de isquemia cortical, de tallamos y leve de tallo cerebral, con electroencefalograma
que demuestra actividad epiléptica bajo coma barbitirico con mioclonfas generalizadas. CONCLUSIONES:
al analizarse criticamente la clinica, los hallazgos paraclinicos, el estado de conciencia persistente comatoso
y la actividad convulsiva con mioclonias, se confirma el diagndstico de mioclonias posthip6xicas asociadas a
estatus epiléptico superrefractatio.

PALABRAS CLAVE: coma, estado epiléptico, isquemia encefalica, mioclonia, reanimacion cardiopulmonar

(DeCS).

SUMMARY

INTRODUCTION: post hypoxic myoclonus appears as a consequence of brain damage secondary to severe
hypoxemia, generally occurring in the first 24 hours after performing cardiopulmonary resuscitation and patients
remain in a coma for a long time. In general, the appearance of them is a predictor of poor prognosis. The
objective of this case is to highlight the presence of super refractory status epilepticus related to post hypoxic
myoclonus. CLINICAL CASE: A 24-year-old male with a punctured short gun wound in the precordial region
and right thoracoabdominal posterior, who was admitted in a coma. He underwent surgery where hemopericar-
dium and grade III heart injury were corrected, with return to spontaneous circulation after 15 minutes from
the start of cardiopulmonary resuscitation and intraoperative bimanual cardiac massage, magnetic resonance
imaging of the brain with gadolinium was performed, showing extensive areas of cortical ischemia, of both
thalamus and minor in brainstem, with electroencephalogram showing epileptic activity under barbituric coma
with generalized myoclonus. CONCLUSIONS: Clinical analysis, paraclinical findings, persistent comatose state
of consciousness and seizure activity with myoclonus confirmed the diagnosis of post-hypoxic myoclonus
associated with super refractory status epilepticus.
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INTRODUCCION

Es comun que muchos pacientes permanezcan en
estado de coma después de la reanimacién cardiopulmonar
(RCP), debido al dafio cerebral que causa la hipoxemia. Las
mioclonfas posthipdxicas (MPH) se presentan en 19-37 %
de los pacientes, especialmente en las primeras 24 horas
después de realizada la RCP (1). En general, los pacientes
sobrevivientes en coma después de una RCP que desarro-
llan mioclonfas generalizadas tienen un pobre prondstico,
sobre todo aquellos que cursan con estado epiléptico
superrefractario (2).

Las mioclonias puedes ser focales, que involucra solo
unos pocos musculos adyacentes, o generalizadas, que
afectan a muchos o la mayoria de los musculos del cuerpo.
También se habla de mioclonias activas, que inician con
movimientos voluntarios, y mioclonias reflejas, que comien-
zan con estimulos sensoriales, como se aprecia en las MPH.
De acuerdo con la temporalidad, se describen MPH agudas
y cronicas (3).

En general, esta clase de trastornos anormales del movi-
miento se pueden clasificar en tres tipos: tipo 1, que es de
predominio distal, asincrénica y vatiable; tipo 2: axial o axial
y distal, asincrénica y variable (la mds frecuente); y tipo 3:
axial, que es en su mayorfa sincrénica y estereotipada (4).

Se presenta un caso clinico de MPH generalizadas aso-
ciadas a estatus epiléptico superrefractario, el cual no ha
sido reportado en la literatura a escala local de Colombia.

Presentacion del caso

Se trata de un paciente de 24 afios, masculino, con ante-
cedente de consumo de sustancias psicoactivas, que ingresa
por cuadro de 30 minutos de evolucién, caracterizado por
heridas con arma cortopunzante en regiéon precordial y
toracoabdominal posterior derecha. En el examen fisico
no se evidencian pulsos ni movimientos respiratorios, la
saturacion de oxigeno es de 30% vy la escala de coma de
Glasgow 3/15. Se desconoce el tiempo de evolucion del
paro cardiaco, por lo que el paciente es llevado a toracotomia
de emergencia. Una vez en cirugia se evidencia hemope-
ricardio y herida cardiaca grado III que fue corregida, con
retorno a circulacién espontanea pasados 15 minutos desde
el inicio de la reanimacién cardiopulmonar.

Tan pronto el paciente es trasladado a unidad de cuidado
intensivo, se observa poca tolerancia al retiro ventilatorio
y desarrollo de inestabilidad hemodinidmica que requirié
soporte con notepinefrina a 0,05 mcg/kg/min. Postetior-
mente, presenta estatus epiléptico mioclénico con coma, el
cual se atribuye al prolongado proceso de anoxia cerebral, y
no cede al manejo inicial con midazolam a dosis repetidas,
por lo que se continta infusién endovenosa de midazolam

de 5 mg/hora, fentanilo de 100-400 mcg/hora. De esta
manera, se logra yugular la crisis. Después se instaura leve-
tiracetam a dosis de 1 g endovenoso cada 8 horas y acido
valproico con dosis carga 40 mg/kg y se continua a 500
mg cada 12 horas.

Durante la estancia del paciente en la UCI se inicia
manejo con dieta cetogénica por via enteral, a través de
sonda nasoyeyunal, considerando el diagnostico de estatus
convulsivo refractario. El paciente es valorado inicialmente
por neurologia, con resultado de tomografia computarizada
de craneo, la cual no evidencia estigmas de sangrado ni
edema cerebral, por lo que se realiza resonancia magnética
(RINM) cerebral con gadolinio en la que se muestran exten-
sas zonas de isquemia cortical bilateral, isquemia de talamos
bilateral y leve isquemia del tallo cerebral (figura 1).

Se intenta el retiro de la sedacién, pero en el electroen-
cefalograma (EEG) se observan descargas de ondas agudas
en dreas fronto y centrotemporales de ambos hemisferios, lo
que sugiere actividad epileptiforme bilateral y destacandose
la aceptable actividad de base con movimientos musculares
generalizados. Después de 48 horas del inicio del retiro de la
sedacion, el paciente presenta crisis convulsiva mioclénica
que requiere manejo con bolos de fentanilo y midazolam,
por lo que se considera estatus convulsivo superrefractario
asociado a MPH. Por ello, el paciente recibe tiopental sédico
en bolo de 2 mg/kg y luego 120mg/hora en infusion conti-
nua por 24 horas. Se dan dosis maximas de anticonvulsivan-
tes con acido valproico 500 mg cada 8 horas, levetiracetam
a 1g cada 6 horas y se solicita nuevo EEG.

Tras finalizar el retiro de la infusion del barbittrico, se
retira el midazolam y se aflade topiramato y clonazepam
junto con el manejo ya instaurado. El segundo EEG se
muestra anormal por atenuacion de actividad de base y des-
cargas generalizadas de ondas agudas y lentas que sugieren
actividad epileptogénica. Dado que no hay evidencia de
convulsiones clinicas en ausencia de sedacién, se dismi-
nuye dosis de clonazepam y se continia con topiramato,
levetiracetam y acido valproico. En el examen fisico hay
reflejos carinales y de tallo, pero con persistencia de estado
comatoso posterior a un mes de hospitalizacioén. El paciente
es llevado a traqueostomia y gastrostomia percutaneas, con
evolucién estable, por lo que es dado de alta para cuidados
domiciliarios.

DISCUSION

Los sobrevivientes de la lesiéon anéxica cerebral posterior
al paro cardiorrespiratorio o a otras etiologfas pueden pre-
sentar MPH o el denominado sindrome de Lance Adams.
Esta condicion es bastante infrecuente, con alrededor de
150 casos publicados hasta la actualidad. Sin embatgo, no se
habia descrito asociada a estatus epiléptico supertrefractario.
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Figura 1. Imagenes cerebrales con extensas areas de isquemia cortical y preservacion
del tallo cerebral (A. tomografia cerebral simple. B, C, D y E. Resonancia magnética
cerebral en diferentes secuencias T1, T2 y difusion).

Fuente: Hospital Universitario de Santander, Servicio de Radiologia

El sindrome de Lance Adams preserva muchas de las
funciones neuroldgicas, aunque puede quedar con una
importante disfuncién cerebelosa o mioclénica, por lo que
se considera que este caso corresponde a MPH dado que
esta condicidn presenta peot prondstico y se caracteriza por
estado de coma persistente, contrariamente a lo que sucede
en el sindrome de Lance Adams, lo cual se presentd en el
caso estudiado (5).

En general, el sindrome de Lance Adams se manifiesta
semanas o meses después del episodio de parada cardiaca
con reanimacion exitosa, diferente de lo que se evidencié en
el paciente, quien presento estatus epiléptico superrefrac-
tario inmediato al estado postreanimacién con resolucién
satisfactoria, por lo cual se confirma que este caso corres-
ponde a un sindrome de MPH (6).

En las lesiones anodxicas postreanimacion, las regio-
nes CA1l y CA4 del hipocampo, las laminas medias de la

neocorteza, el nucleo reticular del tilamo, la amigdala, el
vermis cerebeloso, el nicleo caudado y la pars reticulata de
la sustancia negra son particularmente vulnerables. La lesion
de las neuronas corticales y talamicas da como resultado un
coma posthipdxico, lo cual se considera podtia corresponder
a este paciente por la descripcion de las imagenes y la severa
isquemia documentada en RNM (6-7).

La lesion de los ganglios basales, el talamo, el mesencé-
falo y el cerebelo puede causar trastornos del movimiento,
incluidos mioclono, parkinsonismo, distonia, corea y tem-
blor, lo que se considera que también corresponde a este
caso por presentar lesiones en dichas regiones cerebrales (6).

Dentro del tratamiento de estas entidades se encuentran
los anticonvulsivantes clasicos como los benzodiacepinas y
los nuevos anticonvulsivantes como el levetiracetam, el cual
fue administrado a este paciente en conjunto con otros tres
medicamentos (acido valproico, topiramato, clonazepam),
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con resolucién del estado epiléptico y de las mioclonias (7).

Debido a que el paciente present6 episodios convul-
sivos a pesar del manejo con tres anticonvulsivantes, se
considerd estatus epiléptico superrefractario, el cual fue
manejado satisfactoriamente con cuatro anticonvulsivantes,
incluidos los barbituricos, segun se describe en la literatura,
en la cual la asociacién con anoxia cerebral como etiologia
tiene un prondstico mucho peor que la relacionada con
otras etiologfas (8).

Para el manejo de esta entidad se usd, adicionalmente
al manejo anticonvulsivante previamente descrito, la dieta
cetogénica con disminucion del aporte de carbohidratos,
dado que se dispone en nuestro hospital de soluciones
especializadas en producir cetosis tales como algunas marcas
registradas (KKetoCal®) o de inhibidores del cotransportador
sodio glucosa 2 (por siglas en inglés, SGLT2) como terapia
aprobada para esta entidad, por lo que con el retiro de la via
oral y la reduccién del aporte de carbohidratos de 15-20%

y un aporte mayor de grasas y proteinas a 60-70 % del total
de Kcal/Kg/dia, se logr6 control de la actividad convulsiva,
sumado a la terapia intravenosa de anticonvulsivantes a
dosis maximas (9).

Se presenta asi un caso de MPH relacionado con estatus
epiléptico superrefractario con adecuada evolucion clinica,
pero con secuelas derivadas de hipoxia severa, lo cual no se
habfa descrito previamente en la literatura nacional.
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