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I. CONCEPTO

El término de Estado de Mal Convulsivo
(EMC) define a convulsion prolongada -0
breves convulsiones recurrentes- con dura-
cion superior a 30 minutos, durante los cua-
les no se recupera el conocimiento; otros au-
tores refieren una duracion de una hora o
mas®; se presenta en el 1,3-6,76% de los en-
fermos epilépticos, en especial en los prime-
ros afios de vida®.

Il. ETIOLOGIA

Si bien los factores responsables de esta situa-
cion son muy variados, es Gtil dividir a los
EMC segln la etiologia® en: a) EMC febril
(EMC asociado con fiebre en un nifio neuro-
I6gicamente normal entre las edades de 6
meses y 5 afios) que representa entre el 25-
50% de los EMC; b) EMC no febril que pue-
de subdividirse en: idiopatico, sintomatico agu-
do (meningitis, encefalitis, accidente
vascular, trastorno metabolico agudo) y sinto-
matico lejano (trastorno del desarrollo cere-
bral congénito o adquirido). La etiologia sue-
le correlacionarse con la edad.

Es necesario destacar dos causas metabolicas
de EMC que responden bien al tratamiento:
la deficiencia en piridoxina (todos los nifios
por debajo de los 18 meses con crisis rebeldes
deben de ser tratados con piridoxina: 100-
200 mg por via venosa, dosis Unica) y la defi-
ciencia en biotinidasa (su cuadro clinico tipi-

co se caracteriza por la asociacion de convul-
siones, ataxia, rash cutaneo y alopecia, pero
puede presentarse también solamente con
crisis convulsivas), que responde bien a la ad-
ministracion de biotina (20 mg) por via oral
o intramuscular.

I1l. FISIOPATOLOGIA

Pese a que no es bien conocido el hecho por
el cual las convulsiones se inician y se detie-
nen, es ldgico suponer que se relacione con
un desequilibrio entre los mecanismos exci-
tadores e inhibidores de la neurotransmision;
las sinapsis excitadoras maduran antes que las
inhibidoras y esto, junto con un incremento
de la susceptibilidad de los receptores neuro-
transmisores excitadores, aumenta la proba-
bilidad de que se presente un desequilibrio
entre la excitacién y la inhibicion.

En la forma mas caracteristica de EMC, el t6-
nico clénico generalizado, los cambios fisiopa-
toldgicos acontecen en dos fases . La prime-
ra fase (compensacion: por debajo de los 30
minutos) se asocia con manifestaciones mo-
toras e incremento de la actividad simpatica;
se produce un aumento de la presién sangui-
nea, de la frecuencia cardiaca, volumen car-
diaco, flujo sanguineo cerebral, glucemiay de
los niveles de cortisol. Después de unos 30
minutos (descompensacion) comienza el fa-
llo en la homeostasis y la transicion hacia la
segunda fase; se incrementa el lactato sangui-
neo originado por la contraccién muscular y
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disminuye el Ph (acidosis), la presién sangui-
neay el flujo cerebral, asi como la glucosa ce-
rebral y la oxigenacion del parénquima.
Otros efectos sistémicos incluyen arritmias
cardiacas, isquemia miocéardica, hipertension
y rabdomiolisis -origina mioglobinuria con el
consiguiente fallo renal por necrosis tubular
aguda-, asi como trastornos electroliticos
(como hipo o hiperpotasemia) e hipertermia;
también puede producirse edema pulmonar
neurogénico y aspiracion de secreciones. Los
cambios vegetativos incluyen aumento de las
secreciones bronquiales y salivacién; por otra
parte puede aparecer un aumento de la pre-
sién intracraneal como consecuencia del in-
cremento del flujo sanguineo intracerebral.
Durante la primera fase el aumento del flujo
cerebral y los niveles elevados de glucosa pro-
porcionan, habitualmente, una oxigenacion
y un sustrato suficiente para satisfacer los re-
querimientos metabdlicos del cerebro; en la
segunda fase no se satisfacen las necesidades
nutritivas de las células y se produce una is-
quemia. Los estudios en animales indican
que el paso de la primera a la segunda fase
acontece hacia los 30 minutos y cuando las
convulsiones se prolongan mas de 60 minu-
tos, se incrementa el riesgo de lesion neuro-
nal, a pesar de concentraciones Optimas de
oxigeno y glucosa.

En esquema, las consecuencias del EMC son:

—aumento del metabolismo neuronal (con in-
cremento del consumo de glucosa y de oxi-
geno) lo que es favorecido por el mayor flu-
jo sanguineo cerebral, con aumento de la
presion intracraneal que si se eleva en més
de 30 mm Hg conduce a la descompensa-
cioén, reduciéndose el flujo sanguineo, con
hipoxia, aumento del metabolismo anaero-
bio, acimulo de catabolitos y acidosis; con
ello se pierde la capacidad autorreguladora
de los vasos cerebrales, que se dilatan, con

la consiguiente lentificacion del flujo san-
guineo y produccién de edema cerebral. Se
origina asi una lesidn cerebral en las células
piramidales de hipocampo y cortex, células
de Purkinje cerebelosas, células estrelladas
neocorticales, asi como en las células en
cesta de cerebelo e hipocampo; la actividad
paroxistica favorece la entrada continua de
Ca** en las neuronas, la activacion de cal-
ciomodulina y el acumulo de Ca** en las
mitocondrias, con vacuolizacion de éstas,
liberacién citoplasmética del Ca** acumu-
lado, activacion de proteasas y fosfolipasas,
isquemia tisular y necrosis neuronal.

— estimulo del sistema nervioso vegetativo (sim-
patico) durante los primeros 30 minutos, lo
que ocasiona hipertermia, hipertension ar-
terial, taquicardia e hiperglucemia; si la
convulsion se prolonga (mas de | hora), el
agotamiento del sistema simpatico conlle-
va una hipotension e hipoglucemia, junto
con hiperpotasemia y acidosis,con posibili-
dad de originar la muerte.

— hipoxia sistémica y cerebral ya que los espas-
mos musculares propios de la convulsion
reducen la ventilacién pulmonar con lo
que se potencia la acidosis lactica; ademas
la actividad muscular exagerada es respon-
sable de una hiperpirexia que, al aumentar
la temperatura de la sangre que irriga el nd-
cleo dptico, origina una secrecion inade-
cuada de hormona antidiurética, con la
consiguiente hiponatremia y descenso del
umbral convulsivo, lo que favorece nuevas
descargas paroxisticas.

Ademas pueden presentarse dificultades para
la deglucion, acimulo de secreciones en la fa-
ringe, vémitos y neumonia por aspiracion y
también las contracciones musculares vio-
lentas pueden originar traumatismos de ex-
tremidades, bucofaringe y cabeza.
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IV. TRATAMIENTO

El EMC constituye una urgencia médica. Las
prioridades asistenciales incluyen:

a) Medidas urgentes generales

— Ventilacién - Oxigenacion. La hipoxemia
puede ser causa y consecuencia de las con-
vulsiones. Para corregirla se colocara al pa-
ciente con la cabezay el cuello en posicion
que permita la apertura de la via aérea, rea-
lizando aspiracion de secreciones si fuera
necesario; una vez lograda la permeabilidad
respiratoria se iniciard la ventilacion y se
administrara O, por via nasal o mascarillay
si persiste la ventilacion insuficiente serd
necesario intubar al nifio

— Presion sanguinea y estado circulatorio. Una
vez oxigenado y ventilado se valora el esta-
do circulatorio; en las fases iniciales el nifio
suele mantener una perfusidon adecuada,
con taquicardia e hipertensién, como ya se
ha comentado; tras una actividad convulsi-
va prolongada puede desarrollar shock hi-
povolémico o cardiogénico, que se tratara
inicialmente con liquidos, para lo que hay
que buscar un buen acceso venoso que ser-
vird también para la administracion de los
farmacos.

— Valoracion general. Durante la estabilizacién
inicial, laanamnesis y la exploracion fisica y
neurologica ayudaran a identificar la causa
del EMC ya que si bien el tratamiento debe
realizarse con independencia de la etiologia,
algunas situaciones como el traumatismo
craneoencefalico con hematoma, ciertas in-
toxicaciones, deficiencia de piridoxina o
biotina, requieren medidas especificas.

— Estudios complementarios. Como pruebas de
laboratorio se recomienda la determina-

cién de electrolitos, glucosa, calcio, nitr6-
geno ureico, magnesio y citologia hemati-
ca; aungue la hipoglucemia es una rara cau-
sa de convulsiones, se debe determinar la
glucemia en todos los pacientes y si esta
baja (< 3mmol/l) o es imposible medirla, se
administrara glucosa intravenosa (5 ml/kg
de suero glucosado al 10%). En casos con-
cretos pueden requerirse otras pruebas: ni-
veles de medicacion, puncion lumbar, in-
vestigacion toxicoldgica, EEG, neuro-
radiologia (TC 0 RM).

b) Terapia anticonvulsiva

La finalidad del tratamiento es detener las
convulsiones para lo que debe de ser eficaz a
la mayor brevedad posible. La eleccion de un
medicamento anticonvulsivo sobre otro es de
menos importancia que el disefio de un pro-
tocolo que garantice la rapida administracion
de cantidades suficientes y eficaces. Nunca
debe emplearse un farmaco cuyo manejo no
sea bien conocido por el médico.

— Si la convulsion acontece en medio extra-
hospitalario el tratamiento se realizara con
diacepam (DZP) rectal a dosis de 0,5 mg/Kg
(més facil de recordar: 5 mg hasta los 2 afios
y 10 mg a los mayores de 2 afios), con lo que
se consigue el control en méas del 80% de
los casos; en los pacientes con riesgo de de-
presion respiratoria la dosis de DZP rectal
serd mas baja (0,25 mg/Kg). En cualquier
caso siempre hay que tener prevista esta
complicacion y disponer de la posibilidad
del soporte necesario para su recuperacion.
Si bien la absorcion de DZP por via rectal
suele ser muy rapida, a veces es impredeci-
ble por lo que se han buscado otras opcio-
nes entre las que el midazolam intranasal
(0,2 mg/Kg) ha mostrado su eficacia ©;
para su empleo por esta via se utiliza habi-
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tualmente la solucién parenteral que con-
tiene 5 mg/mly se instila la mitad de la do-
sis en cada orifico nasal ¢,

— Cuando el paciente llega convulsionando
al hospital hay que pensar que la duracién
de la crisis supera los 10 minutos y requeri-
ra medidas terapéuticas inmediatas. Si el
paciente ya ha recibido una dosis de DZP
en su domicilio y persiste la convulsion, se
aplicara una segunda dosis por via rectal
(0,5 mg/Kg) o intravenosa (0,2-0,4 mg/Kg)
(enalgunos casos que no responden a la do-
sis inicial de DZP la segunda dosis puede ser
también ineficaz). De persistir la crisis cin-
co minutos después de la segunda dosis de
DZP, se administrara (si no hay contraindi-
caciones como hepatopatias, coagulopati-
as, enfermedades pancreaticas o mitocon-
driales) valproato (VPA) intravenoso (20
mg/Kg de entrada y luego | mg/kg/hora en
infusién continua —maximo 2 mg/minuto)
® y si no cede en diez minutos se pasa a hi-
dantoina (PHT) intravenosa lenta (18
mg/Kg, a dosis de 1 mg/kg/minuto) tenien-
do prevista la necesidad de ingresar al pa-
ciente en Unidad de Cuidados Intensivos
pediatricos (UCIP) dado que, si persiste la
convulsién, esta evolucionando a EMC.

En la situacion de EMC, ya en la UCIP, se
puede utilizar de entrada el clonacepam
(CZP) en perfusion continua (0,2-0,4
mg/Kg, hasta llegar a 1 mg/Kg/dia) para pasar,

si no cede, a lainduccion de una anestesia ge-
neral usando un barbitdrico de accién corta
como el tiopental (bolo de 4-8 mg/Kg, segui-
do de infusion de 10 mg/kg/hora) con intuba-
cion traqueal, ventilacion mecénica y vigi-
lancia cardiorespiratoria, asi como control de
EEG,; otras opciones incluyen el midazolam,
lorazepam, lidocaina, pentobarbital, pentotal
y fenobarbital, asi como anestésicos por inha-
lacion como el isoflurano y el halotano (este
altimo, muy empleado pero con efectos he-
modinamicos y hepatotoxicos indeseables).

En la tabla | se esquematiza la actuacion ante
el EMC

V. PRONOSTICO

El prondstico depende sobre todo de la etiolo-
gia (los EMC febriles tienen menos inciden-
cia de déficits neuroldgicos y cognitivos pero
mas riesgo de epilepsia) y de la edad. La enola-
sa neuronal especifica (se eleva cuando hay
dafio neuronal), el EEG (la presencia de des-
cargas periodicas empeora el prondstico) y la
radiologia, son marcadores que pueden ayudar
a predecir la evolucion. La mortalidad ha dis-
minuido en relacion con épocas pasadas, 0sci-
lando, segln las series, alrededor del 1-5%.
Las secuelas neurolégicas y los trastornos cog-
nitivos se incrementan cuando la duracion
del EME es superior a 2 horas®; el riesgo de
epilepsia posterior oscila entre el 23%-48%.
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Tabla I. Estado de Mal Convulsivo: esquema del tratamiento

TRATAMIENTO EN EL DOMICILIO (PREHOSPITALARIO) |

Diacepam rectal ( 0,5 mg/Kg)  Midazolam intranasal (0,2 mg/Kg)

TRATAMIENTO EN EL HOSPITAL |

A. TRATAMIENTO DE APOYO B. TRATAMIENTO DE LA CONVULSION
OXIGENACION-VENTILACION 1. Diacepam (rectal 0 i.v.): 0,4 mg/Kg
CONTROL DE LA CIRCULACION 5 minutos
GLUCOSA

2. Diacepam : 2%dosis (si ya la habia recibido
VARIABLES ) en casa pasar a la siguiente fase)
NIVELES DE FARMACOS

5 minutos

3. Valproato i.v. 20 mg/Kg

10 minutos

4. Fenitoina* i.v. 15-20 mg/Kg

10 minutos

UCIP ¢ ESTADO DE MAL

Clonacepam Tiopental
(0,5-1 mg/Kg en infusion continua) bolo de 4-8mg/Kg OTRAS OPCIONES
seguido de infusion -Midazolam
de 10mg/kg/hora -Lorazapam
-Lidocaina
-Fenobarbital

*No usar si ya venia tomando regularmente fenitoina
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