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Resume

Vi rapporterer om to bgrn med behandlingsrefrakteert status epi-
lepticus (SE) med letal rabdomyolyse. Begge bgrn blev behandlet
efter retningslinjerne for behandling af SE udgivet af Dansk
Pzdiatrisk Selskab. Varigheden var hhv. en time og to timer. Det
ene barn havde kendt tilbgjelighed til behandlingsrefrakteert SE.
De havde begge behov for intubation og midazolam givet intrave-
ngst, for kramperne ophgrte. Den efterfglgende dag fik barnene
sveer rabdomyolyse med progredierende dissemineret intravasku-
leer koagulation og akut nyresvigt. De dade trods intensiv terapi
inklusive haemodialyse. Mélet med denne kasuistik er at gare
opmeerksom pa dels denne sjeeldne men svaere komplikation i
forbindelse med SE, og dels betydningen af at udarbejde individu-
elle behandlingsplaner for patienter, der har kendt gentagen
behandlingsrefrakteert SE, for at forebygge forsinkelse i
behandlingen.

Status epilepticus (SE) er en alvorlig livstruende tilstand for
savel barn som voksne. SE defineres ved persisterende eller
intermitterende kramper uden opvagnen af over 30 minutters
varighed. SE betragtes som behandlingsrefrakteert, nar varig-
heden overstiger 60 minutter. Risiko for folgetilstand eller
ded ved SE oges med anfaldsvarigheden [1]. Komplikatio-
nerne i forbindelse med SE er cerebral hypoksi med laktat-
acidose, oget intrakranialt tryk, hyperpyreksi, hypotension,
evt. multiorgansvigt og dertil risici ved selve behandlingen.
Mortaliteten hos voksne oges, hvis SE er behandlingsrefrake-
ert, og samtidig mindskes muligheden for at genvinde det
forudgdende funktionsniveau [1-4].

Risikoen for sveer rabdomyolyse som komplikation i for-
bindelse med SE er generelt ikke velkendt, og hyppigheden er
ikke afklaret.

Sygehistorier

1. Patienten var en ni ar gammel, lettere udviklingsheemmet
pige, der havde haft langvarige, recidiverende feberkramper i
sine forste tre levear. Elektroencefalografi (EEG) viste normale
forhold. Hun blev behandlet med valproat, og behandlingen
blev afsluttet efter to ars anfaldsfrihed. Otte dr gammel blev
hun genhenvist for kompleks partiel epilepsi med hyppige
anfald i form af ryk i venstre hand, synkebevagelser, mave-

smerter og let bevidsthedspavirkning. EEG viste fokalt ab-
norme forhold med spikes i hejre temporalregion. En magne-
tisk resonans (MR)- skanning af cerebrum viste normale for-
hold. Lamotriginbehandling forte til reduktion af anfald, men
ikke anfaldsfrihed.

Pigen blev akut indlagt med SE efter flere partielle anfald i
hjemmet i forbindelse med hej feber. Under transporten og
pa skadestuen blev der behandlet med diazepam 10 mg rek-
talt, derefter 4 x 2,5 mg diazepam intraveneost (i.v.), uden ef-
fekt. Temperaturen var 39,5 °C, malt rektalt. Derfor blev hun
overflyttet til intensiv afdeling, hvor der blev givet forst phe-
nytoin og siden phenobarbital i.v. Efter tre timer var hun an-
faldsfri. Dog kom der recidiv af generaliseret tonisk-klonisk
krampetilfzlde (GTK) kort tid efter, det blev behandlet med
thiopental med kortvarende effekt og kompliceret af opkast-
ning med aspiration. Hun intuberedes og blev anfaldsfri pd
midazolaminfusion.

Det akutte forleb var praeget af darlig cirkulation med
laktatacidose (Ph 7,18, laktat 10 mmol/l). Efter knap halv-
andet dogn i stabil tilstand var der myolyse (kreatinkinase
(CK) 7.864 U/1 (< 150)) og P-myoglobin 3.440 ug/1 (< 50).
Initial var der kun let forhejede nyreparametre, men dog
hurtigt tiltagende nyresvigt med dialysebehov, recidiv af
metabolisk acidose og hypotension. Efter 48 timer var der
tegn pa dissemineret intravaskulzr koagulation (DIC) og le-
versvigt med trombocytter pa 50 % 10°/ml, d-dimer pa 7,15
mg/1 (< 0,5 mg/l), P-koagulationsfaktorer 0,05, alanin- ami-
notransferase og laktatdehydrogenase over 5.000 U/l, ammo-
nium 88 pmol/11 (< 40). Efter i alt tre et halvt dogn var der
manglende cerebral blodcirkulation ved firekarangiografi,
hvorefter behandling indstilledes. Der blev fundet normale
forhold ved flg. undersegelser: urinmetabolisk screening, ud-
videt screening pa fenylketonuri (PKU)- kort, hepatitis titre,
C-reaktivt protein og fedtsyreoxidation i fibroblaster.

II. Patienten var en seksarig dreng, der havde haft sver
intraktabel epilepsi siden femmanedersalderen. Ved flere tid-
ligere hjerneskanninger var der pavist uzndret proces i hajre-

Figur 1. Elektroencefalo-
gram med status epilep-
ticus.
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sidige basalganglier, diagnostisk var tilstanden aldrig blevet
endeligt afklaret. Drengen var desuden mentalt retarderet og
autistisk. Tidligere EEG viste kun lettere abnorme forhold
under sevn. Trods talrige behandlingsregimener med poly-
farmaci, ketogen diet og implanteret nervus vagus-stimulator,
recidiverende generaliseret tonisk-klonisk krampetilfald,
partielle anfald og > 10 episoder med behandlingsrefrakter
SE var han delvis respiratorkreevende.

Drengen havde ved indleeggelsen SE og hej feber, der
havde varet ca. en time. Han blev behandlet med i alt 25 mg
diazepam givet rektalt uden effekt. Efter indleggelsen blev
der successivt behandlet med diazepam, valproat, phenytoin
og midazolam i.v. i lebet af en times tid uden effekt. Han blev
intuberet, og kramperne opherte efter midazolaminfusion.
Under behandlingsforlebet var der gentagne negative infek-
tionsparametre, dyrkninger og lumbalpunktur.

I lobet af fi timer udvikledes der rabdomyolyse (CK
<20.000 pg/1, myoglobin 18.794 pg/l) med tiltagende nyrein-
sufficiens og behov for dialyse. Derudover var der tegn pa
DIC med haemoragisk diatese og trombocytopeni. Efter 5-6
dage var der tiltagende leverpavirkning og symptomer pa
storre cerebral skade med dyb koma og svar patologisk EEG.
En computertomografi af kraniet viste udtalte kortikale in-
farktdannelser, kun basalganglierne havde normalt udseende.
Aktiv terapi betragtedes herefter som udsigtsles og indstille-
des. Barnet dede halvandet degn senere.

Diskussion

Sygehistorierne er eksempler pa letalt forlobende rabdomyo-
lyse med nyresvigt og DIC, som er en forholdsvis sjaelden
komplikation ved SE, hvorom der kun foreligger fa kasuisti-
ske meddelelser [3], som iseer omhandler voksne.

Rabdomyolyse kan ses ved alle tilstande, som beskadiger
muskelcellemembranen, f.eks. traumer, hypertermi, ekstrem
anstrengelse, infektion og brug af diverse medikamina, her-
under amfetaminpraeparater. Dertil er visse metaboliske syg-
domme f.eks. carnitin- palmitoyl- transferase disponerede.

Det er vigtigt at kende og vaere opmaerksom pa denne
komplikation i forbindelse med SE. Behandling af rabdomyo-
lyse er symptomatisk, man skal herunder behandle den ud-
losende arsag, rehydrere og dialysere ved sverere metabolisk
forstyrrelse og sverere renal pavirkning. P-myoglobin kan
passende males 6-28 timer efter SE-start.

Behandling af SE ber folge en af de anerkendte behand-
lingsretningslinjer [5]. Det overordnede mal er, at konvulsivt
status ber vere stoppet inden for 60 minutter.

Der er ofte mange arsager, som gor, at tidsskemaet over-
skrides i betydeligt omfang, og der ber ver skaerpet opmaerk-
somhed herpd bade i behandlingsvejledningen og i de over-
ordnede lokale modtagelses- og behandlingsmodaliteter
(legeambulance, skadestue, tilkaldt intubationsteam m.m.)

For udvalgte patienter med recidiverende behandlingsre-
frakeeer SE kan det evt. overvejes at tilrette behandlingspla-

nerne til tidligere kendte effektive medikamina, s kramperne
hurtigere bringes til opher (f.eks. straks intubation og i.v. me-
dicin).

En sddan plan for den enkelte patients akutte behandling
kunne med fordel medgives forzldrene til opbevaring
hjemme, pa aflastningsinstitution og primersygehus.

Summary

Andreas Kreft, Niels Rasmussen & Lars Kjaersgard Hansen:
Refractory status epilepticus in two children with lethal
rhabdomyolysis
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We are reporting two cases of SE with lethal rhabdomyolysis.
Both were treated according to the guidelines on antiepileptic
drug management by the Danish Paediatric Society, with one
and two hours’ delay, respectively. Intubation and midazolam
infusion were needed to control seizures. After approximately
one day both developed severe rhabdomyolysis with pro-
gressive DIC and acute renal failure, causing death despite in-
tensive care, including acute hemodialysis. The aim of this
case report is to emphasise one of the rare but severe conse-
quences of SE and also to suggest that patients with known re-
petitive SE may benefit from written individual treatment
schedules to avoid wasting time.
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