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RESUMEN

Introduccién: el sindrome de la persona rigida (SPR) es una patologia infrecuente caracterizada por la activacién involuntaria de la
unidad motora, causando rigidez fluctuante de la musculatura axial, espasmos musculares dolorosos y actividad motora continua en
la electromiografia. En la mayoria de pacientes se encuentran niveles elevados de anticuerpos antidcido glutdmico descarboxilasa.
Presentacion del caso: paciente de género femenino de 60 afios de edad, con persistencia de sintomatologia espasmédica muscular a
pesar del manejo con medicamentos agonistas GABA e inmunomoduladores, por lo que se consider6 el uso de plasmaféresis como
tercera linea de tratamiento. Conclusiones: la experiencia con el uso de la técnica es favorable, hay disminucién de los espasmos
musculares en mas del 50% al cabo de 7 sesiones. Aunque la plasmaféresis produjo alivio sintomatico, son necesarios nuevos
ensayos clinicos y reportes de caso para determinar su beneficio clinico y asi protocolizar su aplicacién.
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ABSTRA

Introduction: Stiff person syndrome (SPS) is an infrequent pathology, characterized by the involuntary activation of the motor

unit, causing fluctuating rigidity of the axial muscles, painful muscle spasms and continuous motor activity in electromyography.

In most patients, high levels of anti-glutamic acid decarboxylase antibodies are found. Case presentation: Female patient of 60 years

of age, with persistence of muscular spasmodic symptoms despite management with GABA agonist drugs and immuno modulators,

for which the use of plasmapheresis as the third line of treatment was considered. Conclusions: The experience in the use of the

technique is favorable, with a decrease in muscle spasms greater than 50% after 7 sessions. Although plasmapheresis produced

symptomatic relief, new clinical trials and case reports are necessary to determine its clinical benefit and thus protocolize its

application.
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INTRODUCCION

El sindrome de la persona rigida es un desorden poco
frecuente, caracterizado por rigidez fluctuante de la
musculatura axial, espasmos musculares dolorosos y
actividad motora continua en la electromiografia.' Fue
descrito por primera vez en 1956 por Moersch y Woltman.
La prevalencia es de un caso por millén de habitantes, la cual
parece ser subestimada ya que el espectro clinico es amplio y
en algunos pacientes es mal interpretado como un desorden
psiquiatrico.” Es mas comun en el género femenino y tiene
una edad promedio de inicio a los 35 afios.* En el 60% de los
pacientes que cursan con este sindrome se detectan niveles
elevados de anticuerpos antidcido glutdmico descarboxilasa
(anti-GAD).” Existen diversas variantes en su presentacion
clinica, que incluyen los sindromes de la persona rigida
clasico, el de las piernas rigidas, la variante paraneoplasica,
ataxia de la marcha y movimientos anormales de los ojos.’
Los sintomas psiquidtricos como la depresion y los trastornos
de ansiedad generalizada con fobias y ataques de pdnico son
comunes en este tipo de pacientes.® Los criterios clinicos para
el diagnéstico de la forma tipica de la enfermedad son: clinica
de comienzo lento y progresivo, rigidez muscular progresiva
de predominio axial y espasmos musculares dolorosos.”

El diagnoéstico se establece por los hallazgos clinicos, la
exclusion de desérdenes extrapiramidales, las alteraciones en
el electromiograma y las evaluaciones serolégicas que denotan
la presencia de anticuerpos antiGAD elevados.®

La terapia de primera linea para el manejo de pacientes con
sindrome de persona rigida incluye el uso de agonistas GABA
como las benzodiacepinas y relajantes musculares como el
baclofeno para el manejo sintomatico. La inmunoglobulina IV
ha sido probada en un ensayo clinico controlado aleatorizado
demostrando mejoria de los sintomas.” La evidencia que
soporta el uso de la plasmaféresis para el tratamiento del
sindrome de la persona rigida es menos consistente que
para la inmunoglobulina IV y los resultados obtenidos han
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sido conflictivos.! No se han realizado ensayos clinicos que
demuestren la eficacia de la plasmaféresis en esta patologia,
solo unos pocos reportes de casos han sido publicados
con resultados positivos y negativos.” Entre los primeros
se describen la disminucién en el titulo de anticuerpos, la
actividad de la unidad motora reducida y una marcada mejoria
clinica.’

PRESENTACION DE CASO

Mujer de 60 afios con antecedente de hipotiroidismo en
suplencia hormonal, quien consulta por primera vez en 1998
refiriendo movimientos ténico clénicos en miembros inferiores
que fueron interpretados como episodios convulsivos por lo
cual se inicié tratamiento con fenobarbital.

En el afio 2011, reconsulta al servicio de urgencias de un
hospital de cuarto nivel colombiano refiriendo dolor dorsal
intenso de varios meses de evolucion que se irradiaba en
forma distal, sin ningin desencadenante aparente—. Se realiza
exploracion fisica, control analitico y electroencefalograma en
el que se demostr6 la presencia de brotes de ondas agudas
y esporadicas en d4reas parasagitales y centrotemporales,
con discreta asimetria que sugiri6 posible enfermedad de
motoneurona, ademds de una resonancia magnética nuclear
cerebral con evidencia de un quiste temporal aracnoideo
izquierdo. Posteriormente se realiza electromiografia y
neuroconduccion de las cuatro extremidades con un patrén
neuropatico y de fibrilacién multiple, compatible con
enfermedad de motoneurona.

La paciente evoluciona con aumento de dolor cérvico-
dorsal, con imposibilidad de mantener la postura erguida y
espasmos musculares en miembros inferiores y superiores,
provocando caidas e interfiriendo en su patrén de sueflo. Se
solicitaron anticuerpos Anti-GAD por sospecha de sindrome de
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hombre rigido con niveles séricos de 154,3 UI/m y en liquido
cefalorraquideo de 18,5 UI/ml. Ante la confirmacién por clinica
y analitica se inicia manejo médico con benzodiacepina, aines,
barbittrico y baclofeno.

Ingresa el 2 de julio de 2013 para recibir el primer ciclo de
inmunoglobulina con respuesta parcial al tratamiento, dada
la persistencia de dolor y rigidez. Se programa un segundo
ciclo a los 3 meses, sin embargo, durante la administracién
de la segunda dosis presenta sudoracién excesiva, ansiedad
y alucinaciones visuales, por lo que se suspende la
administracién y se continué el manejo con sedante, analgésico
y antiepiléptico.

El 6 junio de 2016 acude al servicio de urgencias por
presentar de nuevo episodios de espasmos musculares
generalizados, sin mencién de pérdida de la conciencia,
relajacién de esfinteres ni desviacion de la mirada. Se valora a
la paciente quien refiere rigidez total de miembros inferiores,
que se asocia con dolor de miembros inferiores 8/10 en la
escala andloga de dolor. Se considera pertinente el inicio
de terapia de recambio plasmatico ante el deterioro clinico
progresivo y la falta de respuesta previa a la inmunoglobulina.
Se inicia la primera sesién de plasmaféresis con un volumen
plasmatico de recambio de 1 litro y las posteriores con 1.5
litros evidenciando adecuada respuesta a la terapia con
inicio progresivo de movilidad en los miembros superiores.
Posterior a la tercera sesién de plasmaféresis se observa que la
paciente realiza movimiento de las 4 extremidades y asiste en
su cuidado basico, por lo que se define llevar a 7 sesiones de
plasmaféresis. Al culminarlas se revaloré evidenciando mejoria
de la rigidez de las 4 extremidades y disminucién del dolor
5/10 en miembro inferior izquierdo, sin dolor en el derecho.

DISCUSION

El sindrome de la persona rigida es un raro desorden de
etiologia desconocida, pero con alta correlacién autoinmune,
de dificil diagnoéstico desde el punto de vista clinico. Esta
patologia es progresiva y se describe como la activacién
involuntaria de la unidad motora de los musculos axiales y
apendiculares, causando espasmos musculares continuos y
rigidez."” No se ha descrito asociacién con algtin grupo racial
o étnico en particular, ni hay ninguna indicacién en estudios
previos que sea hereditario. La enfermedad es mas frecuente
en el género femenino entre la segunda y quinta década de
la vida.'""? El tratamiento se basa en firmacos que potencian
la neurotransmisiéon de GABA, como el diazepam, baclofeno
y vigabatrina, los cuales proporcionan un alivio modesto
de los sintomas clinicos.” Diferentes tipos de tratamiento
inmunomodulador han sido utilizados en esta patologia
con un éxito variable. Los esteroides, la plasmaféresis y la
inmunoglobulina intravenosa, parecen ofrecer una mejora
sustancial >
En el caso descrito, tras larecidiva de los sintomas musculares

a pesar del manejo con GABAergicos e inmunomoduladores,
se consider6 el uso de plasmaféresis como tercera linea de
tratamiento observando mejoria clinica después de la primera
sesion. Al final del procedimiento total que consistié en siete
sesiones la frecuencia de los espasmos axiales se redujo en
mas del 50%, medido de manera subjetiva por la paciente y
el evaluador.

Dada la correlaciéon autoinmune con la presencia de
anticuerpos circulantes antiGAD, la plasmaféresis ha ganado
terreno como esquema de manejo en casos severos refractarios,
donde se integra el grupo de nefrologia para una asistencia
precisa y segura de la terapia. Si bien este procedimiento
terapéutico que tiene como principal objetivo eliminar de la
sangre aquellos componentes considerados responsables de
una enfermedad, en este caso los anticuerpos anti GAD, aun
existen dudas enlaliteratura que avalen su eficacia en patologias
infrecuentes, como el sindrome de la persona rigida. Aunque
el uso de plasmaféresis ha mostrado un resultado favorable
en el presente reporte de caso, es necesaria la realizacion de
nuevos ensayos clinicos con el fin de determinar su beneficio
clinico y asi protocolizar su aplicacién; sin embargo esto se ve
dificultado por la baja incidencia de la enfermedad.
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