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Sindrome de persona rigida
confundido por trastorno conversivo:
un error comun. Caso clinico

GONZALO GUAJARDO!, GABRIEL CEA??

Stiff-person syndrome mistaken for
conversive disorder: a common error

Stiff-person syndrome is characterized by persistent muscle spasms, invol-
ving agonist and antagonist muscles simultaneously, starting in the lower limbs
and trunk. It tends to occur in the fourth to sixth decade of life, presenting with
intermittent spasms that later become continuous and usually painful. Minor
sensory stimuli, such as noise or light touch, precipitate severe spasms. Spasms
do not occur during sleep and only rarely involve cranial muscles. We present
a case that for two years was diagnosed and treated as a conversion disorder
associated with depression. After two years she was admitted to another hos-
pital with an unmistakable picture of stiff-person syndrome with hypertrophy
and rigidity of lower limb muscles, compatible electrophysiology and positive
anti-GAD antibodies. She had autoimmune hypothyroidism, that should have
raised the suspicion of stiff-person syndrome earlier. She responded to intravenous
immunoglobulin and mycophenolate mofetil and and to tranquilizers that have
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acrénimo inglés) es un trastorno poco fre-

cuente que se presenta en la cuarta a sexta
década de la vida. Se caracteriza por la presencia
de espasmos musculares dolorosos persistentes
que compromete, tanto agonistas como antago-
nistas de manera simultanea, lo que se traduce
en actividad motora continua registrable en la
electromiografia'?. Inicialmente el cuadro es
intermitente y con el tiempo se hace continuo,
afectando principalmente las piernas y el tronco,
pero puede llegar a comprometer brazos y cuello,
raramente afecta la cara o los ojos. Estimulos
tactiles menores, ruidos o emociones pueden
precipitar espasmos intensos. Tipicamente los
espasmos ocurren en vigilia y desaparecen du-
rante el suefio, lo que indica que se trata de un

El sindrome de persona rigida (SPS en su

fenémeno que compromete el sistema nervioso
central y no al nervio, unién neuromuscular o
musculo®. No es infrecuente que el cuadro se
presente como parte de un trastorno depresivo
ansioso, situacion que retarda el diagndstico y el
tratamiento™*. De un punto de vista etiopatogéni-
co, es una enfermedad autoinmune pre-sindptica
debido a la produccién de anticuerpos contra la
decarboxilasa del dcido glutdmico (GAD en su
acrénimo inglés), una enzima responsable de la
sintesis del 4cido gama-aminobutirico (GABA en
su acrénimo inglés), un neurotransmisor inhibi-
torio que se encuentra en las neuronas de sistema
nervioso central y en las células beta pancredticas’,
aunque no parecen ser los unicos causantes de
este cuadro®. Se presenta caso clinico, se discuten
diagnésticos diferenciales y terapia.
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Caso clinico

Profesora de 46 afios, con antecedentes de hi-
potiroidismo en tratamiento desde hace 10 afios
que, el primer trimestre de 2013 inicié cuadro
depresivo y dolor lumbar periédico. Durante
estos episodios dolorosos, notd que sus piernas
se ponian tiesas o rigidas cuando caminaba. Ini-
cialmente estos episodios ocurrian cada dos meses
y duraban alrededor de 2 semanas, pero con el
tiempo se hicieron mds frecuentes y prolongados.
Un afio m4s tarde, encontrandose en tratamiento
por depresién por varios meses, con sertralina
100 mg diarios, fue hospitalizada por 2 semanas
de dificultad para caminar, bajo la sospecha de
un cuadro conversivo. La evaluacién neurolégica
no mostré signos motores. La resonancia nuclear
magnética (RNM) de columna toracica y lum-
bosacra fue normal, asi como también el estudio
electrofisioldgico de las extremidades inferiores.
Debido al cardcter cambiante del trastorno de la
marcha, la normalidad de las imdgenes, la buena
respuesta a los ansioliticos y en opinién del psi-
quiatra, el cuadro fue interpretado como soma-
tizacién (componente conversivo) y parte de su
trastorno depresivo. Fue dada de alta, agregandose
a su tratamiento clonazepam 2 mg y zolpidem
10 mg diarios.

La paciente presentd una mejoria parcial de su
cuadro motor pero, después de un par de meses,
nuevamente presento dificultad en la marcha, con
episodios de rigidez de extremidades inferiores y
columna lumbar, que se hicieron prolongados e
incapacitantes. Durante ese ano fue hospitalizada
en dos oportunidades, en una institucién psiquid-
trica, con el diagndstico de trastorno depresivo
mayor y somatizacion, recibiendo tratamiento sin
resultados favorables.

Durante ese afio presenté baja de peso progre-
siva y su estado de dnimo no mejord. La rigidez
motora progresd sin experimentar remisiones
llegando a la postracién por casi dos meses. Fue
hospitalizada en el Hospital San Camilo de San
Felipe, a dos anos del inicio de su cuadro, muy
enflaquecida, decaida y con excesiva somnolencia
producto del tratamiento psiquidtrico. Se observé
leve hipertrofia y rigidez de los musculos cuddri-
ceps, gemelos, flexores de rodilla y paravertebrales
lumbares, lo que producia postura muy dolorosa
de columna lumbar y extremidades inferiores. La
flexion de cadera y rodilla estaba disminuida, lo
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que le impedia caminar. Durante el suefio la rigi-
dez muscular desaparecia, pero al despertar, rea-
parecia progresivamente, al movilizar pasivamente
las piernas o con estimulos tictiles, con el calor o
el frio, llegando a una posicién tipo opistétono
muy dolorosa que podia durar varios minutos.

El electroencefalograma (EEG) mostr6 leve
lentitud basal, una mamografia y un scanner de
térax, abdomen y pelvis fueron normales. El es-
tudio de conduccién nerviosa motora y sensitiva,
de las extremidades inferiores, fue normal. La
electromiografia (EMG) de reposo revel6 activi-
dad motora espontédnea persistente en musculos
de extremidades inferiores y en paravertebrales,
tanto en agonistas como antagonista en forma si-
multdnea. Present6 una creatinquinasa levemente
elevada de 432 UlI/lt, glicemia en 101 mg/dl. La
deteccion de anticueros anti-GAD en sangre, por
método cualitativo (con punto de corte en 10 UI/
ml y mas), de ELISA fue positiva.

Se inicié tratamiento con diazepam y baclofeno
hasta alcanzar dosis de 100 mg por dia en ambos
a las 2 semanas, con discreta mejoria. Se agrego
inmunoglobulina endovenosa (IgEV) 2 g/kg en
5 dias, lograndose mas movilidad de piernas y
tronco, efecto que sigui6 incrementdndose en las
semanas posteriores. Posteriormente, se inici6
micofenolato mofetil 1 gcada 12 h, kinesioterapia
motora intensiva y alimentacién hipercalérica.
Con estas medidas mejord su estado general y
condicién motora pero no logré caminar, especial-
mente por rigidez de pierna izquierda. Fue dada
de alta después de dos meses, con micofenaloto
mofetil 1 g¢/12 h, diazepam 100 mg/dia, baclofeno
100 mg/dia, prednisona 5 mg/dia y con indicacién
de mantener rehabilitacion kinésica intensiva.

Al mes del alta logr6é caminar con andador y
realizar algunas actividades de la vida diaria, como
banarse y vestirse. Se suspendi6 el diazepam y el
baclofeno y continuo con clonazepam 4 mg/dia
con el que permanece hasta la fecha. Durante 2016
recuperd peso y su dnimo mejord notoriamente,
pero mantuvo rigidez de musculos paravertebra-
les, columna lumbar y cadera izquierda que, limi-
taban la flexion de cadera y rodilla izquierda, esto
le impedia sentarse con comodidad. Las piernas
tenfan un compromiso asimétrico, manteniendo
una dorso-extensién forzada del pie izquierdo,
que sumado a la escasa flexion de rodilla y cadera
producian una marcha en cegador (Figura 1). Con
La pierna derecha, lograba flexo-extensién volun-
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Figura 1. Muestra la postura de las piernas con hiperexten-
sion de las rodillas. A izquierda se observa inversion del pie
y una combinacion de hiperextension y flexion de los dedos.
A derecha se observa la extroversion del pie derecho. Note
la clara asimetria entre ambas piernas y la postura forzada
producto de la activacién de agonista y antagonista en forma
simulténea.

taria de cadera, rodilla y pie (Figura 2). Esto hizo
que, a pesar de la persistencia de la rigidez en la
pierna izquierda, pudiera caminar con la ayuda de
andador. Fue capaz de salir sola de su casa y asistir
a controles médico. Por razones previsionales no
ha podido continuar con pulsos de IgEV como fue
planeado y durante el 2017 se acoge a pensién por
incapacidad total. Actualmente la paciente estd
estable con micofenolato 1 g cada 12 h, prednisona
20 mg dia por medio y clonazepam 4 mg dia, mas
terapia de sustitucién hormonal tiroidea.

Discusiéon

El diagndstico de SPS es con frecuencia dificil
y la demora entre el inicio de los sintomas es de 1
a 18 anos'. El diagnéstico por 2 anos de depresion
asociada a cuadro conversivo en nuestra paciente
ilustra una situacién que no es infrecuente en este
sindrome*’. El inicio fue insidioso e inespecifico,
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Figura 2. Vista posterior de las piernas con la misma postura,
aqui se aprecia el mal apoyo de los pies que, a su turno es
un factor que aumenta la contraccion forzada de musculos
agonistas y antagonistas.

acompanado principalmente de sintomas men-
tales con examen neurolégico normal o signos
sutiles y cambiantes gatillados por las emociones.
La respuesta inicial a los ansioliticos y antidepre-
sivos reafirmé la idea que se estaba frente a un
cuadro psiquidtrico. Igual efecto tuvo el estudio
electrofisiolégico y de imagen, como el scanner de
térax, abdomen y pelvis, mamografia yla RNM de
columna lumbosacra que, fueron todos normales.
Asinuestra paciente fue tratada por casi dos afios
como un cuadro depresivo mayor con sintomas
conversivos. La progresion del cuadro motor hasta
la dependencia completa y la escasa respuesta a los
diferentes esquemas antidepresivos hizo necesaria
una reevaluacion neurolégica después de dos afios.
Alrededor de 65% de los pacientes con SPS no
pueden funcionar de manera independiente como
es el caso presentado y la mayoria de los autores
postulan que los sintomas psiquidtricos son parte
del mismo cuadro*®”’.

EISPS ha sido asociado con otras enfermedades
autoinmunes tanto neuroldgicas, como miastenia
gravis y mielopatia®'® y no neuroldgicas, como
diabetes mellitus tipo 1, tiroiditis y anemia per-
niciosa®®!!, En el caso de la diabetes mellitus tipo
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1 también se encuentran anticuerpos anti-GAD,
pero en menor concentracién que en SPS. Existe
una asociacion entre ambas patologias que puede
llegar hasta 35%'>"*. Sin embargo, nuestra paciente
durante toda su evolucién no mostré signos com-
patibles con una diabetes mellitus. Por lo tanto,
en este caso la existencia de anticuerpos anti-GAD
apoyo el diagnoéstico de SPS. El SPS también, ha
sido descrito como sindrome paraneoplésico,
principalmente asociado a cdncer de mama que
en nuestro caso fue razonablemente descartado®*.
La existencia de otra enfermedad autoinmune en
nuestra paciente fue una clave que deberia haber
advertido sobre el diagnéstico de SPS.

Tanto la plasmaféresis como la IgEV estin
recomendadas como tratamiento, pudiendo repe-
tirse periédicamente de acuerdo a la respuesta del
paciente'?>!¢. En nuestra paciente la IgEV tuvo un
efecto significativo, permitiendo una kinesiterapia
mas efectiva y la deambulacién con un andador.
Igualmente, aunque existe menos evidencia, la
asociacion de prednisona e inmunosupresores
es util y en nuestro caso, contribuy¢ a la mejoria
de la paciente, lograindose su deambulacién e
independencia en la mayoria de sus actividades".

En suma, este caso revela varios aspectos que
deben tenerse en cuenta para un diagnostico opor-
tuno y mejorar el prondstico de estos pacientes.
Los cuadros psiquidtricos son parte del sindrome
en muchos pacientes y la presencia de otras enfer-
medades inmunolégicas, como el hipertiroidismo,
debe alertar sobre el diagnéstico.

Esta publicaciéon cuenta con la aprobacién del
Comité de Etica Cientifico del SSMO y la autori-
zacién del paciente.
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