orphan Y

Recomendaciones para anestesia en pacientes con

sindrome de la persona rigida (" Stiff Man
Syndrome")

Nombre de la enfermedad: Sindrome del hombre rigido/Sindrome de la persona rigida
CIE 10: G25.8

Sinbnimos: Sindrome de Moersch y Woltman, sindrome de piernas rigidas, sindrome del
tronco rigido, PERM ("progressive encephalomyelitis with rigidity and myoclonus”,
encefalomielitis progresiva con rigidez y mioclonias).

El SMS es una enfermedad neuroldgica invalidante rara caracterizada clinicamente por
rigidez muscular progresiva y espasmos dolorosos que suelen afectar a la musculatura axial
y de las piernas. Fue inicialmente descrito por Moersch y Woltman en 1956. Su prevalencia
esta alrededor de 1/1.000.000.

Es el doble de frecuente en mujeres. Se reconocen actualmente 3 formas diferentes: la
forma clasica de sindrome del hombre rigido, también conocido como autoinmune, afecta a
la mayor parte del cuerpo; la forma limitada, también llamada paraneoplasica afecta
habitualmente una regién concreta del cuerpo (piernas rigidas, cuerpo rigido, etc) y esta
usualmente asociada con problemas paraneoplasicos; la forma PERM (encefalomielitis
progresiva con rigidez y mioclonias) es una forma rapidamente progresiva con hallazgos
difusos del sistema nervioso central.

La variedad autoinmune, que supone el 60% de casos, se caracteriza por la presencia de
anticuerpos circulantes anti-acido glutdmico decarboxilasa (anti-GAD). Aunque la etiologia
exacta es desconocida, la naturaleza autoinmune de la enfermedad se apoya en la
asociacion con otras alteraciones autoinmunes como diabetes (30%), tiroiditis (10%),
anemia perniciosa, ataxia cerebelosa, y por su respuesta a la inmunoterapia. La GAD es una
enzima esencial, limitante de la en la sintesis del GABA (acido gamma amino butirico).
Debido a la disinhibicién de centros superiores hay una actividad exagerada en las unidades
motoras periféricas causando agarrotamiento y rigidez.

Medicina en elaboracion
Quizéas haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quiza el diagndstico sea erroneo

4 Se puede hallar mas informacién sobre la enfermedad, centros de referenciay
“ organizaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net




Resumen de la enfermedad

Electrofisioldgicamente hay una activacion continua y simultanea de musculos agonistas y
antagonistas por activacién involuntaria. La edad de inicio es la 32-42 décadas con
progresion activa durante varios afios. De manera tipica se afectan inicialmente los
musculos axiales, proximales y de miembros inferiores se afectan con extensién posterior a
la musculatura distal y de miembros superiores. Por afectacion de la marcha los pacientes
son susceptibles de caidas frecuentes. La sospecha clinica debe confirmarse por pruebas
de laboratorio para niveles de anti-GAD y electromiografia. La enfermedad seronegativa
suele ser la variedad paraneoplasica y las neoplasias asociadas incluyen de mama, timoma,
pulmon, linffoma de Hodgkin, mieloma mudltiple, etc. El tratamiento es sintomético con
diazepam, baclofén o dirigidos a la enfermedad como esteroides, plamaféresis e
inmunoterapia. Las preocupaciones anestésicas implican la naturaleza de la enfermedad y
el tratamiento asociado.

Cirugia habitual

No hay cirugia curativa. Sin embargo cirugias asociadas que se han comunicado en la
literatura incluyen procedimientos ortopédicos, timectomia, resecciones tumorales, hernia
inguinal, amputaciones, cesareas, y sustitucion valvualr cardiaca.

Tipo de anestesia

Debido a la rareza de la enfermedad, no se han recomendado técnicas especificas en
cuanto a seguridad y efectividad. Para decidirse por anestesia general (AG) o regional (AR)
debe considerarse el tipo de cirugia, region corporal implicada, gravedad de la enfermedad,
preferencias del paciente y comodidad del anestesidélogo implicado.

Las consideraciones anestésicas especificas siguen. Algunos casos clinicos documentaron
hipotonia significativa tras AG. Pudo ser debida al tratamiento con altas dosis de
benzodiazepinas (diazepam) y relajantes musculares (baclofén). Los blogueantes
neuromusculares e inhalatorios potencian la hipotonia y pueden precisar ventilacion
postoperatoria. No obstante no se ha demostrado prolongacién de la accion de los relajantes
musculares. Es muy importante continuar con el tratamiento durante el periodo
perioperatorio para no precipitar abstinencia. La anestesia intravenosa total (TIVA) ha sido
efectiva para minimizar la posibilidad de hipotonia.

La anestesia regional puede ser ventajosa para proporcionar analgesia efectiva y profunda
sin necesidad de usar relajantes musculares e inhalatorios. Se ha demostrado el uso
seguro y efectivo de AR en vaios casos de la bibliografia. Dificutades potenciales de la AR
son la colocacion del paciente durante el procedimiento, referencias anatémicas dificiles,
posibilidad de espasmos dolorosos y rigidez y rigidez inducida por la aguja y nivel
impredecibe de del bloqueo subaracnoideo por alteraciones en la curvatura del raquis. La
presencia de una bomba intratecal puede necesitar procedimientos guiados por
fluoroscopia.
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Procedimientos diagndsticos adicionales necesarios (preoperatorios)

El SMS es una enfermedad neurolégica progresiva que afecta a los misculos esqueléticos.
Preoperatoriamente hay que hacer investigaciones para confirmar la enfermedad y conocer
su extension y severidad.

Se diagnostica al apreciar sintomas de rigidez y espasmos que afectan a la musculatura
axial y proximal. La implicacion de musculos distales, especialmente tobillo y pies debe
hacer sospechar enfermedad paraneoplasica (anti-GAD negativa). Ello precisa
procedimientos para descartar malignidad.

En cualquier paciente con SMS debe haberse investigado niveles de anti-GAD para conocer
la gravedad y posible respuesta al tratamiento incluyendo inmunoterapia.

No hay comunicaciones de asociaciéncon alteraciones cardiorespiratorias. Puede ser
prudente hacer test de funcidon pulmonar para evaluar la insuficiencia respiratoria
preoperatoria, si la hubiera, y guiar el soporte respiratorio postoperatorio si fuera necesario.

Se precisa analisis de sangre completo incluyendo electrolitos. también pruebas de
coagulacion para decidir sobre un procedimiento neuraxial.

Debe evaluarse y documentarse el funcionamiento apropriado de la bomba intratecal si la
hay.

Preparacion especial para el tratamiento de la via aérea

No hay comunicaciones de via aérea dificil debidas primariamente a SMS. Los pacientes
con SMS son particularmente sensibles a estimulacién subita y a los sonidos que pueden
producir espasmos. Debe procurarse una profundidad anestésica adecuada antes de
manipular la via aérea. Esto tiene especial relevancia en un paciente con via aérea dificil
conocida o sospechada.

Preparacion particular para transfusion o administracién de productos sanguineos.

No hay recomendaciones especificas en relacién con transfusion en el SMS

Preparacion especial para anticoagulacion:

No hay recomendaciones especificas en relacion con profilaxis y anticoagulacion. Pero
puede ser apropriado considerarlos de alto riesgo por la naturaleza de la enfermedad vy
problemas de movilidad asociados.
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Precauciones en el transporte o mobilizacion del paciente

Los pacientes con SMS pueden tener la columna hiperlordética con flexibilidad limitada e
incompleto retorno de la lordosis cuando estdn en decubito supino o se colocan con la
cintura arqueada. Por ello se precisa ajustes particulares de la posicién con almohadas o
apoyos apropiados. Puede ser especialmente complicado para procedimientos con AR.
Cualguier movimiento voluntario, molestias emocionales o estimulos somaticos o auditivos
inesperados pueden precipitar espasmos afiadidos.

Considerar precauciones para mantener ambiente tranquilo con un nivel apropiado de
sedacion para limitar estimulos subitos.

Probable interaccion entre farmacos anestésicos y medicacién cronica del paciente

Los patients con SMS pueden estar tomando una o mas de las siguientes medicaciones:
diazepam, clonazepam, vigabatrina, baclofén, gabapentina, venlafaxina, plasmaféresis,
corticosteroides a dosis altas o gammaglobulina intravenosa. Es preferible programar
plasmaféresis o terapia con gammaglobulina iv proxima a la cirugia para procurar la
disminuciéon de anticuerpos anti-GAD. Es importante hacer una profilaxis con esteroides
como suplemento de una posible supresion de cortisona. La terapia con diazepam y
baclofén debe continuarse durante el periodo perioperatorio. Cualquier cese puede precipitar
abstinencia y el anestesidlogo debe pensar en que puede precisar este tratamiento.

La retirada de baclofén puede causar espasticidad, fiebre, frecuencia cardiaca y presién
arterial labiles, confusion, sudoracion, alucinaciones y convulsiones. Debe excluirse
disreflexia autondmica aguda, sepsis, sindromes serotoninérgicos, abuso de drogas,
sindrome neuroléptico maligno e hipertermia maligna. Su tratamiento puede necesitar
cuidados neuraocriticos urgentes, incluyendo baclofén oral.

Los bloqueantes neuromusculares es mejor evitarlos porque pueden potenciar,
sinergisticamente, la hipotonia iniciada por otras medicaciones. Su empleo precisa
monitorizacién y titulacion de dosis de relajantes de accidon corta. Hay informacion
insuficiente sobre el uso de succinilcolina. Hay casos comunicados de nifios con sindrome
del nifio rigido documentando resistencia a su efecto o respuesta normal.

Tanto los agentes inhalatorios como intravenosos tienen el potencial de causar hipotonia por
antagonismo GABA.

Procedimiento anestésico

No hay contraindicaciones a agentes o0 procedimientos anestésicos. Pero dada la
potenciacién de la relajacion muscular por anestésicos, deben ser cuidadosamente
monitorizados para la aparicion de hipotonia y la posibilidad de soporte ventilatorio en el
postoperatorio. El mecanismo de accion de muchos farmacos anestésicos implica el bloqueo
de receptores GABA en diversas localizaciones. Esto resulta en potenciacién de la relajacion
muscular establecida por el uso otros tratamientos en el SMS (1). También los agentes
intravenosos que implican bloqueo GABA pueden potenciar la relajacién muscular (2). En la
mayoria de casos publicados la duracion del efecto de los relajantes de la musculatura
esquelética fue normal y tal como se predijo. No obstante hay casos en que la duracion de
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una segunda dosis de pancuronio fue mayor que la habitual durante una cirugia cardiaca
(3). En este sentido debe hacerse notar lo siguiente. No hay efecto directo del o su
tratamiento en la unién neuromuscular y por extension en las acciones de los relajantes no
despolarizantes. Pero los anestésicos inhalatorios e intravenosos pueden aumentar la
proporcion de receptores neuromusculares desensibilizados y esto puede resultar en un
bloqueo no competitivo y por tanto prolongada duracién de accion (4). Aunque no hay
pruebas directas, esta hipétesis puede explicar las observaciones contrarias comunicadas
(5). Asi se ha sugerido que la profundidad del bloqueo neuromuscular sea estrechamente
monitorizada y la paralisis muscular revertida de forma adecuada, teniendo en mente que
puede no haber correlacion entre la profundidad de la paralisis muscular y la hipotonia
observada.

Debe recordarse continuar con el tratamiento regular y, posiblemente, suplementar la terapia
esteroidea silos pacientyes estan con esa medicacion a largo plazo.

Moitorizacion particular o adicional

Ademas de la monitorizacion de rutina que incluye presion arterial, saturacion de oxigeno,
ECG y EtCO2 debe hacerse también la siguiente.

Bloqueo neuromuscular.

indice bispectral: mantenerlo entre 40-60, que indicara la profundidad de la anestesia.
Temperatura: Aunque no se sospecha asociacion con hipertermia maligna, permitird
diferenciar posibles complicaciones, incluyendo abstinencia de baclofén y sindrome

neuroléptico maligno.

Colocacion del paciente y seguridad: asegurarse de que un paciente candidato a espasmos
subitos y rigidez esta bien sujeto.

Otra monitorizacion invasiva serd la demandada por la naturaleza y duracion de la cirugia.

Posibles complicaciones

Hipotoni prolongada.

Rigidez intraoperatoria y espasmos (no con anestesia general).
Trauma de la aguja en procedimientos de anestesia regional.
Abstinencia de baclofén.

Potencial para sufrir insuficiencia respiratoria por la rigidez muscular.
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Cuidados postoperatorios:

Debe tomarse precauciones similares a las anteriores. Los pacientes pueden necesitar
suporte ventilatorio.

Informacion sobre situaciones de emergencia / Diagnostico diferencial

Los pacientes con SMS con dosis altas de baclofén son siempre candidatos a sintomas de
abstinencia. El paciente deberia llevar una tarjeta que recogiera la dosis diarias y detalles de
contactos de emergencia.

No hay indicaciones quirdrgicas urgentes especificas de esta enfermedad.

Anestesia ambulatoria

La anestesia regional tiene varias ventajas, pero debe considerarse a la luz de la aplicacion
practica. Los pacientes con SMS pueden no ser candidatos apropiados para cirugia
ambulatoria.

Anestesia obstétrica

Es dificil predecir los cambios asociados con la gestacién en pacientes con SMS. Pero los
casos descritos sugieren que las pacientes deben mantener su tratamiento durante la
gestacion. Una paciente tuvo espasmo durante la episiotomia a pesar de estar con epidural
(6). Otros casos sugieren control incompleto de los espasmos musculares y sintomas de la
enfermedad cuando se retiré diazepam del tratamiento (7). La introduccion de baclofén
puede disminuir los requerimientos de diazepam y limitar sus efectos deletéreos en el nifio.
Hay una caso de remision de la enfermedad dos semanas después del parto (8). No hay
consenso en la via preferida para el parto.
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