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Anestesia en paciente pediatrico con sindrome de la
persona rigida: Reporte de caso

Anesthesia in a pediatric patient with stiff person syndrome: Case report
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ABSTRACT

Stiff Person Syndrome (SPS) is a rare neurological disorder characterized by axial and spastic muscle rigidity and painful spasms. We present
the case of a 14-year-old pediatric patient with SPS who required general anesthesia for plasmapheresis catheter placement due to difficulty
controlling his condition. Diazepam was administered as premedication, and general anesthesia was induced and maintained with a total intra-
venous anesthesia (TIVA) technique using remifentanil, lidocaine, dexmedetomidine, and propofol. The patient recovered without complications,
showing no perioperative muscle rigidity or spasms. The choice of TIVA was based on previous reports of prolonged hypotony associated with
the interaction between baclofen, a drug used in the management of SPS, and inhalational anesthetics. Multimodal anesthetic management,
including diazepam premedication and perioperative analgesia, contributed to a safe and uncomplicated procedure.
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RESUMEN

El Sindrome de la Persona Rigida (SPR) es una enfermedad neuroldgica rara caracterizada por rigidez muscular axial y espastica, y espasmos
dolorosos. Presentamos el caso de un paciente pediatrico de 14 afios con SPR que requirié anestesia general para la colocaciéon de un catéter para
plasmaféresis debido a la dificultad para controlar su enfermedad. Se administré diazepam como premedicacion y se indujo y mantuvo la anes-
tesia general con una técnica de anestesia intravenosa total (TIVA) utilizando remifentanilo, lidocaina, dexmedetomidina y propofol. El paciente
se recupero sin complicaciones, mostrando ausencia de rigidez muscular o espasmos perioperatorios. La eleccion de la TIVA se basé en reportes
previos de hipotonia prolongada asociada a la interaccion entre baclofeno, medicamento utilizado en el manejo del SPR y los anestésicos inhala-
torios. El manejo anestésico multimodal, incluyendo la premedicacion con diazepam y la analgesia perioperatoria, contribuyé a un procedimiento
seguro y sin complicaciones.

Palabras clave: Sindrome de la persona rigida, anestesia pediatrica, anestesia intravenosa total, manejo del dolor.

Introduccion

como Sindrome de Stiff-Man, es una enfermedad rara de
etiologia autoinmune caracterizada por rigidez progresiva
y espasmos dolorosos que afectan principalmente la musculatu-
ra axial, aunque también puede involucrar las extremidades. Su
incidencia estimada es de aproximadamente 1 por 1.000.000
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de personas[1],[2]. El diagnostico se basa en la clinica, la pre-
sencia de autoanticuerpos contra la glutamato descarboxilasa
(GAD), presentes en aproximadamente el 60% de los casos y
hallazgos electrofisiolégicos caracteristicos en el electromiogra-
ma (EMG)[3],[4]. El tratamiento es sintomatico y se enfoca en el
control de la rigidez y los espasmos, utilizando principalmente
benzodiazepinas, como el diazepam y baclofeno oral o intrate-
cal. En casos refractarios, se pueden considerar terapias inmu-
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nosupresoras como el rituximab o la plasmaféresis[4].

El manejo anestésico en pacientes con SPR representa un
desafio debido a la escasez de evidencia, especialmente en la
poblacién pediétrica. La potencial interaccion entre los farmacos
utilizados para el SPR y los agentes anestésicos plantea preocupa-
ciones sobre la aparicién de hipotonia, prolongacion del desper-
tar o exacerbacion de la rigidez muscular. Este reporte describe
el manejo anestésico exitoso de un paciente pediatrico con SPR
sometido a la colocacion de un catéter para plasmaféresis.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 14 afios (50 kg y 168 cm) con diag-
noéstico de SPR de 6 meses de evolucién fue programado para la
colocacion de un catéter venoso central para plasmaféresis. Su
tratamiento basal inclufa cinarizina, diazepam y baclofeno; pre-
viamente habia presentado una reaccion alérgica a rituximab y
ciclofosfamida tipo rash generalizado, requiriendo hidrocortiso-
na intravenosa. En la evaluacion preoperatoria, el paciente y su
madre se encontraban tranquilos, sin reportar desencadenantes
de crisis recientes, aungue estas eran cada vez mas frecuentes.
El paciente estaba hospitalizado desde el dia anterior sin inte-
rrupcion de su medicacion de base, con via venosa permeable y
estudios de laboratorio y cardiolégicos normales.

Se planed una anestesia general con premedicacion intrave-
nosa de diazepam 10 mg. La induccion se realizd con lidocaina
50 mgy propofol 150 mg. El mantenimiento se logré con TIVA,
utilizando remifentanilo 0,5 mcg/kg/min, propofol 6 mg/kg/h y
dexmedetomidina 0,4 mcg/kg/h. Se realizé una infiltracion local
con bupivacaina al 0,5% (2 ml) en el sitio de puncion. Se ad-
ministraron ademas antibidtico profilactico, ketorolaco 30 mg,
dexametasona 8 mg, metoclopramida 10 mg y ondansetrén 4
mg.
La intubacién orotraqueal se realizé sin complicaciones (TET
n° 7). Se utilizd ventilacion mecanica controlada a volumen (VC-
AF) con volumen tidal de 6 ml/kg, frecuencia respiratoria de 16
rpm, presion positiva al final de la espiracion (PEEP) de 5 cmH,0
y FiO, del 30%. Se mantuvo un monitoreo anestésico estan-
dar, con control estricto de la temperatura corporal (36,6°C). El
procedimiento duré 40 minutos. El paciente desperté a los 10
minutos de finalizar la cirugia sin complicaciones, permanecien-
do tranquilo y sin presentar crisis de rigidez en el posoperatorio
inmediato.

Discusion

El SPR es una enfermedad autoinmune que se caracteriza
por la presencia de autoanticuerpos contra la GAD, enzima
clave en la sintesis del GABA, un neurotransmisor inhibitorio.
Esta autoinmunidad conduce a una disminuciéon de la inhibi-
cion GABAérgica en el sistema nervioso central, resultando en
hiperactividad de las neuronas motoras y la rigidez muscular
caracteristica del SPR[1],[3],[4].

El objetivo de la terapia farmacoldgica es aumentar la neu-
rotransmisiéon GABAérgica utilizando farmacos que potencian
el GABA e inmunosupresores, consiguiendo de esta manera
disminuir la hiperreflexia y la rigidez.

Las benzodiacepinas son consideradas como la terapia épti-
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ma inicial, siendo el diazepam de eleccién; el baclofeno por via
oral o intratecal también es utilizado por su efecto modulador
en el GABA.

El manejo anestésico en estos pacientes aun no esta claro;
hay pocos casos descritos y aln menos pediatricos; la comple-
jidad es atribuible a la potencial interaccién entre los farma-
cos usados en el tratamiento del SPR y los agentes anestésicos.
Existen reportes de hipotonia prolongada asociada al uso de
anestésicos inhalatorios, particularmente en combinacién con
baclofeno[3],[5],[6].

Por esta razon, se optd por TIVA en este caso, buscando
minimizar el riesgo de interacciones farmacoldgicas. El uso de
benzodiacepinas en la premedicacion y la administracién de
analgesia multimodal contribuyeron a la prevencion de espas-
mos musculares y a una recuperacién postoperatoria tranqui-
la.

Con relacion a la interaccion con los relajantes muscula-
res, baclofeno es un relajante muscular de accion central que
deprime la transmisién refleja monosindptica y polisinaptica
en la médula espinal por estimulacién de receptores GABA,
sin afectar la transmision neuromuscular. Respecto a los re-
lajantes de accion periférica, actlan sobre los receptores de
acetilcolina postsinapticos nicotinicos de la placa motora pro-
vocando su despolarizacién o su unién al receptor, lo que
ocasiona un bloqueo competitivo. El uso de relajantes despo-
larizantes tan solo ha sido descrito en 2 casos pediatricos en
uno de los cuales la monitorizacion del tren de 4 se observo
una caida del 56% tras el uso de sevoflurano, previa a la ad-
ministracion de succinilcolina, sin otro dato positivo[7],[8]. En
el caso de los relajantes no despolarizantes, de los casos des-
critos en la literatura algunos asociaron debilidad/hipotonia
en el despertar(3],[6],[11]. En todos los casos se monitorizé
el bloqueo neuromuscular, siendo normal en el momento del
despertar, pero observandose debilidad muscular de duracién
variable.

Si bien la anestesia regional y neuroaxial podria ser una op-
Ciéon en algunos casos, la rigidez muscular y el riesgo de espas-
mos inducidos por el dolor hacen que la anestesia general sea a
menudo la opcién preferida[9],[10]. La monitorizacion estrecha
de la funcion respiratoria es crucial, dado el potencial de depre-
sion respiratoria.

No esta claro la causa del desarrollo de hipotonicidad post
anestesia general en algunos casos, sin embargo, en casos en
los que hubo descompensacion clinica y se usé propofol o ben-
zodiacepinas hubo mejoria, por lo cual parece recomendable su
uso.

Conclusion

El SPR presenta un desafio anestesioldgico significativo. La
comprension de la fisiopatologia de la enfermedad y las posi-
bles interacciones farmacolédgicas es fundamental para planifi-
car un manejo anestésico seguro y eficaz. En este caso, el uso
de una TIVA, la premedicacién con benzodiazepinas y un abor-
daje multimodal del manejo del dolor permitieron la realizacién
exitosa del procedimiento sin complicaciones. La vigilancia es-
trecha en el posoperatorio inmediato es crucial para detectar y
manejar posibles complicaciones, incluyendo depresion respi-
ratoria o hipotonia. Se requieren mas estudios para establecer



recomendaciones de manejo anestésico estandarizadas para
pacientes pediatricos con SPR.
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