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:QUE ES?

La mayoria de los pacientes con sindrome de la
implicada en la produccién del neurotransmiso
ser:

d tienen anticuerpos contra la 4cido glutdmico decarboxilasa (GAD), la enzima
A (4cido gamma-aminobutirico). Sin embargo, el sindrome de la persona rigida puede

rastornos autoinmunes como la el ,yla
de GABA en el tipo autoinmunitario, que afectan primariamente

Muy pocos pacientes tienen un tipo paraneoplasico. A menudo hay anti¢Uerpes antianfifisina; los anticuerpos anti-GAD no suelen estar presentes. El
|\
sindrome paraneoplasico de persona rigida se asocia con frecuencia con el & , pero también puede ocurrir en pacientes con cancer

de pulmoén, rifdn, tiroides o colon o
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Rigidez muscular progresiva que
afecta principalmente al tronco,

DIAGNOSTICO

El diagnédstico se basa en la clinica,
estudios inmunolégicos y
electrofisiologicos como lo son:

TRATAMIENTO

No hay cura, pero el tratamiento
ayuda a mejorar la calidad de vida.
Terapia sintomatica:

las extremidades y region lumbar.
Espasmos musculares dolorosos
desencadenados por estimulos de
tacto, ruido, estrés o movimiento
Postura anémala: pacientes

e Clinica: Rigidez progresiva y e Benzodiacepinas (diazepam,
espasmos clonazepam): aumentan la
Electromiografia: Actividad actividad GABAérgica.
continua de Unidades Motoras Baclofeno: actua en los receptores

desarrollan una marcha rigida ("en Inmunolégicos: GABA-B, aliviando la rigidez.

bloque"), con hiperextension del Anti-GAD65 (mas.comun, presente Terapia inmunolégica

tronco en ~80% de los casos). Terapia fisica y rehabilitaciéon
Anti-anfifisina (en SPS Tratamiento de enfermedades

paraneoplasico). asociadas

Diagnéstico diferencial:

Dificultad para la movilidad
Hipertrofia muscular por la
contraccion persistente

Hiperreflexia en algunos casos e/ Parkinson.
« Esclerosis lateral amiotrofica (ELA). Relazepam

e Esclerosis multiple. 10mg/2!71_? )
e Distonia. - Bk

Progresivo, con periodos de remision y recaida, puede
llevar a incapacidad funcional si no se trata a tiempo, en
algunos casos, los pacientes responden bien a
inmunoterapia, mientras que otros tienen una evoluciéon
mas severa.

PRONOSTICO

DEL SPR

El es liberado en la sinapsis entre neuronas motoras. Este neurotransmisor
,generando la y desencadenando un N
Este impulso nervioso viaja por el axon de la motoneurona hasta la , donde

en la hendidura sindptica. La ACh se une a los de la membrana de la fibra

El aumento de Ca* en el citoplasma permite que este ion se una a la

ue provoca un cambio conformacional en la y expone los sitios activos de la . Esto facilita la interaccion con

El proceso de contraccion esta regulado por la actividad inhibitoria del . Este

sor es liberado por interneuronas inhibitorias y actua sobre los receptores ,lo que aumenta la entrada de ola

\\\.\ . Esto reduce la liberacion de , evitando la contraccion excesiva.

b | 1use La relajacion muscular ocurre cuando el , permitiendo que la troponina y
la tropomiﬁéﬁ\né bloe nuevamente los . Como resultado, se detiene la formacion de puentes cruzados y el
musculo vflmi\\/ > # su%'\*?tado de reposo.

En condiciones pa »olégig\s‘v s como el , la deficiencia de GABA provoca una actividad motora descontroladay,

rigidez muscular, dé‘é{dd a la falta de inhibicion sobre las motoneuronas. Este equilibrio entre excitacién y inhibicién es fundamental para un

iento y la funcion muscular.

= W\ \V%Z ]
El SPS puede estar
vinculado con

e Lamayoria de los pacientes . La disminucion de GABA . Se alteran circuitos en la
tienen autoanticuerpos provoca una médula espinal y tronco
contra GAD, una enzima hiperexcitabilidad neuronal, encefalico, donde el GABA

clave en la sintesis de GABA lo que causa rigidez y regula la actividad de las
(4cido y-aminobutirico). espasmos musculares neuronas motoras.
e Estoreduce la produccion involuntarios. e Estolleva a una contraccion .
de GABA, el principal muscular sosteniday . En algunos casos, se han
neurotransmisor inhibitorio dificultad para la relajacion. identificado
del sistema nervioso autoanticuerpos contra |
central. anfifisina, especialmente en
variantes paraneoplasicas
del SPS. ’
A
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