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tean que la radioterapia no afecta a la sobrevi-
da en este tipo de lesiones [18].
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COMUNICACIONES BREVES

la hipótesis de que una disminución de la
transmisión gabérgica debida a la acción anti-
GAD podría ser la principal anormalidad bio-
química en el SPeR. Con base en este meca-
nismo patofisiológico, los fármacos agonistas
gabérgicos han mostrado una excelente res-
puesta en el manejo del SPeR. Los tratamien-
tos inmunomoduladores, como corticosteroi-
des, plasmaféresis e inmunoglobulina endo-
venosa (Ig EV), también fueron útiles en
muchos casos [4-8]. Sin embargo, el mecanis-
mo inmunomediado parece ser menos rele-
vante en el SPR. Brown et al sugirieron que el
SPR se debe a una interneuronitis espinal cró-
nica [1] y puede ocurrir como síndrome para-
neoplásico en casos de un carcinoma de ma-
ma o pulmonar de tipo células pequeñas (oat-
cell) [9-11]. 

Hasta el presente, hemos identificado en la
literatura sólo cinco casos de SPR que se han
tratado con IgEv [12-16], con Ac anti-GAD
presentes en cuatro de ellos (Tabla). El objeti-
vo de esta presentación es describir un pacien-
te con SPR con Ac anti-GAD negativos y au-
sencia de enfermedad neoplásica, que eviden-
ció una respuesta favorable de sus síntomas
tras la administración de Ig EV.

Caso clínico. Se trata de un hombre de 65
años, diestro, con historia de calambres de un
año de evolución y espasmos dolorosos que
involucraban, principalmente, a los músculos
distales de su pierna derecha. Estos síntomas
inicialmente se presentaban de manera episó-
dica, y se asociaban a diaforesis; sin embargo,
durante los siguientes siete meses se tornaron
muy frecuentes y se diseminaron hacia la
pierna contralateral. La rigidez constante gra-
ve, y los dolores súbitos, pulsátiles y lanci-
nantes, le impedían deambular. Se administró
40 mg/día de diacepam y 40 mg/día de baclo-
feno, sin resultados favorables. Desarrolló de-
presión y perdió 10 kg de peso en un período
de seis meses.

Su historia personal fue relevante para hi-
pertensión arterial; se encontraba en tratamien-
to con 5 mg/día de enalapril, tabaquismo grave
(30 cigarrillos/día) y alcoholismo desde hacía
30 años. 

En el momento de su ingreso en nuestra ins-
titución el paciente era incapaz de caminar o
sentarse. Se quejaba de espasmos y dolor gra-
ve en la pierna derecha, y se evidenciaba una
postura anómala debido a la persistente exten-
sión y abducción de su pierna. El examen neu-
rológico revelaba una marcada rigidez y dolo-
res espasmódicos en la pierna derecha que

Síndrome de miembro rígido 
e inmunoglobulina endovenosa

El síndrome de la pierna rígida (SPR) es un
cuadro inusual, que se caracteriza por rigidez
muscular y dolores espasmódicos en uno o
ambos miembros, con relativa preservación
del tronco. Cuando aparecen síntomas de dis-
función del tronco, éstos suelen ser leves y no
se encuentran mioclonías [1-3]. Los hallazgos
electrofisiológicos muestran actividad muscu-
lar continua, con alteración de los reflejos
exteroceptivos y actividad segmentaria anor-
mal en la electromiografía (EMG) durante los
espasmos.

Permanece bajo discusión si el SPR consti-
tuye una variable del síndrome de la persona
rígida (SPeR) o si es una entidad nosológica
completamente diferente [4]. En el SPeR, la
identificación de autoanticuerpos dirigidos
contra la decarboxilasa del ácido glutámico
(Ac anti-GAD) es positiva en más del 60% de
los pacientes, y la asociación frecuente con
otras enfermedades autoinmunes (diabetes me-
llitus tipo I) y la presencia de otros autoanti-
cuerpos que se ha descrito sugiere una patogé-
nesis inmunomediada [5,6]. Se ha postulado

Tabla. Casos publicados del síndrome de la pierna rígida y tratamiento con inmunoglobulina endovenosa.

Autores Edad y sexo Anticuerpos Ig EV Otros Duración de la 
anti-GAD respuesta a Ig EV 

Souza-Lima 60, femenino (+) Positiva – Sostenida tras 
et al [12] una 2ª sesión 

de Ig EV 

Ceriani et al [13] 66, femenino (–) Negativa Afectación del tronco Sostenida + 
corticoides

Calvet et al [14] 70, masculino (+) Positiva Encefalopatía de Hashimoto Sostenida + 
corticoides

Shiraishi et al [15] 42, femenino (+) Positiva Enfermedad de Hashimoto Sostenida

Saiz et al [16] 63, femenino (+) Positiva – Sostenida
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impedían la movilidad activa y pasiva. Su pier-
na izquierda también presentaba en la zona
distal espasmos moderados y rigidez, que cau-
saban una limitación parcial de la dorsiflexión
del pie. Los músculos abdominales y torácicos
no estaban afectados. A pesar de que el exa-
men de la sensibilidad fue normal, varios estí-
mulos estereoceptivos, generaban espasmos,
que se asociaban a sudación profusa en la
región facial y del tronco. Los reflejos osteo-
tendinosos no podían obtenerse en los miem-
bros inferiores debido a la rigidez. El resto del
examen neurológico era normal, excepto por
la presencia de un temblor postural leve y dis-
tal en ambos miembros superiores.

Se realizaron hemograma completo, veloci-
dad de eritrosedimentación, glucemia y cuan-
tificación de hormonas tiroideas y THS, con
resultados normales. En la EMG se evidenció
la presencia de potenciales de unidad motora
continuos en la musculatura de los miembros
inferiores; se registró una actividad segmenta-
ria electromiográfica anormal durante los
espasmos. Se registraron hallazgos similares
en la pierna izquierda, pero de menor intensi-
dad y con un patrón de distribución topográfi-
co más restringido. La conducción sensitiva y
motora era normal en los miembros inferio-
res. Se realizó una resonancia magnética cere-
bral y de columna toracolumbosacra, sin
hallazgos significativos. Los Ac anti-GAD fue-
ron negativos, pero no se hallaron disponibles
las determinaciones para anticuerpos antiam-
fifisina. Se realizó un extenso estudio para
descartar una neoplasia oculta, incluida una
tomografía axial computarizada toracoab-
dominopelviana con contraste, videoendosco-
pia digestiva alta, marcadores tumorales y
autoanticuerpos, pero ningún resultado mos-
tró evidencia de enfermedad maligna.

El paciente se trató con 40 mg/día de baclo-
feno y diacepam sin que presentara mejoría.
Se inició un tratamiento con 400 mg/kg/día de
Ig EV durante cinco días consecutivos. Cuatro
días después de su administración, la mejoría
clínica fue evidente, con una significativa re-
ducción en el número y la intensidad de los
espasmos y disminución de la rigidez y el do-
lor, que permitió al paciente deambular con un
bastón. Se logró una mejoría espectacular dos
semanas después del tratamiento con inmuno-
globulina. Sin embargo, pasado un mes, los
síntomas reaparecieron. Se inició un trata-
miento con 60 mg/día de prednisona, pero el
paciente desarrolló una psicosis interpretada
como secundaria a esteroides y se suspendió
inmediatamente. Se indicó un segundo ciclo
de Ig EV y, a pesar de que se comprobó una
mejoría de los síntomas nuevamente, los
beneficios terapéuticos fueron de corta dura-
ción, sólo 4-6 semanas. Por razones económi-
cas, no fue posible continuar con Ig EV; se
indicaron 40 mg/día de baclofeno, 20 mg/día
de diacepam y bajas dosis de prednisona (12
mg/día). Durante un seguimiento de 15 me-
ses, el paciente pudo flexionar y extender
ambas piernas y caminar con asistencia míni-
ma. El dolor y los episodios de sudación des-
aparecieron. Los exámenes en busca de una

neoplasia oculta continúan siendo negativos
hasta la fecha.

Discusión. El paciente presentó una excelente
y rápida respuesta a la infusión de Ig EV. Sólo
se han publicado en la literatura cinco casos de
SPR tratados con Ig EV [12-16], y se han
observado beneficios en todos los casos (Ta-
bla). Algunos autores han sugerido que la exis-
tencia de Ac anti-GAD es determinante para
una buena respuesta tras la administración de
Ig EV, y han postulado que el mecanismo far-
macológico sería la inhibición directa de la
producción de autoanticuerpos o la inducción
de anticuerpos antiidiotipos [8,12]. Sin embar-
go, nuestro paciente y el que publicaron Ceria-
ni et al [13] presentaban Ac anti-GAD negati-
vos. Estos hallazgos sostienen datos publicados
recientemente que sugieren que la respuesta
clínica al tratamiento con Ig EV no estaría rela-
cionada con los Ac anti-GAD, aunque no pue-
de excluirse la patogénesis autoinmune del
SPR, ya que podría estar mediado por otros
anticuerpos. En los últimos años, se han descri-
to varios autoanticuerpos circulantes asociados
al  SPR y al SPeR, de causa paraneoplásica y
no paraneoplásica, tales como antigefrina y an-
tiamfifisina [9-11]. Falta aún identificar otros
anticuerpos que podrían explicar los beneficios
terapéuticos de la Ig EV en los casos de SPR
con Ac anti-GAD negativos. A diferencia de lo
mencionado en la bibliografía [12,15], en nues-
tro caso la mejoría que se obtuvo fue transitoria
tras la infusión de Ig EV. Sin embargo, a pesar
del corto máximo efecto terapéutico y la conse-
cuente recurrencia de los síntomas, debe enfati-
zarse que la gravedad del SPR después del tra-
tamiento con Ig EV nunca volvió a su condi-
ción basal, y que el paciente, finalmente, pudo
caminar con asistencia mínima.

Como se mencionó anteriormente, el SPR
se ha asociado frecuentemente con la enferme-
dad paraneoplásica [4]. En nuestro paciente se
realizó una extensa búsqueda para patología
neoplásica, al ingreso y tras un año de segui-
miento, y se obtuvieron resultados negativos.

En resumen, a pesar de que el SPR es una
patología rara y hay pocos pacientes tratados
con Ig EV [12-16], creemos que la Ig EV debe
tenerse en cuenta como opción terapéutica
cuando falla el tratamiento con diacepam, ba-
clofeno o esteroides; por otra parte, la ausen-
cia de Ac anti-GAD en un paciente con SPR
no parece ser un factor predictivo para una
buena respuesta terapéutica a la Ig EV.
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