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CASO CLINICO

Resultados de intercambio plasmatico en sindrome del hombre rigido:

experiencia de un caso

Sonia Aznar Barhero, Ramdn Bel Cegarra, Josefina Chica Arellano

Enfermero/as de la Unidad de Hemodialisis del Hospital Santa Lucia de Cartagena. Murcia

Introduccion

En las ultimas décadas la aféresis terapéutica se
ha consolidado como procedimiento de depuracion
sanguinea integrandose en las unidades de nefrolo-
gia, ya que precisa de un personal entrenado en el
manejo del acceso vascular y requiere amplios co-
nocimientos de la circulacion extracorpérea y de sus
complicaciones?.

La plasmaféresis es un procedimiento terapéutico
que tiene como principal objetivo eliminar de la san-
gre aquellos componentes considerados responsa-
bles patégenos de una enfermedad y de este modo
contribuir a su tratamiento. La técnica consiste en
pasar la sangre del paciente a través de un disposi-
tivo extracorpéreo encargado de separar el plasma
de los otros componentes de la sangre, eliminando el
plasma separado y reemplazandolo en la proporcion
1/1 con albimina al 5% o plasma fresco congelado?.

La aplicacién de esta técnica se ha mostrado muy
efectiva en el tratamiento de diversas enfermeda-
des neuroldgicas como el Sindrome de Guillain-
Barré, Miastenia Gravis y Polineuropatia desmie-
linizante inflamatoria crénica, con alto grado de
recomendacion y alta o moderada evidencia. Sin
embargo, existen otras enfermedades neuroldgicas
como el Sindrome de Stiff-Person o Sindrome del
Hombre Rigido (SHR) en las que la justificacion
de la aplicacién de plasmaféresis se ve reducida a
una débil recomendacion y baja evidencia (2C) por
lo que su uso se ve restringido a aquellos casos en
los que las medidas farmacolégicas no han obtenido
respuesta3.
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Sonia Aznar Barbero
C/ Agua del Molino n°35
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E-mail: soniazbar@hotmail.com

Objetivos

Presentar el caso clinico de un paciente diagnosti-
cado de SHR (enfermedad poco comin) en el que
el tratamiento farmacolégico convencional no habia
dado resultados.

Caso Clinico

Varon de 31 afios diagnosticado en 2009 de Sindro-
me de Stiff-Person atipico o del hombre rigido (SHR):
enfermedad invalidante que se caracteriza por una
rigidez de la espalda y de las extremidades debida a
una continua contracciéon de los musculos agonistas-
antagonistas, asociados a espasmos episédicos. En su
desarrollo participan anticuerpos dirigidos contra pro-
teinas propias del organismo implicadas en la via GA-
BAérgica dando lugar a un efecto negativo de la neu-
rotransmision del acido gamma aminobutirico (GABA).
Su etiopatogenia se ha achacado a cuatro proteinas
(dos presinapticas y dos postsinapticas) como posibles
autoantigenos®.

Con base a estos mecanismos inmunolégicos involucra-
dos en la fisiopatogenia de la enfermedad y en la no
respuesta a los farmacos inmunomoduladores podria
estar justificada la plasmaféresis.

Antecedentes personales: Escoliosis dorso-lumbar y
apendicectomizado. No presenta ningiin factor de ries-
go convencional (no DM, no HTA, no fumador). Trabaja
en el mantenimiento y reparacion de maquinas expen-
dedoras.

Evolucion de la enfermedad

El paciente acudié a Urgencias en Abril de 2009 re-
firiendo dolor dorsal intenso que irradiaba de forma
proximal y distal por raquis sin desencadenante apa-
rente de 2 meses de evolucion tratado por atencion pri-
maria con analgesia. En las dos ultimas semanas pre-
sentd un cuadro de inestabilidad y debilidad en MMII.
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Se le realizé exploracion fisica y control analitico,
ademas de RM de columna dorsal con contraste, RX
de columna cervical y dorsal, RX térax, ECG y Eco-
grafia de partes blandas en regién dorsal diagnosti-
candose de Dorsalgia muscular y Escoliosis dorsal.

En Junio del mismo afio regresé a urgencias por au-
mento del dolor cervico-dorsal con imposibilidad de
mantener la postura erguida y espasmos musculares
en MMII y MSI provocando caidas del paciente e
interfiriendo en su patrén de suefio. Se le realizaron
nuevas pruebas diagnésticas (Analitica de autoinmuni-
dad y serologias, RM columna completa, RM cerebral
con gadolinio, RM articulacién sacro iliaca, Ecografia
de partes blandas y aparato urinario, TAC de térax y
abdomen, EMG, Interconsultas a Unidad de Raquis,
Unidad de Dolor y Unidad de Psiquiatria). Se trasladé
al paciente al servicio de reumatologia para estudio
completo de Ac onconeuronales, AntiGAD y sospecha
de Sindrome de Stiff-man sin confirmacion, iniciando-
se tratamiento especifico (diacepam, rivotril, toradol,
nolotil y adolonta) sin mejoria. Fue dado de alta con
ajuste de medicacion y recomendacion de rehabilita-
cion. Seguimiento por las consultas de reumatologia
y neurologia.

En los dos afios siguientes fue tratado por posible
Camptocormia con infiltraciones de toxina botulinica
cada 4 meses. Presentd Déficit de Vitamina B12. Du-
rante todo este periodo siguieron realizandole pruebas
diagnésticas ante la inexistencia de un diagnéstico cla-
ro (incluyendo estudios genéticos).

Fue derivado a la Unidad de Neuromuscular del servi-
cio de Neurologia del Hospital 12 de Octubre (Madrid),
Unidad de Trastornos del Movimiento del Hospital
Fundacién Jiménez Diaz (Madrid) y Unidad de Tras-
tornos del Movimiento del Hospital Clinic (Barcelona)
detectandose hiperexcitabilidad muscular continda sin
criterios disténicos ni miopaticos. El paciente comenz6
a presentar un cuadro de ansiedad relacionado con el
progreso de la enfermedad.

En Junio de 2012 ante el progresivo empeoramiento
del paciente se decidié ingreso hospitalario. El pacien-
te ya no era capaz de realizar las ABVD y usaba una
silla de ruedas para desplazarse debido a la flexion ven-
tral total del tronco y aumento del dolor.

Fue tratado con varios ciclos de inmunoglobulinas.
En Octubre de 2012 tras ser diagnosticado de Sindro-

me de Stiff-Person con Camptocormia asociada ingre-
sO por anuria con hipertonia del esfinter vesical siendo
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dado de alta tras colocacién de sonda vesical. Poste-
riormente se le realiz6 citostomia percutanea.

El tratamiento farmacolégico empleado para esta en-
fermedad consiste en drogas que incrementan el GABA
(ansioliticos, sedativos y antiepilépticos), drogas an-
tiespasticas, y terapias inmunomoduladoras.

En Abril de 2013 se decidi6 nuevo ingreso hospitalario
para inicio de aféresis terapéutica tras el fracaso de las
inmunoglobulinas intravenosas.

El 10 de Abril de 2013 se le implant6 catéter provi-
sional yugular derecho y se realizé primera sesion de
plasmaféresis con reposicion de 3000cc de albimina al
5%, filtro tipo membrana separador de plasma y anti-
coagulacion con heparina sédica.

Se inform6 al paciente acerca de los cuidados del ac-
ceso vascular resaltando la importancia de mantener
la zona seca, evitar tracciones accidentales del catéter
y comunicar de forma precoz la aparicién de picor y/o
dolor en la zona de insercion del catéter, asi como de
escalofrios, fiebre, sensacion de malestar, etc.

La primera semana se realizé aféresis a dias alternos,
pasando posteriormente a dos sesiones semanales.
Dada la buena tolerancia y la excelente respuesta cli-
nica pasé a realizarse procedimiento de aféresis 1 vez
por semana (Julio 2013). El paciente recuperé la po-
sicion de bipedestacién cediendo la contractura de la
musculatura abdominal y recuperando la postura ergui-
da, caminando con normalidad. Se le retir6 citostomia,
obteniendo miccidn espontanea y normal.

El 3 de Julio de 2013 se le realiz6 fistula arteriovenosa
(FAV) radiocefalica izquierda que comenzé a usarse el
6 de Agosto.

Se informa al paciente de los cuidados de la FAV pro-
porcionandole todos los conocimientos necesarios para
detectar las posibles complicaciones.

Al cabo de un mes el paciente acudié a la unidad de
dialisis refiriendo dolor en el brazo de la FAV y la
desaparicion del thrill. Se detecta trombosis de FAV
repermeabilizandose con éxito en servicio de cirugia
vascular. En Septiembre del mismo afio sufri6é bacte-
riemia por S. Epidermidis asociada a catéter temporal
yugular que se retird sin incidencias.

Se ha monitorizado la respuesta a la terapia de afére-
sis mediante valoracion clinica, analisis de Anticuer-
pos en plasma de anti-GAD67 y anti-GAD65, resonan-
cia magnética del cerebro y estudio neurofisioldgico.
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En la actualidad el paciente recibe una sesién men-
sual de plasmaféresis de forma crénica y ha ido dismi-
nuyendo la medicacion domiciliaria.

Plan de cuidados:

Seguin el modelo de cuidados de Virginia Henderson®
establecimos el proceso de atencion de enfermeria®
centrandonos en aquellas necesidades del paciente
que no quedaban satisfechas durante la evolucién de
la enfermedad, tomando como punto de referencia el
inicio de la técnica de aféresis:

1. Respirar normalmente: El paciente respiraba con
normalidad a lo largo del progreso de la enferme-
dad. Eupneico. Pruebas de imagen sin hallazgos.
Necesidad satisfecha.

2. Comer y beber adecuadamente: El paciente su-
frio6 una pérdida progresiva de peso conforme
evolucionaba la enfermedad.

3. Eliminar por todas las vias corporales: El pacien-
te present6 problemas de estrefiimiento derivado
del tratamiento farmacoldgico de control de la
enfermedad y un proceso agudo en el sistema uri-
nario.

4. Moverse y mantener posturas adecuadas: Tenia
dificultades para deambular debido al dolor in-
tenso causado por las contracturas musculares
permanentes y la flexion ventral total del tronco
teniendo que usar una silla de ruedas para des-
plazarse.

5. Dormir y descansar: El dolor continuo consecuen-
cia de los espasmos musculares y de la imposibi-
lidad de mantener la postura erguida provocaron
en el paciente alteraciones en su patrén de suefio.

6. Escoger la ropa adecuada, vestirse y desvestirse:
A pesar del dolor continuo que presentaba inten-
taba en todo momento mantener la independen-
cia aunque en ocasiones necesitaba ayuda para
satisfacer esta necesidad. Utilizaba ropa cémoda
adaptada a sus necesidades.

Tabla 1. Plan de cuidados.

7. Mantener la temperatura corporal dentro de los
limites normales, adecuando la ropa y modifican-
do el ambiente: Presentd un episodio de fiebre
durante la bacteriemia derivada del catéter yugu-
lar temporal que se traté con antitérmicos, reti-
rada del catéter y antibioticoterapia recuperando
su estado basal.

8. Mantener la higiene corporal y la integridad de
la piel: Presentaba aspecto limpio y aseado, ne-
cesitando ayuda en muchas ocasiones durante el
momento del bafio.

9. Evitar peligros ambientales y evitar lesiones a
otras personas: Se le realizaron numerosas prue-
bas diagndsticas y tratamientos invasivos.

10. Comunicarse con los demas expresando emocio-
nes, necesidades, temores u opiniones: Durante
el tratamiento el paciente expresa sus necesi-
dades y sus emociones. Su familia ejerce el rol
del cuidador sin mostrar signos de desgaste,
apoyandolo en cada momento.

11. Vivir de acuerdo con los propios valores y creen-
cias: necesidad satisfecha a pesar del dolor y la
inmovilidad

12. Ocuparse en algo de tal forma que su labor ten-
ga un sentido de realizacion personal: debido a
la evolucidn incapacitante de la enfermedad el
paciente no podia trabajar y manifestaba pre-
ocupacién por su situacion de deterioro pro-
gresivo aunque afrontaba de forma positiva el
proceso vital.

13. Participar en actividades recreativas.

14. Aprender, descubrir o satisfacer la curiosidad
que conduce a un desarrollo normal y a usar los
recursos disponibles: mostraba interés por todo
lo que le estaba ocurriendo y preguntaba acerca
del tratamiento con plasmaféresis. Desde el ini-
cio de la enfermedad ha cumplido estrictamente
el régimen terapéutico.

Diagnostico Nanda - o
(Necesidad 2) Resultados (NOC) Intervenciones (NIC) Actividades

00002

Desequilibrio nutricional:
ingesta inferior a las
necesidades m/p peso corporal
inferior en un 20% o mas al
peso ideal t/c factores
bioldgicos y psicoldgicos

Estado nutricional:
ingestion alimentaria y de
liquidos (1008)

Conducta de aumento de
peso(1626)

Manejo de la nutricion (1100)

Ayuda para ganar peso (1240)

Proporcionar informacion adecuada acerca
de las necesidades nutricionales y modo de
satisfacerlas

Analizar las posibles causas del bajo peso
corporal
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Diagnostico Nanda

(Necesidad 3) Resultados (NOC) Intervenciones (NIC) Actividades

. . Controlar la ingesta y eliminacion.
. L Sondaje vesical (0580) . ) .
Continencia urinaria Mantener una técnica aséptica estricta.

00023
o (0502) Cuidados de la retencion Insertar catéter urinario, si procede.
R UHIEG () urinaria (0620) Remitir al especialista en continencia

_ ausencia de diuresis r/c_ Eliminacion urinaria ) L urinaria, si procede.
hipertonia del esfinter vesical (0503) Manejo de la eliminacion . )
urinaria (0590) Ensefiar al paciente a observar los signos y

sintomas de infeccion del tracto urinario.

Diagnostico Nanda

(Necesidad 4) Resultados (NOC) Intervenciones (NIC) Actividades

Diagnéstico Nanda

(Necesidad 5) Resultados (NOC) Intervenciones (NIC) Actividades
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Diagnostico Nanda
(Necesidad 8)

Resultados (NOC) Intervenciones (NIC) Actividades

00108

Déficit de autocuidado: bafio

Ayuda con los
autocuidados: bafio/

Proporcionar ayuda hasta que el paciente

Autocuidados: baiio "
sea totalmente capaz de asumir los

(0301)

m/p incapacidad para lavarse higiene (1801) autocuidados.
el cuerpo total o parcialmente Adaptacion a la Terapi - :
o ) . - . erapia de actividad Ayudar al paciente a desarrollar la
r/c debilidad y deterioro discapacidad fisica (1308) (4310) e M -

neuromuscular

Diagnostico Nanda

(Necesidad 9) Resultados (NOC)

Intervenciones (NIC) Actividades

00146 Disminucion de la Proporcionar informacion objetiva en

ansiedad (5820) cuanto al diagnéstico, tratamiento y
Ansiedad m/p consciencia Aumentar el prondstico
de los sintomas fisiolGgicos, afrontamiento (5230) Ayuda conlos Animar a la manifestacién de sentimientos,
sentimientos de incertidumbre I autocuidados: bafio/ ercenciones y miedos
y malestar somatico, insomnio Ensefianza: proceso de la higiene (1801) percep y
r/c percepcion de amenaza enfermedad (5602) . L Proporcionar al paciente informacion sobre
- Terapia de actividad .
de cambio de rol, estado de Ensefianza: (4310) la enfermedad valorando su comprensién
salud, autoconcepto, patrones procedimiento/tratamiento Explicar el propésito del tratamiento
de interaccion, entorno y (5618)

proporcionando toda la informacion

necesidades no satisfechas necesaria e implicando a la familia

Diagnéstico Nanda

Resultados (NOC) Intervenciones (NIC) Actividades

(Necesidad 13)

Discusion Conclusiones

En la actualidad la clinica del paciente es el mar- La técnica de plasmaféresis se ha mostrado muy efi-

cador fundamental de la evolucién de la respuesta
terapéutica siendo el indicador mas fidedigno para
ajustar la frecuencia de las sesiones de recambio
plasmatico.

caz para el tratamiento del Sindrome de Stiff-Per-
son en nuestro paciente aunque la justificacion para
Ilevar a cabo el tratamiento tenga una débil justifi-
cacion y una baja evidencia (2C). El paciente llegé a
nuestra unidad tras 4 afios de tratamiento farmaco-
ldgico sin respuesta y tras sufrir un empeoramiento
progresivo de su estado fisico y emocional.
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