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RESUMEN

Introduccion: el sindrome de opsoclonus-mioclonus-ataxia conocido como
“sindrome de Kinsbourne” o “sindrome del ojo danzante”, es una entidad
neuroldgica infrecuente caracterizada por la presentaciéon aguda o subaguda de
trastorno de los movimientos oculares sacadicos denominados opsoclonus,
mioclonias de las extremidades y ataxia de la marcha.

Objetivo: presentar un caso infrecuente en la practica clinica neuroldgica y
evolucién con la terapéutica propuesta.

Caso clinico: paciente de sexo femenino, de 52 anos de edad, con cuadro clinico
de un mes de evolucidon caracterizado por fiebre, artromialgias, cefalea

holocraneana y dolor retroocular, cuya interpretacion diagndstica fue Arbovirosis.

{Bﬂlm Esta obra esta bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://orcid.org/0009-0003-8265-4170
https://orcid.org/0000-0003-1596-4104
https://orcid.org/0009-0008-8596-2626
https://orcid.org/0000-0001-8393-114X
https://orcid.org/0000-0001-7963-7976
mailto:dyisel1905@gmail.com

7 ?EIMESBH Revista Cubana de Neurologia y Neurocirugia. 2025;14:e642

Dos semanas después inicié subitamente con temblor generalizado en reposo y
durante la accioén, incoordinacién de la marcha, caidas y movimientos anémalos de
ambos ojos. Posteriormente, de forma progresiva, se instalaron mioclonias de las
manos, fotofobia, somnolencia que alternaba con periodos de irritabilidad y
dificultad para articular las palabras. Se realizé el diagnéstico clinico de sindrome
de Kinsbourne de causa posinfecciosa y recibié tratamientos inmunomodulador e
inmunosupresor en diferentes estadios evolutivos, con evolucién satisfactoria y
remision total.

Conclusiones: el sindrome de Kinsbourne requiere una instauracion precoz de los
tratamientos inmunomodulador e inmunosupresor y la identificaciéon del factor
etiolégico para definir una evoluciéon satisfactoria, evitar complicaciones vy
recidivas a largo plazo.

Palabras clave: ataxia; esteroides; inmunoglobulina intravenosa; sindrome de

opsoclonia-mioclonia.

ABSTRACT

Introduction: opsoclonus-Myoclonus-Ataxia Syndrome, also known as "Kinsbourne
syndrome” or "Dancing Eye Syndrome,” is a rare neurological condition
characterized by the acute or subacute onset of a disorder involving saccadic eye
movements, called opsoclonus, limb myoclonus, and gait ataxia.

Objective: to present an uncommon case in neurological clinical practice and its
evolution with the treatment.

Case Report: a 52-year-old female patient with a one-month history of symptoms,
including fever, arthralgia, myalgia, holocranial headache, and retroocular pain,
initially diagnosed as arbovirosis. Two weeks later, she suddenly developed
generalized tremors at rest and during action, gait incoordination, falls, and

abnormal eye movements. Progressively, hand myoclonus, photophobia,
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drowsiness alternating with periods of irritability, and difficulty articulating words
appeared. A clinical diagnosis of Kinsbourne syndrome of post-infectious origin
was made, and she received immunomodulatory and immunosuppressive
treatments at different evolutionary stages, with satisfactory progression and total
remission.

Conclusions: kinsbourne syndrome requires early initiation of immunomodulatory
and immunosuppressive treatments and identification of the etiological factor to
determine a satisfactory outcome and prevent long-term complications and
relapses.

Keywords: ataxia; steroids; intravenous immunoglobulin; Opsoclonus-Myoclonus

Syndrome.
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Introduccion

El sindrome de opsoclonus-mioclonus-ataxia (OMA) conocido como “sindrome de
Kinsbourne” o “sindrome del ojo danzante”, se caracteriza por la presentacioén
aguda o subaguda de un trastorno de los movimientos oculares, a menudo con
mioclonias de las extremidades y ataxia del tronco y de la marcha. Los
movimientos oculares consisten en sacudidas conjugadas, bruscas, en todos los
sentidos de la mirada. En ocasiones, no se presentan los tres elementos del
sindrome, por lo cual resulta controversial durante el proceso diagnéstico.(1:23)

Los primeros reportes fueron realizados en 1913, cuando Orzechowskil describe

una afeccion neurolégica aguda y adquirida que consistia en movimientos
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cadticos de los ojos a los que llamé opsoclonos; en 1959, Kaplan y colaboradores
describieron un tipo de ataxia asociada a temblores oculares. Posteriormente,
Kinsbourne en 1962 enmarca el cuadro en una triada y hace evidente las
caracteristicas que separan dicho cuadro de entidades como las epilepsias
miocldnicas y otras alteraciones.®

En pacientes pediatricos, presenta una incidencia anual de 0,27 a 0,40 casos por
millén de habitantes, con mayor frecuencia en nifos de 1 a 3 afos de vida, y media
de edad entre 18 y 22 meses. En pacientes adultos, la incidencia es de 1 a 5 por
100 000 habitantes por afio.®

El objetivo de este trabajo fue presentar un caso infrecuente en la practica clinica

neuroldgica y evolucion con la terapéutica propuesta.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino, 52 anos de edad, con antecedentes personales
de hipertension arterial esencial, controlada y en tratamiento farmacoldgico, que
presentd un cuadro clinico, de un mes de evolucién, caracterizado por fiebre de 38
°C, artromialgias, cefalea holocraneana y dolor retroocular, cuya interpretacion
diagnédstica fue arbovirosis, probable dengue, en el centro de salud de su provincia.
Dos semanas mas tarde inicio, subitamente, con temblor generalizado en reposo y
durante la accion, incoordinacién de la marcha, caidas y movimientos anémalos de
ambos 0jos. Posteriormente, de forma progresiva, se instalaron mioclonias de las
manos, fotofobia, somnolencia que alternaba con periodos de irritabilidad y
dificultad para articular las palabras.

Elementos de interés al examen fisico: Somnolienta, bradipsiquica, bradilalica,
rigidez en forma de rueda dentada en las 4 extremidades, con predominio del

miembro superior izquierdo. ataxia troncular, dismetria de las maniobrabas dedo-
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dedo, indice-nariz y talén-rodilla y disdiadococinesia. Mioclonias de las 4
extremidades, temblor de reposo y de accion en las 4 extremidades, mas
acentuado en hemicuerpo izquierdo. Presencia de clonus del pie agotable y signo
de Babinski bilaterales. Intrusién sacadica: Opsoclonus bilateral.

Se indicaron exdamenes complementarios para esclarecer las causas de la ataxia
aguda asociada a mioclonias y opsoclonus: Hemograma completo, Hemoquimica,
VIH, VDRL, citomegalovirus, Epstein-Barr, virus de hepatitis By C, HTLV 1 y 2,
marcadores tumorales (CA15-3, CA125, CA19.9, CEA, CA27-2) de LCR
bacterioldgico, citolégico, viroldégico y citoquimico sin alteraciones de sus
parametros.

Para el rastro de enfermedades neoplasicas se realizaron: Ecografia abdominal,
renal, mamaria, rastreo ganglionar; Tomografia computarizada de térax vy
abdomen, citologia vaginal y mamografia, los cuales no arrojaron alteraciones.

En Resonancia magnética de imagen (IRM) simple de craneo de 3 T se observé en
corte axial imagen alargada en brazo anterior de capsula interna izquierda,
hipointensa en T1 y FLAIR e hiperintensa en T2, sin edema ni efecto de masa
(fig. 1).

En el electroencefalograma convencional se evidencié actividad de base theta
generalizada, sin descargas epileptiformes, sugestiva de una encefalopatia difusa

moderada.
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Fig. 1- IRM simple de craneo de 3T. En corte axial, se observa imagen alargada en brazo

anterior de capsula interna izquierda, hipointensa en T1 y FLAIR e hiperintensa en T2.

De acuerdo al cuadro clinico y hallazgos imagenolégicos se realizé el diagnéstico
de OMA de probable causa posinfecciosay se instauré tratamiento con corticoides
por via endovenosa (Metilprednisolona, bulbo de 500 mg) 1000 mg diarios por 5
dias. Culminado el mismo se administr6 medicamento inmunomodulador,
Inmunoglobulina intravenosa humana (Intacglobin), a dosis de 400 mg/kg/dia por
5 dias. Con esta biterapia farmacoldgica se observé mejoria clinica progresiva de
la ataxia, opsoclonus y mioclonias.

Al egreso hospitalario se indicod tratamiento inmunosupresor con Azatioprina
(tableta de 50 mg) 50 mg cada 12 horas. En consulta de evaluacion a los 3 meses
presenté deambulacién sin alteraciones, ausencia de alteraciones cerebelosas
apendiculares, opsoclonus y mioclonias. Se mantuvo tratamiento por el riesgo de
eventos recidivantes hasta completar el afio y no se reportaron recidivas en este
ultimo periodo.

En todo momento se mantuvo en el anonimato la documentacion de identidad de

la paciente y la presentacion de su caso se realiz6 bajo consentimiento informado.
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Discusion
La forma de presentacion y el curso clinico del OMA son variables, y estan
constituidos por aspectos semiolégicos presentes de forma completa o
incompleta y gravedad del curso evolutivo (desde leve desequilibrio hasta
encamamiento y alimentacion por sonda nasogastrica). En los casos tipicos, el
conjunto de manifestaciones aparece de forma aguda pero no simultanea. Se
completan y agravan de forma aguda o subaguda.¢78)
Entre los sintomas y signos cardinales podriamos diferenciar aquellos de tipo
motor (ataxia, opsoclono, mioclono), que se detectan con mayor precocidad por
ser “mas objetivos” para el paciente y el examinador, y los de tipo conductual
(irritabilidad y trastorno de suefio).). En estos ultimos resulta compleja su
identificacion aislada, dada su carencia de especificidad e influencia de otros
factores, tales como dolor o malestar secundario a otros sintomas, personalidad
premorbida del paciente y manejo de la situacion por parte de los familiares; sin
embargo, son cruciales cuando se asocian a los elementos semioldgicos
cardinales.
Al referirse a un trastorno neurolégico infrecuente es usual su determinacién como
diagndstico diferencial de otras entidades que cursan con ataxias en diferentes
estadios evolutivos, cuya progresion desencadena la imposibilidad de la
bipedestacion y la marcha (cuadro 1).(3721011.1213)
El diagnodstico puede ser complejo en determinados pacientes y se debe
considerar, aunque no se presente integramente el sindrome. El inicio con ataxia
aislada (sintoma de debut mas frecuente) dificulta y retrasa al plantearse otros
diagndsticos infecciosos o inflamatorios. La apariciéon sintomas conductuales
como irritabilidad y/o insomnio llamativo junto a una ataxia persistente debe

plantear la posibilidad de un OMA.("1)
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Cuadro 1- Causas de Opsoclonus-mioclonus-ataxia

Neoplasias .
Paraneoplasicas

- Neuroblastoma
- Carcinoma de células pequefias de pulmén
- Ganglioneuroblastoma
- Cancer de mama
- Ganglioneuroma
- Neoplasias ginecolégicas
- Hepatoblastoma

Farmacolégicas

) Infecciosas

- Ketamina

- Benzodiazepinas - Coxsackie, Parotiditis, Rubéola, Enterovirus,
- Fenitoina Epstein-Barr, Salmonella, Rickettsias,

- Antidepresivos triciclicos Estreptococo, Sarampion Varicela zoster,
- Litio VIH, Dengue, Plasmodium, Borrelia

- Anfetaminas
Vasculares Toxicas

- Hemorragia taldamica o pontina - Cocaina, Tolueno, Talio, Organofosforados
Desmielinizantes Metabdlicas

- Esclerosis Mdiltiple - Estado hiperosmolar no cetésico

. . Granulomatosas
Traumatismos craneoencefalicos

- Sarcoidosis

El OMA es un trastorno inmunomediado, ya sea de causa posinfecciosa,
paraneoplasica, téxico-metabdlica o idiopatica. Entre las causas infecciosas se
encuentran: coxsackievirus, sarampion, rubéola, varicela zdster, influenza,
enterovirus, rotavirus, virus Epstein Barr, VIH, rickettsias, tuberculosis,
citomegalovirus, enfermedad de Lyme, hepatitis A y B, SARS-CoV-2.469  En el
presente caso se identificé esta causa, dado el antecedente de arbovirosis,
probable dengue y la aparicién dos semanas posteriores del cuadro clinico

neuroldgico caracteristico.
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La neoplasia més relacionada en pacientes pediatricos es el neuroblastoma®12 y
en adultos, el carcinoma de mama con los anticuerpos anti-Ri; sin embargo, pueden
aparecer otras localizaciones como pulmén, ovario, estémago o testicular.78)
Por otro lado, son menos frecuentes las causas téxico-metabdlicas, aunque es
preciso realizar un pensamiento médico dirigido a las intoxicaciones por
antidepresivos, anticonvulsivantes, organofosforados, cocaina, litio, talio vy
haloperidol, estado hiperosmolary en la enfermedad cerebral de Whipple, en la que
se acompafia de movimientos ritmicos de la mandibula (miorritmia
oculomasticadora).(119)

Una forma infantil benigna que responde a la hormona adrenocorticotrépica
(ACTH) puede persistir por afnos sin explicacion, como en los “0jos danzantes” de
los ninos o idiopatico, son de mayor prevalencia aquellos secundarios a un proceso
neoplasico, se cree que es de origen autoinmune por la presencia de
autoanticuerpos.@4

La neuroimagen realizada en nuestro paciente no presenta afectacién del tronco
encefalico o tdlamos como comunmente se observa casos similares; sin embargo,
la literatura describe pacientes con lesiones agudas focales que influyen en los
aspectos fisiopatoldgicos de los trastornos autoinmunes que produce el OMA.®)
Aunque existen casos de menor frecuencia con resolucién espontanea, es preciso
un tratamiento inmunomodulador. En los ultimos anos se ha producido un cambio
en los regimenes terapéuticos, que abogan por la intensificacion precoz de este
con la instauracion desde el inicio de corticoides e inmunoglobulinas.(:56) Este
principio farmacoldgico se empled en el caso en cuestidon con excelente respuesta
clinica en el periodo ulterior.

Si no se presenta respuesta satisfactoria, se describe la utilizaciéon de un farmaco
de segunda linea, representado por un anticuerpo monoclonal: Rituximab, con

dosis de 375 mg/m? de superficie corporal semanal durante 4 semanas. El objetivo
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de la optimizacion del tratamiento no es solo la resoluciéon de la clinica neurolégica

aguda, sino minimizar las repercusiones cognitivas permanentes.(®
Conclusiones

El sindrome de Kinsbourne requiere una instauracion precoz de los tratamientos
inmunomodulador e inmunosupresor y la identificacion del factor etiolégico para

definir una evolucién satisfactoria, evitar complicaciones y recidivas a largo plazo.
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