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ANTECEDENTES: 

En 1913 Orzechowskil describe la presentación dramática; en un individuo 

previamente sano, de una afección neurológica aguda y adquirida que consistía en 

movimíentos caóticos de los ojos, a lo que denominó oczoplas u opsoclono 1
• En 

1959 Kaplan describe una ataxia cerebelosa adquirida en la infancia asociada a 

temblores oculares2
• En 1962 Kinsbourne describe la presencia, en niños sanos. 

de patrones de movimientos inusuales, enmarcando el cuadro en una triada y 

haciendo evidente las característicos que separaban dicho cuadro, de la epilepsia 

mioclónica y de otros síndromes cerebelosos 1. En 1968 Dyken y Kolar lo 

denominaron como "dancing eyes-danc1ng feet syndrome" y describieron que se 

podían encontrar estos movimientos en infantes con encefalopatíCJ hipóxico

isquémica pennatal ·1 .'.'. 

Esta patología ha recibido distintas denom1naciones, entre ellas: Encefalopatía 

Mioclónica de la Infancia, Síndrome de opsoclono-mioclono, Síndrome de 

Kinsbourne, Sindron1e opsoclono-m1oclono-ataxia (SOMA), Síndrome de los OJOS 

danzantes, pies danzantes, cte. Es un.:i patologia adquinda y progresiva que 

clinicamente se caracteriza por una triada: 

Opsoclonus 

m1oclonus 

- ataxia 

El opsoclonus se describe como un n1ovimiento caótico de los OJOS, generalmente 

conjugado, aunque se puede presentar de modo desconjugado y que puede 

pers1st1r inclusive durante el sueño; las nuocloniás o nuoc/onus son contracciones 

breves y súbitas de grupos musculares, siendo frecuentemente de tipo 

generalizadas (poli-mioclonos) que se exageran con los estímulos externos. La 

ata:•aa consiste en movin1ientos involuntanos, irregulares, incoord1nados tanto del 

tronco, como de las extremidades. La conjugación de estos eventos da como 

resultado la incapacidad física del individuo para la deambulac1ón o la sedestación, 
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acompañados de irritabilidad y la pérdida de habilidades adquiridas en esferas 

cognitivas como la comprensión y el lenguaje''. 

Este síndrome se ha dividido en cuatro categorías clínicas: 

a. Encefalopatía Mioclónica asociada con Neuroblastoma (EMAN). 

b. Encefalopatía M1oclórnca asociada con Enfermedad Viral e 

Inmunizaciones (EMAVI). 

c. Encefalopatía Mioclónica asociada con Meningitis Aséptica (EMAMA). 

d. Encefalopatía Mioclónica de origen desconocido o de Causas 

Misceláneas (EMOD). 

Su incidencia es escasa y los reportes que se han realizado constan de series de 

casos con números limitados de pacientes; ocurre en su mayoría en la edad 

pediátrica entre los 6 meses y los 3 años, con un pico de incidencia alrededor de 

los 14 meses. Se han observado casos aislados en neonatos y en raras ocasiones 

afecta a rnños niayores de 5 años y a los adultos. No hay predominio de género; 

se sabe aden1.:ls, que el padecimiento de esta enfermedad puede alterar el 

desarrollo ps1cornotor del paciente en forma permanente··. 

La et1ologí<J de esta patología es desconocida, pero hay evidencia que sugiere una 

d1srrcgulQC1Ón del sistema 1nn1une. Se ha propuesto un,:, relación con10 parte de 

desórde11cs neurológicos paraneoplás1cos (DNP) , principalmente el neuroblastoma. 

El soc-;,~) de lo~ casos de SOMA se han asociado a neuroblastomas sin embargo sólo 

el 2 al 3 u;, de éstos tumores desarrollan el sindrome ..... La aparición del SOMA se 

da con rna ,..or frecuL"nC1a en neurob!astomas con lesiones pequeñas, no 

detectable~ al e)o._amcn fis1co, en estadio l o II. s1n ampl1f1Cac1ón del gene N-myc, lo 

cual h.: conf1cr e n1e1or pronóstico que aquellos que no p:--t~~-entdn rnanifestac1ones 

neurológiczt<;. Estas m.Jnifcst<Jc1ones tempranas requieren d uso de tecnicas de 

diagnóstico corno la Tomografía Axial Computan:ada (TAC), la Resonancia 

Magnético (I MR) o la Ganirnagrafio con I-123, 1-131 o Meta1odobcnolguan1dina 

(MIBG) con un.:i sens1b1hdad del 85 al 90'),., y una espec1f1c1dad del 100º/o Las 

ni,:m1festac1ones pueden preceder incluso en años la apanc1ón del neuroblastoma 

con un nesgo del 10°1i, luego de cinco años de 1n1c10 de los sintomas. El 
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~ratamiento qu1rúrg1co es favorable aunque en algunos pacientes no se logra la 

erradicación de los signos clínicos y rara vez retornan a la normalidad, siendo peor 

el pronóstico de los pacientes que presenten estadios avanzados del 

neuroblastom.3 (estadio 111, IV, rnetéistas1s o ampl1ficac1ón del gcnN·n1yc), no 

obstante uno de los principales Objetivos d~I tratamiento es el de reestablecer la 

función motora con la me1oría en la dearnbulac1ón del paciente. En los adultos los 

sintomas se presentan. prmc1palmente, corno un síndrome paraneopléis1co asociado 

al cáncer de puln16n, de ovarros o ni.:imu, en los cuales se observa unil 

degener.:-tc1ón cerebelosa que se caracteriza neuropatvlógicamcnte por una pérdida 

de las celul.:Js de PurkinJe severa: ; se piensa que f•~te n1ecanisn10 también se 

aplica en el c.:iso de Jos puc1entcs ped1utncc•_. aunque no h.:ly estudios 

neuropato/6g1cos d1~pornblcs. Tan1b1C-11 ~e tia v1~to !0 apcu-1oón del SOMA en la 

Enfcrniedad de Hodgk1n aunque es rnás ru: d y en los hepatoblastomas 

espec1aln1cnte en la rnfunc1Ll '··. 

Lo~ síndr on1es mfccc1o~os son tCJn1b1én causa frecuente del Síndron1e de 

t<m':-bourllL', c1t..' lo~ cuules lo:. purav1r.:itec; se h.:Jn visto ~1'.::>0C1o3dos hastd en el SQº,o 

e~·--· lry, (U',CJ'"· di~· SQM,..\, con10 en !<1 1nf·.::cc1c':n pr:ir ~!nt•:rov1n_1c; (polt:JV1tU'.J, c0xack1c 

v1ru:-.) , vu·us dt..! Inrnunodcfioenc1ci Hurnan~i· ;• Epstt.:in S.1r-r Virus: o virus de la 

¡.i" cobacter 1un1 tuocrculos1s, R1ckett...,1.:i y .:l<)t.~nte<-. de l.J Mnlun<J: Se ha observado 

tratan11entos tan p1olonqclcos con10 en t.'I C<J'::>O del SOMA pcir¿H1eop!ác--1co 

í-. 1 S0~·1A C,t_' h.:i rel.lCIOllddLJ con proceso·~ autrnnrnunes, dar.de r,e l1an involucrado 

.~:ter Jc1ont:•, t...•n Id r ~C)Uldc1ón dt.:l ::.1~.,te111a 1nn1unulog1co: J':>OClildos a la disfunción 

de l1nfoc1toc;. a y T o 1<3 presencia de unt1cuerpos contra i\CTH:·-_ anti-proteínas de 

nt:urofilan1entos·' o contru ep1topes Hu, que consisten en n1olCculas de expresión 

de .;intíqenos turr.or<Jks , e incluso ~L' t1~-1 descrito et ::-.índrorne asoci.Jdo al 

t...!rT1b<3ruzo y .:i 111n1un1.'.:Jc1one~. 

La presentación d•..'!I SOMA secunddno a proc.esos tóxicos st: ha relacionado a 

nied1camentos como la an11tnpt1Jina, halopendol, lltio, tallo; algunos ant1epilépt1cos 
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(diazepam,. fenitoína) y drogas como la cocaína. También se han propuesto 

etiologías de origen metabólico, como la Diabetes mellitus insulinodependiente y 

por enfermedades degenerativas como Ja Esclerosis Multiple21
• 

Dentro del abordaje que se realiza a los pacientes (Figura A) con sospecha de un 

síndrome de opsoclonus-m1oclonus-atax1a se deben investigar las causas 

metabólicas y tóxicas haciendo detección de drogas en sangre y onna y 

determinación de glicemra y electrolitos, pruebas de función renal y hepática. Para 

buscar causas infecciosas o lesiones estructurales del SNC se realrza la punción 

lumbar obteniendo líquido cefalorraquídeo, en el cual se pretende determinar la 

presencia de signos 1nflan1atonos (c1toquim1co) y cultivo de agentes virales, 

además de un electroencefillograma (EEG) y una neuroin1c1gen. Para explorar la 

presencia de una neoplasia, se realizan radiografías toraco-abdommales, 

tomografías, resonancias o gan1magrafías con la intención de determinar la 

presencia de ensanchamientos medrastmalcc. o la presencia de un neuroblastoma 

asociado; ademcis se real1zLln pruebas de 81ometriLl Hemática, fcrr1tmi1, anticuerpos 

antmeuronales (anti Hu) y determin<ic16n de metabolFtos c.:ltecolamrnominérg1cos 

en orina de 24 horas (Tabla A). 

La vanedad de diagnósticos rel.Jc1onudo:; con el SOMA implican tambrén un 

riümero plural del tratZlm1entos, cf1cho<:; tr·,:~.:Jm1cntos m.3s bien van encamin.udos 

dependiendo de fas diferentes et10J(Jgid':.. ,,, t . .>n algunos cnsos, se utd1zan fármacos 

generales par<.J ... ~1 control de loe. sínton1:is como el de ILJ neopl~-:c.1.:-i relacronada ya 

que los ogcntes qurn11oteráp1coc. uttlr.·¿¡dos logran el control del cuadro; en otros 

casos el tr.:ltan11cnto esta d1ng1do ul r.ontrol d•? la srntomutología pLlra lo cual SP 

util1Lan el clonu,:cp.:Jn1, lil g<3b...ipent1n.J, el p1racctan1 y en otros casos el n1.:tneJO 

SL' enfoc.:l en el control con mn1unornoduladores con10 la Hormona 

Adrenocort1cotropma (ACTH), los cortrcoestero1des (predrnsona 0.5-3 mg/Kg/día), 

qar1n1.Jglobu!1na 

plasmaféres1s · · 

1nt:-avenosa. a..:at1oprrni1 o procedrmrentos como la 

Por la d1vers1dad en su~ origencs, la evolución de los pacientes con ésta 

enfermedad es variable y las senes publicadas son gcncralrr1ente de pocos 
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pacientes, la mayoría refiriendo tratamientos exitosos con las terapéuticas 

empleadas, inclusive con reportes de remisión espontánea o con remisiones 

parciales o totales ; sin embargo, el tratamiento inicial con algún medicamento 

específico y a una dosis determinada asociados a un rápido control de los síntomas 

no son directamente proporcionales con una evolución satisfactoria o un menor 

número de recaídas en todos los casos. Las recaídas ocurren aproximadamente en 

un tercio de los pacientes, generalmente posterior a una infección de vías 

respiratorias o disminución de los medicamentos o la suspensión de los mismos, 

con una exacerbación de los sintomaslf'. 

El seguimiento de estos pacientes se basa en la regresión de los síntomas clínicos, 

recomendándose una cita para la valoración neurológica del paciente cada 6 

meses durante los pnmeros dos años y posteriormente una valoración anual 

durante los siguientes 5 años. La repetición de las pruebas de tam1zaje deben ser 

realizadas como mínimo una vez al año donde se podrán añadir otras pruebas 

dependiendo de la evolución del niño (Figura B). Las recaídas oblig.:Jn al médico 

tratante a acortar los periodos de valoración clínica y a la util1zac1ón prolongada de 

medicamentos, l.:ts mismas se han documentado hasta en un tercio de los casosº-' 

Las secuelas neurológicas se presentan en el 50°/0 de los casos con déficit motor, 

retraso mental hasta en un cudrto de los pacientes afectados y tr.Jstornos del 

comportamiento en la ma·,toría de los casos asociados a neuroblClstoma, afectando 

tan1biCn la esfera p~1cológ1Cil de forma severa, con mala respuesta al tratamiento 

con estcro1dcs. En este sentido se han realizado pocos estudios, los cuales han 

tratado de establecer alguna relación utilizando el EEG como complemento y como 

método dragnóst1co, encontrándose que cerca del 30°1<.i de los casos pueden 

presentar alteraciones en el electroencefalograma de tipo no epllépt1co:_.,, lo cual 

hace necesario el segu1m1ento de éstos pacientes con pruebas neuropsrcológ1cas 

adecuadas durante períodos de tiempo prolongados. 

Los ojos y sus movimientos coordinados son parte esencial del examen neurológico 

de cualquier paciente y traduce clínicamente el adecuado funcionamiento de 

regiones anatómicas bien definidas en el Sistema Nervioso Central (SNC) como el 
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puente y el mesencéfalo del tallo cerebral. La alteración de estos movimientos 

plantea la necesidad de dilucidar la causa y a pesar que el SOMA es una patología 

poco frecuente. su cuadro clínico dramático, de aparición súbita en un lactante, 

previamente sano. con la triada característica y una evolución tórpida que puede 

estar asociada en un alto porcentaje a un proceso neoplásico y que se puede 

manifestar incluso años después del inicio del SOMA, hace imprescindible la 

utilización de protocolos estandarizados para el abordaje y el seguimiento 

adecuado de los pacientes y mejorar los pronósticos en cuanto a su 

neurodesarrollo, es por ello que proponemos aplicar esquemas similares a los 

elaborados por la Ora Sandra Ramos, Neuropediatra Portuguesa que publicó el 

artículo titulado: Síndrome de Opsoclono-m1oclono: Ghasta cuándo seguir 

investigando? , publicado en la revista: RevNeurol 2002;35 :322-5 que se 

presentan en el anexo. 
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JUSTIFICACIÓN: 

La aparición súbita, de una enfermedad incapacitante, en un infante previamente 

sano constituye un motivo de valoración urgente por el sistema de salud y pone a 

prueba las habilidades diagnósticas del personal médico que contacta por primera 

vez al paciente. La sospecha clínica, inmediata del Síndrome Opsoclonus-

mioclonus-ataxia y el inicio temprano del tratamiento inmunosupresor puede hacer 

la diferencia y poner al paciente en relativa ventaja ante las posibles secuelas de la 

enfermedad. 

Con este trabajo se intenta establecer las diferentes causas relacionadas a la 

aparición del Síndrome de opsoclonos-mioclonos-ataxia en la población atendida 

en el Hospital Infantil de México Federico Gómez (HIM); el tiempo que se requirió 

para el diagnóstico; cuál fue el abordaje que recibieron los pacientes; cuál fue la 

terapéutica empleada por los médicos tratantes y valorar s1 dentro de la variedad 

del tratamiento utilizado, alguno demostró mejores resultados. Esto es importante 

ya que en el niño que padece de ésta patología, además de afectarse de manera 

importante Ja función motora. la cual es esencial para el buen desarrollo del 

individuo, también se .:icompaña de otros síntomas como irntabil1dad, alteraciones 

cognitivos y del comportamiento que pueden de1ar secuelas permanentes 

principalmente en las esferas del desarrollo del aprend1zaJe y las emociones del 

individuo. Por lo tanto llevar un protocolo adecuado paro el diagnóstico, 

tratamiento y seguimiento de estos pacientes es 1nd1spensable sobre todo por la 

asociación del síndrome con procesos neoplásicos que antecede incluso en años. 
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OBJETIVOS: 

Objetivo General: 

- Caracterizar a los pacientes con SOMA atendidos en el Departamento de 

Neurología del Hospital Infantil de México Federico Gómez en los últimos 

trece años. 

Objetivos Específicos: 

- Determinar el protocolo que se sigue con los pacientes con diagnóstico de 

SOMA atendidos en el Hospital Infantil de México Federico Gómez en los 

últimos trece años. 

Determinar las causas asociadas al inicio del SOMA. 

Establecer los tratamientos utilizados para el control del SOMA. 

Establecer las secuelas de los pacientes que presentaron SOMA. 
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MATERIALES Y MÉTODOS: 

Tipo de Estudio: 

Descriptivo, retrospectivo. 

Definición del Universo: 

El universo incluyó a todos los pacientes con diagnóstico de Síndrome de 

Kinsbourne o Síndrome de Opsoclonus-mioclonus-ataxia (SOMA), diagnosticados 

entre 1990 y 2003 del Hospital Infantil de México Federico Gómez que cumplieron 

con los criterios de inclusión. 

Metodología: 

Se realizó un estudio descriptivo, retrospectivo de pacientes con diagnóstico de 

Síndrome de Kinsbourne o Síndrome Opsoclonus-mioclonus-ataxia (SOMA) que 

contaron con el expediente clínico y que acudieron par lo menos a dos consultas 

de seguimiento. los cuales fueron atendidos en el Departamento de Neurología 

Pediátrica del Hospital Infantil de México Federico Gómez. comprendido en el 

periodo de tiempo de 1990 al 2003; se determinaron los signos y síntomas con los 

cuales ingresaron los pacientes al departamento, las causas por las cuales se 

desarrollo el SOMA, los tratamientos utilizados y la evolución del SOMA según su 

etiología y el seguimiento que se les ha proporcionado, !Cenando la hoja de 

recolección de datos. 

Los resultados fueron tabulados con análisis de medidas de tendencia central y 

medidas de variabilidad. 
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Criterios de Inclusión: 

:..- Pacientes atendidos en el HIM de 1990 a 2003 con el Diagnóstico de 

Síndrome Opsoclonus-mloclonus-ataxia (SOMA) 

;.. Menores de 16 años 

;.. Ambos Géneros 

;;.... Que cuenten con expediente físico 

Criterios de Exclusión: 

:,... Pacientes con alteraciones de los movimientos oculares o cerebelosas 

previas. 

,_ Pacientes que durante la fase de revisión de expediente no tengan los 

criterios para el Diagnóstico de SOMA (opsoclonos, mioclonos, ataxia). 

Selección de Fuentes de Información: 

Los datos obtenidos para documentar las características clínicas del Síndrome de 

Opsoclono-Mioclono-Ataxia o Síndrome de Kinsbourne han sido hallados en libros 

de consulta de Neurología Pediátrica y de Neurología de Adultos, además de hacer 

búsquedas en internet de artículos originales "full text" con el buscador de la 

Biblioteca virtual Mdconsult y de la Revista de Neurología "on line" de la página 

web \".JVV\N._IJ~urologia .. cpQl. 

Limitaciones del estudio: 

Las llmitaciones de este estudio están dadas por la misma metodología empleada 

ya que al tratarse de un estudio retrospectivo esta sujeto a las observaciones 

hechas en los expedientes clínicos de varios médicos, no obstante esta debilidad 

servirá para determinar si existe un protocolo de abordaje, 

seguimiento de los pacientes que presentan los síntomas 

Opsoclonus-mioclonus-ataxia (SOMA) o Síndrome de 
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RESULTADOS: 

Se procedió a realizar una búsqueda de los expedientes de los pacientes que se 

habían clasificado como Síndrome de Kinsbourne o Síndrome de Opsoclonus

mioclonus-ataxia (SOMA) por el departamento de estadística del Hospital Infantil 

de México Federico Gómez, en el periodo comprendido entre enero de 1990 y 

mayo del 2003, obteniéndose un total de 132 expedientes de los cuales, luego de 

la revisión se constató que sólo en 26 expedientes se consignaban datos clínicos 

compatibles con el diagnóstico de Síndrome de opsoclonus-mioclonus-ataxia. 

Con los 26 expedientes que cumplieron los criterios de inclusión se procedió a 

llenar la hoja de captura de datos con los siguientes resultados: 

En cuanto a la distribución de género de la muestra, utilizando un nivel de 

medición nominal, se observó que la razón hombre/mujer fue de 1.17 con valores 

absolutos de 14 varones y 12 mujeres representados en el histograma # l. 

Se utilizaron medidas de tendencia central para el análisis de la edad de mayor 

frecuencia para la aparición de la enfermedad, obteniéndose una moda de 16 

meses. una mediana de 21 meses y una media de 21 meses {Tabla #1). Dentro de 

las medidas de vanabilidad, la muestra se comportó con un rango desde los 7 

meses hasta los 47 meses y con una desviación estándar de 8.16 meses. 

Aproximadamente un tercio de los pacientes iniciaron su sintomatologia entre los 

12 a 16 meses de edad Jo cual se aprecia en la gráfica # 1. 

El tiempo que transcurrió entre la presentación de los signos y síntomas y el 

diagnóstico de la enfermedad fue analizado mediante métodos de tendencia 

central y medidas de variabilidad, con lo cual se obtuvo como resultado una moda 

de 1 mes , una mediana de 2 meses y una media o promedio de 3.8 meses (Tabla 

#2); con un rango de 2 días hasta 24 meses para el diagnóstico y una desviación 
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estándar de 4.9 meses. En el 11.5º/o de los pacientes no se consignó el tiempo 

que transcurrió entre el inicio de los síntomas y el diagnóstico de SOMA. 

Los pacientes con antecedentes de desarrollo. psicomotor normal para la edad 

antes del inicio de los síntomas, con adecuada adquisición de habilidades 

presentaron una frecuencia relativa de 84.6 ºlo, lo que corresponde a una 

frecuencia absoluta de 22 pacientes; sólo un paciente estaba consignado con 

retraso del desarrollo psicomotor y en tres expedientes no se encontraron datos 

clínicos para determinar el estado de desarrollo de los pacientes lo que 

correspondió a una frecuencia relativa de 12 º/o (Gráfica #2). 

Dentro de las etiologías relacionadas a la aparición del SOMA encontramos en 

primer lugar las causas infecciosas, asociadas a cuadros gastrointestinales y 

respiratorios en las dos semanas previas al inicio de los síntomas, lo cual 

representa aproximadamente un tercio de los pacientes. Además se encontró que 

el 23 º/o de los mismos tenían un antecedente de trauma craneoencefálico leve, 

sin especificar el tiempo de evolución. En tres pacientes se consignó el 

antecedente de vacunación con Sabin, un día, dos días y 2 semanas antes del 

inicio de los síntomas de SOMAr que se traduce en un 11.5º/o de los casos. En el 

27º/o de los casos no se consignó algún antecedente patológico relacionado al 

inicio de SOMA que señala un origen idiopático de la enfermedad y solo un 

paciente fue diagnosticado con Neuroblastoma de inicio lo que representó el 3.8°/o 

de la muestra (Tabla #3, Gráfica # 3). 

Haciendo una correlación con las categorías clínicas propuestas para la clasificación 

de la encefalopatía causada por el SOMA encontramos que las categorías d con el 

SO º/o (Encefalopatía Mioclónica de Origen desconocido o de Causas Misceláneas) y 

b con el 46 º/o (Encefalopatia Mioclónica Asociada con efermedad viral e 

inmunizaciones son las más frecuentes (Gráfica # 4). 
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Al momento del diagnóstico el 100°/o de los pacientes presentaban la tirada de 

opsoclonos, mioclonos y ataxia, no obstante el signo inicial en el 88.Sº/o de los 

pacientes fue la ataxia, y en 7.7°/o de los casos el cuadro clínico inició con 

opsoclonos. En un paciente no se consignó la clínica con la cual debutó el SOMA. 

En el 100º/o de los casos, el paciente se describe, en el expediente clínico, con 

incapacidad para la bipedestación y la marcha, e irritabilidad asociada (Gráfica 

#5). 

Entre las pruebas de laboratorio realizadas de base a los pacientes, se midieron 

valores de hemoglobina, leucocitos y plaquetas que se reportaron dentro de 

límites normales en el 100°/o de los expedientes; al igual que valores normales de 

creatinina y nitrógeno de urea en el 80.7°/a de los pacientes, en 5 de ellos no se 

efectuaron pruebas para la determinación de la función renal. El 73°/o de los 

pacientes presentaron valores de transaminasas normales para la edad y en 7 

expedientes (26.9º/o) no se consignaron dichas valoraciones por laboratorios. Sólo 

a dos pacientes (el 7.7 °/o) se les realizaron pruebas de niveles de fosfatasa 

alcalina siendo anormalmente elevados en ambos casos, de acuerdo a los rangos 

de referencia del HIM. 

El Líquido Cefalorraquídeo (LCR) del 80°/o de los pacientes se reportó dentro de 

límites normales para la edad; en dos pacientes se constataron valores alterados 

de proteínas ( 119 mg/dL) y de leucocitos (22 cél./mm3), respectivamente que 

arrojaron una frecuencia relativa de 7.7 º/o de LCR patológico. con cultivos virales 

negativos. En tres expedientes no se consignaron resultados del análisis del 

liquido cefalorraquídeo. 

También se solicitaron determinaciones de catecolaminas en orina del 61.5°/o de 

los pacientes obteniéndose resultados normales en la mitad de los casos. En la 

otra mitad de los pacientes no están consignados los resultados o se encontraban 

pendientes de recabar. 
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Dentro de los estudios de gabinete realizados, se les solicitó electroencefalograma 

(EEG) al 57.8°/o (15 pacientes) de los pacientes, de los cuales sólo 2 presentaron 

alteraciones con la presencia de ondas deltas. En el 43.2º/o restante no se 

consignan los resultados del EEG en los expedientes. 

Para completar la valoración para el rastreo de Neuroblastoma se realizaron 

radiografías de tórax en el 53.8 º/o de los pacientes el resto no estaba consignado; 

ultrasonido abdominal en el 80.7 º/o de los casos; TAC de cráneo normal en el 73 

0/o de los expedientes, un paciente con atrofia cortical (3.8º/o) y 23 º/o sin 

resultados consignados en el expediente. Se le realizó TAC abdominal a dos 

pacientes uno de los cuales tenía diagnóstico de Neur-oblastoma desde el inicio. La 

Gammagrafia con 131 1-MIBG sólo se realizó en 6 pacientes (23 °/o) de ellos se 

reportó tejido cromafin en flanco izquierdo en un paciente el cual se diagnostico 

con Neuroblastoma (Tabla # 4 ). 

El tratamiento utilizado con mayor frecuencia fue la asociación de ácido valproico 

con esteroides en el 53.8º/o de los casos, sin embargo también se utilizaron 

esquemas de Carbamazepina asociada a esteroides, esteroides solos y en los casos 

de diagnóstico más reciente se ha utilizado la prednisona con clonazepam, 

presentando un control adecuado de los síntomas, principalmente el temblor, la 

ataxia y la irritabilidad. También se han consignado en los expedientes la 

utilización menos frecuente de fenitoína, antivertiginosos, metilfenidato, 

1mípramina y ACTH (Tabla #5). 

Dentro de Ja evolución de los pacientes sólo uno presentó recidiva del los síntomas 

clínicos, el 30 º/o presentó secuelas a nivel motor con alteraciones en la marcha, el 

23 º/o presentó trastornos congnitivos con alteraciones principalmente en el 

lenguaje y en el rendimiento escolar y el 19 °/o presentó trastornos conductuales 

con agresividad, hiperactividad o depresión (Tabla # 6). 
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DISCUSIÓN: 

Desde el inicio de nuestro estudio pudimos corroborar que existen diferencias 

significativas en los criterios para clasificar adecuadamente a los pacientes que 

presentan diversos tipos de encefalopatia, los cuales fueron tabulados 

estadísticamente como pacientes que padecen de Síndrome de Kinsbourne, 

Encefalopatía Opsomioclónica o SOMA, siendo el diagnóstico principal de la 

mayoría de los expedientes eliminados la Encefalopatia Hipóxico- Isquémica. 

Tal como se señala en la literatura nuestra muestra no presentó diferencias 

significativas en cuanto a una preferencia de distribución por género y el grupo de 

mayor frecuencia de presentación de la enfermedad se situó en los lactantes 

mayores entre los 12 a 16 meses de edad, previamente sanos con un desarrollo 

psicomotor normal y con ganancia de habilidades adecuada. 

El tiempo en el cual el paciente, luego del inicio de los síntomas, recibió un 

diagnóstico y tratamiento es en extremo variable, por lo que consideramos que los 

valores obtenidos del promedio no reflejan adecuadamente el comportamiento de 

la muestra y más bien el valor de la moda y la mediana pueden estar mejor 

relacionados, sin embargo es evidente que la demora de uno a dos meses para el 

diagnóstico de la enfermedad denota la falta de criterios clínicos adecuados para 

detectar la triada del SOMA y el desconocimiento de esta enfermedad en la 

comunidad de médicos pediatras, lo cual retrasa el inicio del tratamiento de esta 

patología. 

La frecuencia de las etiologías asociadas al Síndrome de Opsoclono-mioclono

ataxia de nuestra muestra corroboró que las causas infecciosas son las de mayor 

importancia; no obstante, no se pudo determinar un factor relacionado en otro 

grupo de igual significado estadístico que se ha clasificado como idiopático y 

contrario a lo encontrado en las estadísticas de la revisión bibliográfica, el grupo 

asociado a enfermedades paraneoplásicas (Neuroblastoma) fue el de menor 

impacto en ta muestra. A pesar que las causas post-vacunales no son 
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mencionadas como una de las principales etiologías, en nuestra serie de pacientes 

la presentación de SOMA luego de la vacunación contra Polio con Sabin se 

presentó en un porcentaje que superó la frecuencia de pacientes con procesos 

paraneoplasicos. 

El signo inicial en la mayoría de nuestros pacientes fue la ataxia, la cual 

progresivamente fue comprometiendo la función motora de dichos pacientes, 

aunándose los movimientos erráticos de los ojos, las mioclonías y la irritabilidad 

que dieron el marco clínico para que el 100º/o de la muestra presentara al 

momento del diagnóstico la triada del SOMA; este hecho nos brinda una clara idea 

que el diagnóstico del síndrome se basa exclusivamente en la adecuada correlación 

de signos clínicos, que son clásicos, desde las primeras descripciones de la 

enfermedad. 

Los laboratorios de base realizados no mostraron alteraciones significativas en la 

mayoría de los pacientes, no obstante el cumplimiento en la realización de estas 

pruebas no fue del 100 ºlo. El análisis del LCR fue uno de los laboratorios con 

mayor indice de cumplimiento, con reportes dentro de la normalidad en la mayoría 

de los pacientes, pero la determinación de catecolaminas en orina fue una de las 

pruebas realizadas con menor indice de cumplimiento dentro del protocolo, a pesar 

de haberse solicitado y tomado la muestra, los resultados no estaban consignados 

en l/.i partes de los expedientes. quizás este fenómeno se explica porque las 

muestras para catecolaminas en orina no se procesaron a nivel institucional. 

De los estudios de gabinete podemos observar que el protocolo de USG abdominal 

y Tomografía de cráneo fueron los de menor índice de falta de consignación en el 

expediente, pero otros estudios de base como la radiografía de tórax y la 

Gammagrafia 131 1- MBG no fueron consignados en el 40 al 80 º/o de los 

expedientes a pesar de la alta sensibilidad y especificidad que tiene la 

gan1magrafía para el diagnóstico temprano de neuroblastoma. 

La comb1nac1ón de medicamentos más utilizados fue un antiepilépt1co con un 

esteroide, siendo el ácido valproico preferido por su acción contra las crisis 

mioclónicas, sin embargo en el EEG se demostró que las mioclonías no son de 
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origen epiléptico. Por otro lado el tratamiento antiinflamatorio con los esteroides 

aunados a una benzodiacepina produjo un efecto reduciendo de manera 

importante la ataxia del paciente a corto plazo. 

Una tercera parte de los pacientes evolucionaron hacia trastornos en la motricidad, 

alteraciones cognitivas y trastornos de conducta lo que nos habla del tremendo 

impacto en la función del sistema nervioso central de este síndrome en un 

individuo previamente sano con buenas oportunidades para un adecuado 

desarrollo. 
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CONCLUSIONES: 

El comportamiento de la serie de pacientes en cuanto a su distribución por edad y 

género es similar a lo publicado en la literatura mundial. 

La demora en el diagnóstico y tratamiento de los pacientes con SOMA de 

aproximadamente 1 a 2 meses luego del inicio de los síntomas, demuestra el 

desconocimiento del síndrome por parte de las médicos de atención primaria. Este 

hecho puede estar repercutiendo de forma negativa en la evolución de la 

enfermedad, principalmente a nivel de las secuelas cognitivas y motoras que 

desarrollan los pacientes a largo plazo. Es necesario, promover y difundir la 

exixtencia de este síndrome dentro de la comunidad médica lo que acortará el 

tiempo de inicio del tratamiento y por ende disminuirían las secuelas del 

neurodesarrollo. 

La variedad de las etiologías asociadas al desarrollo del SOMA y la ausencia de 

lesión demostrable en las neuroimágenes, hacen inferir que estas causas son el 

detonante de un proceso inmunológico común que afecta la función de regiones 

subcorticales, principalmente en áreas pontínas y cerebelosas, sitios donde se 

ubican anatómicamente las vías para el control del movimiento corporal, ocular y 

la planeación cognitiva y motora del individuo. 

El signo inicial: la ataxia y el opsoclonus ubican el proceso patológico, en las 

regiones pontinas y cerebelosas, siendo esta última una de las áreas encargadas 

de los procesos de planeación tanto a nivel motor como cognitivo, que explican las 

secuelas del neurodesarrollo encontradas en un tercio de los pacientes y que 

apoyan el uso de esteroides para el control del proceso inmune, mismos que se 

deben an1c1ar temprana y paralelamente a la búsqueda de las etiologías 

relacionadas. 

Las m1aclonías presentadas por los pacientes, no se correlacionaron con hallazgos 

anormales en el EEG de tipo epiléptico, lo que ubica nuevamente el proceso 

patológico y el origen de dichas mioclonías a niveles subcorticales, por lo cual la 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 



" 

utilización de las benzodiacepinas esta más favorecida que el uso de 

medicamentos antiepilépticos para el control de este signo. 

Por otra parte las etiologías de tipo infecciosas fueron las principales causas 

asociadas al SOMA, pero cabe resaltar que en una importante parte de la muestra 

no se pudo establecer alguna etiología, por lo cual a este grupo de pacientes se le 

denominó como de tipo 1diopático. Sin embargo, el hecho que los protocolos de 

investigación, con pruebas de laboratorios y estudios de gabinete aplicados a los 

pacientes no fueron constantes en las distintas valoraciones puede explicar de 

alguna manera la falta de asociaciones causales de este grupo en particular. 

En nuestra población, el Neuroblastoma no ha sido relacionado como causa 

frecuentemente asociada al SOMA, no obstante los periodos de seguimiento y 

control a largo plazo de los pacientes se ve limitado por la falta de asistencia a las 

citas en la consulta externa de neurologíu. 

No pudimos constatar que se siguiera un patrón único de valoraciones clínicas, de 

laboratorio y de gabinete de los pacientes que fueron diagnosticados con SOMA en 

los últimos 13 años y esta deficiencia se hace más notoria en el seguimiento 

extrahospitalario de la evolución de los pacientes, lo que obliga a la 

estandarización de protocolos de esta enfermedad. 
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FJ:GURAA 
Abordaje del síndrome de 

Opsoclono-mioclono-ataxia. 
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Tabla A 
Investigación inicial del síndrome de 

Opsoclono-mioclono-ataxia. 

~
-Causas metabólicas 
o tóxicas 

Causa 
nfecciosa/lesión 

1

, estructural del 
sistema nervioso 

, central 

~xplor=-~ión de 
¡neoplasia 
(neuroblastoma) 

• Detección de drogas (sangre u orina) 
Gliccmía.. ionogr • .una con calcio. magnesio y fóslhn-, 

Función renal he ática 

Punción lumbar (citoquimico y vírico) 
• EEG 
• TAC/RM cerebral 

• Hemograma 
• Ferritina, anticuerpos antineuronales 

(anti-Hu) 

l
. • Dosis de ácido vanililmandélico (AVM) 

y ácido homovanilico (AHV) 

1 

y otros metabolitos catecolaminérgicos 
(orina de 24 h) 

, • TAC/RM torácico, abdominal y pélvico. 
1 MIBG (con [1123]) 
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F:IGURAB 
Seguimiento del síndrorne de 
Opsoclono-rnioclono-ataxia. 
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TABLA#1 
Distribución por edad de los pacientes con Diagnóstico con 

Sindrome de Opsoclonus-mioclonus-ataxia 

MODA 

MEDIANA 
MEDIA 

MENOR EDAD 
--- ---------~--

MAYOR EDAD 

16 MESES 

21 MESES 

21 MESES 

7 MESES 
----------~--------- ---

47 MESES 
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TABLA#2 
Tiempo transcurrido para el diagnóstico de 

Síndrome de Opsoclonus-mioclonus-ataxia 

MODA 

MEDIANA 
MEDIA 

MENOR TIEMPO 
--· -- ·--~--- ~· --- -· ~---

MAYOR TIEMPO 

1MES 

2MESES 

3.8 MESES 

2DIAS 

2ANOS 
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TABLA#3 

1 L _____ _ 

Ant:ecedentes previos al diagnóstico de 

Síndrome de Opsoclonus-mioclonus-ataxia 

4 15.4 °/o 
INFECCIOSO 
RESP 

s ! 19.2 °/o 
INFECCIOSO 
GI 

6 23.1 º/o 
TCE 
VACUNAS (SABIN) 3 11.5 °/o 

SIN ANTECEDENTE 7 26.9 °/o 

NEUROBLASTOMA--t 1 3.8 O/o 
___ L_______ ________ __j 
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Gráfica# 3 
Causas asociadas a SOMA 
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Gráfica #4 
Cat.gorias Clinlcas del SOMA 
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Tabla# -' 
E.xán1cncs de Gabinete realizados a los Pacientes con SO:\.l.t' 
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Tratamientos utili""~~:b~: ~os5Pacic~tcs con~01'\1A. 
Tratamiento ~ 

--CBZ -i- Estero1de 3 p_té,; -~ J 

AVP + Estero1de 14 ptes 
Esteroides 5 ptes 

__ E~~r_o;cie:s-+_azo_=T =-~ie ___ _ 
CBZ: <:arbarnazeplna, Estero/de: Dexarnetasona o Prednisona, 

A VP: Ácido Valproico, BZC: Benzodiacepina { Clonazepan) 
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