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ANTECEDENTES.

El sindrome de Kinsbourne o encefalopatia opso-mioclénica (EOM) es una
enfermedad de inicio brusco y evolucidn prolongada,  caracterizada por
movimientos incoordinados, irregulares y variables del tronco y extremidades,
mioclonias y movimientos caéticos oculares. También es conocida como sindrome
de ojos y pies bailarines, polimioclénia infantil u opsoclonus o como sindrome
Gculo - cerebelo - mioclénico.

Kinsbourne en 1962 fue el primero que utilizé el término de encefalopatia
miocionica de la infancia, aunque actualmente la asociacion de ataxia con
opsoclonus, polimioctonos e irritabilidad se le ha denominado come encefalopatia
cerebelar aguda (ECA).'?

En 1968 Solamon y Chutorian describen [a asociacion de EOM con neuroblastoma
oculto (frecuentemente toracico), aproximadamente el 50% de los casos
publicados se relacionan a esta neoplasia, aunque solo €l 2 al 3 % de todos los
neuroblastomas desarrollan el sindrome. El ne hallar la tumaoracién en el momento
del diagnostico no descarta esta eticlogia, ya que existe un 60% de posibilidades
de encontrarlo dentro de los siguientes 6 meses. *>

La presencia de una infeccion frecuentemente viral al inicio se observa hasta en el
50% de los casos.

Afecta principalmente a nifios en edad lactante, siendo su mayor incidencia
alrededor de los 14 meses, aunque se han descrito en forma aislada en neonatos.
En raras ocasiones afecta a nifios mayores de 5 anos y exepcionalmente un
cuadro similar ha sido descrito en el adulto asociado a cancer mamario y pdimonar
de células pequenas o en relacion a infecciones virates 8

El sindrome de Kinsbourne o EOM no tiene una eticlogia especifica y se le
reconoce como manifestacion neuroldgica de neoplasias fuera del sistema
nervioso central {efecto paraneoplasico de neurcblastoma), asi como secundaria a
efectos toxicos - medicamentosos (amitriptilina, haloperidol, litio, talio, fenitoina,

diazepam y cocaina}, trastornos metabolicos, enfermedades degenerativas,
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inmunizaciones y principalmente relacionadas a enfermedades infecciosas
(Coxsackie virus, Sarampion, Epstein Barr, polio, Salmonella, tuberculosis,
Ricketsia y malaria).>’

La presencia de una reaccion inmunoldgica (hipergamaglobulinemia, plasmocitosis
del liquido cefalorraquideo, alteracién en las pruebas de fijacion del complemento
y respuesta favorable a corticoides y corticotropinas) hace suponer un origen
inmunogénico con reactividad cruzada de anticuerpos dirigidos contra el
neuroblastoma u otro agente patdgeno y tejido nervioso (cerebelar o
diencefatico).?

El retraso mental estd presente en un 60 a 80% de {os pacientes sin relacidn con
la etiologia, siendo también comun el déficit de atencion y la hiperactividad ®

-Los sintomas iniciales aparecen habitualmente al cabo de una semana de un
proceso infeccioso viral. El cuadro clinico se instaura relativamente rapido en el
plaze de una semana a quince dias; sin embargo puede desarrollarse a io largo de

meses,

El sindrome de Kinsbourne o EOM tiene varias formas de expresion; se reconocen
las formas: "clasica", la asociada a neurcblastoma, la no recidivante y otras
variedades como las formas incompletas ( sin opsoclonus), las de inicio progresivo
y las formas de! adulto.

La forma " clasica" de la EOM es la que se presenta en edades entre los 6 meses
y 6 afos; caractenzandose el cuadro ciinico por temblor, incoordinacion
generalizada, discinesia ocular (habitualmente opsoclonus}, miocionias e
irritabilidad; su evolucion es crénica con exacerbaciones en relacion a infecciones
viricas y con respuesta adecuada a la hormona adrenocorticotréfica (ACTH) o
corticoides ®

La forma asociada a neurcblastoma se presenta en edades y con cuadro clinico
similar a la de la forma clasica, siendo variable la respuesta cbservada al efectuar

la extirpacion del tumor,



La forma no recidivante se presenta en edades variables, con un cuadro clinico
como de la forma clasica; es autolimitada y los pacientes no presentan recaidas.
En ias formas del adulto, se observa nula o escasa respuesta a la ACTH y/ o

corticoesteroides.
Sus principales caracteristicas clinicas son:

- Temblor. El cual representa el signo mas dominante; si el nifio ya caminaba, deja
de hacerlo e incluso tiene dificultades para mantenerse sentado. Si con ayuda se
le hace caminar se podra observar |a pérdida del patron propio de la marcha, Este
trastorno del movimiento es mas evidente en las extremidades superiores.

- El segundo rasgo caracteristico son los movimientos oculares danzantes, los
cuales son rapidos , irregulares, conjugados y en todos los planos, usualmente en
el plano horizontal.

Pueden predominar en brotes y aumentan con los movimientos sacadicos y con la
fijacién de la mirada, pudiendo persistir durante el suefio; es mas evidente justo al
despertar.

Estos movimientos oculares anormales conocido como opsoclonus y descrilo por
Orzechowski en 1913, puede asociarse a movimientos palpebrales en forma de
“aleteo" rapido “flutter™®

- Las mioclonias constituyen el tercer elemento basico del sindrome, son bruscas,
breves y pueden pasar facilmente desapercibidas y enmascaradas por el tembior.
Con mayor frecuencia afectan [a cara especialmente cejas y labios.

Es frecuente observar cambios en el caricter manifestado como irritabilidad
extrema,'®

Otras caracteristicas importantes incluyen:

1. Inicio agudo en la infancia.

2. Evolucion no progresiva pero crénica, con recurrencias y remisiones.

3. Respuesta favorable a corticotropinas y corticoides. .

4. Resultados de iaboratorio de rutina, normales.*®



El sustrato anatémico y fisictdgico de las mioclonias es incierto, se ha propuesto
que son la expresion de una alteracién funcional de las vias dentado-rubro-
taldmicas ( Gilbert ,1963).

E| diagnéstico de sindrome de Kinshourne o EOM se debe de sospechar en
cualquier nific que inicie con ataxia, opsoclono y presente miocionias, aungue
debe siempre de descartarse la presencia de una neoplasia cerebelosa mediante
estudios de imagen, despues debe sospecharse la presencia de un neuroblastoma
y buscarlo intencionadamente mediante la determinacion de catecolaminas,
ultrasonido abdominal, La tomografia tdéraco-abdominal puede ser otra
alternativa.®®

La determinacion de catecolaminas séricas vy sus derivados, asi como la
determinacion de acido vanidilmandelico en orina, tienen un valor limitado pues es
normal en el 40% de los casos.'%"*

El liquido cefalorraquideo puede ser normal, presentar pleocitosis con o sin
hiperproteinorraquia y siempre con glucosa normal.

Se han observado pacientes con registros electroencefalograficos anormales en
forma ocasional, caracterizados por descargas no ritmicas de puntas o polipuntas
coincidiendo con los movimientos involuntarios.’

Los hallazgos hislopatolégicos en cerebros adultos incluyen degeneracion
neuronal del nucleo dentado, perdida de {as células de Purkinje y de los nticleos
olivares, y del tallo cerebral, asi como cambios inflamatorios leves con infiltrado

linfocitico difuso en el sistema nervioso central. ™"

Entre fos diagnOsticos diferenciales se encuentran el sindrome de Guillain Barre,
la sarcoidosis, la hemorragia talamica o pontina, la insuficiencia vertebrobasilar, la
encefalitis posteruptiva y las causas metabdlicas tales como el coma hiperosmolar
no cetosico y 1a enfermedad de Pelizaeus Merzbacher y en especial las neoplasias

rombencefalicas.'®



Aunque algunos casos se resuelven en forma espontanea, la mayoria requieren
tratamiento sintomatico con esteroides, clonazepam , 4cido valproico, tiamina,
piracetam o reserpina. El tratamiento con inmunoglobulina intravenosa vy
corticotropina ha sido benéfico en muchos pacientes. Hay controversia en el
manejo esteroideo para el tratamiento de este sindrome en asociacidn con
infecciones, aunque la administracion de la hormona ACTH puede dar cambios
favorables espectaculares, en dosis de 25 U al dia, requiriendo en ocasiones una

administracion durante meses. 512

La excisién de un neuroblastoma es raramente seguida por la resolucion de los
sintomas neuroldgicos iniciales y generalmente disminuye los sintomas, al menos
parcialmente.

El efecto es variable, desde ninguna mejoria; mejoria dramatica; mejoria y al cabo
de meses reaparicion o incluso aparicién postquirurgica del sindrome.

La evofucion del padecimiento és poco predecible y son frecuentes la presencia de
recidivas del cuadro agudo con infecciones intercurrentes, tratamiento
quimioterapico, cambios en medicacion, etc 5%"

La terapia con radiacion puede ocasionalmente ser benéfica si el neuroblastoma
es extenso al momento de la presentacion.

La evolucion del padecimiento es poco predecible y son frecuentes la presencia de
recidivas del cuadro agudo con infecciones intercurrentes, fratamiento
quimioterapico, cambios en medicacion, etc. Los cuadros recidivantes obligan a
menudo, a reinstaurar un tratamiento ya suspendido.

Las secuelas neurologicas se presentan a largo plazo en el 75% de los casos.
Incluyen hiperactividad, impulsividad, labilidad emocional, déficit cognitivo, ataxia y
torpeza motriz, asi como disfuncion corticoespinal {espasticidad) y extrapiramidal
(corea) ademas de epilepsia.

Las secuelas neurolégicas parecen estar relacionadas a la duracion y numero de

las recaidas o reactivaciones del sindrome, mientras que la duracion de los



sintomas antes del tratamiento y la cantidad de catecolaminas producidas (en
caso de asociacion con neuroblastoma) parece infiuir poco en el prondstico. 512
Aproximadamente en una cuarta parte de los casos, el retraso mental es severo’
Aln en asociacion con neuroblastoma, el pronostico de ia mayoria de los
pacientes es favorable, aunque requiere de una deteccion temprana y un manejo

interdisciplinario oportuno.*?



JUSTIFICACION

El sindrome de Kinsbourne o encefalopatia opsomioctonica (EOM) es una entidad
poco conocida en nuestro medio; y relacionada frecuentemente con multiples

entidades infecciosas o como manifestacion paraneapldsica de neuroblastoma.

En México se desconoce su frecuencia y no existen estudios que permitan

conocer sus caracteristicas clinicas y paraclinicas.
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OBJETIVO

Describir las caracleristicas clinicas, de Izboratorio, y gabinete de los pacientes
portadores del sindrome de Kinsbourne o Encefalopatia Opsomioclénica,
atendidos en el hospital infantil de México “Dr. Federico Gémez". en el periodo
comprendido del 1ero. de Enero de 1998 al 31 de Diciembre de 1899,

1]



MATERIAL Y METODOS

Tipo de estudio: Descriptivo, observacional, retrospectivo y transversal

Métodos: Se revisaron los expedientes ciinicos de todos los pacientes que
acudieron a la consulta de neurologia del hospital infantit de México “Dr. Federico
Goémez” en el periodo comprendido del 1° de Enero de 1998 al 31 de Diciembre de
1999. Se seleccionaron aquelios tipificados con el diagnostico de sindrome de
Kinsbourne y que cumplieron con los criterios de inclusion,

Los expedientes seleccionados fueron revisados individualmente y los datos
colectados fueron vaciados en una hoja de caplura previamente disefiada.

Los resuliados se muestran en tablas descriptivas, y el andlisis estadistico incluyo

frecuencias, medias y porcentajes.

Criterios de inclusidn:

1. Haber padecido la triada caracteristica del sindrome de Kinsbourne.
{temblor, opsoclonos y mioclonias)

2. Edad de inicio de! padecimiento menor a 15 afios

3. Haber acudido a la consulta de neurclogia entre 1998 a 1999

Criterios de exclusién:
1. Pacientes que cursaban con la triada caracteristica pero que padecian una

enfermedad rombencefilica de etiologia diferente a la EOM



2. Pacientes que cursaran con enfermedades genéticas y un patron hereditario

conocido

3. Pacientes con malformaciones del sistema nervioso

Criterios de eliminacion:
1. Pacientes con un seguimiento mencr a 6 meses

2.Pacientes que no contaran con estudios de neuroimagen



RESULTADOS

En el periodo comprendido det 1° de Enero de 1998 al 31 de Diciembre de 1999,
se atendieron en la consulta externa de Neurologia del Hospital infantil de México
“Dr. Federico Gomez" un tolal de 10,444 pacientes; habiéndose realizado el
diagndstico de sindrome de Kinsbourne o encefaiopatia opsomioclonica en 10
pacientes, lo que representa una frecuencia de 0.0009

En lo que respecta a distribucidn por sexos; se observd predominancia del
femenino, en una proporcion de 0.7 en relacién al masculine 0.3 (7 mujeres y 3
hombres). igrafica 1)

La mediana de {a edad al momento del diagnodstico fue de 18 meses, siendo la
edad maxima registrada de 46 meses y la minima de 12 meses. (™"

El lugar de procedencia mas frecuente fue el estado de México con 4 casos
{proporcion de 0.4 ), 2 radicaban en el Distrito Federal (0.2), 2 en el estado de
Veracruz {0.2}, 1 en el estado de Morelos (0.1), y otro en el estado de Guerrero
{0.1). (grifica 2)

El tiempo transcurrido desde el inicio de los sintomas hasta el momento dei
diagndstico tuvo una mediana de 60 dias, con una desviacion estandar de 53 dias
y un rango de 4 a 150 dias. gabia 2)

En 5 pacientes se corrobord antecedente de cuadro infeccioso previo al inicio de
los sintomas, predominantemente de vias respiratorias altas, y en los 5 restantes
no se registrd enfermedad infecciosa previa, ingesia de medicamentos o
inmunizaciones entre otras; considerandose como idiopaticos, 5% 3

Todos los pacientes tuvieron un desarrollo psicomotor normal antes del inicio del
cuadro clinico.

De los 10 pacientes, 5 de ellos iniciaron su sintomatologia con ataxia
predominantemente troncal, 4 con temblor de predominio distal y 1 con
opsoclonus. (grifica 4)

Otros sintomas observados fueron: irritabilidad, trastornos de la marcha, fiebre,
vomitos, mioclonias en reposo y disartna. (graficas)

Todos los pacientes desarrollaron durante el curso de la enfermedad ia lriada

caracteristica de temblor, opsoclonus y mioclonias.



En tres pacientes los estudios de laboratorio fueron anormales, la biometria
hematica reporto leucocitosis discreta con cifras que variaron desde 11,500 a
13,800 x mm3 con diferencial dentro de rangos normales. ytaia 3)

En dos pacientes se reporié ancrmalidad del estudio citoquimico de liquido
cefalorraquideo, uno de ellos con pleocitosis de 55 leucocitos/mm3 y una relacion
de B0% de mononucleares y 20% de polimorfonucieares, asi como
hiperproteinorraguia de 65 mg/dL.; en el otro paciente solo se observd elevacion de
las proteinas de 119 mg/dL, con aspecto hematico y presencia de eritrocitos en
cantidades moderadas, T2/ 4

La determinacion de acido vanidilmandelico en orina de 24 horas, asi como ios
niveles séricos de catecolaminas totales y sus derivados fueron reportados en
rangos de normalidad.

En tres pacientes se efectud busqueda de anticuerpos antivirales en suero y LCR,
siendo el estudio normal en dos de ellos y en uno se reportd presencia de
anticuerpos IgM para adenovirus en sangre. En los dos cultivos virales de LCR
realizados no hubo crecimiento de microorganismos.

A seis pacientes se les realizo radiografia de tdrax en el momento del diagndstico
reportandose normal en todos los casos, al igual que en |os estudios de control.

El ultrasonido abdominal revelé en dos pacientes, la presencia de masa
ocupativa, al parecer dependientes de la glandula suprarrenal derecha; en uno de
los casos el estudio de control no ratificé la presencia de la misma y en el otro
caso no fue posible continuar su seguimiento.

En tres pacientes se realizaron registros de potenciales evocados auditivos del
tallo cerebral, no encontrando anormalidad alguna.

De los estudios de electroencefaiograma, dos pacientes demostraron
desorganizacion difusa con actividad irritativa cortical, sin actividad epileptiforme.
Los estudios de tomografia computadorizada toraco-abdominal y cerebral descarto
la presencia de lesiones tumorales u otras alteraciones, y solo en dos pacientes se

evidencio la presencia de atrofia cortical cerebral.



En un paciente la gammagrafia renal reportd acumulo anormal en el flanco
izquierdo, del material radioactivo empleado como trazador (131 I-MIBG):
sugeslivo de corresponder a tejido cromafin.

Respecto al tratamiento; en todos los pacientes sé utilizaron esteroides
(Prednisona V.Q. a razon de 30 mg/m2/sc dia c-8 hrs 0 Dexametasona IV a razon
de | mg fkg/dia), con reajuste de las dosis acorde a la respuesta farmacoldgica ¥
evolucidn clinica; en 5 casos como monoterapia; y en los otros 5 ascciado con
anticonvulsivantes, 2 de ellos con carbamazepina para ef control de la irritabilidad
y problemas conductuales y en los ofros 3 uso de acido valproico para e control
de las mioclonias. 936

En ningun paciente se empleo hormona adrenocorticotropica (ACTH).

El tiempo de estancia intrahospitataria minima fue de 1 dia y la maxima de 20, can
una mediana de 9.5 dias. qaba 5)

E! periodo de seguimiento de los casos fue en promedio de 30.6 meses, con un
rango de 6 meses a 8 afios 9 meses.

Dentro de! seguimiento de los casos, se observaron secuelas neurologicas del
tipo. retrasoc mental en 3 pacientes, 2 con hiperactividad, 1 con {abilidad
emocional, otro con ataxia y 1 mas con torpeza motriz. ¥4fca’

Hasta el momento de la presente revision, 1 paciente se encontraba sin
medicacion al cursar asintomatico, 5 de ellos mantenian tratamiento con
glucocorticoides (prednisona oral a razon de 1-2 mg Kg dia ¢-8 hrs), 2 de ellos con
estimulantes del tipo metilfenidato a razon de 0.3 a 0.5 mg Kgdia c-8 hrs, por
presentar trastornos conductuales de tipo hipercinetico y agresividad; 1 mantenia
tratamiento con carbamazepina y otro mas con ansiolitico del tipo
benzodiazepinico (clonazepam a razon de 0.04 mg Kg. diac- 12 hrs. V.Q,)9mfka 8
Dos pacientes presentaron recurrencia de su cuadro en relacion a infecciones de
vias respiratorias altas (rinofaringitis) fo que justificc empiear nuevamente
glucocorticoides para mejorar su sintomatologia. Del total de casos, 5 pacientes
se mantenian con tratamiento esteroideo con control adecuado de su cuadro

clinico.



La evolucion clinica se considero favorable en 5 pacientes, y regular para los 5
restantes, (grarca 9) aunque el control subsecuente de los mismos fue en promedio
de 30 meses y aun continuan en vigilancia por posibilidad de presentar recaidas o
secuelas por su padecimiento.
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DISCUSION

Se estudiaron un total de 13 expedientes clinicos de los cuales se excluyeron 3
por no cumplir con los criterios de sindrome de Kinsboune o encefaiopatia
opsomioclonica.

De los 10 pacientes clasificados encontramos predominio del sexo femenino con 7
casos y 3 masculinos; con una relacion de 2.3 / 1 entre mujeres y hombres, esto
difiere de o descrito por Kinsbourne en 1962, quien en sus reportes no establece
diferencia significativa en cuanto al sexc. '

Con relaciéon a la edad de los pacientes al momento del diagnéstico, e mayor
nimero de pacientes se encontrd en el grupo de lactantes {7 casos), seguido del
grupo de preescolares con 3 casos. La edad minima registrada fue de 1 afo y la
maxima de 3 afos 10 meses, o que va acorde a lo descrito en revisiones
internacionales donde se demuestra un predominio de esta afectaciéon en
lactantes.®

La mayoria de pacientes que tuvieron este sindrome son originarios del estado de
México.con 4 casos, otros 2 eran residentes del Distrito federal, 2 del estado de
Veracruz, 1 del estado de Morelos y otro del estado de Guerrero.

La evolucién habitual s que los sintomas inicien una semana después de una
infeccion viral banal y que se instaure progresivamente en 1 0 2 semanas, aunque
ocasionalmente ocurre después de varios meses.® En nuestros pacientes 5
tuvieron una infeccion previa, el cuadro se establecid dentro de los siguientes 15
dias lo cual concuerda con lo sehalado previamente, y en los otros & casos no se

encontro factor etioldgico considerandose como idiopéticos, esto concuerda con



los hallazgos en una revisién previa efectuada en el hospital del nifio *Dr. Rodolfo
Nieto Padrén” en Villahermosa Tabasco. en donde el grupo idiopatico fue el mas
frecuente reportado. %2

La parotiditis es la enfermedad infecciosa implicada con mas frecuencia® aunqgue
en nuestra poblacion las infecciones de vias respiratorias altas predominaron.

El tiempo que transcurrié entre el inicio de los sintomas y el diagndstico de la
enfermedad fue de 60 dias en promedio con un rango de 4 a 150 dias.

En el sindrome de Kinsbourne o EOM podemos encontrar pleocitosis del liquido
cefalorraquideo e hiperproteinorraquia, o que puede sugerir un proceso
inflamatorio agudo con afectacion directa de! cerebro, en la presente revisién en 2
pacientes encontramos estos hallazgos y los cultivos virales correspondientes asi
como los estudios seroloégicos en liquido cefalorraquideo y sangre fueron
reportados sin alteraciones.®

Se descarto en todos los pacientes procesos necplasicos, enfermedades
degenerativas, parasitarias, etc.

Respecto al estudio de biometria hematica completa, se observo anormalidad en
solo 3 casos, caracterizéndose por leucocitosis discreta y sin bandemia o
alteracién del diferencial de la formuia blanca.

En un paciente se registro antecedente que 3 dias previos al inicio de su
sintomatologia habia recibido la vacuna antipoliomielitica, pero también 5 dias
antes cursaba con un cuadro infeccioso de vias respiratorias altas, infiriendo que
por frecuencia el cuadro sindromatico haya sido de origen postinfeccioso. °

El mecanismo fisiopatologico qgue explique la relacidon de los tumores de cresta

neural (neuroblastoma) con el sindrome de Kinsbourne aln permanece
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inexplicado y por lo regular los sintomas suelen aparecer antes de diagnosticarse
el tumor.® En nuestros pacientes, sus cifras tensionales normales en todos los
casos, la evolucion clinica, los estudios de laboratorio v de gabinete narmales con
la desaparicion de los hallazgos patoidgicos previos en el ultrasonido abdominal,
asi como el seguimiento subsecuente desde el inicio de los sintomas hasta 8 afnos
9 meses después en algunos casos nos permitid descartar la presencia de
neoplasias, al no hallar neuroblastomas ocultos, eneontrando en la mitad de los
€asas un origen postinfecciaoso y en el restante como casos idiopaticos.

En 2 pacientes fue necesario realizar estudios de gamagrafia 0sea y renal,
reportandose ambos dentro de la normalidad.

Todos los pacientes desarrcllaron la triada clasica de temblor, mioclonias vy
opsoclonus,2 consecuentemente los mas afectados presentaban secundariamente
imposibilidad y trastornos de la marcha.

La literatura anglosajona recomienda a la hormona adrenocorticotrofica (ACTH)
como tratamiento de primera eleccién en la EOM, a razén de 25 U diarias hasta
por varios meses, siendo ésta un péptido cuyo receptor especifico esta presente
en la membrana ptasmatica de las células suprarenales y cuyos efectos primarios
y farmacolégicos se deben a la secrecidn de ios esteroides corticosuprarrenales
(cortisol, corticosterona, aldosterona y sustancias debilmente androgenicas) y
cuya indicacion para su uso es principalmente en pacientes con insuficiencia
corticosuprarrenal secundaria o con trastornos no endocrinos que no respondan a
ios glucocorticoides; en nuestros pacientes utilizamos corticoesteroides sintéticos
como briméra alternativa de tralamiento (prednisona V.Q. a 30 mg/m2/sc dia c-8

horas o dexametasona IV a 1 mg/kg/dia c-8 horas), esto en razédn de la poca



disponibilidad de la ACTH en nuestro pais y su costo, (un frasco ampula de 5 ml.
tiene un valor aproximado de 90 dils. y cubre un mes aproximadamente de
tratamiento, a diferencia de una caja de tabletas de prednisona de 20 mgs. con un
precio de 70 pesos que cubre un tiempo similar); a este respecto la diferencia es
de 10 a 1 en el costo, por otro lado observamos mejoria significativa de los
sintomas y signos en estos pacientes tratados con corticoestereoides sintéticos lo
que nos hace pensar que la relacion del costo beneficio esta a favor para uso de
estos; habiendo observado desaparicion total del cuadro clinico en 8 de nuestros
pacientes y en los otros 2 restantes mejoria de su sintomatologia.

Ademas teniendo presente que la ACTH y los corticoestercides no son
equivalentes desde e! punto de vista farmacolégico, ya que la primera expone a
los tejidos a una combinacion de glucocorticoides, mineralocorticoides y
andragenos; a diferencia de la practica actual convencional de administrar un solo
glucocorticoide.

Por lo anterior, consideramos conveniente continuar vigilando y valorando los
resultados terapéuticos con el de usc de glucocorticoides en pacientes con
sindrome de Kinsbourne, y considerarios como primera alternativa de tratamiento
en nuestro medio, ante la pobre disponibilidad del farmaco recomendado
internacionalmente como de primera linea en el manejo de la misma.

Cinco pacientes respondieron con monoterapia, en los otros 5 fue necesario
emplear antiepilépticos del tipo acido valproico o carbamazepina para el control de
las mioclonias ¢ irritabilidad extrema respectivamente. En ningan paciente

empleamos inmunoglabulinas ©
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El desarrollo psicomotor previo al inicio del cuadro clinico era normal en todos |os
pacientes, durante el curso de la eﬁfermedad y con el seguimiento de control se
demostrd retraso mental leve a moderado en 3 casos, esto valorado clinicamente
y apoyado por pruebas rieuroldgicas correspondientes realizadas por el servicio de
psicologia; lo cual concuerda con lo descrito en la literatura donde se ha registrade
déficit cognitivo como secuela a largo plazo, pero a diferencia del porcentaje de
pacientes afeclados en que describen compromiso hasta en el 75% de ellos,
nosotros observamos esta secuela solo en una tercera parte de los pacientes
afectados.®'® Sin embargo debemos considerar que la evaluacién del desarrollo
psicomotor fue clinico sin contar en la mayoria de los pacientes con evaluaciones
o pruebas neuropsicolagicas y el tiempo de seguimiento en 2 de elios era de 6
meses con posibilidad de desarrollo de esta secuela en etapas ulteriores. lo que
hace necesario continuar con estudios de control para poder establecer un
pronastico certero.

En 2 pacientes se observo como secuelas, hiperactividad y torpeza motriz por lo
que reciben tratamiento con estimutantes del tipo metilfenidato a razén de 0.3 mg
Kg/dia ¢-8 hrs, un paciente con labilidad emocional recibe tratamiento ansiolitico y
otro cursa con ataxia; solo 1 paciente actualmente se encuentra sin medicamentos
y 5 contindan con glucocorticoides con un buen control de su sintomatologia.

En cuanto al pronostico, consideramos en base a las condiciones actuales de los
pacientes, el que 5 han tenido buena evolucion clinica y en |os ofros 5 esta ha sido
requiar.

Los hallazgos de la presente revision no varian significativamente en relacion a lo

encontrado de otros efectuados en nuestro medio.?*
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GRAFICA 1
SINDROME DE KINSBOURNE
DISTRIBUCION POR SEXO

Mujeres
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Tabla 1

DISTRIBUCION POR EDAD
MEDIANA 1 ANO 6
MESES
MAXIMA 3 ANOS 10
MESES
MINIMA 1 ANO
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SINDROME DE KINSBOURNE

Guerrero

Veracruz

| Morelos

Estado de México

D.F.




Tabla 2

TIEMPO TRANSCURRIDO ENTRE INICIO
DE SINTOMAS
Y DIAGNOSTICO DEL SINDROME

MEDIANA 60 DIAS
MAXIMO 150 DIAS
MINIMO 4 DIAS
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WINT 1wy J

SINDROME DE KINSBOURNE
ANTECEDENTE PREVIO

|diopatico

Infeccién

PACIENTES



GRAFICO 4
SINDROME DE KINSBOURNE
PRIMERA MANIFESTACION CLINICA

OPSOCLONUS
1 L

T ATAXIA
5

. TEMBLOR
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PACIENTES

SINDROME DE KINSBOURNE
SIGNOS Y SINTOMAS




Tabla 3
BIOMETRIA HEMATICA COMPLETA

Biometria| Leucocitos | Bandas | Segmentados

Hemaitica X % %
mm3

Normal 8,100 1 74

Anormal 13,800 2 23

Normal 6,300 2.4 53

Normal 9,400 1 55
Anormal 11,500 3 25
Normal 8,000 1 56
Anormal 13,800 3 52
Normal 7,400 1 32
Normal 9,800 2 54
Normal 7.400 3 57




Tabla 4

LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO

L.CR. Leucocitos | Mononucleares | Polimorfonucleares | Proteinas | Glucosa

x mm3 % % mg/dl. | Mg/l
Normal 0 0 0 25 63
Normal 0 0 0 42 58
Normal ) 0 0 16 63
Normal 5 0 0 22 42
Anormal 0 0 0 119 62
Anormal 55 80 20 65 97
Normal 0 0 ] 4 70
Normal 0 0 0 9 97
Normal 0 0 0 32 73
Normal 0 0 0 30 74




GRAFICA 6

SINDROME DE KINSBOURNE
TRATAMIENTO INICIAL

(BEsteroide

M Esteroide +
___Anticonvulsivante




Tabla 5

TIEMPO DE ESTANCIA
INTRAHOSPITALARIA

Mediana 9.5 dias

Maximo 20 dias

Minimo 1 dia




GRAFICA 7

SINDROME DE KINSBOURNE
SECUELAS NEUROLOGICAS

Hiperactividad

W Labilidad emocional:
'O Retraso mental

O Ataxia E
@ Torpeza motora |
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GRAFICA 8

SINDROME DE KINSBOURNE
TRATAMIENTO ACTUAL

® Sin medicamentos:
|l Estimulantes |
[J Antiepiléptico

J Ansiolitico

.l Glucocorticoide




SINDROME DE KINSBOURNE
EVOLUCION CLINICA




Anewo |

Hoja de recoleccion de dates

Sindrome de Kinsbourne-experiencia en el hospital infantil de México “Dr.

Federico Gémez”
icha de identificacién:
egistro; Nombre: Edad:
€x0: Lugar de procedencia:

iempo de evolucion entre inicio de sintomas y dx. de la enfermedad:
echa de ingreso: Fecha de egreso:

ntecedentes:
uadro infeccioso previo: Sefialar:
)giere medicamentos?: Sefialar:
Imunizacion previa: Sefialar: Tiempo transcumdo
wtre inmunizacién e inicio de cuadro clinico:
raymatismo craneoencefalico previo:
iempo transcurrido entre el TCE y el inicio def cuadro:
esarrollo psicomotor previo: DPM actual:
'uadro clinico:
rimera manifestacion clinica:
taxia: Opsoclonus: Temblor: [rritabilidad: Trastomos
= la marcha; Fiebre: Cefalea: Vomitos: Mioclonias
1 reposo: Mioclonias de intencién: Retraso mental:
isartria: Convulsiones: Otros:

studios de laboratorio:
iometria hematica completa:
cido.vanidilmandélico en orina de 24 horas:

atecolaminas séricas totales:
oradrenahina sérica:
quido cefalorraquideo
itoquimico:

ros:

Adrenalina sérica:
Dopamina s€rica;

Cultivo: Anticuerpos antivirales:

L ;
- ATEGA

R

e
et

TESIS W3
3t 4

ESTA
SAUR



Estudios de gabinete:

Rx. de t6rax: Ultrasonido abdominal:
Electroencefalograma: PEATC{potenciales evocados
auditivos de tallo cerebral):

Tomografia toracoabdominal: Tomografia cerebral:
(GGamagrafia renal: Gamagrafia 6sea:

Otros:

Evolucién:

Tiempo de estancia intrahospitalana: ¢ Hubo recidiva del cuadro?

¢ Cuanto tiempo después? : Tiempo de seguimiento en la
consulta externa: Nimero de consultas otorgadas:
Tratamiento:

Tratamiento inicial: Tratamiento actual:

Secuelas neuroldgicas:

Hiperactividad: Impulsividad: Labilidad emocional:
Retraso mental: Ataxia: ‘Torpeza motnz:
Epilepsia: otros:

Pronostico:

Hi
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