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ANTECEDENTES. 

El síndrome de Kínsboume o encefalopatía opso-míodóníca (EOM) es una 

enfermedad de ínicío brusco y evolución prolongada, caracterizada por 

movimientos incoordinados, írregulares y varíables del tronco y extremidades, 

mioclonías y movímíentos caóticos oculares. También es conocida como síndrome 

de ojos y pies bailarines, polimioclónia infantil u opsoclonus o como síndrome 

óculo - cerebelo - míoclónico. 

Kinsbourne en 1962 fue el primero que utilizó el término de encefalopatía 

míoclónica de la ínfancia, aunque actualmente la asociación de ataxia con 

opsoclonus, polimioclonos e irritabilidad se le ha denominado como encefalopatía 

cerebelar aguda (ECA).,,2 

En 1968 Solomon y Chutorian descríben la asocíación de EOM con neuroblastoma 

oculto (frecuentemente torácico), aproximadamente el 50% de los casos 

publicados se relacionan a esta neoplasia, aunque solo el 2 al 3 % de todos los 

neuroblastomas desarrollan el síndrome. El no hallar la tumoracrón en el momento 

del diagnostíco no descarta esta etiología, ya que existe un 60% de posibilidades 

de encontrarlo dentro de los síguientes 6 meses. >-5 

La presencia de una infección frecuentemente viral al inicio se observa hasta en el 

50% de los casos. 

Afecta principalmente a niños 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 niños mayores de 5 años y exepcionalmente un 

cuadro similar ha sido descrito en el adulto asociado a cáncer mamario y púlmonar 

de células pequeñas o en relación a infeCciones virales· 

El síndrome de Kinsbourne o EOM no tiene una etiología especifica y se le 

reconoce como manifestación neurológica de neoplasias fuera del sistema 

nervioso central (efecto paraneoplásico de neuroblastoma), así como secundana a 

efectos tóxicos - medicamentosos (amítriptílína, haloperidol. lítío, talío, fenitoína, 

diazepam y cocaína), trastornos metabólicos, enfermedades degenerativas, 
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inmunizaciones y principalmente relacionadas a enfermedades infecciosas 

(Coxsackie virus, Sarampión, Epstein Barr, polio, Salmonella, tuberculosis, 

Ricketsia y malaria).5-7 

La presencia de una reacción inmunológica (hipergamaglobulínemia, plasmocitosis 

del líquido cefalorraquídeo, alteración en las pruebas de fijación 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 patógeno y tejido nervioso (cerebelar o 

diencefálico).2 

El retraso mental está presente en un 60 a 80% de los pacientes sin relación con 

la etiología, siendo también común el déficit de atención y la hiperactividad8 

·Los síntomas inidales aparecen habitualmente al cabo de una semana de un 

proceso infeccioso víral. El cuadro clínico se instaura relativamente rápido en el 

plazo de una semana a quince días; sin embargo puede desarrollarse a lo largo de 

meses. 

El síndrome de Kinsbourne o EOM tiene varias formas de expresión; se reconocen 

las formas: "clásica", la asociada a neuroblastoma, la no recidivante y otras 

variedades como las formas incompletas ( sin opsoclonus), las de inicio progresivo 

y las formas del adulto. 

La forma" clásica" de la EOM es la que se presenta en edades entre los 6 meses 

y 6 años; caracterizandose el cuadro clinico por temblor, incoordinaclón 

generalizada, disdnesia ocular (habitualmente opsoclonus), mioclonias e 

irritabilidad; su evoludón es crónica con exacerbaciones en relación a infecciones 

víricas y con respuesta adecuada a la hormona adrenocorticotrófica (ACTH) o 

corticoides 8 

La forma asociada a neuroblastoma se presenta en edades y con cuadro clínico 

similar a la de la forma clásica, siendo variable la respuesta observada al efectuar 

la extirpación del tumor. 



La forma no recidivante se presenta en edades variables, con un cuadro clinico 

como de la forma clásica; es autolimitada y los pacientes no presentan recaídas. 

En las formas del adulto, se observa nula o escasa respuesta a la ACTH yl o 

corticoesteroides. 

Sus princípales características clinícas son: 

- Temblor. El cual representa el sígno más dominante; si el niño ya caminaba, deja 

de hacerlo e incluso tiene díficultades para mantenerse sentado. Si con ayuda se 

le hace caminar se podrá observar la pérdida del patrón propio de la marcha. Este 

trastomo del movimiento es más evidente en las extremidades superiores. 

- El segundo rasgo característico son los movimientos oculares danzantes, los 

cuales son rápidos, irregulares, conjugados y en todos los planos, usualmente en 

el plano horizontal. 

Pueden predominar en brotes y aumentan con los movimientos sacádicos y Con la 

fijación de la mírada, pudiendo persistir durante el sueño; es más evidente justo al 

despertar. 

Estos movimientos oculares anormales conocido como opsoclonus y descrito por 

Orzechowski en 1913, puede asociarse a movimientos palpebrales en forma de 

"aleteo" rápído "flutter"6 

- Las mioclonías constituyen el tercer elemento básíco del síndrome, son bruscas, 

breves y pueden pasar fácilmente desapercibídas y enmascaradas por el temblor. 

Con mayor frecuencia afectan la cara especialmente cejas y labios. 

Es frecuente observar cambios en el carácter manifestado como irritabilidad 

extrema. 1-6 

Otras características importantes incluyen: 

1. Inicio agudo en la infancia. 

2. Evolucíón no progresiva pero crónica, con recurrencias y remisiones. 

3. Respuesta favorable a corticotropinas y corticoides. 

4. Resultados de laboratorio de rutina, normales. 2,8 



El sustrato anatómico y fisiológico de las mioclonías es incierto, se ha propuesto 

que son la expresión de una alteración funcional de las vías dentado-rubro­

talámicas ( Gilbert ,1963). 

El diagnóstico de síndrome de Kinsbourne o EOM se debe de sospechar en 

cualquier niño que inicie con ataxia, opsoclono y presente mioclonías, aunque 

debe siempre de descartarse la presencia de una neoplasia cerebelosa mediante 

estudios de imagen, despúes debe sospecharse la presencia de un neuroblastoma 

y buscarlo intencionadamente mediante la determinación de catecolaminas. 

ultrasonido abdominal; La tomografía tóraco-abdominal puede ser otra 

alternativa.6,o 

La determinación de catecolaminas séricas y Sus derivados, así como la 

determinación de acido vanidilmandelíco en orina, tienen un valor limitado pues es 

normal en el 40% de los casOs. ' O.14 

El liquido cefalorraquídeo puede ser normal, presentar pleocitosis con o sin 

híperproteínorraquía y siempre con glucosa normal. 

Se han observado pacientes con registros electroencefalograficos anormales en 

forma ocasional, caracterizados por descargas no ritmicas de puntas o polípuntas 

coincidiendo con los movimientos involuntarios.2 

Los hallazgos histopatológicos en cerebros adultos incluyen degeneración 

neuronal del núcleo dentado, perdida de las células de Purkinje y de los núcleos 

olivares, y del tallo cerebral, así como cambios inflamatorios leves con infiltrado 

línfocítico difuso en el sistema nervioso central"" 

Entre los diagnósticos diferenciales se encuentran el síndrome de Guillain Barré, 

la sarcoidosis, la hemorragia talámica o pontina, la insuficiencia vertebrobasilar, la 

encefalitis posteruptiva y las causas metabólicas tales como el coma hiperosmolar 

no cetósico y la enfermedad de Pelízaeus Merzbacher y en especial las neoplasias 

rombencefálicas. '° 



Aunque algunos casos se resuelven en forma espontánea, la mayoría requieren 

tratamiento sintomático con esteroides, clonazepam , ácido valprolco, tiamina, 

piracetam o reserpina. El tratamiento con inmunoglobulina intravenosa y 

corticotropina ha sido benéfico en muchos pacientes. Hay conlroversia en el 

manejo esteroideo para el tratamiento de este síndrome en asociación con 

infecciones, aunque la administración de la hormona ACTH puede dar cambios 

favorables espectaculares, en dosis de 25 U al día, requIriendo en ocasíones una 

administración durante meses.3
,6.12 

La excísíón de un neuroblastoma es raramente seguída por la resolucíón de los 

síntomas neurológicos iniciales y generalmente disminuye los síntomas, al menos 

parcialmente. 

El efecto es variable, desde ninguna mejoría; mejoría dramática; mejoría y al cabo 

de meses reaparición o incluso aparición postquirúrgica del síndrome. 

La evolución del padecimiento es poco predecible y son frecuentes la presencia de 

recidivas del cuadro agudo con infecciones intercurrentes, tratamiento 

quimioterápico, cambios en medicación, etc,6,a,13 

La terapia con radiación puede ocasionalmente ser benéfica sí el neuroblastoma 

es extenso al momento de la presentación. 

La evolución del padecimiento es poco predecible y son frecuentes la presencia de 

recidivas del cuadro agudo con infecciones intercurrentes, tratamiento 

quimioterápico. cambios en medicación, etc. Los cuadros recidivantes obligan a 

menudo, a reinstaurar un tratamiento ya suspendido. 

Las secuelas neurológicas se presentan a largo plazo en el 75% de los casos. 

Incluyen hiperactividad, impulsividad, labilidad emocional, déficit cognitivo, ataxia y 

lorpeza motriz, así como disfunción corticoespinal (espasticidad) y extrapiramidal 

(corea) además de epilepsia. 

Las secuelas neurológicas parecen estar relacionadas a la duración y número de 

las recaídas o reactivaciones del síndrome, mientras que la duración de los 
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síntomas antes del tratamiento y la cantidad de catecolamínas producidas (en 

caSO de asociación con neuroblastoma) parece influir poco en el pronóstico. 8-13 

Aproximadamente en una cuarta parte de los casos, el retraso mental es severo 7 

Aún en asociación con neuroblastoma, el pronóstico de la mayoría de los 

pacientes es favorable, aunque requiere de una detección temprana y un manejo 

jnterdisciplinario oportuno. 13 



JUSTlflCACION 

El síndrome de Kinsboume o encefalopatía opsomioclónica (EOM) es una entidad 

poco conocida en nuestro medio; y relacionada frecuentemente con múltiples 

entidades infecciosas o como manifestación paraneoplásica 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 características clínicas, de laboratorio. y gabinete de los pacientes 

portadores del síndrome de Kinsboume o Encefalopatia Opsomioclónica, 

atendidos en el hospital infantil de México "Dr. Federico GÓmez". en el periodo 

comprendido del 1 ero. de Enero de 1998 al31 de Diciembre de 1999. 
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MATERIAL Y METonos 

Tipo de estudio: Descriptivo, observacional, retrospectivo y transversal 

Métodos: Se revisaron los expedientes clínicos de todos los pacientes que 

acudieron a la consulta de neurología del hospital infantil de México "Dr. Federico 

Gómez" en el período comprendido del 1" de Enero de 1998 al 31 de mClembre de 

1999. Se seleccionaron aquellos tipificados con el diagnóstico de síndrome de 

Kinsbourne y que cumplieron con los criterios de inclusión. 

Los expedientes seleccionados fueron revisados individualmente y los datos 

colectados fueron vaciados en una hoja de captura previamente diseñada. 

Los resultados se muestran en tablas descriptivas, y el análisis estadistico incluyo 

frecuencias, medias y porcentajes. 

Criterios de inclusión: 

1. Haber padecido la triada característica del síndrome de Kinsbourne. 

(temblor, opsoclonos y miodonías) 

2. Edad de inicio del padecimiento menor a 15 años 

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

Criterios de exclusión: 

1. Pacientes que cursaban con la triada característica pero que padecían una 

enfermedad rombencefálica de etiología Eliferente a la EOM 
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2. Pacientes que cursaran con enfermedades genéticas y un patrón hereditario 

conocido 

3. Pacientes con malformaciones del sistema nervioso 

Criterios de eliminación: 

1. Pacientes con un seguimiento menor a 6 meses 

2.PacJentes que no contaran con estudios de neuroimagen 
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RESULTADOS 

En el periodo comprendido del 1· de Enero de 1998 al 31 de Diciembre de 1999, 

se atendieron en la consulta externa de Neurología del Hospital Infantil de México 

"Dr. Federico Gómez" un total de 10,444 pacientes; habiéndose realizado el 

diagnóstico de sindrome de Kinsbourne o encefalopatía opsomioclónica en 10 

pacientes, lo que representa una frecuencia de 0.0009 

En lo que respecta a distribución por sexos; se observó predominancia del 

femenino, en una proporción de 0.7 en relación al masculino 0.3 (7 mujeres y 3 

hombres).(Qrafica 1) 

La mediana de la edad al momento del diagnóstico fue de 18 meses, siendo la 

edad máxima registrada de 46 meses y la mínima de 12 meses. (Tabla 1) 

El lugar de procedencia mas frecuente fue el estado de México con 4 casos 

(proporción 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). (gráfica 2) 

El tiempo transcurrido desde el inicio de los síntomas hasta el momento del 

diagnóstico tuvo una mediana de 60 días, con una desviación estándar de 53 días 

y un rango de 4 a 150 días. (labia 2) 

En 5 pacientes se corroboró antecedente de cuadro infeccioso previo al inicio de 

los síntomas, predominantemente de vías respiratorias altas, y en los 5 restantes 

no se registró enfermedad infecciosa previa, ingesta de medicamentos o 

inmunizaciones entre otras; considerándose como idiopáticos. ~ 3 

Todos los pacientes tuvieron un desarrollo psicomotor normal antes del inicio del 

cuadro clínico. 

De los 10 pacientes, 5 de ellos inici~ron su sintomatologia con ataxia 

predominantemente troncal, 4 con temblor de predominio distal y 1 con 

opsoclonus. (gráfICa 4) 

Otros síntomas observados fueron: irritabilidad, trastornos de la marcha, fiebre, 

vómitos, mioclonías en reposo y disartria. (gráfICaS) 

Todos los pacientes desarrollaron durante el curso de la enfermedad la tríada 

característica de temblor, opsoclonus y mioclonías. 



En tres pacientes los estudios de laboratorio fueron anormales, la biometria 

hemática reporto leucocitosis discreta con cifras que variaron desde 11,500 a 

13,800 x mm3 con diferencial dentro de rangos normales ("~' 3) 

En dos pacientes se reportó anormalidad del estudio citoquímico de liquido 

cefalorraquídeo, uno de ellos con pleocitosis de 55 leucocitos/mm3 y una relac,ón 

de 80% de mononucleares y 20% de polimorfonucleares, así como 

hiperproteinorraquia de 65 mg/dL; en el otro paciente solo se observó elevación de 

las proteínas de 119 mgldL, con aspecto hemático y presencia de eritrocitos en 

cantidades moderadasT
"". 4 

La determinación de ácido vanidilmandelico en orina de 24 horas, asi como los 

niveles séricos de catecolaminas totales y sus derivados fueron reportados en 

rangos de normalidad, 

En tres pacientes se efectuó búsqueda de anticuerpos antivirales en suero y LCR, 

siendo el estudio normal en dos de ellos y en uno se reportó 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 realizó radiografía de tórax en el momento del diagnóstico 

reportándose normal en todos los casos, al igual que en los estudios de control. 

El ultrasonido abdominal reveló en dos pacientes, la presencia de masa 

ocupativa, al parecer dependientes de la glándula suprarrenal derecha; en uno de 

los casos el estudio de control no ratificó 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 electroencefalograma, dos pacientes demostraron 

desorganización difusa Con actividad irritativa cortical, sin actividad epileptiforme, 

Los estudios de tomografía computadorizada toraco-abdominal y cerebral descartó 

la presencia de lesiones tumorales u otras alteraciones, y solo en dos pacientes se 

evidenció la presencia de atrofia cortical cerebral, 



En un paciente la gammagrafia renal reportó acumulo anormal en el flanco 

izquierdo, del material radioactiva empleado como trazador (131 I-MIBG); 

sugestivo de corresponder a tejido cromafin. 

Respecto al tratamiento; en todos los pacientes sé utilizaron esteroides 

(Prednisona V.O. a razón de 30 mg/m2/sc dia c-a hrs o Dexametasona IV a razón 

de I mg Ikgldia), con reajuste de las dosis acorde a la respuesta farmacológica y 

evolución clinica; en 5 casos como monoterapia; y en los otros 5 asociado con 

anticonvulsivantes, 2 de ellos con carbamazepina para el control de la irritabilidad 

y problemas conductuales y en los otros 3 uso de acido valproico para el control 

de las mioclonías. grarIC3 6 

En ningún paciente se empleo hormona adrenocorticotropica (ACTH). 

El tiempo de estancia intrahospitalaria minima fue de 1 dia y la máxima de 20, con 

una mediana de 9.5 dias. (ta~. 5) 

El periodo de seguimiento de los casos fue en promedio de 30.6 meses, con un 

rango de 6 meses a a años 9 meses. 

Dentro del seguimiento de los casos, se observaron secuelas neurológicas del 

tipo: retraso mental en 3 pacientes, 2 con hiperactividad, 1 COn labilidad 

emocional, otro con ataxia y 1 mas con torpeza motriz. grafIC8 7 

Hasta el momento de la presente revisión, 1 paciente se encontraba sin 

medicación al cursar asintomático, 5 de ellos mantenian tratamiento con 

glucocorticoides (prednisona oral a razón de 1-2 mg Kg dia c-8 hrs), 2 de ellos con 

estimulantes del tipo metilfenidato a razón de 0.3 a 0.5 mg Kgdía c-8 hrs, por 

presentar trastornos conductuales de tipo hipercinetico y agresividad; 1 mantenia 

tratamiento con carbamazepina y otro más Con ansiolitico del tipo 

benzodiazepinico (clonazepam a razón de 0.04 mg Kg. dia c-12 hrs. V.O.)·';fi". 

Dos pacientes presentaron recurrencia de su cuadro en relación a infecciones de 

vías respiratorias altas (rinofaringitis) lo que justifico emplear nuevamente 

glucocorticoides para mejorar su sintomatologia. Del total de casos, 5 pacientes 

se mantenían con tratamiento esteroideo con control adecuado de su cuadro 

clínico. 
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La evolución c1inica se considero favorable en 5 pacientes, y regular para los 5 

restantes, ¡g,""" 9) aunque el control subsecuente de los mismos fue en promedio 

de 30 meses y aún 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 Kinsbourne o encefalopatia 

opsomioclónica. 

De los 10 pacientes clasificados encontramos predominio del sexo femenino con 7 

casos y 3 masculinos; con una relación de 2.3 I 1 entre mujeres y hombres, esto 

difiere de lo descrito por Kinsbourne en 1962, quien en sus reportes no establece 

diferencia significativa en cuanto al sexo. 1 

Con relación a la edad de los pacientes al momento del diagnóstico, el mayor 

número de pacientes se encontró en el grupo de lactantes (7 casos), seguido del 

grupo de preescolares con 3 casos. La edad mínima registrada fue de 1 año y la 

máxima de 3 años 10 meses, lo que va acorde a lo descrito en revisiones 

internacionales donde se demuestra un predominio de esta afectación en 

lactantes· 

La mayoría de pacientes que tuvieron este síndrome 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 evolución habitual es que los síntomas inicien una semana después de una 

infección viral banal y que se instaure progresivamente en 1 o 2 semanas, aunque 

ocasionalmente ocurre después de varios meses' En nuestros pacientes 5 

tuvieron una infección previa, el cuadro se estableció dentro de los sigUIentes 15 

dias lo cual concuerda con lo señalado previamente, y en los otros 5 casos no se 

encontró factor etiológico considerándose como idiopáticos, esto concuerda con 
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los hallazgos en una revisión previa efectuada en el hospital del niño 'Dr. Rodolfo 

Nieto Padrón" en Villahermosa Tabasco. en donde el grupo idiopático fue el más 

frecuente reportado·'" 

la parotiditis es la enfermedad infecciosa implicada con más frecuencias. aunque 

en nuestra población las infecciones de vías respiratorias altas predominaron. 

El tiempo que transcurrió entre el inicio de los síntomas y el diagnóstico de la 

enfermedad fue de 60 días en promedio con un rango de 4 a 150 días. 

En el síndrome de Kinsbourne o EOM podemos encontrar pleocitosis del liquido 

cefalorraquídeo e hiperproteinorráquia, lo que puede sugerir un proceso 

inflamatorio agudo con afectación directa del cerebro, en la presente revisión en 2 

pacientes encontramos estos hallazgos y los cultivos virales correspondientes asi 

como los estudios serológicos en liquido cefalorraquideo y sangre fueron 

reportados sin alteraciones· 

Se descarto en todos los pacientes procesos neoplásicos, enfermedades 

degenerativas, parasitarias, etc. 

Respecto al estudio de biometría hemática completa, se observo anormalidad en 

solo 3 casos, caracterizándose por leucocitosis discreta y sin bandemia o 

alteración del diferencial de la formula blanca. 

En un paciente se registro antecedente que 3 dias previos al inicio de su 

sintomatologia había recibido la vacuna antipoliomielitica, pero también 5 dias 

antes cursaba con un cuadro infeccioso de vias respiratorias altas, infiriendo que 

por frecuencia el cuadro síndromatice haya sido de origen postinfeccioso. s 

El mecanismo fisiopatológico que explique la relación de los tumores de cresta 

neural (neuroblastoma) con el síndrome de Kinsbourne aún permanece 
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inexplicado y por lo regular los síntomas suelen aparecer antes de diagnosticarse 

el tumor· En nuestros pacíentes, sus cifras tensíonales normales en todos los 

casos, la evolución clínica, los estudios de laboratorio y de gabínete normales con 

la desaparición de los hallazgos patológicos previos en el ultrasonido abdominal, 

así como el seguimiento subsecuente desde el ínicio de los síntomas hasta 8 años 

9 meses después en algunos casos nos permitió descartar la presencia de 

neoplasias, al no hallar neuroblastomas ocultos, eneontrando en la mitad de los 

casos un origen postinfeccioso y en el restante como casos idiopáticos. 

En 2 pacientes fue necesario realizar estudíos de gamagrafía ósea y renal, 

reportándose ambos dentro de la normalidad. 

Todos los pacientes desarrollaron la tríada clásíca de temblor, mioclonías y 

opsoclonus,2 consecuentemente los más afectados presentaban secundariamente 

imposibilidad y trastornos de la marcha. 

la literatura anglosajona recomienda a la hormona adrenocorticotrófica (ACTH) 

como tratamiento de primera elección en la EOM, a razón de 25 U diarias hasta 

por varios meses, siendo ésta un péptido cuyo receptor específico esta presente 

en la membrana plasmática de las células suprarrenales y cuyos efectos primarios 

y farmacológicos se deben a la secreción de los esteroides cortícosuprarrenales 

(cortisol, corticosterona, aldosterona y sustancias débilmente androgénicas) y 

cuya índicación para su uso es principalmente en pacientes con insufiCienCia 

cortícosuprarrenal secundaria o con trastornos no endocrinos que no respondan a 

los glucocorticoides; en nuestros pacientes utilizamos corticoesteroides Sintéticos 

como primera alternativa de tratamiento (prednisona V.O. a 30 mg/m2/sc día c-8 

horas o dexametasona IV a 1 mg/kg/día c-8 horas), esto en razón de la poca 
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disponibilidad de la ACTH en nuestro país y su costo, (un frasco ampula de 5 mI. 

tiene un valor aproximado de 90 dlls. y cubre un mes aproximadamente de 

tratamíento, 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 mejoría significativa de los 

síntomas y signos en estos pacientes tratados con corticoestereoides sintéticos lo 

que nos hace pensar que la relación del costo beneficio esta a favor para uso de 

estos; habiendo observado desaparición total del cuadro clínico en 8 de nuestros 

pacientes y en los otros 2 restantes mejoría de su sintomatología. 

Además teniendo presente que la ACTH y los corticoesteroides no son 

equivalentes desde el punto de vista farmacológico, ya que la primera expone a 

los tejidos a una combinación de glucocorticoides, mineralocorticoides y 

andrógenos; a diferencia de la práctica actual convencional de administrar un solo 

glucocorticoide. 23 

Por lo anterior, consideramos conveniente continuar vigilando y valorando los 

resultados terapéuticos con el de uso de glucocorticoides en pacientes con 

sindrome de Kinsbourne, y considerarlos como primera alternativa de tratamiento 

en nuestro medio, ante la pobre disponibilidad del fármaco recomendado 

internacionalmente como de primera línea en el manejo de la misma. 

Cinco pacientes respondieron con monoterapia, en los otros 5 fue necesario 

emplear anliepilépticos del tipo ácido valproico o carbamazepina para el control de 

las mioc!onias o irritabilidad extrema respectivamente. En ningun paCiente 

empleamos inmunoglobulinas 6 
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El desarrollo psicomotor previo al inicio del cuadro clinico era normal en todos los 

pacientes, durante el curso de la enfermedad y con el seguimiento de control se 

demostró retraso mental leve a moderado en 3 casos, esto valorado clinicamente 

y apoyado por pruebas neurológicas correspondientes realizadas por el servicio de 

psicología; lo cual concuerda con lo descrito en la literatura donde se ha registrado 

déficít cognítivo como secuela a largo plazo, pero a diferencia del porcentaje de 

pacientes afectados en que describen compromiso hasta en el 75% de ellos, 

nosotros observamos esta secuela solo en una tercera parte de los pacientes 

afectados.8-13 Sin embargo debemos consíderar que la evaluación del desarrollo 

psícomotor fue clíníco sin contar en la mayoría de los pacientes con evaluaciones 

o pruebas neuropsicológicas y el tiempo de seguimiento en 2 de ellos 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 

pronóstico certero. 

En 2 pacientes se observo como secuelas, hiperactividad y torpeza motriz por lo 

que reciben tratamiento con estimulantes del tipo metilfenidato a razón de 0.3 mg 

Kg/dia c-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 continúan 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 evolución clinica y en los otros 5 esta ha sido 

regular, 

Los hallazgos de la presente revisión no varian significativamente en relaCión a lo 

encontrado de otros efectuados en nuestro medio." 
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Tabla l 

DISTRIBUCION POR EDAD 

MEDIANA lAÑO 6 
MESES 

MAXIMA 3 AÑOS 10 
MESES 

MINIMA 1 AÑO 
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Tabla 2 

TIEMPO TRANSCURRIDO ENTRE INICIO 
DE SINTOMAS 

y DIAGNOSTICO DEL SINDROME 

MEDIANA 60 DIAS 
MAXIMO 150 OlAS 
MINIMO 4 OlAS 
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Tabla 3 

BIOMETRIA HEMATICA COMPLETA 

Biometría Leucocitos Bandas Segmentados 
Hemática x % % 

mm3 
Normal 8,100 l 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 

LC.R. Leucocitos Mononucleares Polimorfonucleares Proleinas Glucosa 
xmm3 % % mgldL Ml<idL 

Normal O O O 25 63 
Normal O O O 42 58 
Normal O O O 16 63 
Normal S O O 22 42 
Anormal O O O 119 62 
Anormal SS 80 20 65 97 
Normal O O O 4 70 
Normal O O O 9 97 
Normal O O O 32 73 
Normal O O O JO 74 
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Tabla 5 

TIEMPO DE ESTANCIA 
INTRAHOSPITALARIA 

Mediana 9.5 días 
Máximo 20 días 
Mínimo l día 
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lIoja de recolección de datos 

Síndrome de Kinsboume-experiencia en el hospital infantil de México "Dr. 
Federico Gómez" 

1icha de identificación: 
legistro: Nombre: Edad: 
:exo: Lugar de procedencia: 
'iempo de evolución entre inicio de síntomas y dx. de la enfermedad: 
'echa de ingreso: Fecha de egreso: 

,nkcedentes: 
:uadro infeccioso previo: Seftalar: 
19iere medicamentos?: Seftalar: 
1I1lunización previa: Setlalar: Tiempo transcurrido 
pire inmunización e inicio de cuadro clínico: 
'raumatismo craneoencefálico previo: 
iempo transcurrido entre el TCE y el inicio del cuadro: 
tesarroUo psicomotor previo: DPM actual: 

:uadro c1inico: 
rimera manifestación el/nica: 
taxia: Opsoclonus: Temblor: Irritabilidad: Trastornos 
: la marcha: Fiebre: Cefalea: V ómilOS: Mioclooías 
1 reposo: Mioclonías de intención: 
,¡sártria: Convulsiones: Otros: 

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

Retraso mental: 

Adrenalina sérica: atecolaminas séricas totales: 
oradrenalina sérica: Dopamina sérica: 
quido cefalorraquídeo 
itoquímico: Cultivo: Anticuerpos antivirales: 
ros: 



Estudios de gabinde: 

Rx. de tórax: 
Electroencefulograma: 
auditivos de tallo cerebral): 
Tomografia toracoabdominal: 
Gamagrafia renal: 
Otros: 

Evolución: 
Tiempo de estancia intrabospitalaria: 
¿Cuánto tiempo después? : 
consulta externa: 

Tratamiento: 

Ultrasonido abdominal: 
PEA TC(potenciales evocados 

Tomografia cerebral: 
Gamagrafia ósea: 

¿Hubo recidiva del cuadro? 
Tiempo de seguimiento en la 
Número de consultas otorgadas: 

Tratamiento inicial: Tratamiento actual: 

Secuelas neurológicas: 
Hiperactividad: 
Retraso mental: 
Epilepsia: 

Pronóstico: 

Impulsividad: 
Ataxia: 
otros: 

Labilidad emocional: 
Torpeza motriz: 
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