esta ocasion el paciente lucia extremadamente irritable (Figura
1) con empeoramiento de la ataxia y se observaban polimio-
clonias que imposibilitaban la sedestacion, asi como discretos
movimientos irregulares multidireccionales en los ojos, con los
datos antes mencionados se hace el diagnéstico de Sindrome
de Kinsbourne. Se realiz6 IRM cerebral, electro encefalograma
(EEG), andlisis citoquimico y cultivo de LCR, los cuales no mos-
traron alteraciones, al mismo tiempo se realiz6 tomografia axial
computarizada (TAC) abdominal y catecolaminas para investi-
gar Neuroblastoma abdominal por su relacién con el sindrome,
ambos estudios reportados normales.

Se dio manejo con Prednisolona a dosis de 2 mg/kg/dia,
ranitidina 3 mg/kg/dia y clonazepam 0.05mg/kg/dia.

Un mes posterior al inicio del tratamiento el paciente es-
taba asintomatico iniciando nuevamente el gateo, la bipedes-
tacion con apoyo (Figura 2) y recuperd el lenguaje, a los dos
meses de manejo ya lograba la marcha independiente.

Se suspendio el clonazepam y se intent6 disminuir la do-
sis del esteroide de manera gradual hasta 0.5 mg/kg/dia pero
reaparecieron los sintomas, por esta razén se incremento a la
dosis original y con posterior reduccién de la dosis hasta dejar
una dosis de 1 mg/kg/dia con lo cual se mantiene asintomatico.

Figura 1. Paciente irritable inclusive, en compafiia del padre.

N

Figura 2. El paciente 1 mes posterior al inicio del tratamiento, gateo y bipedes-
tacién con apoyo.
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Aspectos éticos

Se obtuvo consentimiento y asentimiento informado ver-
bal y por escrito de los padres para la publicacién de datos e
imagenes de los dos casos, explicando con claridad el objetivo,
haciendo hincapié en que esto, no habia influenciado en ningun
aspecto el abordaje del caso. El autor declara que la decision
de la publicacion fue a posteriori de estudio y manejo del caso.

DISCUSION

El Sindrome de Kinshourne es una enfermedad rara, se
desconoce incidencia y prevalencia en Honduras. Se han pro-
puesto diferentes etiologias, entre ellas metahdlicas, traumati-
cas, desmielinizantes para y post infecciosas,**! idiopaticas y
paraneoplasicas que en el 50% de los casos estan asociadas a
neuroblastoma.** El 3-5% de los pacientes con neuroblastoma
desarrollan sindrome de Kinshourne,>” en adultos los tumores
de mama, pulmén y ovario son la causa paraneoplasica mas
frecuentes'’” en algunos casos la extirpacion del tumor mejora
la sintomatologia.®

Por lo antes expuesto, en este caso se realizé TAC de ab-
domen y catecolaminas en orina en busca de Neuroblastoma
abdominal,* para fortuna del paciente no se encontrd ninguna
alteracion en las pruebas, no se pudo realizar el gammagrama
con metayodo-bencilguanidina (MIBG) debido a la falta de dis-
ponibilidad y altos costos del estudio en el pais. Las pruebas
paraclinicas (EEG, citoquimico y cultivo de LCR, IRM cerebral)
fueron normales al igual que lo referido en la literatura.t

El paciente descrito tenia el antecedente de un cuadro in-
feccioso (rinorrea hialina, tos productiva y diarrea) una semana
previa al inicio de la enfermedad lo que hizo sospechar fuerte-
mente que la etiologia en este caso fuera post infecciosa.

Si bien es cierto que el diagndstico es clinico, este se pue-
de retrasar debido a que mucha de la sintomatologia no apare-
ce al inicio del padecimiento como ocurrié con este paciente,
ademas de la falta de adherencia al seguimiento por parte de
los familiares, debuto Unicamente con ataxia y por el antece-
dente infeccioso se catalogo en un inicio como una cerebelitis
postinfecciosa, posteriormente aparecieron los signos y sinto-
mas clasicos de la enfermedad.

El tratamiento consiste habitualmente en Adreno-Cortico-
Tropina (ACTH), esteroides a altas dosis, inmunoglobulina,
plasmaferesis y otros farmacos inmunomoduladores como
el rituximab.5® Se ha descrito el uso de la plasmaferesis con
buenos resultados en la variedad idiopatica o en los casos con
refractariedad,® de igual manera se utilizan farmacos para el
control sintomatico como benzodiacepinas, tiamina y Pirace-
tam.*?

La ACTH ha demostrado ser eficaz en su manejo lamen-
tablemente no se cuenta con ella en el pais y su costo en el ex-
tranjero es muy alto, por lo cual se utilizan terapias alternativas
como esteroides, a los cuales, algunos pacientes responden
rapido y definitivamente aunque, en la mayoria de los casos la
evolucion es crénica con recaidas, dificultando en ocasiones su
retiro absoluto, como el caso objeto de esta publicacion.! Tam-
bién se ha utilizado inmunoglobulinas y en los casos refractarios
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