CASO CLINICO

SINDROME DE KINSBOURNE

Kinshourne syndrome

Gelder Zaldivar Pascua

Neurdlogo Pediatra, Hospital del Valle, San Pedro Sula, Cortes, Honduras.

RESUMEN. Antecedentes: El Sindrome Kinsbourne es un desorden neuroldgico raro caracterizado por movimientos oculares
irregulares, involuntarios y multidireccionales (opsoclonos), polimioclonias difusas y ataxia. Puede ser de etiologia paraneoplasica
(neuroblastoma) en el 50% de pacientes, pero existen mdltiples causas dentro de ellas, las para y post infecciosas. Caso clinico:
Masculino de 1 afio de edad, con inestabilidad de la marcha. Como Unico antecedente proceso respiratorio y gastrointestinal (rinorrea
hialina, tos productiva asi como diarrea) una semana previa al inicio del padecimiento. A la exploracion fisica presentaba ataxia
a la bipedestacion que imposibilitaba la marcha. Ante la ausencia de otra sintomatologia es considerado inicialmente como una
cerebelitis postinfecciosa, posteriormente se agregan al cuadro clinico polimioclonias y opsoclonos, con estos datos se hace el
diagnéstico de sindrome de Kinshourne. La Imagen de resonancia magnética cerebral, electroencefalograma, citoquimica y cultivo
de liquido cefalorraquideo no mostraron alteraciones. Se realizé tomografia axial abdominal y catecolaminas en orina en busca de
neuroblastoma, ambos estudios normales. Se dio manejo con prednisolona a dosis de 2 mg/kg/dia. Al mes de tratamiento el paciente
estaba asintomético Conclusion: el sindrome opsoclonos mioclonos es una entidad rara que debe ser considerada como diagnéstico

diferencial en los casos de ataxia aguda.

Palabras clave: Ataxia, mioclonias, opsoclono, sindrome de Kinshourne.

INTRODUCCION

El Sindrome de Kinshourne es una entidad rara que se
presenta con mayor frecuencia en los 3 primeros afios de la
vida con incidencia méaxima a los 18 meses de edad,** los pri-
meros reportes de esta enfermedad fueron en 1913 cuando
Orzechowskil describe una afeccion neurolégica aguda y ad-
quirida que consistia en movimientos cadticos de los ojos a los
que llamo opsoclonos,*s en 1959 Kaplan y col describieron un
tipo de ataxia asociada a temblores oculares, posteriormente
Kinshourne en 1962 enmarca el cuadro en una triada y hace
evidente las caracteristicas que separan dicho cuadro de en-
tidades como las epilepsias miocldnicas y otras alteraciones
cerebelosas.**¢

Esta patologia recibe distintas denominaciones como ser
encefalopatia mioclonica de la infancia, sindrome de Kinshour-
ne, sindrome opsoclonos mioclonos ataxia o sindrome de los
0jos y pies danzantes.*” Se caracteriza por el desarrollo agudo
0 subagudo de movimientos irregulares, involuntarias y multi-
direccionales de los ojos (opsoclonos) asociado a mioclonias
con afeccion predominante de tronco, cabeza, extremidades y
disfuncién cerebelosa que se manifiesta como ataxia o disar-
tria.3#12 La conjugacién de estos eventos da como resultado
la incapacidad fisica del individuo para la deambulacion o la
sedestacion acompafiandose de irritabilidad y pérdida de las
habilidades adquiridas.* Algunos autores han relacionado esta
sintomatologia con alteracion a nivel cerebeloso y la disfuncion
de los circuitos cerebelo-corticales.™® No es necesario que estén
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presente los tres signos clinicos cardinales para realizar el diag-
néstico aunque durante su evolucién siempre aparecen. 15

A continuacion reportamos el primer caso en la literatura
hondurefia de un paciente con Sindrome de Kinsbourne, su
evolucion clinica, abordaje y tratamiento. Con el objetivo de fa-
miliarizar al médico con esta patologia poco frecuente pero de
suma importancia, la cual tiene que ser siempre considerada
como diagnastico diferencial del paciente con ataxia aguda, de
modo que se establezca el diagndstico clinico y etiolégico pre-
coz, para instaurar el manejo oportuno y especifico, no sélo del
sindrome en si, sino de la posible enfermedad base.

CASO CLIiNICO

Paciente masculino de 1 afio de edad producto de la Unica
gesta de padres no consanguineos sin antecedente peri, post
natal o familiares de importancia. El cual es traido a consulta
por inestabilidad de la marcha, hasta ese momento los hitos del
desarrollo de acorde con la edad.

Como Unico antecedente se refirid proceso respiratorio y
gastrointestinal (rinorrea hialina, tos productiva asi como dia-
rrea) una semana previa al inicio del padecimiento. A la explo-
racion fisica presentaba ataxia a la bipedestacion que impo-
sibilitaba la marcha. En ese momento se hace el diagnéstico
presuntivo de ataxia postinfecciosa y se da manejo ambulatorio
Unicamente con vigilancia y seguimiento del paciente, ade-
mas, como parte del abordaje se solicité imagen de resonancia
magnética cerebral (IRM) y estudio de liquido cefalorraquideo
(LCR); pero el paciente se ausent6 de la consulta y regresa
hasta 3 meses después, refiriendo los padres que no habia me-
joria del cuadro y que la sintomatologia habia empeorado. En
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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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se ha descrito el uso de rituximab, ciclofosfamida, azatriopina y
micofenolato de mofetilo.*68

En general la evolucion es variable e impredecible y se
puede producir remisiones espontaneas parciales o totales o
prolongarse en el tiempo. En algunos casos se producen recai-
das con agravamiento del cuadro precipitado por infecciones
respiratorias o por la disminucién o supresion del tratamiento.
Los casos paraneoplasicos son los que tienen mayor indice de
recaidas y de secuelas (motoras, cognitivas, lenguajes y del
comportamiento).® El paciente objeto de esta publicacion, res-
pondié de manera favorable al uso de esteroides por via oral
con una mejoria notable un mes después del inicio de la terapia,
pero al intentar disminuir la dosis reaparecieron las manifesta-
ciones, por lo que continlia en tratamiento.
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ABSTRACT. Background: Kinshourne syndrome is a rare neurological disorder characterized by irregular, involuntary and
multidirectional eye movements (opsoclonus), diffuse polymyoclonies and ataxia. Its etiology can be paraneoplastic (neuroblastoma)
in about 50% of the patients, but there are multiple causes, within them, the para and post-infectious processes. Case Report: One
year old male, with gait instability, he suffered a respiratory and gastrointestinal process (hyaline rhinorrhea, productive cough and
diarrhea) one week prior the beginning of the disease. At the physical exploration he presented ataxia while standing that didn’t allow
him to walk. In absence of any other symptoms it was considered initially as a post-infectious cerebellitis, subsequently polymioclonus
and opscolonus were added to the clinical case, with this data Kinshourne syndrome was diagnosed. The brain Magnetic Resonance
Imagen, Electroencefalogram, cerebrospinal fluid cytochemistry and culture show no abnormalities, an abdominal CT scan and urine
catecholamines were performed in search of neuroblastoma, both studies were normal. He was treated with Prednisolone 2mg/kg/
day. After one month of treatment, the patient was asymptomatic. Conclusion: Opsoclonus Myoclonus syndrome is a rare disorder
that must be considered a differential diagnosis in cases of acute ataxia.

Keywords: Ataxia, Kinshourne sindrome, myoclonies, opsoclunus.
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