
REV NEUROL 2002; 35 (4): 322-325

S. RAMOS, ET AL

322

Recibido: 12.01.01. Recibido en versión revisada: 09.04.01. Aceptado: 11.06.02.
a Interna complementar de Pediatria. b Assistente Hospitalar Graduada de
Pediatria e Neuropediatra. Consulta de Neuropediatria. Serviço de Pedia-
tria. Hospital Geral de Santo António. Porto, Portugal.

Correspondencia: Dra. Sandra Maria Moreira Ramos. Serviço de Pediatria.
Hospital Geral de Santo António. Largo Professor Abel Salazar. 4050 Porto,
Portugal. E-mail: teresatemudo@netcabo.pt.

Agradecimientos. A la Dra. Carla Carmona, por realizar la evaluación psi-
cológica de la paciente.

 2002, REVISTA DE NEUROLOGÍA

NOTA CLÍNICA

INTRODUCCIÓN

El opsoclono-mioclono (OM) es un atípico síndrome neurológi-
co que afecta a niños y adultos, caracterizado por un cuadro de
instalación aguda o subaguda de movimientos oculares rápidos,
conjugados y multidireccionales, de mioclonías y de ataxia cere-
belosa [1-4]. Las mioclonías pueden localizarse en el tronco, en
las extremidades (un miembro o parte de él) o afectar a los mús-
culos faciales (peribucales y palpebrales) [5].

La sistematización de este cuadro clínico fue realizada en
1962 por Kinsbourne, quien lo diferenció claramente de una
epilepsia mioclónica y de otros síntomas cerebelosos; de ahí que
también se designe como encefalopatía mioclónica de Kinsbour-
ne [4,6].

La presencia de los movimientos oculares y de las mioclonías
violentas de los miembros fue descrita particularmente por Dyken
Kolar, en 1968, como dancing eyes, dancing feet syndrome [7].

Aunque puede aparecer en el adulto, se ha descrito más fre-
cuentemente en niños [4,8].

En los niños se presenta durante los primeros años de vida –ge-
neralmente hasta los 3 años–, sin predominio de un sexo, y puede
interrumpir una etapa crítica de su desarrollo cognitivo y motor
[3-5]. Aunque puede subyacer a un proceso infeccioso, aparece,
aproximadamente en un 50% de los casos, como síndrome para-
neoplásico [2,3,9,10]. Algunos agentes infecciosos implicados
en este síndrome son el virus Epstein-Barr (EBV), enterovirus (p.
ej., poliovirus, coxsackievirus), virus de la parotiditis, Salmone-
lla, Mycobacterium tuberculosis, Rickettsia y agente de la mala-
ria [4,11-14].

El neuroblastoma es el tumor más comúnmente asociado al sín-
drome OM en los niños [2,9,15]. En este tumor, el OM puede ser su
forma de presentación en un 2-7% de los casos [2,9]. Su localización
habitual es la abdominal, pero puede aparecer a lo largo de toda la
cadena simpática [16-18]. La presencia del neuroblastoma puede no
detectarse en un examen físico, por lo que se necesita recurrir a
técnicas de imagen (TAC, RM) [9] u otros métodos de diagnóstico
más específicos, principalmente la cintilografía con [I123] o [I131] me-
taiodobencilguanidina (MIBG) [16,17]. Destaca el hecho de que este
síndrome puede presentarse varios meses antes de que aparezca cual-
quier evidencia bioquímica o radiológica de tumor, e incluso después
de la desaparición del mismo [2,5,19,20]. Curiosamente, la extirpa-
ción del tumor puede no mejorar la sintomatología neurológica,
especialmente la ataxia y los déficit cognitivos [2].

En la infancia, otros tumores –además del neuroblastoma–
pueden asociarse a este síndrome neurológico, especialmente el
hepatoblastoma [21]. Se ha descrito un caso con hiperfosfatase-
mia (aumento sérico de la fosfatasa alcalina) [22] y otro asociado
a una diabetes mellitus insulinodependiente [23].

A pesar de la investigación, el mecanismo fisiopatológico del
OM todavía permanece sin esclarecerse.

La localización anatómica responsable del opsoclono todavía
se desconoce, pero puede afectar al cerebelo o al tronco cerebral
[3,9,19,24,25]. A pesar de ello, en la mayoría de los casos no se
encuentran otras anomalías [26].

La evolución es variable e imprevisible, y se pueden producir
remisiones espontáneas, parciales o totales, o prolongarse en el
tiempo. En algunos casos se producen recaídas con agravamiento
de la sintomatología, precipitadas por infecciones respiratorias o
por la disminución o suspensión del tratamiento [1-3,5,9,15,27,28].

Los pacientes que presentan neuroblastoma asociado al OM
tienen un mejor pronóstico en lo relativo a los neuroblastomas en
general [2,4,9,15,27,28]. El pronóstico de este síndrome neuroló-
gico, sin embargo, es difícil de establecer, y es necesario un segui-
miento prolongado. Las secuelas pueden variar (desde motoras,
cognitivas, del lenguaje y del comportamiento [1-3,5,9,19]) y en la
mayoría de los casos se asocian al neuroblastoma [15,19].

El tratamiento consiste habitualmente en ACTH, corticoste-
roides o inmunoglobulinas en altas dosis. Se han utilizado otros
fármacos, principalmente inmunosupresores [2,5,9,19,27-29].
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Summary. Introduction. Opsoclonus myoclonus is a rare neurological syndrome affecting children and adults, and which is
characterised by a sudden onset of chaotic eye movements and myoclonias. In children it generally appears before the age of three
as a parainfectious or paraneoplasic process; the type of tumour most frequently associated with this syndrome is the neuroblas-
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clinical picture, our intention is to make the particular aspects of this neurological condition known, and highlight the need for
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CASO CLÍNICO

Niña de 22 meses de edad, primera hija de una pareja joven y no consanguínea,
fruto de una gestación controlada, que cumplió su tiempo y con un período
neonatal sin complicaciones. Siempre fue una niña sana y con un desarrollo
psicomotor normal. Los antecedentes familiares son irrelevantes.

En el contexto de un síndrome febril de probable etiología vírica, con una
duración aproximada de 24 h, aparece un cuadro de ‘temblores’ generalizados,
desequilibrio marcado en la marcha, movimientos oculares anómalos y extrema
irritabilidad. El cuadro clínico persistió, y la niña fue atendida por primera vez
en la consulta de Neuropediatría del HGSA, después de 15 días del inicio de la
sintomatología. En ese momento, se constata una ataxia marcada, que le impo-
sibilita la marcha autónoma, mioclonías de los miembros superiores e inferio-
res, movimientos oculares sacádicos, conjugados y multidireccionales, acom-
pañados de mioclonías palpebrales y extrema labilidad emocional. Los movi-
mientos oculares se agravaban con la ansiedad y el llanto. El resto del examen
físico era normal. Frente al diagnóstico de un síndrome OM, se impuso el rastreo
de una neoplasia, básicamente el neuroblastoma. En los exámenes efectuados
destaca el hemograma y la bioquímica, con función renal y hepática normales;
el examen citoquímico del líquido, normal; serologías en la sangre y el líquido
para detectar virus respiratorios, virus entéricos, Mycoplasma, EBV, parvovi-
rus y el grupo del herpes (herpes, varicela zoster, citomegalovirus), también
negativas; prueba de Rogers, negativa; dosificación del ácido vanilmandélico
y homovanílico en la orina de 24 h, normal; marcadores tumorales negativos
(enolasa neuronal específica y ferritina), ecografía abdominal, EEG, RM cere-
bral y medular, normales, y un MIBG con [I123], negativo.

Tras excluirse la neoplasia, se inició la corticoterapia sistémica con pred-
nisolona 1 mg/kg/día, con una mejora progresiva del cuadro neurológico;

presentó apenas un leve opsoclono durante un mes desde el inicio del trata-
miento, hecho que motivó la suspensión de la corticoterapia.

Seis meses después del diagnóstico se efectuó una evaluación psicológica a la
niña y se utilizó la escala de Griffiths: presentó un CI y CD adecuados para su edad,
pero se esbozó una leve perturbación de la motricidad fina y de la coordinación
de ojos y manos, probablemente relacionada con un leve opsoclono, que todavía
presentaba. Se repitió el hemograma, la bioquímica, los marcadores tumorales,
la dosificación del ácido vanililmandélico (AVM) y homovanílico (AHV) en la
orina de 24 h, ecografía abdominal y radiografía de tórax, que fueron normales.

Después de dos años del diagnóstico, la niña presenta una evolución esta-
turoponderal y un desarrollo psicomotor adecuados, y el examen neurológico
se mantiene normal.

DISCUSIÓN

Debido a la rareza de este síndrome neurológico, nuestra intención
al presentar este caso clínico es dar a conocer los aspectos particu-
lares de la clínica neurológica y señalar la necesidad de una explo-
ración a tiempo de las neoplasias, principalmente del neuroblasto-
ma, que puede asociarse en casi un 50% de los casos [1,9,17].

Dado que el OM relacionado con el neuroblastoma puede des-
aparecer o estabilizarse si se trata el tumor, todos los pacientes que
manifiesten esta sintomatología neurológica deberían someterse a
una exploración exhaustiva de este tipo de tumor, que, en un elevado
porcentaje de los casos, presenta características biológicas favora-
bles, lo que se traduce en una mayor tasa de supervivencia [9,15,27,29].

Se han defendido varias combinaciones de exámenes imagi-
nológicos para efectuar la exploración del neuroblastoma, que
han ido variando con los avances científicos y tecnológicos [17,19].

Los marcadores bioquímicos de los tumores neuroendocri-
nos, principalmente el AVM y el AHV, también se propusieron
para el examen [1,16,17,27]; sin embargo, algunos autores mues-
tran una menor fiabilidad de los niveles de catecolaminas urina-
rias para el diagnóstico y seguimiento del neuroblastoma [30,31],
y cuestionan incluso las dosis seriadas [1].

La cintilografía con MIBG muestra una buena sensibilidad

Tabla. Investigación inicial del síndrome de opsoclono-mioclono.

Causas metabólicas o tóxicas

Detección de drogas (sangre u orina)

Glucosis, ionograma con calcio, magnesio y fósforo

Función renal y hepática (incluida fosfatasa alcalina)

Causa infecciosa/lesión estructural del sistema nervioso central

Punción lumbar (citoquímico y vírico)

EEG

TAC/RM cerebral

Exploración de neoplasia (neuroblastoma)

Hemograma

Ferritina, NSE, anticuerpos antineuronales (anti-Hu)

Prueba de Rogers

Dosis de ácido vanililmandélico (AVM) y ácido homovanílico (AHV)
y otros metabolitos catecolaminérgicos (orina de 24 h)

TAC/RM torácico, abdominal y pélvico.

MIBG (con [I123])

Figura. Seguimiento del síndrome de opsoclono-mioclono.
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(85-95%) y especificidad (de aproximadamente el 100%), y
constituye un examen seguro para la exploración del neuroblas-
toma primario o metastático [17,18]. No obstante, se ha publi-
cado poco en relación con el uso de MIBG en la investigación
de pacientes con OM, probablemente debido a la rareza del
síndrome [32].

Basándonos en la revisión de la bibliografía, proponemos un
algoritmo para la investigación (Tabla) y el seguimiento (Figura)
de los casos de OM.

En caso de existir una neoplasia asociada, se debe efectuar su
tratamiento específico ya que la quimioterapia parece que mejora
el pronóstico del cuadro neurológico [15]. Sin embargo, en caso
de que no se produzca una remisión del cuadro neurológico, se
debe intentar la terapia farmacológica para el OM. Para su trata-
miento, se administra habitualmente ACTH, corticosteroides (p.
ej., prednisolona 0,5-3 mg/kg/día) o inmunoglobulinas en altas
dosis; la duración de la terapia es muy variable, de acuerdo con
la respuesta clínica [1,6,27-29]. En algunos casos, es necesario
recurrir a la terapia inmunosupresora e incluso asociar un antip-
sicótico [15]. Hay que señalar que se han registrado varios casos
en los que la resolución fue espontánea [5,12,13].

A partir de la bibliografía consultada, los resultados no son
concluyentes en cuanto a la eficacia de un tratamiento específico
y existen casos en los que se probó más de un fármaco [5,15,19].
Algunos estudios mencionan que la ACTH podrá inducir la res-
puesta terapéutica más rápidamente; sin embargo, esa respuesta

también puede tardar semanas en manifestarse. Por otro lado, los
pacientes que presentan una mejor respuesta clínica inicial no
tienen por qué experimentar, necesariamente, menos secuelas
neurológicas [19]. En algunos casos, un peor pronóstico parece
correlacionarse con una mayor duración y un mayor número de
exacerbaciones del OM [28], y no como un retraso en la institu-
ción del tratamiento [19].

Todavía persisten muchas dudas, principalmente en cuanto a
la elección del fármaco más indicado y las dosis que se deben
administrar, y existe controversia en cuanto al tratamiento de las
recaídas. Albergamos dudas sobre la necesidad de repetir la in-
vestigación de la neoplasia oculta, dado que algunos autores
apuntan a un riesgo de hasta el 10% después de cinco años de
iniciarse la sintomatología [19].

Tras la regresión de los síntomas clínicos, programamos una
consulta de neuropediatría semestral durante los primeros dos
años. Si no se produjera una recurrencia de los síntomas, se pa-
saría a la consulta anual durante cinco años. Defendemos también
la realización, una vez al año, durante cinco años, del hemogra-
ma, bioquímica, marcadores tumorales, dosis de AVM y AHV en
orina de 24 h, radiografía de tórax y ecografía abdominal.

Concluimos que, ante un cuadro de OM, debe efectuarse una
investigación protocolizada, para poder excluir la neoplasia ocul-
ta y poder instituir una terapia adecuada. Señalamos asimismo
que es imprescindible un seguimiento prolongado de estos pa-
cientes.
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SÍNDROME DE OPSOCLONO-MIOCLONO:
¿HASTA CUÁNDO SEGUIR INVESTIGANDO?

Resumen. Introducción. Opsoclono-mioclono es un raro síndrome neu-
rológico que afecta a niños y adultos, y que se caracteriza por un inicio
abrupto de movimientos oculares caóticos y de mioclonías. En los
niños aparece, en general, durante los primeros tres años de vida y se
desarrolla como un proceso parainfeccioso o paraneoplásico; el neu-
roblastoma constituye el tumor más frecuentemente asociado a este
síndrome. Caso clínico. Presentamos el caso de una niña de 22 meses
de edad que, después de un síndrome febril de probable etiología vírica,
inició un cuadro de mioclonías de los miembros superiores e inferiores,
opsoclono, ataxia marcada de la marcha y extrema irritabilidad. Tras
excluir la neoplasia, se inició la corticoterapia oral, con mejoría pro-
gresiva del cuadro neurológico. Conclusión. Nuestra intención al pre-
sentar este cuadro clínico es dar a conocer los aspectos particulares de
esta clínica neurológica, y hacer hincapié en la necesidad de una de-
tección a tiempo de las neoplasias y de un tratamiento precoz, con el
fin de evitar secuelas, especialmente cuando aparece como síndrome
paraneoplásico. [REV NEUROL 2002; 35: 322-5]
Palabras clave. Detección. Neuroblastoma. Niño. Síndrome de opso-
clono-mioclono.

SÍNDROME DE OPSOCLONUS-MIOCLONUS:
ATÉ QUANDO INVESTIGAR?

Resumo. Introdução. Opsoclonus-mioclonus é um síndrome neuroló-
gico raro que afecta crianças e adultos e que se caracteriza por um
início abrupto de movimentos oculares caóticos e de mioclonias. Nas
crianças surge, em geral, nos três primeiros anos de vida, ocorrendo
como um processo parainfeccioso ou paraneoplásico, sendo o neuro-
blastoma o tumor mais frequentemente associado a este síndrome.
Caso clínico. É apresentado o caso de uma criança de 22 meses de
idade, de sexo feminino, que, após síndrome febril de provável etiolo-
gia viral, inicia um quadro de mioclonias dos membros superiores e
inferiores, opsoclonus, ataxia marcada da marcha e extrema irritabi-
lidade. Após exclusão de neoplasia, iniciou corticoterapia oral, com
melhoria progressiva do quadro neurológico. Conclusão. Ao apresen-
tar este caso clínico, pretendemos dar a conhecer os aspectos particu-
lares desta clínica neurológica, salientando a necessidade de um ras-
treio atempado de neoplasias e de um tratamento precoce, na tentativa
de evitar sequelas, especialmente quando surge como síndrome para-
neoplásico. [REV NEUROL 2002; 35: 322-5]
Palavras chave. Criança. Neuroblastoma. Rastreio. Síndrome de op-
soclonus-mioclonus.


