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RESUMEN
El síndrome de Kinsbourne, conocido también como “síndrome de opsoclonus-mioclonus” 
o “síndrome de los ojos danzantes”, es una enfermedad rara caracterizada por movimientos 
oculares rápidos, irregulares, multidireccionales (opsoclonus), movimientos mioclónicos en 
tronco, cara y/o extremidades y ataxia; se presenta entre los 6 y 36 meses de edad. Su etiología 
puede ser paraneoplásica (neuroblastoma), no paraneoplásica (infecciosa) o idiopática. Inde-
pendientemente de la causa, se han utilizado inmunosupresores para reducir la formación de 
anticuerpos posiblemente involucrados en su fisiopatología.

Presentamos el caso de una niña lactante de 21 meses con este síndrome secundario a 
un cuadro respiratorio viral. Tuvo ataxia, opsoclonus, mioclonías de miembros superiores, 
irritabilidad y alteración en el patrón de sueño. Se descartó el diagnóstico de neuroblasto-
ma. El tratamiento inicial se hizo con pulsos de metilprednisolona seguida de prednisolona 
oral. Sus síntomas desaparecieron progresivamente y recuperó la marcha; actualmente está 
asintomática y sin secuelas. En estos pacientes se debe descartar siempre un síndrome pa-
raneoplásico.

PALABRAS CLAVE
Ataxia; Infección; Mioclonus; Opsoclonus; Síndrome de Kinsbourne

SUMMARY
Kinsbourne syndrome: Report of a case

Kinsbourne syndrome, also known as “Opsoclonus-myoclonus syndrome” or “Dancing eyes 
syndrome” is a rare condition characterized by rapid, irregular, multi-directional eye move-
ments (opsoclonus), myoclonic movements in the trunk, face and/or limbs and ataxia. It occurs 
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in children aged between 6 and 36 months. Its etiology 
may be paraneoplasic (neuroblastoma), non-paraneo-
plasic (infectious processes) or idiopathic. Regardless 
of its etiology, immunosuppressive drugs have been 
used in order to reduce the formation of antibodies 
possibly involved in the pathophysiology. We report 
the case of a 21 month-old girl with this syndrome 
secondary to an infectious respiratory illness. She had 
ataxia, opsoclonus, upper limbs myoclonus, irritabil-
ity and altered sleep pattern. Neuroblastoma was ruled 
out. Initial management was done with methylpred-
nisolone pulses, followed by oral prednisolone. She 
had progressive clinical improvement, and is current-
ly asymptomatic with no sequelae. In these patients a 
paraneoplasic syndrome should always be ruled out. 

KEY WORDS
Ataxia; Infection; Kinsbourne syndrome; Myoclonus; 
Opsoclonus

RESUMO
Síndrome de Kinsbourne: reporte de um caso

A síndrome de Kinsbourne, conhecida também como 
“síndrome de opsoclonus-mioclonus” a “síndrome 
dos olhos dançantes”, é uma doença rara caracteri-
zada por movimentos oculares rápidos, irregulares, 
multidirecionais (opsoclonus), movimentos mioclô-
nicos em tronco, cara e/ou extremidades e ataxia; se 
apresenta entre os 6 e 36 meses de idade. Sua etiolo-
gia pode ser paraneoplásica (neuroblastoma), não pa-
raneoplásica (infecciosa) ou idiopática. Independen-
temente da causa, se há utilizado imunossupressores 
para reduzir a formação de anticorpos possivelmente 
envolvidos em sua fisiopatologia.

Apresentamos o caso de uma criança lactante de 21 
meses com esta síndrome secundária a um quadro 
respiratório viral. Teve ataxia, opsoclonus, mioclonias 
de membros superiores, irritabilidade e alteração no 
padrão de sono. Se descartou o diagnóstico de neu-
roblastoma. O tratamento inicial se fez com pulsos de 
metilprednisolona seguida de prednisolona oral. Seus 
sintomas desapareceram progressivamente e recupe-
rou a marcha; atualmente está assintomática e sem 
sequelas. Nestes pacientes se deve descartar sempre 
uma síndrome paraneoplásico.

PALAVRAS CHAVE
Ataxia; Infecção; Mioclonus; Opsoclonus; Síndrome 
de Kinsbourne

INTRODUCCIÓN
El síndrome de Kinsbourne, conocido también como 
“síndrome de opsoclonus–mioclonus” (SOM) o “sín-
drome de los ojos danzantes”, es una enfermedad 
rara, descrita por primera vez por Marcel Kinsbourne 
en 1962. Su incidencia es de 0,18 casos por millón por 
año. Afecta a niños previamente sanos, entre los 6 y 
36 meses de edad. Se caracteriza por la tríada clásica 
de movimientos oculares rápidos, irregulares, multi-
direccionales (opsoclonus), movimientos mioclóni-
cos en tronco, cara y/o extremidades y ataxia; en un 
15 % de los casos se pueden presentar cuadros atípi-
cos; puede asociarse con irritabilidad, alteraciones 
del comportamiento y el sueño, mutismo y letargia. 
La etiología es variable: paraneoplásica (neuroblas-
toma), no paraneoplásica (infecciones, inmunizacio-
nes, intoxicaciones) e idiopática. El tratamiento se 
hace con inmunosupresores, con el fin de reducir la 
formación de anticuerpos involucrados en la fisiopa-
tología (1).

Se presenta el caso de una niña con SOM secundario 
a un proceso infeccioso.

CASO CLÍNICO 
Niña lactante de 21 meses de edad, previamente 
sana, sin antecedentes personales ni familiares de 
importancia, desarrollo psicomotor acorde con la 
edad. Su cuadro clínico, precedido por un proceso 
respiratorio, se inició con alteración de la marcha y 
caídas frecuentes. Una semana más tarde le notaron 
alteraciones en el patrón de sueño, manifestadas por 
despertares nocturnos frecuentes, irritabilidad y mo-
vimientos anormales en las extremidades, descritos 
por los familiares como “brincos” y “temblor”. Apa-
recieron movimientos oculares irregulares, multidi-
reccionales. En el momento de la evaluación por el 
neuropediatra la paciente no caminaba. Al examen 
físico se la encontró en aceptables condiciones ge-
nerales, muy irritable, con opsoclonus que se exa-
cerbaba con la ansiedad, ataxia, dismetría, reflejos 
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musculotendinosos ++/++++ simétricos, fuerza y 
tono conservados. Fue hospitalizada con los diagnós-
ticos de SOM y ataxia, y se inició el estudio etiológi-
co. Se le hicieron los siguientes exámenes: catecola-
minas en orina de 24 horas (1,6 µg), noradrenalina en 
orina de 24 horas (18,2 µg), metanefrinas en orina de 
24 horas (4,8 µg), alfa-fetoproteína (1,8 UI/mL), corti-
sol (167 µg/dL); los resultados de los siguientes exá-
menes fueron normales: ácido láctico, gammagrafía 
alfa yodo metil guanidina, ecografía adbominal, 
electroencefalograma, y resonancia magnética de 
cerebro, tórax y abdomen. Se descaró el diagnóstico 
de neuroblastoma. Fueron igualmente negativas las 
siguientes determinaciones: IgM e IgG para citome-
galovirus, VIH e IgM para Epstein Barr. Se consideró 
el síndrome como secundario al proceso infeccioso 
y se inició el tratamiento con pulsos de metilpred-
nisolona 30 mg/m2/día por 5 días, continuando con 
prednisolona oral a la dosis de 2 mg/kg/día por 7 días, 
con descenso lento y progresivo hasta suspenderla; 
Los síntomas desaparecieron progresivamente y se 
recuperó la marcha; actualmente se encuentra asin-
tomática. Se hizo rehabilitación.

DISCUSIÓN
El síndrome de Kinsbourne o síndrome de opsoclonus 
mioclonus ataxia es una enfermedad rara, con inci-
dencia variable según la población estudiada: hay in-
formes de incidencia anual en Estados Unidos y Reino 
Unido de 0,03 y 0,18 casos por millón en la población 
total, respectivamente (2,3). Al igual que lo informa-
do en la literatura, nuestra paciente inició el cuadro 
clínico con ataxia y posteriormente mioclonías y op-
soclonus. Los hallazgos principales en este síndrome 
incluyen ataxia truncal y apendicular, asociada con 
opsoclonus, así como regresión del neurodesarrollo, 
irritabilidad extrema y trastornos del sueño (4). Gene-
ralmente los pacientes presentan ataxia de comienzo 
súbito y mioclonus que pueden variar de temblor fino 
a brincos de gran amplitud, que se exacerban con el 
movimiento y la agitación, y pueden involucrar dife-
rentes partes del cuerpo, como las extremidades, el 
tronco y la cara. Los niños que han aprendido a cami-
nar recientemente pierden en pocos días esta habili-
dad o incluso la de sentarse (5). La característica prin-
cipal de la enfermedad es la presencia de opsoclonus, 

patrón de movimientos oculares conjugados rápidos, 
multidireccionales, por lo general intermitentes; tien-
den a ocurrir en ráfagas y pueden ser provocados en 
ocasiones por el cambio de la fijación de la mirada, 
de lejos a cerca (5,6). Es importante diferenciar este 
patrón del nistagmus, que se presenta con movimien-
tos oculares conjugados, pero unidireccionales y bifá-
sicos. Nuestra paciente presentó irritabilidad marcada 
y alteración del sueño. Con frecuencia este trastorno 
se acompaña de signos comportamentales como 
irritabilidad intensa no consolable, regresión del de-
sarrollo, como pérdida del lenguaje, o alteraciones 
en el sueño, hasta apatía o pérdida de la capacidad para 
socializar y poco interés en los juegos (5-7). Hasta el 15 % 
de los casos pueden cursar con un cuadro atípico y 
ser mal diagnosticados como ataxia cerebelar aguda, 
síndrome de Guillain Barré y/o crisis epilépticas. Por 
esta razón se ha propuesto que el diagnóstico de SOM 
se haga cuando estén presentes tres de las siguientes 
cuatro características: opsoclonus, mioclonus/ataxia, 
cambios comportamentales y/o trastornos del sueño, 
y neuroblastoma (1). 

Aunque la patogénesis no está bien dilucidada, se 
cree que es de origen autoinmune, dada la presencia 
de autoanticuerpos descritos tanto en adultos como 
en niños (8-10). El 50 % de los casos de síndrome op-
soclonus mioclonus ataxia en la población pediátrica 
están asociados con neuroblastoma (11). El diagnósti-
co se debe enfocar en la búsqueda del tumor. 

Nuestra paciente tenía normales las catecolaminas 
en orina, la gammagrafía alfa yodo metil guanidina 
y la resonancia magnética de tórax y abdomen, por 
lo que se descartó el neuroblastoma. Según la lite-
ratura, los métodos tradicionales para la detección 
de este tumor en niños pueden no ser muy sensi-
bles. En un estudio reciente (11) se encontró que en 
el 21 % de los casos asociados con neuroblastoma 
se elevaron las catecolaminas en orina. En un estu-
dio prospectivo en Inglaterra (12), todos los pacien-
tes evaluados presentaron gammagrafía alfa yodo 
metil guanidina normal; por lo que se recomienda 
hacerles resonancia magnética de tórax y abdomen 
a todos los pacientes con SOM. Se ha visto que en 
los pacientes sin neoplasia el síndrome se encuentra 
asociado a procesos parainfecciosos o postinfeccio-
sos. En pocos casos la causa es indefinida. Se han 
informado los siguientes patógenos como asociados 
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al SOM: Mycoplasma pneumoniae, Salmonella en-
térica, rotavirus, citomegalovirus, herpes virus tipo 
6 y hepatitis C (1,13). Recientemente se han descri-
to casos asociados a virus del dengue y mixovirus 
(14-16). Otros mecanismos asociados son infección 
por VIH, toxinas, embarazo, enfermedad de Lyme, 
virus varicela zóster, vacunas (influenza, triple viral, 
rubeola) (17). 

Con el tratamiento temprano se logra una evolución 
favorable y se previenen las secuelas; dicho trata-
miento se hace con inmunomoduladores. En nuestra 
paciente se usaron esteroides, que han sido descritos 
como “el patrón de oro” para el tratamiento del SOM, 
junto con la hormona adrenocorticotrópica (ACTH). 
Por lo general se utiliza prednisona oral a la dosis de 2 
mg/kg/día. Estudios recientes (18,19) han reportado el 
uso de pulsos intravenosos, como en el caso de nues-
tra paciente. Aunque se ha demostrado la eficacia de 
los corticosteroides o del ACTH en la mayoría de los 
pacientes, aún hay controversia sobre cuál es mejor 
a largo plazo. La combinación de esteroides o ACTH 
con inmunoglobulina intravenosa es la opción utili-
zada como tratamiento estándar para los pacientes 
con este síndrome, y para disminuir la aparición de 
secuelas (1,20,21).

Se ha estudiado el resultado a largo plazo en pacien-
tes con SOM asociado a neuroblastoma o de origen 
paraneoplásico, idiopático o parainfeccioso. Entre 
las secuelas se han descrito persistencia de la ataxia, 
anormalidades del lenguaje, problemas de compor-
tamiento y trastornos del aprendizaje. En el estudio 
a largo plazo (41 años) de Pranzatelli y colaborado-
res (22), se encontró recuperación completa en 12 % 
a 38 % de los casos. Nuestra paciente tuvo resolución 
completa de la sintomatología, sin secuelas evidentes 
hasta el momento, pero es preciso continuar su segui-
miento, teniendo en cuenta las que son probables a la 
luz de lo descrito en la literatura (23). 

En conclusión, el síndrome de Kinsbourne es una 
enfermedad rara, que se presenta principalmente du-
rante la infancia. Nuestra paciente presentó un cua-
dro característico, con la tríada clásica, además de 
problemas del comportamiento y el sueño. La evolu-
ción posterior al tratamiento fue adecuada, sin apari-
ción de secuelas hasta el presente. Es importante en 
estos pacientes sospechar siempre un síndrome para-
neoplásico como primera opción etiológica. 
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