
SÍNDROME DE
OPSOCLONUS 
MIOCLONUS



Es una rara entidad caracterizada por:Es una rara entidad caracterizada por:

••OPSOCLONUS OPSOCLONUS (mov oculares ca(mov oculares caóóticos)ticos)

••MIOCLONMIOCLONÍÍASAS

••ATAXIAATAXIA

••IRRITABILIDADIRRITABILIDAD

SOM



SOMSOM

1927 1927 ““Dancing eye and dancing feet Dancing eye and dancing feet 
syndromesyndrome”” Cushing & WolbachCushing & Wolbach
1962 1962 ““EncefalopatEncefalopatíía miocla mioclóónica o nica o 
Syndrome de KinsbourneSyndrome de Kinsbourne””
1985 1985 ““OpsomyoclonusOpsomyoclonus”” Talon & StollTalon & Stoll
2001 2001 ““OpsomyoclonusOpsomyoclonus--ataxiaataxia”” Cooper et alCooper et al



EPIDEMIOLOGEPIDEMIOLOGÍÍAA

Muy infrecuente 0,8 casos/millMuy infrecuente 0,8 casos/millóón/an/aññoo

Promedio de edad entre 18 y 24 mesesPromedio de edad entre 18 y 24 meses

Mayor prevalencia en mujeresMayor prevalencia en mujeres



ETIOLOGETIOLOGÍÍAA
ParaneoplParaneopláásicosico

NiNiññosos: 1 a 3 % de los neuroblastomas: 1 a 3 % de los neuroblastomas
AdultosAdultos: Ca de mama, de ovario, de pulm: Ca de mama, de ovario, de pulmóónn

TTóóxicoxico--MetabMetabóólicalica
Talio, tolueno, cocaTalio, tolueno, cocaíína, litio, fenitona, litio, fenitoíína,na,
amitriptilina, celiaquamitriptilina, celiaquíía, sarcoidosis, HIVa, sarcoidosis, HIV

InfecciosaInfecciosa--parainfecciosaparainfecciosa
PrPróódromos virales resp o gastrointest. dromos virales resp o gastrointest. 
Estreptococo, varicela, coxackie, E.Barr Estreptococo, varicela, coxackie, E.Barr 



FISIOPATOLOGFISIOPATOLOGÍÍAA

AUTOINMUNEAUTOINMUNE--INMUNOMEDIADOINMUNOMEDIADO
Ac anti Hu(niAc anti Hu(niñños con NB/adultos Ca pulmos con NB/adultos Ca pulmóón)n)
Ac antineuroleukina (estreptococo)Ac antineuroleukina (estreptococo)
Ac antigliadina y antiendomisio (celiaquAc antigliadina y antiendomisio (celiaquíía)a)
Ac anti Ri (Ca mama, otros ginecolog.)Ac anti Ri (Ca mama, otros ginecolog.)
Ac anti Ma (Ca de pulmAc anti Ma (Ca de pulmóón)n)
Padres de niPadres de niñños con SOM: mayoros con SOM: mayor
prevalencia de enf autoinmunes y auto Acprevalencia de enf autoinmunes y auto Ac



FISIOPATOLOGFISIOPATOLOGÍÍAA

DISFUNCIDISFUNCIÓÓN NEURONAL TRANSITORIAN NEURONAL TRANSITORIA
NPP (NPP (--), (+) y omnipausa), (+) y omnipausa
Protuberancia, tronco cerebral y cerebeloProtuberancia, tronco cerebral y cerebelo

Responsables de los sResponsables de los sííntomas cardinales ntomas cardinales 
opsoclonus opsoclonus -- mioclonusmioclonus



ESTUDIOS  DIAGNESTUDIOS  DIAGNÓÓSTICOSSTICOS

Antecedentes Antecedentes 

RMN cerebroRMN cerebro

PunciPuncióón lumbarn lumbar

Pesquisa de NB oculto Pesquisa de NB oculto 



TRATAMIENTOTRATAMIENTO

DEXAMETASONA:DEXAMETASONA: 20 mg/m2 x 3 d20 mg/m2 x 3 dííasas
MMíínimo 6 pulsos separados c/28 dnimo 6 pulsos separados c/28 díías (60)as (60)
Ciclofosfamida efecto sinCiclofosfamida efecto sinéérgicorgico

PREDNISONA:PREDNISONA: 2 mg/kg/d2 mg/kg/díía x 2 a 3 a x 2 a 3 
meses. Si mejora ir disminuyendo meses. Si mejora ir disminuyendo 
gradualmente durante 9 a 12 mesesgradualmente durante 9 a 12 meses



TRATAMIENTOTRATAMIENTO

ACTH:ACTH: 75 UI/m2 IM 75 UI/m2 IM 
2 veces/d2 veces/díía  x  1 sema  x  1 sem
1 vez/d1 vez/díía  la 2da. sema  la 2da. sem
Cada 2 dCada 2 díías la 3ra y 4ta semas la 3ra y 4ta sem
Luego 40UI/m2  x  2 mesesLuego 40UI/m2  x  2 meses
Bajar 5 UI/m2  x  mes hasta dosis final de Bajar 5 UI/m2  x  mes hasta dosis final de 
5 UI/m25 UI/m2



TRATAMIENTOTRATAMIENTO
Ig G:Ig G: IV  2gr/kg como inducciIV  2gr/kg como induccióónn

1gr/kg mensual1gr/kg mensual

Si el paciente no responde:Si el paciente no responde:
•• PlasmafPlasmafééresisresis
•• CiclofosfamidaCiclofosfamida
•• AzatioprimaAzatioprima
•• RituximabRituximab



EVOLUCIEVOLUCIÓÓN N -- PRONPRONÓÓSTICOSTICO

Curso oscilante con remisiones y recaCurso oscilante con remisiones y recaíídasdas
desencadenadas por stress, infeccionesdesencadenadas por stress, infecciones

Evol benigna: Evol benigna: poco fte, buena evolucipoco fte, buena evolucióón n 
cognitiva y conductualcognitiva y conductual

Evol con recaEvol con recaíídas: das: secuelas importantessecuelas importantes



EVOLUCIEVOLUCIÓÓN N -- PRONPRONÓÓSTICOSTICO

PronPronóóstico de los ptes. con NB + SOM es stico de los ptes. con NB + SOM es 
mejor que aquellos que no lo tienenmejor que aquellos que no lo tienen

Los pac con NB tienen secuelas menos Los pac con NB tienen secuelas menos 
gravesgraves

El 50% de los ptes. con SOM: retraso El 50% de los ptes. con SOM: retraso 
mental, disartria y trast del aprendizajemental, disartria y trast del aprendizaje



CONCLUSIONESCONCLUSIONES

El SOM es una entidad poco frecuenteEl SOM es una entidad poco frecuente
TrTrííada caracterada caracteríística: opsoclonus, stica: opsoclonus, 
mioclonus y ataxiamioclonus y ataxia
La asociaciLa asociacióón con NB es bien reconocida n con NB es bien reconocida 
(puede aparecer hasta 2 a(puede aparecer hasta 2 añños despuos despuéés)s)
El elevado porcentaje de secuelas El elevado porcentaje de secuelas 
neurocognitivas exige un rneurocognitivas exige un ráápido y pido y 
correcto diagncorrecto diagnóóstico para su adecuada stico para su adecuada 
terapterapééuticautica



MUCHAS  GRACIAS !!


