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Sindrome De Kinsbourne Ou Sindrome De Opsoclonus Mioclonus Ataxia: Um Desafio Clinico
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A sindrome opsoclonia-mioclonia-ataxia (OMAS) é rara e debilitante. E uma combinac3o de
sintomas. a opsoclonia, disturbio caracteristico associado a mioclonia, ataxia, irritabilidade e
distarbios do sono. Cerca de 50% das criancas, possuem neuroblastoma subjacente. Masculino, 9
meses, iniciou movimento involuntario dos olhos, irritabilidade e regressdo no desenvolvimento
motor. Apos 3 dias mantendo os sintomas, sem febre ou intercorréncia viral, recebeu atendimento
meédico e foi internado. Ao exame neurologico: irritado, choroso, sentado com apoio, sustento
cervica parcial e com pouca interacdo. Emitia sons e hipotonia sem clénus. Ao dormir
apresentava movimento incoordenado dos membros e tronco, sugestivo de mioclonia, além de
movimentos oculares arritmicos, em direcdes variadas do tipo opsoclonus. Iniciada investigacao:
sorologias para HIV, HTLV, Citomegaovirus, Epstein Barr, Herpes virus, Toxoplasmose e
Rubéola negativas, liguor sem evidéncias de etiologia infecciosa, ressonancia de cranio/coluna e
eletroencefalograma normais, hemograma, bioguimica e imunoglobulinas dentro da normalidade,
proteina C reativa negativa. A Investigacdo para neuroblastoma foi negativa. Iniciada
imunossupressdo com imunoglobulina endovenosa e glicocorticoide, com resposta insuficiente.
Foi associado a Rituximab, evoluindo com resposta parcia e retorno dos sintomas de opsoclonus
e piora da irritabilidade, sem justificativa viral ou medicamentosa. Nesse momento, foi optado
pelaretirada do Rituximab e inicio de Ciclofosfamida, ainda sem tempo de resposta suficiente. O
relato demonstra o desafio terapéutico e diagnéstico de uma sindrome rara com mecanismos
desconhecidos. Atuamente, a incidéncia de OMAS no Reino Unido em um estudo prospectivo
foi 0,18 casos por milh&o de populagdo e num estudo retrospectivo no Japao como 0,27 casos por
milhdo de criangas. E ha dificuldade diagnostica pela raridade, exceto na presenca de opsoclonia.
Mas, apesar da maioria das criangas receberem diagnostico de OMAS, na presenca de
opsoclonia, inclusive como o lactente do caso, o primeiro sinal € ataxia. Além disso, o tratamento
se baseia na imunossupressdo. As evidéncias sugerem que OMAS € uma condic¢édo imunomediada
e pode ser paraneoplasica. Em um estudo no Brasil, observando 10 pacientes com OMAS. Nove
pacientes receberam pulso de metilprednisolona, 8203,8203,seguido de esterdides orais, oito
deles uma ou mais imunoglobulinas, e seis receberam azatioprina e ciclofosfamida. A
recuperacdo sintomatica completa foi observado em apenas um paciente. Sendo assim, a cura €
pouco evidenciada nos pacientes com OMAS, e as recaidas séo frequentes. Apesar do paciente do
caso apresentar uma nova recaida, vale ressaltar que um tratamento precoce é a solucdo mais
eficaz, reduzindo o comprometimento cognitivo e a morbidade. A etiologia paraneoplésica é
suspeitada e é obrigatério o rastreio e acompanhamento. O diagndstico e manejo permanecem um
desafio a préticaclinica
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