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Síndrome opsoclonus-mioclonus idiopático en 
paciente adulto: reporte de caso.
Idiopathic opsoclonus-myoclonus syndrome in an adult patient: a case report.
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RESUMEN

Presentamos el caso de un paciente de 31 años con el síndrome de opsoclonus-mioclonus, entidad poco frecuente 
caracterizada por movimientos oculares multidireccionales (opsoclonus) y mioclonías, el cual puede estar asociado 
a ataxia, temblor y alteración del estado de conciencia. Es una entidad descrita como manifestación infecciosa 
secundaria, paraneoplásica o idiopática, siendo las etiologías más frecuentes en la población adulta. Existe 
evidencia de un mecanismo inmunológico en su patogénesis por lo que el tratamiento con esteroides y/o drogas 
inmunomoduladoras es ampliamente empleado aunque no existen estudios que soporten su uso prolongado en 
la evolución favorable del cuadro. Nuestro paciente recibió tratamiento esteroideo precoz y se observó mejoría y 
recuperación temprana. Es importante el reconocimiento de este cuadro por la posibilidad de estar relacionado a 
neoplasias subyacentes.

PALABRAS CLAVE: Trastornos de la motilidad ocular, mioclonía, ataxia, adulto. 

SUMMARY

We report a case of 31 a year old male patient with opsoclonus-myoclonus syndrome, a rare entity which is 
characterized by multidirectional eye movements (opsoclonus) and myoclonus.  It can be associated with ataxia, 
tremor and altered level of consciousness. This entity is reported as secondary manifestation of infectious, 
paraneoplastic or idiopathic disease, the more common etiologies in adult population. There is evidence of an 
immunological mechanism involved in its pathogenesis. The treatment with steroids and/or immunomodulator 
drugs is widely used although there are no trials supporting its long term use in clinical improvement. Our patient 
received early steroid treatment with a prompt improvement and recovery. It is important to recognize this entity for 
the possibility of being related with underlying malignancies.
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INTRODUCCIÓN

	 El síndrome de opsoclonus-mioclonus (SOM) 
es un desorden del movimiento poco frecuente 
caracterizado por opsoclonus, movimientos oculares 
sacádicos involuntarios caóticos multidireccionales 
que producen visión borrosa y/o oscilopsias asociados 

a mioclonías de acción que afectan las extremidades, 
tronco y cabeza (1). También se puede presentar 
disfunción cerebelosa con disartria y ataxia de tronco, 
y en algunos pacientes cuadros encefalopáticos (2,3). 
El SOM se presenta más frecuentemente en población 
pediátrica (2,4). En adultos se ha relacionado con 
múltiples etiologías siendo los más frecuentes los 
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procesos paraneoplásicos, relacionados en especial  
a cáncer microcítico de pulmón y mama (5,6). El 
propósito de este reporte es sensibilizar sobre las 
manifestaciones clínicas, aspectos diagnósticos, 
pronósticos y terapéuticos de este síndrome.

CASO CLÍNICO

	 Varón de 31 años, sin antecedentes de importancia, 
con una historia de 10 días de cuadro progresivo de 
náuseas, vértigo objetivo, inestabilidad para la marcha 
y episodios esporádicos de sensación “que ambos 
campos visuales se movían”  que dificultó fijación 
visual, sin respuesta a tratamiento con dimenhidrinato, 
clonazepam y betahistina. Dos días antes de su 
ingreso se agregó retención urinaria, “sacudidas 
esporádicas en hombros” y temblor generalizado que 
comprometieron sus actividades diarias. No diplopía, 
alza térmica, ni compromiso del sensorio. Un día antes 
de inicio de síntomas presentó odinofagia que remitió 
con claritromicina y dexametasona.

	 En el examen físico se evidenció opsoclonus 
multidireccional de gran intensidad que alteraba los 
rangos oculomotores (video), mioclonías generalizadas 
a predominio abdominal y de extremidades que se 
incrementaban con los cambios de postura, temblor 
generalizado simétrico de gran intensidad en reposo, 
actitud y acción, dismetría a predominio derecho, 
disartria escandida y ataxia de tronco que dificultó la 
eambulación (video). El resto del examen neurológico 
y sistémico fue normal. Con el diagnóstico clínico de 
SOM se realizaron exámenes auxiliares en búsqueda de 
etiologías infecciosas o paraneoplásicos relacionadas 
al cuadro.

	 La biometría hemática mostró leucocitos 
11600x109/L, hemoglobina y plaquetas normales. 
Exámenes de bioquímica (glucosa, urea, creatinina, 
perfil hepático, Antiestreptolisina O, HIV, antígeno 
australiano, aglutinaciones) y examen de orina 
normales. Estudio de LCR mostró 02 células 
(linfocitos: 100%), proteínas 44mg/dl, glucosa 48mg/
dl, cloruro 720 mg/dl, ADA: 1 U/l, HIV y cultivo 
negativo. En la radiografía de tórax y TEM torácica  
no se hallaron alteraciones. La RMN cerebral no 
mostró lesión estructural.  La RMN de columna 
vertebral panorámica tampoco.  Un EEG mostró 
una “disfunción cortical”. Los potenciales evocados 
visuales y auditivos fueron normales. Se realizó 
dosaje de anticuerpos tumorales (PSA, CA 19-9, CEA, 
CYFRA 21-1, AFP) con resultados dentro del límite 
de la normalidad.

	 Se inició tratamiento con metilprednisolona 1g/
EV/d por 05 días, luego Prednisona (1mg/Kg) virando a 
Deflazacort 75mg/d con el objeto de reducir los efectos 
secundarios debido a la necesidad de un tratamiento 
prolongado, Clonazepam 6mg/d, Piracetam 1 200mg/d, 
con buena tolerancia, respuesta clínica favorable y sin 
efectos adversos medicamentosos hasta la actualidad.  
Logrando a los 03 meses deambular con leve dificultad 
y realizar sus actividades diarias sin apoyo (7).

DISCUSIÓN

	 El SOM es una enfermedad infrecuente, existen 
aproximadamente 500 casos en la literatura mundial 
(4), que ocurre comúnmente en población pediátrica 
(2). En Latinoamérica se han realizado reportes 
únicos (4). Su diagnóstico es clínico caracterizado 
por el opsoclonus, movimientos oculares sacádicos 
conjugados involuntarios multidireccionales que 
son exarcebados por la fijación visual (1). Estos 
están asociados a mioclonías predominantemente de 
acción en extremidades y tronco, y se han descrito 
algunos casos de mioclonos palatino  (8), ataxia de 
tronco y disartria. Cuadros de encefalopatía se han 
relacionado con etiologías paraneoplásicas (3,9).  
En el caso descrito, el opsoclonus, las mioclonías y 
ataxia encontrados son típicos del síndrome, aunque 
el cuadro de retención urinaria asociado no ha sido 
descrito en publicaciones anteriores.

	 La etiología de SOM es diversa (Tabla 1) y varía 
de acuerdo al grupo etario (1–3). En población 
pediátrica, la causa más frecuente es paraneoplásica, 
y esta asociado con neuroblastomas en un 50% con 
SOM (2). En adultos, se han informado casos aislados 
asociados a múltiples etiologías: infecciosas  (10), 
tumores intracraneales, farmacológicas, metabólicas, 
enfermedad cerebrovascular, trauma; las entidades 
etiológicas más comunes la idiopática y paraneoplásica 
(3)non-SCLC (one patient, clásicamente relacionado 
con el carcinoma pulmonar de células pequeñas (6), 
de mama (1) y otros cánceres ginecológicos.  También 
se ha encontrado relación significativa con edad media 
de presentación y entidades clínicas (3) (one patient.  
Los casos de SOM idiopático tienen más posibilidad 
de presentarse en edades más tempranas que en los 
paraneoplásicos (9), donde generalmente precede en 
el diagnóstico al cuadro neoplásico (9,11). El reporte 
realizado es de un adulto joven con una presentación 
clínica monofásica, efectuándose exámenes auxiliares 
en búsquedas de etiologías, sin la presencia de cuadros 
infecciosos o paraneoplásicos relacionados.
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	 La fisiopatología del SOM aún no se comprende del 
todo (1), aunque existen evidencias que involucran la 
participación de mecanismos inmunológicos alterados 
en su desarrollo  (8).  Esto se correlacionaría con la 
respuesta favorable al tratamiento inmunosupresor 
(10). Apoyando dicha teoría, se ha encontrado 
anticuerpos neuronales anti Hu, anti Yo (9), anti 
Ma (8) presentes con mayor frecuencia en SOM 
paraneoplásicos, específicamente anticuerpos anti 
Ri en cánceres ginecológicos y de pulmón (6); no 
obstante, la mayoría de los cuadros paraneoplásicos 
son seronegativos a dichos anticuerpos (1,3,12).  En el 
caso descrito, se realizaron los marcadores tumorales 
disponibles en nuestro medio, encontrándose 
resultados dentro de la normalidad.  Así también, 
existen comunicaciones que correlacionan disfunción 
de linfocitos B tipo CD19 en LCR y la pobre respuesta 
a la corticoterapia  (13).

	 Otro punto de controversia es el sitio diana de la 
lesión en el SOM, existiendo actualmente dos hipótesis. 
La primera indica a la formación reticular pontina, 
región donde se ubican las neuronas omnipausa 
específicamente, responsables de la inhibición de las 
neuronas encargadas de los movimientos sacádicos  
(14), aunque no se han descrito lesiones en los estudios 
anatomopatológicos (12). En tanto, la otra hipótesis 
señala que la disfunción cerebelosa producida 
desinhibe el núcleo fastigial, el área oculomotora, 
que participa en la terminación de los movimientos 
sacádicos; que se correlaciona con hallazgos 
anatomopatológicos de pérdida moderada y difusa de 
las células de Purkinje asociado a degeneración axonal 
(“patrón histopatológico de torpedos” (5)).

	 Los casos publicados como SOM idiopáticos y de 
causas infecciosas en adultos presentan una tendencia 
a seguir un curso clínico más benigno, monofásico 
y de buena respuesta a la corticoterapia (3,10) como 
en el caso presentado. En la mayoría de los cuadros 
paraneoplásicos, estos presentan una recuperación 
parcial a pesar de la inmunoterapia y tendencia a 
progresar a encefalopatía (5,12), por lo que se enfatiza 
en el tratamiento temprano exitoso de la neoplasia 
subyacente.

	 Debido a la baja prevalencia de la enfermedad, 
no existen estudios suficientes para la evaluación 
de la eficacia del tratamiento. Hay evidencias que 
soportan la importancia de un inicio temprano de 
la inmunoterapia en la remisión del cuadro (3,11), 
aunque también se reportan algunos casos de 
remisión espontánea (15). En el manejo sintomático 

del mioclono, se encontraron buenos resultados con 
el uso de levetiracetam; no obstante, el clonazepam, 
gabapentina, ácido valproico y topiramato  (16) son de 
ayuda. En nuestro caso, se inició inmunosupresión con 
metilprednisolona por 05 días seguido con prednisona 
(1mg/kg), para cambiar a deflazacort (75mg/d), 
tratamiento administrado actualmente, y clonazepam 
logrando una mejoría progresiva, disminuyendo 
notablemente los temblores, mioclonías, opsoclonus y 
la ataxia de tronco.

Tabla 1. Etiología del síndrome de opsoclonus-mioclonus 
del adulto

Etiología

Idiopático

Paraneoplásico

Carcinoma/ adenocarcinoma: 
mama, pulmón, útero, vejiga, 
ovario.
Tumores cresta neural
Linfoma sistémico

Infecciosas

Coxsackie b2, b3
Estreptococo
Poliovirus
Rickettsia
Sarampion
TBC
Varicela
Vih

Medicamentos/
Tóxicas

Amitriptilina
Diazepam
Haloperidol
Tolueno
Fenitoína
Talio
Litio
Cocaína

Metabólicas Coma hiperosmolar no cetócico

Vasculares
Hemorragia talámica
Insuficiencia vertebrobasilar
Hemorragia pontina

Desmielinizantes Esclerosis Múltiple

Otras Sarcoidosis
Traumatismos encefalocraneanos
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CONCLUSIONES

	 El SOM es una entidad poco frecuente que presenta 
una etiología variable, sin embargo, requiere de una 
correcta evaluación ya que está asociada a cuadros 
neoplásicos, por lo que se debe descartar su presencia 
y reevaluar periódicamente.  Así también, es incierta 
la efectividad del tratamiento, por lo que es necesario 
evaluar cada escenario clínico para lograr su remisión.
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