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Na literatura, a sindrome de Kinsbourne 12 ¢ apresentada com grande
sinonimia, entre as quais as de encefalopatia mioclonica do recém-nato ?, sindrome
da doenca dos olhos 146, polimioclonia infantil 2¢, encefalopatia mioclonica da
infancia 1.2,10,12) encefalopatia cerebelar agudal, sindrome dos movimentos irre-
gulares e rapidos dos olhos e das palpebras na infincia 1, encefalopatia mioclo-
nica com opsoclono 1.3, sindrome da ataxia-opsoclono mioclonia 12, polimioclonia
com opsoclono ? e encefalopatia polimioclonica infantil 5. Kinsbourne 7 a descre-
veu como entidade que afeta criancas de até dois anos de idade, caracterizada
por ataxia e estado de mal miocldnico que envolve, especialmente, a musculatura
extrinseca dos olhos.

No presente trabalho relatamos a ocorréncia de polimioclonia-opsoclono em
menino de nove anos de idade, apds infec¢do por herpes zoster, e com boa
evolugao.

OBSERVACAO

WAFP, 9 anos de idade, branco, admitido no Servico de Pediatria do Hospital -la
Santa Casa de Pocos de Caldas (Reg. 32256), em 02-09-82, ap6s dois dias de histéria de
vOmitos, dolucos e tonturas. Submetido a tratamento sintomitico. Alta no nono dia
da doenca, sem sintomas e sinais. No décimo primeiro dia recomecaram os vOmitos,
tendo sido medicado com fenotiazing, sem melhora do quadro. No décimo quarto dia
surgiu erupcdo herpética no trajeto do ramo maxilar do trigémeo esquerdo e, no dia
seguinte, rouquiddo e dificuldade para deglutir. No décimo oitavo dia da doenca, tosse
com expectoracfio purulenta e acentuado declinio do estado geral. Encaminhado, no
décimo nono dia para o Servico de Neurologia. Exame Fisico — Mau estado geral;
tosse com expectoracdo purulenta; tensdo arterial de 110x80 mmHg; FC ¢ P em 100 bpm;
FR de 16 mpm; temperatura axilar de 36,70C; manchas hipercrémicas, algumas cobertas
de crostas, seguindo trajeto linear, no andar médio da face esquerda. Exame Neurols-
gico — Paralisia central do facial direito; alargamento da hemilingua a esquerda;
disfagia. Exames Complementares — Hematéerito 449, hemoglobina 14,4 g/dl, 5160000
hem4cias/mm3, 17400 leuc6ecitos/mms com 9% mielGeitos, 129 bastonetes, 619 segmen-
tados, 4% eosinéfilos, 1% baséfilos, 17% linf6citos, 5% monéeitos; creatina 0,47 mg/dl;
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s6dio 137 mEq/l; potdssio 4 mEq/l; fésforo inorglnico 7,1 mg%; glicose 100 mg%;
proteinas totais 6,6 mg%; albumina 4,8 g%, globulinas 2,3 g%, relacio A/G 1,87.
Exame do liquido cefalorraqueano (LCR) por puncido lombar revelou 1 leucéeito/mma3,
glicose 54 mg/dl, proteinas 22 mg/dl, cloretos 688 mg/dl, reacées de Pandy e Nonne
negativas e do VDRL n#o reagente. Eletrencefalograma (EEG) com irregularidade
difusa da atividade bioelétrica cerebral de cariter inespecifico. Eletrocardiograma normal;
estudo radiolégico do térax normal; estudo radiol6gico contrastado de porcdo alta do
trato digestivo e esofagogastroscopia, normais. O estudo de controle do LCR, obtido
por puncéo lombar, 5 dias ap6s a primeira colheita, revelou 6 leuc6citos/mm3 (98%
linfécitos, 1% mondéeitos e 1% neutréfilos), proteinas 21 mg/dl, glicose 98 mg/dl, reacdes
de Pandy e Nonne negativas, de Wassermann e Weinberg nfo reagentes, imunoflores-
céncia para cisticercose negativa. Evolucfo clinica — No segundo dia desta interpacio,
0 paciente comecou a apresentar movimentos involuntirios anormais, em membros infe-
riores (MMII), arritmicos, assincronos, breves, bruscos, muitas vezes com deslocamento
de todo membro, predominando em porcdo proximal, mais & direita, e intenso quadro
de ataxia predominantemente de tronco. No terceiro dia a mioclonia de MMII intensi-
ficou-se de modo acentuado. No quarto dia apresentou mioclonias no tronco e porcio
proximal dos membros superiores (MMSS). No sexto dia surgiu opsoclono e a polimic-
clonia tornou-se tfo intensa que o paciente tornou-se incapacitado de sair do leitq. Foi
instituido tratamento com dexametasona, 9 mg por dia, em trés tomadas. De modo
simétrico houve reducéio progressiva da polimioclonia e do opsoclono, sendo Eque a
primeira desapareceu totalmente no décimo dia e o opsoclono, no décimo quarts dia.
A ataxia desapareceu mais rapidamente, inexistindo ap6s o oitavo dia. Recebeu alta
hospitalar no décimo sexto dia com marcado desgaste muscular, voz anasalada e bitonal.
Com 90 dias da alta hospitalar apresentava, aoc exame neurolégico, discreto desvio da
lingua para a esquerda, quando exteriorizada.

COMENTARIOS

Orzechowski e Walichiewicz 11, em 1913, descreveram em pacientes com
encefalites ndo epidémicas, quadro de movimentos anormais dos olhos como se
estes estivessem em constante estado de agitacdo, podendo adquirir caréter
alarmante com a movimentagdo irregular, sem ritmicidade, inadequada e rdpida,
principalmente no plano horizontal, mas Aas vezes vertical e rotatério, com
tendéncia a se exacerbar pela influéncia dos estimulos externos e a diminuir
com o olhar fixo e com o repouso. Denominaram esse quadro de opsoclono.
E interessante lembrar que descreveram nesses pacientes, mioclonias e dificul-
dade de marcha. Atualmente é considerado ocorrer na sindrome de Kinsbourne
triade sintomdtica: polimioclonia, opsoclono e ataxia cerebelari. A ela asso-
ciam-se, como sinais menores, irritabilidade 4, hipotonia, palavra lenta e escan-
dida, agressividade, alteracdo do humor e do comportamento 2. Essa triade
pode ocorrer de modo incompleto, uma vez que a frequéncia da ataxia € de
100%, do opsoclono de 97% e da polimioclonia de 88% 12, A polimioclonia
compromete toda a musculatura esquelética de forma assimétrica i, generali-
zada2, € de acdo ou intensdo 3, atinge principalmente o tronco e os MMII®? e
na evolugdo tornam-se tdo intensas que impedem o paciente de andar 7:12 ou mesmo
permanecer em pé. Diminuem com o repouso e com o sono!2. No presente
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registro chamamos a ateng@o para a caracteristica observada neste paciente;
a polimioclonia apresentou forma ascendente, comprometendo os MMII, a seguir
o tronco e os MMSS e, por fim, surgindo o opsoclono.

E patologia de inicio agudo 1.2,4.8 ou subagudo 1, precedida em um tergo dos
casos de infecgdo das vias aéreas superiores 1,22, gastrenterite 12, doenga infeccio-
sa de qualquer natureza® ou meningoencefalite6. Em 489% dos casos esta
relacionada a neuroblastoma 1,12, sendo que 49% destes neuroblastomas sdo
mediastinicos . Quanto ao grupo etdrio, nosso paciente, com 9 anos de idade
¢ excecdo. Incide, segundo dados da literatura, entre 0 e 4 anos de idade;
em 70% dos casos a faixa etdria comprometida esta entre 1 e 3 anos de idade 12
e o restante entre 3 e 4 anos2. Na literatura constam apenas 10 casos de
adultos com polimioclonia-opsoclono o,porém como sindrome paraneoplésica asso-
ciada a cdncer de mama, pulmio e tutero1. O EEG de nosso paciente ndo
registrou qualquer grafoelemento especifico, 0 que estd de acordo com os dados
da literatura, estando registrados a auséncia de correlagio entre a polimioclonia
e o EEG1, o fato de 809% dos EEG serem normais2 e, quando alterados,
serem os achados inespecificos 2.3,5,7,8,910, O LCR foi normal, o que esti de
acordo com a maioriadas observagdes 25,1012 Deprés, em um de scus casos,
registrou reacdo linfocitiria 3. Dyken e Kolar, pela técnica de Sayk, evidencia-
ram plasmocitose anormal e anormalidades qualitativas e quantitativas das
imunoglobulinas IgG 4. Estudos virolégicos sdo negativos 3.7,

As mioclonias ndo respondem ao uso de anticonvulsivantes2 porém apresen-
tam drastica reducdo com o uso de ACTH e/ou corticosterdides 1.8,5,6,7,16, Em
casos associados a neuroblastoma, a ressec¢do do tumor seguida de radio e
quimioterapia, ndo alteraram o quadro clinico, o que foi conseguido com o uso
posterior do ACTH 5. Adultos com polimioclonia-opsoclono ndo necessitam do
uso de ACTH, uma vez que o quadro remite espontaneamente entre a sexta e a
oitava semana da evoluco da doenca®. Pelos trabalhos publicados é possivel
considerar que a sequela é varidvel: em 1/3 dos pacientes havera retardo mental
de intensidade varidvel e havera ataxia em 409% dos casos!. Poderd haver
também, como sequela, tremor e incoordenacdo 2:8. As sequelas mais graves
foram observadas em um paciente que ndo fez uso de ACTH2 No caso 5 de
Kinsbourne 7, o de menina que apresentou a sindrome com 10 meses de idade
e na vigéncia de um processo infeccioso, e recidiva do quadro com idade de
2 anos € 9 meses e que veio a falecer, foi feito estudo andtomo-patoldgico
Este mostrou marcada diminuicdo das células de Purkinje, deple¢do das células
da camada interna granular com proliferacdo de astrécitos na camada de
Bergmann, em algumas dreas do cerebelo. N&o havia qualquer alteracdo no
niicleo denteado. Em alguns giros do cérebro, foram observadas &reas de
matéria branca com diminui¢do da mielinizacdo. Comparativamente, é citado
que no caso de Bray, em que a sindrome estava associada a neuroblastoma,
havia discreto grau de desmielinizacdo peridentatal; no caso de Lemerle, tam-
bém associado a neuroblastoma, ndo havia qualquer alteracdo no cérebro e no
cerebelo. A provavel etiologia da sindrome de Kinsbourne estd relacionada a
processo autoimune ou a sindrome paraneopldsica, devido as anormalidades das
imunoglobulinas e & resposta aos esterdides 2:4,12,
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RESUMO

Registro de um caso de polimioclonia-opsoclono, sindrome de Kinsbourne,
em paciente pertencente a grupo etario superior ao normalmente citado na
literatura. O aparecimento da polimioclonia foi marcado por -caracteristica
incomum, a de apresentar-se de forma ascendente. O tratamento instituido
baseou-se no uso de dexametasona, havendo evolucio clinica favoravel.

SUMMARY
Polymyoclonia-opsoclonus: Kinsbourne’s syndrome. A case report.

Case report of a 9 years old boy with Kinsbourne’s syndrome. This condition
was characterized by the subacute onset of polymioclonia, cerebellar ataxia and
opsoclonus that set later, following an herpes zoster infection. Steroid therapy
resulted in rapid dramatic improvement of neurological symptoms.
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