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RESUMEN
A continuación, se presenta un paciente de 66 años con alteración en los movimientos oculares, asociado a mio-
clonías, disartria y ataxia cerebelosa, secundario a un proceso parainfeccioso por citomegalovirus. Posteriormente, 
se revisa la fisiopatología del síndrome de opsoclonus – mioclonus – ataxia, las etiologías del mismo y las opciones 
terapéuticas disponibles. Esta es una etiología poco frecuente del síndrome, pues sólo se encontró un caso reportado 
de opsoclonus mioclonus ataxia asociado a citomegalovirus.
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SUMMARY
This paper reported a 66 years old patient, with eye movements alteration associated to myoclonus, cerebellar ataxia 
and dysarthria, secondary to a parainfectious process by cytomegalovirus. The physiopathology of  the opsoclonus 
myoclonus ataxia syndrome, its etiologies and the available therapeutic options were checked,  and turned out that 
it is not very common since only one previous published case associated to cytomegalovirus was found.
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Caso clínico

INTRODUCCIÓN

El síndrome de opsoclonus mioclonus ataxia 
(OMA), también conocido en la literatura médica 
con el nombre de síndrome de los ojos bailarinos 
- piés bailarinos, encefalopatía mioclónica de la infan-

cia y síndrome de Kinsbourne (2, 3) es poco común y 
se caracteriza por el desarrollo agudo o subagudo de 
sacadas involuntarias, arrítmicas, caóticas y multidi-
reccionales que constituyen el opsoclonus, sacudidas 
mioclónicas del tronco y las extremidades y ataxia 



Síndrome de opsoclonus-mioclonus. Ataxia (OMA) parainfeccioso 
secundario a infección por citomegalovirus

cerebelosa (4). Es importante reconocer esta triada, 
puesto que en un porcentaje importante se asocia a 
neoplasias: en niños principalmente neuroblastoma 
oculto  y en adultos carcinoma de células pequeñas 
de pulmón entre otros tumores. La fisiopatología del 
trastorno todavía está en discusión pero se considera 
que es secundaria a una lesión que compromete el 
tallo cerebral y el cerebelo.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Hombre de 66 años,  sin antecedentes de impor-
tancia, quien consultó por cuadro clínico de cinco 
días de evolución consistente en movimientos ocu-
lares rápidos en todas las direcciones, visión borrosa 
y temblor de intención generalizado. Dos semanas 
antes del inicio del cuadro clínico presentó fiebre y 
malestar general. 

Al examen físico se encontraron signos vitales 
normales sin otras alteraciones. Al examen neuro-
lógico se evidenciaron sacadas multidireccionales 
involuntarias, arrítmicas y caóticas con componente 
horizontal, vertical y torsional. Igualmente, se 
observó miorritmia mandibular sin otras alteracio-
nes en los pares craneanos. Desde el punto de vista 
motor, no había compromiso en la fuerza, el tono 
muscular o en los reflejos. Se observaron sacudidas 
de las extremidades que empeoraban con la inten-
ción. Además, se documentó disartria cerebelosa 
leve, dismetría y temblor de las extremidades. No se 
encontraron alteraciones en la esfera mental.  

Se consideró que el paciente cursaba con sacado-
mania (opsoclonus), mioclonus y hallazgos compa-
tibles con alteración cerebelosa, lo cual constituía la 
triada de OMA y se inicio la búsqueda de neoplasia 
oculta y de lesión estructural como causa del cuadro 
clínico. 

Al ingreso, se tomó resonancia cerebral simple 
sin encontrar lesión estructural Además, dado que 
la principal causa de este síndrome en los adultos es 
paraneoplásica, se realizó una búsqueda de neoplasia 
oculta, practicando tomografía  de tórax y abdomen 
simple y contrastadas. Adicionalmente, se tomó una 
ecografía testicular. Todos estos estudios fueron 
normales.

 La punción lumbar mostró un líquido cefa-
lorraquídeo (LCR) aséptico: 0 leucocitos, glucosa 

39/102 y proteínas de 41, dado que el paciente había 
presentado malestar general y fiebre dos semanas 
antes, se decidió buscar etiología infecciosa, se rea-
lizó  PCR CMV que fue positiva. Con base en este 
resultado, se concluyó que la etiología del síndrome 
de opsoclonus-mioclonus-ataxia en este paciente fue 
parainfecciosa por CMV, secundaria a un mecanismo 
inmunitario.

Se inició tratamiento con metilprednisolona 
1 gramo cada día por cinco y con gabapentina y 
clonazepam como manejo sintomático. Con esto 
el paciente tuvo una mejoría progresiva de los 
síntomas neurológicos, especialmente en la sacado-
manía, el mioclonus y la dismetría cerebelosa. En 
el seguimiento clínico un mes después del egreso 
hospitalario, el paciente se encontraba asintomático.

 

DISCUSIÓN

El síndrome de opsoclonus mioclonus ataxia 
(OMA) es un trastorno neurológico poco frecuente 
y se estima que hay aproximadamente 500 casos 
reportados en la literatura mundial (5). En un estudio 
prospectivo que incluyó 20 centros de pediatría en 
el Reino Unido durante dos años, se reclutaron 16 
casos, calculando una incidencia de 0.18 casos por 
millón de habitantes, siendo más frecuente en niños, 
con una edad media de 18 meses (6).  

El opsoclonus es una alteración de los movimien-
tos oculares caracterizado por sacadas multidirec-
cionales, involuntarias y caóticas con componente 
horizontal, vertical y torsional, sin intervalo intersa-
cádico. Estos movimientos oculares están acompa-
ñados por contracciones breves y súbitas de grupos 
musculares del tronco y las extremidades (sacudidas 
mioclónicas) y movimientos incoordinados (ataxia y 
temblor cerebelosos) (2, 4). 

El mioclonus aparece principalmente con la 
acción o la intención y se puede presentar en forma 
de sacudidas al sentarse o levantarse. Todo esto 
conduce a una alteración importante en la fun-
cionalidad, limitando los cambios de posición y la 
marcha, aunque rara vez genera incapacidad para 
comer, respirar o hablar. Hasta en el 58% de los casos 
pueden observarse signos y síntomas de encefalopa-
tía, ansiedad, somnolencia, malestar o irritabilidad, 
especialmente en aquellos casos relacionados con 
enfermedad paraneoplásica (2-4, 8, 7). 
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Es importante hacer diagnóstico diferencial 
con cerebelitis postinfecciosa dado que ésta última 
tiene muy buen pronóstico neurológico al contrario 
del OMA (4). La distinción es clínica dado que los 
pacientes con cerebelitis no cursan con sacadomania 
(opsoclonus), siendo éste un signo clínico patogno-
mónico de OMA.

La etiología de este síndrome es variada (Tabla 1). 
En la población pediátrica el 50% de los casos son 
paraneoplásicos y los tumores más frecuentemente 
involucrados son los tumores derivados de la cresta 
neural: neuroblastoma, ganglioneuroblastoma, gan-
glioneuroma y hepatoblastoma (7- 9, 12, 11). En los 
adultos la principal causa es paraneoplásica (20%), 
clásicamente el carcinoma pulmonar de células 
pequeñas, cáncer de mama y neoplasias ginecoló-
gicas (4, 12). 

Este síndrome también se ha asociado a condi-
ciones metabólicas como estado hiperosmolar no 

cetósico, exposición a tóxicos y medicamentos como 
anestésicos (Ketamina), antidepresivos tricíclicos, 
litio, cocaína, anfetaminas, entre otros.

Otras causas son infecciosas (parainfecciosas 
o postinfecciosas), los agentes reportados en la 
literatura son: virus Coxsackie, sarampión, paro-
tiditis, rubéola, Varicela Zoster, enterovirus, virus 
Epstein-Barr, VIH, Salmonella, Estreptococo Pyogenes, 
Rickettsias, Plasmodium, Borrelia, TBC y CMV (1, 2,  
9, 10,13). En estudio prospectivo de Pang et al. En el 
grupo de OMA que no fue secundario a neuroblas-
toma (donde estaban incluidas las causas diferentes 
a paraneoplasia) se encontró mayor incidencia de 
fiebre y síntomas respiratorios altos, sin embargo, 
la sintomatología neurológica fue igual en ambos 
grupos, por lo que el diagnóstico de las etiologías 
infecciosas o parainfecciosas solo puede realizarse 
con el estudio de serología y PCR de LCR de los 
posibles agentes etiológicos (4).

Se realizó búsqueda en la literatura médica a 
través de PubMed, conjugando los términos de 
búsqueda de OMA y CMV, obteniendo sólo tres 
artículos; uno de los cuales fue publicado por Zaga-
nas et al (1) y expone un caso de OMA asociado a 
encefalitis por CMV, otro caso publicado por Toorn 
et al (14) quienes presentan una paciente de once 
meses con HIV que desarrolla OMA secundaria a 
reconstitución inmunológica por terapia antirretro-
viral altamente efectiva, a quien se le practicaron 
estudios de serología y PCR demostrando negati-
vidad para diferentes virus, incluyendo el CMV y 
un tercer artículo de revisión de OMA (15). Por lo 
cual se concluye que el OMA secundario a CMV es 
una etiología poco frecuente que debe  tenerse  en 
cuenta en el estudio diagnóstico en los pacientes 
con esta triada.

El mecanismo patogénico del OMA parece ser 
inmunológico e involucra tanto la inmunidad humo-
ral como la celular. Hay estudios que evidencian 
alteración en la función de linfocitos T, especialmente 
CD 19 (16). 

Aunque se han demostrado numerosos anticuer-
pos antineuronales en diversas series de pacientes 
pediátricos y adultos, la mayoría de los pacientes 
son seronegativos para los anticuerpos conocidos. 
En la literatura se han reportado casos de OMA 
de etiología paraneoplásica con positividad para 

Tabla 1. Causas del síndrome de opsoClonus-mioClonus-
ataxia.

Neoplasias Neuroblastoma
 Ganglioneuroblastoma
 Ganglioneuroma
 Hepatoblastoma

Vasculares Hemorragia talámica o póntica

Infecciones Coxsackie Sarampión                           
 Parotiditis
 Rubéola Varicela Zoster                     
 Enterovirus 
 Epstein – Barr VIH                                      
 Salmonella
 Rickettsias Plasmodium   TBC 
 Estreptococo Borrelia                                   

Farmacológicas Ketamina Litio                                       
 Diazepam  
 Cocaína Anfetaminas
 Fenitoína 
 Antidepresivos tricíclicos 

Tóxicas Cocaína Organofosforados 
 Tolueno Talio

Desmielinizantes Esclerosis múltiple

Metabólicas Estado hiperosmolar no cetócico

Otras Sarcoidosis
 Trauma craneoencefálico
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los anticuerpos anti Ri en pacientes con cáncer 
de mama, ovario o pulmón, también hay reportes 
de positividad para anticuerpos anti-Hu, Anti-Ma, 
anti-neurofilamento, anti decarboxilasa del ácido 
glutámico y anti-NMDA (4, 8, 12, 17).

Inicialmente, se creía que el daño a las células 
omnipausa localizadas en el núcleo del rafe dorsal 
en el IV ventrículo, eran responsable del opsoclo-
nus, debido a que éstas son inhibidas al generarse 
una sacada. Sin embargo, estudios de autopsia en 
pacientes con OMA no han demostrado daño en la 
región de las células omnipausa. Por el contrario, se 
han encontrado las lesiones en las células de Purkinje 
del vermis cerebeloso dorsal. Además, lesiones gene-
radas experimentalmente a las neuronas omnipausa, 
no producen opsoclonus sino enlentecimiento de 
las sacadas (18). Aunque, el mecanismo fisiopatoló-
gico exacto responsable del opsoclonus permanece 
incierto, la mayoría de evidencia actual apunta hacia 
el núcleo fastigial del cerebelo (4, 19).  Actualmente, 
se considera que la generación del opsoclonus es el 
resultado de la desinhibición del núcleo fastigial, 
específicamente la región oculomotora del mismo. 

Se considera que hay una alteración en el funcio-
namiento de las células de Purkinje gabaérgicas del 
cerebelo y sus vías (20).

La porción posterior del vermis (lóbulo VII) y la 
porción caudal del núcleo fastigial (región oculomo-
tora) contienen neuronas relacionadas con el funcio-
namiento de las sacadas; estas neuronas se proyectan 
a las neuronas en estallido o descarga (burst neurons) 
excitatorias e inhibitorias, que son las responsables 
de la generación de las sacadas, incrementando su 
tasa de descarga, también se proyectan a las células 
omnipausa inhibiendo su descarga (19) (Figura 1). 
Al activarse la región oculomotora del vermis, se 
inhibe la porción oculomotora del núcleo fastigial 
durante las sacadas lo que permite la fijación visual. 
Sí el vermis se lesiona, se desinhibe el núcleo fastigial 
cuyas proyecciones excitan las células generadoras 
de sacadas (células de disparo excitatorias e inhibito-
rias) generando las sacadas en todas las direcciones, 
además, inhiben a las células omnipausa (18, 20). 

Un estudio con resonancia magnética funcional 
confirma esta hipótesis al demostrar activación 

Figura 1. 

meCanismos del Control saCádiCo. el vermis dorsal ejerCe Control inhibitorio sobre la región Caudal del núCleo 
fastigial del Cerebelo, la Cual tienen proyeCCiones exCitatorias haCia las neuronas de disparo que son las responsables 
de generar las saCadas y proyeCCiones inhibitorias haCia las neuronas omnipausa. las neuronas de disparo, generan 
saCadas horizontales por medio de la formaCión retiCular para pontina (pprf) y vertiCales por medio del núCleo 
rostral interstiCial del fasCíCulo longitudinal medio (riflm) y del núCleo interstiCial de Cajal (inC).  una lesión 
del vermis dorsal, inhibe las Células omnipausa y exCita las Células de disparo, generando saCadas en todas direCCiones.
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exagerada de los núcleos fastigiales en dos pacientes 
con opsoclonus (21). Igualmente, los estudios con 
resonancia magnética funcional sugieren la pérdida 
del control inhibitorio de las células de Purkinje sobre 
el núcleo fastigial (20).

Con respecto al diagnóstico, éste se establece 
clínicamente. Las imágenes cerebrales suelen ser 
normales. Debido a que la etiología más común es 
el cáncer, se debe iniciar una búsqueda exhaustiva 
de neoplasia oculta. Así mismo, debe realizarse pun-
ción lumbar con el fin de descartar infecciones (8). 
En nuestro paciente, la punción lumbar evidenció 
una PCR positiva para citomegalovirus y un LCR 
sin signos de inflamación por lo cual se consideró 
que el mecanismo no era infeccioso directo sino 
inmunológico (parainfeccioso o postinfeccioso). Se 
descartaron neoplasias ocultas con una amplia bús-
queda en tórax, abdomen y testículo, e igualmente, 
se descartaron otras infecciones. 

El tratamiento en los casos asociados a neopla-
sia consiste en la resección del tumor con el fin de 
frenar la respuesta inmunológica. En caso contrario, 
se deben administrar tratamientos inmunomodula-
dores como metilprednisolona o inmunoglobulina 
(7, 9). En casos refractarios hay reportes de mejoría 
sintomática al dar manejo con ciclofosfamida, ritu-
ximab (22) y plasmaféresis (8). Como opciones de 
tratamiento sintomático para la sacadomanía y el 
mioclonus están gabapentín, clonazepam y ácido 
valpróico (7, 20) (Tabla 2). Dado que este trastorno 

es muy raro, ninguno de los tratamientos aquí des-
critos tiene nivel de evidencia. Hasta el momento, no 
se han realizado estudios controlados para evaluar 
la efectividad de los tratamientos y todo se basa en 
reportes de casos.

Se estima que los niños con OMA asociado a 
neuroblastoma tienen un buen pronóstico: 90% de 
sobreviva a dos años. Las recaídas están asociadas 
con la presencia de recaída tumoral, tratamiento de 
neoplasias o a cambios en medicamentos. Crónica-
mente, la enfermedad puede tener un curso fluc-
tuante o remitir espontáneamente (3, 20). Existen 
reportes que evidencian mejoría espontánea entre los 
9 y los 24 días posteriores al inicio de los síntomas 
en los casos de OMA secundarios a infecciones (23).
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