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RESUMO

A Sindrome de Kinsbourne (SK) é uma desordem neuroldgica rara,
caracterizada pela associacdao de opsoclonus, mioclonus e ataxia
cerebelar, que acomete criancas de seis meses a trés anos de idade,
previamente higidas, com prevaléncia de 1/5.000.000 de nascimentos. A
etiopatogenia pode ser paraneopldsica, infecciosa, autoimune ou
idiopatica. O tratamento é direcionado a doenca de base e a resseccdo
cirGrgica pode ser determinante quando atribuivel as neoplasias. O
objetivo desse trabalho foi descrever um caso de SK em uma crianca com
neuroblastoma raquideo. Procedeu-se as revisées do prontuario médico e
da literatura cientifica. Lactente, um ano e dois meses, sexo masculino,
previamente higido, foi avaliado por neurologista pedidtrico em razao de
guadro agudo de movimentos oculares rapidos, irregulares e
multidirecionais (opsoclonus), mioclonias em face e extremidades, ataxia
cerebelar, déficit motor em membro inferior direito, com marcha
escarvante, além de hiporexia e irritabilidade. Sob o diagnéstico de SK e
sindrome do neurdnio motor inferior, a investigacdo revelou uma lesdo
expansiva lombar raquidea extradural, com extensdes pelos forames L1-
L2 e L2-L3 até o musculo psoas maior a direita. O paciente foi submetido
a laminotomia de T12 a L2 para exérese radical do tumor. O componente
extrarraquideo foi removido no dia seguinte, por cirurgido pediatrico.
Houve desaparecimento completo da SK uma semana apés as operacoes.
O diagndstico histopatoldgico foi de neuroblastoma. Apds convalescenca,
seguiu-se a quimioterapia, a qual durou nove meses. Nao ha evidéncia de
recidiva apés 4,5 anos de acompanhamento e nao houve sequelas
limitantes. A SK, também conhecida como Polimioclonia Infantil,
Encefalopatia Cerebelar Aguda, Sindrome Opsoclonus-mioclonus-ataxia e
Sindrome dos Olhos Dancantes, foi descrita por Marcel Kinsbourne em
1962 e se manifesta por opsoclonia, mioclonia, ataxia cerebelar, além de
irritabilidade, ansiedade e, em casos mais graves, déficit cognitivo. Nao
hd predominancia de género e etnia. O neuroblastoma é o tumor sélido
extracraniano mais comum na infancia. Em 65% dos casos, ocorre no
abdome e a metade surge na medula adrenal. Outras localizacbes
comuns incluem o pescoco, térax e pelve. Estima-se que a SK ocorra em 2
a 3% das criancas com neuroblastoma. Dentre os exames diagndsticos
complementares, destacam-se a dosagem de catecolaminas e imagens
por tomografia computadorizada do térax, abdome e pelve. Os tumores
paraespinhais podem se estender ao canal medular através dos forames
intervertebrais, causando compressdao radicular e/ou medular, o que
representa uma emergéncia oncoldgica/neurocirdrgica. Entretanto,
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estudos indicam que na maioria das vezes, o diagnéstico é tardio e
apenas apds instalacdo de grave déficit motor. O caso apresentado
demonstra a importancia do reconhecimento da SK e de sua pronta
investigacao para estabelecer a causa, sobretudo pela associacao com
déficit motor apendicular, além da rapida intervencao cirdrgica, o que
resultou em uma boa evolugdo clinica.
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