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’ FICHA-RESUMEN DE ENFERMEDAD RARA \

SINDROME DE KINSBOURNE

DESCRIPCION: Enfermedad caracterizada por la triada:

- polimioclonos (mioclonias con espasmos de musculo
- ataxia (carencia de coordinacién de movimientos musculares)
cerebelosa
- ostoplomos /movimientos continuos, involuntarios, rapidos del ojo en
direccidén horizontal y vertical también conocido como ojos danzantes.
Afecta generalmente a lactantes y nifios previamente sanos, de hasta 3 afos
de edad, sin presentar predominio de ningun sexo. Clinicamente el comienzo
puede ser de forma aguda o subaguda.

SINTOMAS: Se caracteriza por la presencia de irritabilidad, casi constante,
alteraciones del lenguaje (disfasia, disartria o incluso mutismo), anomalias de
la conducta (letargia :suefio patoldgico y profundo) irritabilidad, ansiedad y
agresividad) retraso del aprendizaje, problemas motores e hipotonia. Las
polimioclonias afectan fundamentalmente al tronco y extremidades pudiendo
en ocasiones afectar a los musculos faciales, peribucales y parpados.

Mejoran con el reposo y desaparecen durante el suefio, aumentan con la
frustracion, los estimulos y durante los movimientos voluntarios. Cuando son
muy intensas desplazan la cabeza hacia atras y pueden desequilibrar al
paciente. El tratamiento en los casos que no son de origen tumoral se realiza
con ACTH seguido de corticoides. Para el control de las mioclonias,
tratamiento antiepiléptico. Cuando existe neuroblastoma, intervencién
quirdrgica, la extirpacion del tumor provoca la remision de la enfermedad.

El prondstico es tanto mejor cuanto mas precoz es el tratamiento; las secuelas
aparecen sobre todo en la esfera cognitiva. Alrededor del 50% presentan
secuelas motoras, retraso mental y trastornos del comportamiento.

CONTACTO PARA AFECTADOS:

No hay asociacion. Contactar con:

Francisco Javier Alaminos Ruiz, Calle Aguacate n° 8, 2° Almufiecar ( Granada)
TIf: 687522117 0 958639681 , correo electronico: javier alaminos@hotmail.com
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