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1. INTRODUCCION

El sindrome opsoclono-mioclono (SOM) es una
enfermedad de probable base neuroinmunolo-
gica, definida por la presencia de determinados
sintomas y signos, fundamentalmente ataxia,
mioclono (sacudidas musculares de origen cen-
tral), opsoclono (movimientos oculares errati-
cos y multidireccionales), irritabilidad e insom-
nio, en diferentes combinaciones. En nifios
pequenos esta clinica puede aparecer asociada
a la existencia de un neuroblastoma hasta en
el 50% de los casos, lo que constituye otro de
los elementos definitorios de la enfermedad.
Por consenso internacional, su diagndstico se
ha simplificado en la presencia de tres de los
siguientes cuatro criterios:

+ Opsoclono o flutter ocular.
+ Mioclono o ataxia.
+ Neuroblastoma.

« Cambios de humor o trastorno del suefio o
irritabilidad.

Se ha estimado una incidencia de 0,18 casos por
millén de habitantes 0 0,27-0,40 casos por millon
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de nifios. La mayoria de los pacientes desarrollan
la enfermedad antes de los 3 afnos, situandose la
edad mediade inicio entorno alos 18-24 meses.

Como se ha comentado, el SOM en nifios pe-
quenos se asocia con un tumor de la cresta
neural hasta en el 50% de los casos (etiologia
paraneopldsica)y el mas frecuente es el neuro-
blastoma (con predominio de localizacién adre-
nal), seguido de ganglioneuroblastomay gan-
glioneuroma. Algunos autores especulan sobre
que este porcentaje puede ser mucho mayor,
pero una respuesta inmunolégica provocaria la
destruccion de la masa tumoral antes de que
pudiese ser detectada en algunos pacientes.
En ausencia de tumor, en algunos casos se ha
establecido unarelacion temporal con diversas
infecciones, entre ellas el virus de Epstein-Barr
(VEB), Mycoplasma pneumoniae, adenovirus C
o rotavirus. No obstante, en muchos casos es
dificil establecer una verdadera causalidad, por
lo que la etiologia aqui se consideraria idiopa-
tica. De todos modos, incluso con la presencia
de una infeccidn, se debe descartar siempre
una causa paraneoplasica. En todos los casos
de SOM, una base inmunomediada parece la
responsable de la sintomatologia cardinal por
afectacion no solo en tronco-encéfalo o cere-
belo, sino también supratentorial.
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Se han publicado datos de un elevado porcen-
taje de pacientes con secuelas neurocognitivas
y psiquiatricas, aunque, en los tltimos afos, el
pronostico ha mejorado con el uso temprano
de terapias combinadas. A pesar de esto, exis-
ten aun controversias sobre la influencia del
retraso diagndstico o terapéutico en si mismo
sobre estos aspectos cognitivos-conductuales.

2. MANIFESTACIONES CLINICAS

La forma de presentacion y el curso clinico del
SOM son variables, tanto en sintomas y signos
presentes y la gravedad de estos (desde leve
desequilibrio hasta encamamiento y alimen-
tacion por sonda nasogastrica) como en la ve-
locidad de instauracion. En los casos tipicos, el
conjunto de manifestaciones aparece de forma
aguda pero no simultanea, completandose y
agravandose el cuadro clinicoa lo largo de dias
0 pocas semanas. Entre los sintomas y signos
cardinales podriamos diferenciar aquellos de
tipo motor (ataxia, opsoclono, mioclono), que
suelen detectarse con mayor precocidad por ser
“mas objetivos”, y los de tipo conductual (irri-
tabilidad y trastorno de suefio). Estos Ultimos
son mas dificiles de identificar por su inespeci-
ficidad y por verse influenciados por multiples
factores (dolor o malestar secundario a otros
sintomas, personalidad del nifio, manejo de la
situacion por los familiares...) pero deben te-
nerse en cuenta cuando aparecen asociados a
alguno de los otros, pues como veremos des-
pués tienen el mismo valor en el diagnostico y
el seguimiento.

Para una adecuada identificacién de los sin-
tomas cardinales es importante conocer sus
caracteristicas tipicas. Las mas significativas
se exponen a continuacion.

2.1. Ataxia

El paciente sufre una alteracion del control mo-
tor, del tono muscular y de la coordinacion del
movimiento. Con frecuencia es el primer sin-
toma en aparecer, generalmente en forma de
inestabilidad para la marcha (o una regresién
en un lactante con marcha todavia inmadura),
que con frecuencia llega a imposibilitarla com-
pletamente (la pérdida de esta en dias puede
ser el motivo de consulta). A medida que se
agrava o desde el principio, la ataxia puede ha-
cerse manifiesta en sedestacion e involucrar a
los miembros apareciendo dismetriay temblor
durante el movimiento activo.

2.2. Opsoclonus

Se trata un tipo de movimiento ocularanémalo,
rapido, conjugado, que debe tener un elemento
multidireccional aleatorio o cadtico (a diferen-
cia del nistagmo). Suele ser intermitente y apa-
recer en “rafagas”, pudiendo desencadenarse
en ocasiones con los cambios en la fijacién de
la mirada (por ejemplo, en la convergencia al
pasar de mirada lejana a cercana). En algunas
ocasiones el movimiento puede asemejarse
mas a un flutter ocular, manifestandose como
episodios breves de movimientos conjugados
rapidos que siguen el plano horizontal. Dado
que los trastornos del movimiento ocular pue-
den ser complejos, la documentacién en video
casero puede ser de gran utilidad.

2.3. Mioclonias

Se trata de un mioclono de origen subcortical,
que se manifiesta en forma de contracciones
musculares irregulares e involuntarias. Puede
exacerbarse por las emociones intensas y por
la accion, dificultando o impidiendo la activi-
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dad motora fina. En ocasiones es complicado
diferenciar el componente de dismetria y el
mioclonico, que pueden entremezclarse. En
los casos leves, el mioclono puede adquirir una
apariencia trémula y llegar a confundirse con
un verdadero temblor.

2.4. Trastorno de sueno

Puede aparecer un aumento del tiempo de la-
tencia con insomnio de conciliacion, pero tam-
bién fragmentacion (despertares frecuentes) y
reduccion del tiempo total de suefio. Todo ello
puede condicionar un suefio no reparador y
somnolencia diurna.

2.5. Irritabilidad y trastorno de conducta

Junto con la ataxia, suele ser uno de los pri-
meros sintomas en aparecer, pero es dificil de
identificar por su inespecificidad y subjetividad.
Aun pudiendo ser en ocasiones infravalorado
por el médico, llega a ser realmente pertur-
bador para la familia. Los ataques de ira o el
trastorno explosivo intermitente pueden ocu-
rrir varias veces al dia, en forma de rabietas
sin desencadenante que lo justifique y que se
prolongan durante mas de 5 minutos a pesar
de los intentos de contencion de los padres. La
agresion del nifo suele dirigirse al cuidador
principal. El nifio de velcro es otro fendmeno
comun; en este, el nifio se aferra a uno de los
padres 0 a ambos, sin querer separarse.

2.6. Otros sintomas

El babeo, el empeoramiento del lenguaje en
diferentes aspectos (fluencia o articulacién en
nifos verbales; estancamiento y disminucion
de la intencion comunicativa en los preverba-
les) o la pérdida del control de esfinteres en los
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continentes pueden acompafiar a los sintomas
principales.

En general, la dindmica familiar se ve afectada
por la pérdida de suerio, el estrés y la ansiedad.
Puede comprometerse el aprendizaje y afectar-
se el neurodesarrollo.

La evolucién a largo plazo de los pacientes con
SOM estd marcada principalmente por las se-
cuelas neuropsicolégicas, los trastornos de
conducta y las dificultades de aprendizaje. Los
sintomas neurolégicos iniciales de opsoclono-
mioclono y ataxia tienden a mejorar (o a resol-
verse completamente) con la inmunoterapia o
incluso espontdneamente, aunque son frecuen-
tes nuevos episodios de empeoramiento (curso
crénico recurrente) durante los primeros afos,
sobre todo coincidiendo con infecciones. Y es
que, aunque una proporcion de pacientes man-
tienen un neurodesarrollo normal tras el SOM,
un alto porcentaje desarrollara ciertos déficits
que pueden afectar a las funciones ejecutivas,
la atencidn, la memoria, las habilidades visomo-
toras o la memoria de trabajo, entre otras, gene-
ralmente con un prondstico motor normal o casi
normal. También podrian aparecen sintomas de
disregulacion afectiva, impulsividad e incluso
trastorno oposicionista-desafiante. Factores
como la menor edad al diagndstico, el retrasoen
eltratamiento inmunosupresor, la presentacion
clinica mas grave o la reaparicién de sintomas
tras el descenso de lainmunoterapia se han dis-
cutido como factores de mal prondstico.

3. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

El diagndstico de SOM es fundamentalmen-
te clinico y viene dado exclusivamente por el
cumplimiento de los criterios especificados.
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Los objetivos principales de las pruebas com-
plementarias son, por un lado, descartar otras
etiologias neuroldgicas plausibles (diagndstico
diferencial) y por otro detectar un tumor de la
cresta neural silo hubiera. Ademas, en los Ulti-
mos afos se han ido desarrollando herramien-
tas que nos permiten estudiar la situacién neu-
roinmunolégica antes de iniciar el tratamiento
y que pueden ayudarnos a monitorizar el efecto
de algunas terapias inmunomoduladoras.

Dada la importancia de la precocidad en el
diagnésticoy el tratamiento para evitar secue-
las a largo plazoy la potencial gravedad de esta
enfermedad, estas pruebas deben realizarse
de forma urgente, lo que hace necesario ge-
neralmente el ingreso hospitalario del pacien-
te. Esto permitira ademas una observacién y
monitorizacion clinica estrecha, recomendable
inicialmente.

Ante un paciente con diagndstico de SOM (que
cumple 3 criterios clinicos) o con alta sospecha
(si cumple 2 criterios, dado que el hallazgo de
un neuroblastoma constituiria el tercero) deben
realizarse las pruebas complementarias que se
enumeran en los siguientes apartados, orienta-
das a cumplir los dos primeros objetivos.

3.1. Pruebas complementarias de cribado
de tumores de la cresta neural

+ Pruebas de imagen: radiografia de térax y
ecografia abdominal. Podrian sustituirse
ambas por una resonancia magnética (RM)
corporal total, seglin disponibilidad.

+ Pruebas que miden actividad metabdlica:
gammagrafia con metayodobencilguani-
dina (MIBG) y estudio de catecolaminas en
orina de 24 horas.

« Estudio de anticuerpos neuronales: algunos
casos de SOM pediatrico asociado a neuro-
blastoma se han asociado a anticuerpos
onconeuronales (intracelulares) contra la
proteina Hu en sangre. De forma muy ex-
cepcional también se ha asociado SOM a
anticuerpos contra superficie neuronal en
LCR (por ejemplo, anticuerpos contra el re-
ceptor GABA,; ver protocolo de Encefalopa-
tias agudas).

Debemos saber que el neuroblastoma puede
ser mas dificil de diagnosticar en pacientes con
SOM que en los que no lo presentan, dado que
con frecuencia se trata de tumores de muy pe-
quefio tamanoy bajo grado de malignidad, que
no condicionan alteraciones detectables en las
pruebas referidas. Es por ello que en pacientes
con diagnostico definitivo de SOM deben repe-
tirse de forma periddica bajo los criterios y el
seguimiento de un especialista en Oncologia
Infantil.

En pacientes adolescentes, aunque previamen-
te el SOM era considerado idiopatico, mas re-
cientemente se han descrito casos paraneopla-
sicos asociados a teratoma de ovario. Por esta
razon, en pacientes adolescentes se debe rea-
lizar un cribaje de este tumor y la RM pélvica
es la prueba de eleccion.

3.2. Pruebas orientadas al diagnostico
diferencial

En los casos tipicos, segun la bibliografia, no
existe ninguna prueba estrictamente obligato-
ria en el diagnostico diferencial, aunque en la
practica habitual nadie duda de lo imprescin-
dible de realizar una prueba de neuroimagen.
Otros estudios se valoraran en funcion de la
presencia o no de datos de atipicidad, de los
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sintomas y signos predominantes y de la exis-
tencia de otros sintomas que puedan sugerir
otra etiologia. Teniendo en cuenta lo anterior,
algunas de las pruebas complementarias po-
tencialmente dtiles en el diagnéstico diferen-
cial son:

+ Neuroimagen (RM craneal): permite descar-
tar causas estructurales, como untumor de
fosa posterior u otras entidades infecciosas
o inflamatorias (cerebelitis).

+ Valoracion oftalmolégica: si existen dudas,
podria ayudar a catalogar los movimientos
oculares anormales y descartar otras altera-
ciones oculomotoras. La exploracién del fon-
dodeojoodelaagudezavisual podria revelar
datos sugestivos de otra etiologia, pues su
alteracién no esta justificada en el SOM.

+ Pruebas electrofisiolégicas como el elec-
troencefalograma (si aparecen manifesta-
ciones paroxisticas que pudieran recordar a
crisis epilépticas, aunque no son un sintoma
caracteristico del SOM) o electroneurogra-
ma (si presenta datos sugestivos de polineu-
ropatia, dada la existencia de variantes que
pueden compartir sintomas).

+ Estudio de LCR: estudio citolégico y de las
caracteristicas bioquimicas basicas del LCR
(en el SOM generalmente normales, aunque
puede existir una elevacion discreta de pro-
teinas), asi como estudios microbioldgicos
(por ejemplo, PCR virus herpes simple 1-2)
para descartar cuadros infecciosos que po-
drian causar SOM o cuadros similares.

+ Analisis de sangre, incluyendo hemograma
y coagulacion (previos a realizar puncién
lumbar para descartar alteracion hemosta-
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tica que pudiera contraindicar el proceso). Se
pueden valorar también, seguin la sospecha,
estudios microbiologicos serologicos para
descartar un desencadenante infeccioso,
asi como despistaje de infecciones laten-
tes y de respuesta vacunal previo a iniciar
tratamientos inmunosupresores. Encontrar
un agente infeccioso podria informar sobre
el posible desencadenante, aunque nunca
debe eximir de la busqueda de una causa
tumoral.

En los pacientes en los que exista una confir-
macién de SOM y se valore el tratamiento con
rituximab (anticuerpos monoclonales anti-
CD20, ver tratamiento) también se realizara
un estudio de inmunofenotipaje en sangre
basal, asi como durante la monitorizacién del
tratamiento y la reconstitucion inmunolégica.

3.3. Pruebas microbiolégicas

Segun sospecha y datos epidemioldgicos po-
dria ser util realizar prueba de reaccion en cade-
na de la polimerasa (PCR) para virus neurotro-
pos y estudios serologicos para determinados
virus o bacterias.

3.4. Deteccion de neuroinflamacion y estudio
de biomarcadores de autoinmunidad
(no asistenciales)

« Inmunofenotipado celular por citometria de
flujo en sangre y LCR: puede ser normal o
documentar datos de inflamacion, sin exis-
tir un patrén especifico de SOM.

« Estudio de barrera hematoencefilica (en
sangrey LCR): el resultado puede ser normal
o documentar una alteracion (sin asociarse
el SOM a un patrén especifico).
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Es importante extraer todas las muestras de
sangrey LCR siempre que sea posible antes de
iniciar cualquier tratamiento inmunomodula-
dor, para evitar asi posibles interferencias de
estos con los test de laboratorio, ya que podrian
conducir a resultados erréneos.

4. CLAVES DIAGNOSTICAS

Como se ha comentado, el diagnostico de SOM
es fundamentalmente clinico. Seguin un con-
senso internacional, requiere el cumplimiento
de al menos 3 de estos 4 criterios:

+ Opsoclono o flutter ocular.

+ Mioclono o ataxia.

« Trastorno de suefio o de conducta.
+ Neuroblastoma.

La anamnesis y la exploracion fisica exhaus-
tivas tienen un papel clave en el diagnéstico
para determinar la presencia o no de los 3 pri-
meros criterios. Es fundamental profundizar en
los sintomas que manifiesta el paciente para
determinar si se ajustan a las caracteristicas
tipicas (por ejemplo, si se trata realmente de
opsoclono o de otro tipo de trastorno de la mo-
tilidad ocular; si la inestabilidad traduce una
verdadera ataxia, etc.) y por tanto constituyen
verdaderamente un criterio diagnostico.

En pacientes que presentan criterios aislados
(< 3, insuficientes para diagndstico) pero muy
sugestivos de esta enfermedad, seria necesario
un seguimiento inicial estrecho a fin de detec-
tar precozmente la agregacion de otros nuevos.
De este modo, el manejo del paciente que se

encuentra en proceso diagndstico podria variar
en funcién del nimero de criterios que presen-
te, con una propuesta reflejada en el algoritmo
(Figura 1).

Se debe tener cuidado con algunos sintomas
como la ataxia, sintoma de debut mas fre-
cuente. El inicio de una ataxia aislada dificulta
y retrasa el diagndstico al plantearnos el diag-
nostico diferencial, principalmente con la ata-
xia aguda posinfecciosa. Esta ultima entidad
afecta menos a lactantes, con mayor frecuen-
cia asocia prédromos y aparicion de exantema
(asociacion con el virus de la varicela zoster,
principalmente) y su curso es autolimitado
en el tiempo. La aparicion de otros sintomas,
incluso solo conductuales, junto a una ataxia
persistente, debe plantear la posibilidad de un
SOM. En este sentido es importante la busque-
da activa de otros sintomas y signos sugesti-
vos en pacientes con ataxia que no mejoran
en el tiempo habitual, ante los cuales se debe
mantener un alto nivel de sospecha e incluso
instruir a los padres sobre su aparicion.

Asi mismo, debe extremarse la precaucién en el
diagndsticoy persistiren la blisqueda de otras
etiologias ante la presencia de datos atipicos
(por ejemplo, alteracion de la agudeza visual,
presencia de microcefalia, crisis epilépticas...) y
sobre todo ante la aparicion a una edad inhabi-
tual, siendo muy improbable el diagnéstico de
SOM antes de los 12 meses de edad y practica-
mente inexistente antes de los 6 meses.

5. TRATAMIENTO

Aunque existen casos infrecuentes de reso-
lucién espontanea, es preciso un tratamiento
inmunomodulador. En los Ultimos afios se ha
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Figura 1. Algoritmo diagnéstico ante posible SOM.

+ Anamnesis dirigida® (sintomas cardinales, evolucion cronoldgica, prédromos)
« Exploracién fisica completa® (con exploracién neurolégica completa)
+ Antropometria y constantes vitales (peso, talla, perimetro cefalico; tension arterial, frecuencia cardiaca)

Aplicar criterios diagnésticos
Deben cumplirse 3 de los siguientes 4 criterios (Génova 2004):
* Opsoclono
« Ataxia / Mioclono
« Irritabilidad / Trastorno de suefo
* Neuroblastoma

l I

| Cumple 1/4 criterios | —»| Cumple 2/4 criterios | Cumple 2 3/4 criterios |
T. del suefio o - —
irritabilidad | Diagndstico SOM© |
Ataxia 0 mov.
oculares l

Ingreso para:
« Estudio y diagnéstico diferencial

- Cribado de tumores de la cresta neural (+1 criterio)

Manejo especifico

« Valoraciéon +/- seguimiento oftalmolégico

* Valoracion +/- seguimiento neurolégico
(si ambito AP/Urgencias)

* Revision en 1 mes o antes si incidencias

(si ambito consulta Neurologia)
« Control simultaneo AP cada 1-2 semanas) <—| No confirmado SOM

* Tratamiento si diagnéstico final de SOM

i ‘

Resolucién completa

| Clinica estable |

Control habitual AP

*Anamnesis dirigida. No olvidar profundizar en:

+ Sintomas cardinales:
~Presencia 0 no de movimientos oculares y caracterizacion (jsolicitar videos caseros!)
~Presencia o no de mioclonias o temblor y caracterizacion
~Presencia o no de signos de ataxia y caracterizacion (pueden referir torpeza, inestabilidad/mareo o incluso rechazo de la marcha o

debilidad...)

~Alteracion del patrén de suefio, cambios en conducta o lenguaje

« Tiempo de evolucion de la clinica y forma de debut (insidioso vs. brusco, estatico vs. progresivo (lenta o rapidamente), episédico vs.
continuo)

« Presencia de antecedente infeccioso / pradromos / tumor previo (extirpe neural)

®Exploracion fisica completa. No olvidar exploracién detenida de:

» Signos de ataxia en diferentes situaciones (sedestacion, bipedestacion y marcha, segin edad), observando estabilidad en giros/cambios
de direccion, agacharse y levantarse...
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» Motilidad ocular descartando limitaciones o paresias. Observar movimientos oculares espontaneos normales y anémalos (si se
presentan): determinar si corresponden a opsoclono (multidireccionales, cadticos). Explorar convergencia ocular, cambios de fijacion
cerca-lejos y movimientos sacadicos, ya que pueden desencadenar opsoclono.

+ Mioclono (observar su presencia o no durante la inspeccién)
» Lenguaje expresivo (especialmente fluidez, articulacion)
+ Abdomen (masas)

“El diagndstico (puramente clinico) debe revalorarse ante curso clinico o hallazgos no esperables en las pruebas comple-
mentarias, tanto al inicio como durante la evolucion

“Pruebas de imagen* + metabolitos de las catecolaminas en orina + gammagrafia MIBG

*Rx torax + ecografia abdominopélvica o RM-corporal total segtin disponibilidad (considerar RM-corporal total si resto
de pruebas complementarias negativas)

¢Analitica de sangre con hemograma, coagulacién, bioquimica con perfil renal, hepatico e iénico, Ac antitiroideos, hor-
monas tiroideas, serologias (seguin sospecha y epidemiologia), Ac antineuronales. Estudio de LCR con bioquimica basica,

microbiologia (PCR virus/bacterias segtin sospecha y epidemiologia)

Fuente: modificado de Cantarin et al., 2020.

producido un cambio en los regimenes de tra-
tamiento, que abogan por la intensificacion
precoz del mismo, instaurando una biterapia
desde el principio. Esta consiste generalmente
en esteroides (dexametasona, dosis de 20 mg/
m?2/dia divida en 3 dosis diarias durante 3 dias)
e inmunoglobulinas (dosis total de 2 g/kg di-
vidida en 3-5 dias) y asociando un farmaco de
segunda linea precozmente si la respuesta no
es satisfactoria (el mas empleado es el rituxi-
mab, a dosis de 375 mg/m? cada semana du-
rante 4 semanas). El objetivo de la optimizacion
del tratamiento no es solo la resolucion de la
clinica neuroldgica aguda, sino minimizar las
repercusiones cognitivas permanentes.

El tratamiento y seguimiento de esta enfer-
medad debe realizarse desde el ambito de la

Neuropediatria y valorar la derivacion a un
centro de referencia en este tipo de patologia
si existe cualquier limitacién para su adecuado
manejo, especialmente en casos refractarios a
las primeras lineas de tratamiento. Asi mismo,
es necesario un seguimiento oncolégico espe-
cializado para detectary tratar precozmente un
eventual tumor.

En la evaluacién y seguimiento clinico de los
pacientes seria deseable el empleo de escalas
especificas que permitiesen una estratificacion
del grado de afectacion asi como una valora-
cion mas objetiva de |a respuesta al tratamien-
to. La escala de Mitchell (Tabla 1) y la escala de
Pranzatelli (Tabla 2) son las empleadas habi-
tualmente.
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Tabla 1. Escala de Mitchell. Opsoclonus myoclonus syndrome severity scale developed by Drs. Wendy Mit-
chell and Michael Pike following the Advances in Neuroblastoma Research (ANR) Meeting in Genoa, 2004

o Stance
0 standing and sitting balance normal for age
1 mildly unstable standing for age, slightly wide-based
2 unable to stand without support but can sit without support

3 unable to sit without using hands to prop or other support

* Gait
0 walking normal for age
1 mildly wide-based gait for age but able to walk indoors and outdoors independently
2 walks only or predominantly with support from person or equipment

3 unable to walk even with support from person or equipment

+ Arm and hand function
0 normal for age
1 mild infrequent tremor or jerkiness without functional impairment

2 fine motor function (. g., pincer grip of small object, pencil use) persistently impaired for age but less precise manipulative
tasks (e. g, playing with larger toys feeding, dressing) normal or almost normal.

3 major difficulty with all age-appropriate manipulative tasks

» Opsoclonus

0 none

1 rare or only when elicited by change in fixation

2 frequent, interfering frequently with fixation and / or tracking

3 persistent, interfering continuously with fixation and tracking

*» Mood / behavior
0 normal
1 mild increase in irritability but consolable and / or mild sleep disturbance but easily settled
2 irritability and sleep disturbance, interfering substantially with child and family life

3 persistent severe distress

» In addition, for children aged 18 months or less:

+ able to hold head consistently erect when trunk vertical? yes / no / no information
+ able to reach and grasp object with each hand? yes / no / no information

+ able to roll back to front and front to back? yes / no / no information

» able to finger-feed self? yes / no / no information

Fuente: De Grandis, et al., 2009.
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Tabla 2. Escala de Pranzatelli (Opsoclonus-myoclonus evaluation scale of motor performance)

1. Walking: side-to-side imbalance
0-normal

1-mild

2-moderate

3-severe

2. Walking: front-to-back imbalance
0-normal

1-mild

2-moderate

3-severe

3. Walking: wide base
0-normal

1-mild

2-moderate

3-severe

4. Instability while standing (feet apart)
0-normal

1-mild

2-moderate

3-severe

5. Difficulty achieving standing position
0-achieves standing normally
1-achieves with jerks, but no support
2-achieves with self-support

3-unable to reach standing without assistance

6. Truncal instability while sitting

0-sits with no support from arms and no jerking

1-sits with minimal support from arms and occasional jerking
2-sits with total support from arms or trunk to maintain balance

3-unable tosit in chair

7. Targeting difficulty

0-reaches target with no jerks

1-reaches target with minimal jerks
2-reaches target with moderate to severe jerks

3—unable to reach target

8. Difficulty grasping with one hand

0- grasps object (cup, crayon, etc.) with one hand

1-grasps object with two hands

2-grasps object with two hands, but has difficulty holding it
3—unable to grasp object

9. Difficulty with pincer grasp

0- grasps with thumb and tip of digit (pincer)
1-grasps with thumb and digit but unstable hold
2—grasp with closed fist

3—unable to grasp object

10. Abnormal eye movements while tracking (fixation)
0-eyes track smoothly and do not jerk

1-eyes have infrequent/small amplitude jerks

2-eyes have frequent/large amplitude jerks

3—eyes cannot track

11. Abnormal eye movements while resting
0-eyes do not jerk

1-eyes have infrequent/small amplitude jerks
2-eyes have frequent/small amplitude jerks

3—eye have frequent/large amplitude jerks

12. Speech abnormality (dysarthria)
0-normal

1-mild

2-moderate

3-severe

Fuente: Pranzatelli, et al., 2001.
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