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INTRODUCCION

La ataxia, del griego ataktos, significa pérdida de orden. Se define como la
alteracion de la coordinacion motora voluntaria y del control postural, asi como la falta
de organizacion o modulacion del movimiento.

La mayor parte de las veces encontramos una ataxia de origen benigno, pero es
importante descartar la que es debida a procesos graves como las infecciones del
sistema nervioso central (SNC) o los tumores cerebrales. También hay que saber
reconocer las causas no neurologicas.

Frecuentemente la causa principal es una disfuncién cerebelosa, sin embargo, la
afectacion del SNC a cualquier otro nivel también puede darnos alteraciones de la
coordinacion.

Este protocolo tiene como poblacion diana aquellos pacientes en edad pediatrica con
ataxia aguda.

CLASIFICACION Y ETIOLOGIA

La clasificacion de la ataxia es muy variable. En funcion del momento de aparicion, la
ataxia puede ser congénita o adquirida, en funcién de la evolucién puede ser aguda,
recurrente o intermitente o crénica-progresiva (Ver Anexo 1); en cuanto a los grupos
etiopatogénicos encontramos la ataxia cerebelosa, la vestibular, la central, la sensorial
y si tenemos en cuenta su aparicion en funciéon del momento de ejecucion la ataxia
puede ser cinética o estatica. También se puede clasificar en funcion de su etiologia
(Tabla 1).

Este protocolo se centra sobre todo en la identificacion y terapéutica de la ataxia aguda
que se define como inestabilidad de la marcha o del movimiento fino con una
duracién menor de 72 horas en un paciente previamente sano.

La incidencia y prevalencia exacta de la ataxia aguda varia en funcién de su causa, pero
sin lugar a dudas la mas comun es la ataxia aguda cerebelosa que constituye alrededor
del 30-50% de todos los casos.

En algunas series se refiere una prevalencia de ataxia en pediatria de 26/100000 sin
hacer referencia al tiempo de presentacion.

Presentacion de la ataxia segun lugar de afectacion:

Ataxia cerebelosa

- Laclinica varia en funcion de la regién afectada:
o Vermis: nistagmus, oscilaciones cefélicas, inestabilidad postural y marcha
inestable con aumento de la base de sustentacion.
o Zona intermedia y lateral del cerebelo: hemiataxia, hipotonia ipsilateral,
dismetria, temblor y disartria (variable).
- Entidades: ataxia aguda cerebelosa postinfecciosa (AACP), cerebelitis,
encefalomielitis aguda diseminada (EMAD), intoxicaciones, ataxia post-TCE...

Ataxia vestibular

- Se caracteriza por marcha inestable, Romberg positivo, vértigo y nistagmo.
- Puede asociar cefalea, nauseas/vémitos y alteraciones auditivas.
- Puede ser dificil de diferenciar de la ataxia cerebelosa en los nifios pequefios.

[Protocolo de diagnéstico y manejo de la ataxia aguda en pediatria] 2



- Entidades: migrafia vestibular, vértigo paroxistico benigno (VPB) y neuritis

vestibular.

Ataxia sensorial

Es el resultado de la lesion:

o A nivel central si afecta a la corteza somatosensorial, via talamo-cortical,
talamo o lemnisco medial.
o A nivel medular cuando se afectan las columnas posteriores.

o A nivel periférico cuando se afectan las raices nerviosas o nervios
sensitivos periféricos.
- Se caracteriza por marcha inestable, Romberg muy positivo y alteracion sensitiva
con afectacion de la sensibilidad vibratoria.

- NO presenta: nistagmo ni vértigo.
- Entidades: Sindrome Guillain-Barré (SGB) y su variante sindrome de Miller-

Fisher.

Tabla 1. Clasificacion de la ataxia en funcion de la etiologia

INFECCIOSO O
PARAINFECCIOSO

- Ataxia cerebelosa aguda
- Cerebelitis aguda

- Ataxia opsoclono-mioclono
- Mielitis transversa

- Sindrome Guillain-Barré
- Virus Coxsackie

- Virus Echo

- Virus Epstein-Bar

- Encefalitis por
Paramyxovirus

- Encefalitis japonesa

- Mycoplasma pneumoniae
- Tos ferina

- Polio

- Enterovirus D68

- Tuberculosis

-VWz

- Borrelia burgdorferi

- Virus Powassan

NEOPLASICO

- Tumor cerebeloso o frontal
- Neuroblastoma

- Tumores pontinos

- Tumor de médula espinal

VASCULAR

- Malformacion AV
- Vasculitis

- Ictus isquémico

- Hemorragia
intracraneal

TOXICOS

- Alcohol

- Encefalopatia por
plomo

- Benzodiazepinas
- Opioides

- Antihistaminicos

TRAUMATICO
- Edema cerebral agudo

PSICOGENICA
- Trastorno conversivo

MISCELANEA
- Hidrocefalia
- Migrafia compleja

GENETICO/METABOLICO

- Abetalipoproteinemia

- Aciduria arginosuccinica

- Déficit de vitamina E

- Gangliosidosis GM2

- Enfermedad de Hartnup

- Hiperalaninemia

- Hiperamonemia

- Hipoglucemia

- Sindrome de Kearn-Sayre

- Enfermedad de Leigh

- Enfermedad de jarabe de arce
- Epilepsia mioclonica de fibras
estriadas

- Leucodistrofia metacromatica
- Adrenoleucodistrofia

- Defectos mitocondriales
complejos

- Déficit de biotina

- Lipofuscinosis ceroide neuronal
- Sialidosis

- Enfermedad de Niemann-Pick
- Enfermedad de Refsum

- Neuropatia, ataxia, retinitis pig.
- Encefalopatia de Wernicke

- Triptofanuria

- Déficit de triosefosfato
isomerasa
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DIAGNOSTICO
Anamnesis

Es imprescindible realizar una anamnesis completa en la que se haya interrogado sobre
la presencia de cefalea y sus caracteristicas, fiebre, exantemas, vémitos, alteracion del
nivel de consciencia, antecedentes de vacunacién o de infeccion viral, aparicion reciente
de inestabilidad o caida poco habituales, nistagmo, crisis comiciales, traumatismos,
ingesta de tbxicos y antecedentes de episodios previos similares, asi como de
encefalopatia.

Los antecedentes familiares también pueden aportar informacién sobre la etiologia del
proceso.

Las primeras preguntas deben servir para descartar o hacernos pensar en aquellas
entidades amenazantes para la vida. Suelen ser aquellas que afectan al SNC (fosa
posterior y/o troncoencéfalo) y que podemaos clasificar en 5 categorias (Tabla 1):

- Infecciosa y/o inflamatoria
- Neoplasica

- Vascular

- Toxica

- Traumatica

Preguntas que deben hacerse para orientar el diagnéstico (Tabla 2):

- ¢Exposicién infecciosa? ¢ Fiebre, exantema, vacunacion reciente o ambiente
epidemiolégico?
o Hace 10-15 dias, sugestivo de ataxia aguda postinfecciosa (AACP).
o Hace 2 dias a 4 semanas, sugestivo de EMAD.
o Hace 2-4 semanas, sugestivo sindrome de Guillain-Barré (SGB).
o Si hay enfermedad intercurrente puede ser la presentacion de cerebelitis
aguda.
- ¢Exposicion a téxicos (sospecha de ingesta, farmacos en domicilio, pesticidas)?
o Presentacion de ataxia aguda cerebelosa toxica.
- ¢ Traumatismo en cabeza o cuello?
o Presentacion de ataxia aguda cerebelosa post-traumatica.
- ¢Sensacion de giro de objetos, mareo, rotacional?
o Presentacion de ataxia aguda vestibular o vértigo paroxistico benigno.
- ¢No es el primer episodio?
o Presentacion esclerosis multiple, ataxia intermitente, ataxia episodica
tipo 1y 2 o sindrome de Miinchhausen por poderes.
- ¢ Trauma emocional (abuso fisico/sexual, bullying, muerte de un familiar)?
o Presentacion de ataxia aguda psicogénica.
- ¢ Retraso en el desarrollo?
o Presentacion de errores innatos en el metabolismo.
- ¢ Afectacion sistémica concomitante (fiebre inexplicable, cefalea, vomitos)?
o Presentacion de cerebelitis aguda o EMAD.
- ¢Enfermedad de base?
o Presentacion de sindrome opsoclonus-mioclonus (SOM), ataxia
cerebelosa paraneoplasica o ictus cerebeloso.

[Protocolo de diagnéstico y manejo de la ataxia aguda en pediatria] 4



Tabla 2. Entidades diagnosticas segun el tipo de presentacion de la ataxia

Ataxia cerebelosa
aguda

Infecciosa/autoinmune

Ataxia cerebelosa aguda
postinfecciosa

Cerebelitis aguda

Encefalomielitis aguda diseminada

Esclerosis mdltiple

Intoxicaciones

Paraneoplasico

Sindrome opsoclonus-mioclonus

Traumatica Ataxia post-traumatica
Diseccibén vertebral post-traumatica
Vascular Ictus isquémico

Ictus hemorragico

Primer episodio de ataxia
intermitente

Enfermedad de jarabe de arce

Deficiencia de piruvato
deshidrogenasa

Alteraciones del ciclo de la urea

Deficiencia del transportador de
glucosa tipo 1

Primer episodio de ataxia episddica

Ataxia vestibular
aguda

En relacién con la migrafia

Migrafia vestibular, primer episodio

Vértigo paroxistico benigno

Disfuncioén vestibular
unilateral aguda

Neuritis vestibular

Laberintitis

Traumatismo vestibular

Ataxia sensorial aguda

Inflamatoria

Sindrome de Guillain-Barré

Sindrome de Miller Fisher

Pseudoataxia
epiléptica aguda

Ataxia psicogena
aguda

Exploracién fisica

Exploracion fisica completa

= Signos vitales. La deteccion de bradicardia, hipertension arterial, alteracion del
patrén respiratorio (triada de Cushing) y fiebre nos debe hacer descartar
hipertension intracraneal.
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= Piel. La presencia de exantema viral o rash puede sugerir infeccidon reciente y
guiarnos hacia una ataxia postinfecciosa.

= Cabeza. Deteccion de fontanela anterior hipertensa, diastasis de suturas o aumento
del perimetro craneal pueden sugerir hipertension intracraneal debida a un tumor,
hidrocefalia, hemorragia intracraneal, etc.

= Cuello. La asociacion de meningismo, fiebre y aspecto téxico son altamente
sugestivos de infeccion del SNC; por otro lado, la aparicion de inclinacién de la
cabeza persistente suele asociarse a tumores de fosa posterior.

= Otoscopia. La deteccién de OMA asociada a vomitos, vértigo y pérdida de audiciéon
son sugestivos de laberintitis aguda.

= Sistema locomotor. Un examen exhaustivo de la espalda, miembros inferiores y en
particular las caderas es imprescindible para descartar traumatismos, artritis u otra
alteracion musculoesquelética.

Examen neuroldgico

El examen neuroldgico debe incluir:

= Nivel de consciencia y comportamiento
o La confusién repentina, la desorientacion o encefalopatia junto con ataxia debe
hacernos descartar la EMAD, ictus o intoxicacion.
o Lairritabilidad llamativa sugiere meningitis, encefalitis y sindrome opsoclonus-
mioclonus (SOM).
o Si el paciente se encuentra alerta e interactia es mas probable que sea una
ataxia cerebelosa aguda (ACA).
= Nervios craneales
o Papiledema y pardlisis de nervios craneales sugieren lesion intracraneal o
hidrocefalia.
o Oftalmoplejia sugiere sindrome Miller Fisher.
o Nistagmus sugiere alteraciones cerebelosas, vestibulares y de la médula.
o Opsoclonus sugiere neuroblastoma.
= Cerebelo. Si las alteraciones cerebelosas asocian:
o Buen nivel de alerta sugiere ACA.
o Desorientacion/confusion sugiere EMAD o intoxicacion.
o Signos de aumento de la PIC sugiere tumor de fosa posterior.
= Sistema neuromuscular
o Lahipotonia es signo de sindrome de Guillain-Barré, botulismo, miastenia gravis
o mielitis transversa.
o La hipotonia con ROT presentes es indicativo de disfuncion cerebelosa.
o La hipotonia con ROT abolidos es indicativo de sindrome Guillain-Barré,
botulismo y la paralisis por garrapata.
= Sensibilidad
o Un test Romberg positivo puede ser indicativo de SGB o afectacion de los
cordones posteriores medulares.

Pruebas complementarias
Laboratorio

= Hemograma y bioquimica general
o ¢Cuando? Siempre ante un paciente de urgencias con ataxia aguda.
= Obtener glucemia y gasometria capilar si alteracion del nivel de
consciencia.
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o ¢Elqué?
= Glucemia, calcio, iones, urea, creatinina, osmolaridad, proteinas totales.
= QOjo con las alteraciones hidroelectroliticas.

Coagulacion

o ¢Cuando? Si signos de sangrado.

o ¢Elqué? Inicialmente, coagulacion béasica.

Estudio toxicologico

O

¢,Cuando? En todo paciente con ataxia aguda, incluso sin tener sospecha de la
causa aparente.

SEl qué? Drogas y alcohol en orina y niveles de farmacos en sangre
(antiepilépticos como carbamazepina), benzodiazepinas, clonazepam,
fenobarbital, antidepresivos triciclicos, antihistaminicos, disolventes, metales
pesados...

Estudio metabdlico

O

O

¢Cuando?

= Ataxia aguda episddica.

= Alteracion nivel de consciencia.

= Datos familiares sobre enfermedad metabdlica hereditaria.

= Poco probable si ler episodio, desarrollo normal y ausencia de historia
familiar.

¢El qué?

= En orina: téxicos, aminoacidos y acidos organicos.

= En sangre: gases, recuento celular, funcion hepética, lactato, amonio,
carnitinas y biotinidasa.

Liquido cefalorraquideo (LCR)

@)

¢Cuando? Si hay sospecha de infeccion del SNC. Se debe realizar

neuroimagen antes si hay sospecha de aumento de la PIC.

SEl qué? Solicitar bioquimica, recuente celular, proteinas, cultivo con

antibiograma, bandas oligoclonales (junto con suero), inmunoglobulinas (junto

con suero) y PCR de virus neurotropos.

= Una pleocitosis significativa es indicativa de meningitis o encefalitis.

= La proteinorraquia suele aparecer en SGB, pero puede no hacerlo hasta en
el 20% de aquellos nifios que hayan debutado en el periodo de una semana.

= Las bandas oligoclonales y las inmunoglobulinas elevadas tanto en suero
como en LCR pueden ser indicativo de ACA, EMAD y EM.

Hemocultivo

O

¢,Cuando? Ante episodio infeccioso reciente o sospecha de proceso infeccioso
intercurrente.

Serologia

O

O

¢,Cuando? Ante episodio infeccioso reciente o sospecha de proceso infeccioso
intercurrente. Se debera repetir a las 2-4 semanas.

¢El qué? Virus neutropos (VHS 1y Il; VHH 6, 7 y 8; VEB; CMV y VVZ),
Mycoplasma y Chlamydia.

PCR en sangre de virus neurotropos (VHS Iy Il; VHH 6, 7 y 8; VEB; CMV y VVZ).

Neuroimagen

De urgencia ante:

Alteracion de la consciencia
Focalidad neurol6gica
Afectacion de los pares craneales
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= Ataxia claramente asimétrica
= Signos de hipertension intracraneal
= Antecedente de traumatismo craneal

= La prueba de imagen de urgencia seria la TAC que permite detectar problemas
que requieren intervencion por neurocirugia.

Otras pruebas de imagen a valorar:

= La RMN es mas sensible para la valoracion del parénquima.

= La angiografia puede ser util en aquellos casos donde se sospecha un origen
vascular.

= La RMN medular con o sin contraste es de utilidad para valorar EMAD, mielitis
transversa y sindrome de Guillain-Barré.

Otras pruebas complementarias a valorar

= RXtérax
= EEG
= NO de urgencia.
= Util para identificar estados epilépticos no convulsivos, algunas
intoxicaciones, hiperamoniemia...
EMG/ENG
= Utiles ante ataxia sensorial o debilidad.
= Bioquimica ordinaria con piravico, IgA y E, vitamina B12, vitamina E, ANA,
hormonas tiroideas, alfa-fetoproteina, CEA
= Cariotipo

Importante

= Si el paciente no estd vacunado o ha tenido contactos sospechosos solicitad
serologia de sarampion, rubéola y parotiditis.

= Si el paciente proviene de una zona rural solicitad serologia de Borrelia
burgdorferi.

= Si el paciente es procedente de zona endémica de malaria solicitad gota gruesa.
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ALGORITMO DIAGNOSTICO 1

ATAXIA AGUDA
ACV isquémico (9) ¢ Traumatismo
Hemorragia IC craneal/cervical? (8)
NeuroOx |<— Tumor fosa posterior ¢ Focalidad
Hidrocefalia neuroldgica?
Absceso cerebeloso ¢ Signos de HTIC?
Alterado Si NO i
TAC craneal ; Fiebre/infeccion?
< | ¢ R .
urgente ¢ Viriasis reciente? > Algoritmo 2
Normal |
NO o
- \ ¢ Posible ingesta
Fondo de ojo . de farmacos o
sVvertigo? drogas?
Normal Alterado Si / NO .
Intoxicacion

- TAC/RMN
postconmocion +
ACV isquémico — Normal «— \

Diseccion Puncion | . — Téxicos en
vertebrobasilar (8) lumbar A/A'tesjo orina
Valorar repetir : Tumor
imagen en unas Hemorragia IC - Astro_czltoma
horas Normal Alterado - Epedimoma
¢ \ - Meduloblastoma
EEG Algoritmo 2
/ Normal Alterado
- Ataxias hereditarias (13) _Pseudoataxia
- Sd. opsoclonus-mioclonus (7) epiléptica aguda (12)
Intoxicacion por + <!
drogas (6)
Si normal, AS con glucemia, iones, EAB, — le
valorad | CO, amonio, niveles de etanol
puncion lumbar
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ALGORITMO DIAGNOSTICO 2

ATAXIA AGUDA

¢ Fiebre/infeccién?
¢ \Viriasis reciente?

AS con bioquimica,
hemocultivo y

serologias

-

Estudio LCR
Si focalidad neurolégica:
TAC previo

LCR normal o
inflamatorio leve

LCR inflamatorio

Nivel de alerta conservado
Sd. cerebeloso puro

AACP (1)

Opsoclonus y Encefalopatia Fiebre +/- Disociacién
mioclonias Afectacion meningismo albumino-
| neuroldgica encefalopatia, citolégica
vomitos |
Sd.
o_psoclonus- EMAD (3) + arreflexia +/-
mioclonus (7) oftalmoparesia

ALGORITMO DIAGNOSTICO 3

Infeccion SNC
- Meningoencefalitis (4)

- Cerebelitis aguda (2)

SGB (5)
Sd. Miller Fisher

) SIN TCE SIN fiebre/infeccién
Ata>(<j|a SIN focalidad — SIN viriasis reciente
aguaa SIN signos HTIC CON consciencia normal
Vértigo
I |
Hipoacusia Cefalea Episodios
Tinnitus recurrentes
OMA
Probable disfuncién Considerar Considerar
vestibular (11) migrafia VPB
Valoracion ORL vestibular (10)
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ENTIDADES DIAGNOSTICAS MAS FRECUENTES Y SU TRATAMIENTO

La ataxia aguda cerebelosa postinfecciosa (AACP) constituye junto con la ataxia por
téxicos y el sindrome de Guillain-Barré el 80% de los casos de ataxia.

> (1) Ataxia aguda cerebelosa postinfecciosa (AACP) LO MAS FRECUENTE

= Disfuncién aguda puramente cerebelosa postinfecciosa que constituye entre el 30-
50% de los casos de ACA. Suele afectar a nifios entre 2-4 afios que han tenido
una viriasis febril, generalmente por VVZ, VEB o paramyxovirus de una a tres
semanas antes de presentar ataxia.

= Se caracteriza por marcha y bipedestacion ataxica, dismetria, temblor intencional,
hipotonia y nistagmus.

» Si el paciente presenta signos extracerebelosos (crisis comiciales, alteracion del
nivel consciencia...), fiebre o afectacion sistémica se debe pensar en otra entidad.
Descartar cerebelitis, EMAD o sindrome opsoclonus-mioclonus.

» El diagndstico es clinico, no se requiere neuroimagen sistematicamente.

= Tiene un curso autolimitado con un prondstico excelente sin tratamiento. El tiempo
de recuperacién es directamente proporcional a la gravedad de la marcha ataxica.

= Larecurrencia de este tipo de ataxia es muy rara y debe hacernos descartar otras
ataxias preexistentes y formas de ataxia recurrente.

» (2) Cerebelitis aguda

» Entidad potencialmente amenazante para la vida que se suele presentar tras una
infeccion sistémica o de la infeccién directa del cerebelo.

= Los agentes causales mas frecuentes son VEB, VVZ, rotavirus, mycoplasma,
paramyxovirus y VHS-6.

= Laclinica va mas alla de la ACA, pues asocia cefalea, vomitos, alteracién del nivel
de consciencia, fiebre, alteracion de pares craneales e incluso coma.

= En la neuroimagen encontramos alteraciones tipo edema cerebeloso con
compresion secundaria del IV ventriculo, edema vasogénico e incluso atréfica
cerebelosa residual. En RMN se observa hiperintensidad en cértex cerebeloso en
T2y FLAIR.

» El diagnéstico y tratamiento precoz son claves para el buen prondstico. Se debe
iniciar tratamiento antimicrobiano inmediato y se puede asociar metilprednisolona
IV. Puede requerir descompresién craneal quirargica de la fosa posterior si
presenta signos de compresion medular o herniacion.

» (3) Encefalomielitis aguda diseminada (EMAD)

» Enfermedad inflamatoria inmunomediada que afecta al SNC. Tiene un curso
transitorio y autolimitado, multifocal, polisintomatica y asociada a cierto grado de
encefalopatia. Entre el 50-75% presenta ataxia cerebelosa aguda. Puede asociar
paralisis de nervios craneales, hemiplejia aguda y crisis comiciales.

» Se desarrolla a los 2-4 dias de una infeccién viral. Puede ser monofasica o
multifasica.

» La neuroimagen muestra é&reas de desmielinizacion en los hemisferios
cerebelosos, cerebelo, troncoencéfalo, médula, sustancia gris profunda del talamo
y ganglios basales.

» La terapéutica consiste en la administracion de metilprednisolona 30 mg/kg/dia
durante 3-5 dias y corticoterapia oral durante 3-6 semanas.

» El pronéstico es favorable y no suelen presentar secuelas.
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> Esclerosis multiple

Enfermedad inflamatoria desmielinizante crénica del SNC. La ataxia aguda
cerebelosa es una forma de presentacion comun en la edad pediatrica.

El diagnéstico de realiza por RMN: objetivacibn de dos episodios de
desmielinizacion separados en el tiempo por al menos 4 semanas y en regiones
diferentes.

» (4) Encefalitis

https://serviciopediatria.com/wp-content/uploads/2020/02/Protocolo-

ENCEFALITIS.-SP-HGUA-2018.pdf

> (5) Sindrome de Guillain-Barré (SGB)

https://serviciopediatria.com/wp-content/uploads/2020/02/Protocolo-

S%C3%8DNDROME-GUILLAIN-BARR%C3%89.-SP-HGUA-2018.pdf

» (6) Ataxia cerebelosa toxica aguda LO 2° MAS FRECUENTE

Constituye el 30% de los pacientes con ataxia aguda. En los pacientes mas
jévenes la ingesta suele ser accidental mientras que en edades préximas a la
adolescencia prevalece la ingesta voluntaria.
Se trata de una ataxia acompafiada de alteracién del nivel de consciencia y del
comportamiento, crisis comiciales y/o vémitos sin enfermedad predecesora.
Los toxicos mas habituales son alcohol, benzodiacepinas, drogas de abuso,
monoxido de carbono, plomo y antiepilépticos.
Se requiere alto grado de sospecha para el diagnéstico. La solicitud de tdxicos
en sangre y orina puede ser de utilidad. Si el TAC y el LCR son negativos se debe
insistir en la busqueda de téxicos.

= El EEG puede ser de utilidad si muestra hallazgos especificos como la

actividad rapida generalizada en la intoxicacion por benzodiacepinas.

La clinica puede durar entre 12-24 horas.

> Ataxia cerebelosa paraneopldsica aguda

Forma de presentacion rara mas asociada a neurodegeneracion de células de
Langerhans, al sindrome opsoclonus-mioclonus del neuroblastoma (NB) o la
enfermedad de Hodgkin.

(7) Sindrome opsoclonus-mioclonus (SOM)

o Trastorno paraneoplasico de origen autoinmune raro y grave en relacion
con el neuroblastoma, ganglioneuroma u algunos agentes infecciosos.

o Se trata de una reaccion de anticuerpos frente a un componente del NB.

o Clinicamente se presenta con mioclonias, ataxia grave, opsoclonus
(movimientos oculares rapidos, conjugados, multidireccionales, caéticos
e involuntarios sin intervalo intersacadico) y una marcada irritabilidad con
alteraciones del suefio (dato diferenciador de la AACP).

o El diagnostico debe ir enfocado a la busqueda del NB con Rx torax,
ecografia de cuello, abdomen y pelvis y analisis de orina con metabolitos
adrenales.

o Tratamiento: terapia inmunomoduladora lo mas precoz posible con
corticoides, y a veces ciclofosfamida o rituximab.

o ElI pronéstico se caracteriza por la presencia de secuelas
neurocognitivas.
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» (8) Ataxia post-traumatismo craneo enceféalico

= La afectacién aislada del cerebelo es poco frecuente, generalmente se asocia a
dafio cerebral supratentorial o de la region cervical.

= Suelen presentar clinica de encefalopatia aguda. En las conmociones cerebrales
mas que ataxia se observa una marcha inestable, asi como mareo y cefalea.

= Ladiseccion de la arteria cerebelosa posteroinferior (PICA) puede darse en
los traumatismo leves y centrados en el cuello (C1-C2). La presentacion clinica
es en forma de ataxia aguda, cefalea y vomitos. Si se sospecha esta entidad se
debe solicitar una neuroimagen con RMN e incluso angiografia si fuera
necesario. La anticoagulacion para evitar la embolia arterial debe ser inmediata,
asi como la antiagregacion a largo plazo.

= Un TCE también puede precipitar el deterioro de ataxias ya preexistentes o
episddicas.

» (9) Ataxia cerebelosa vascular aguda (infarto cerebeloso)

= Forma muy poco frecuente de presentacion del infarto cerebeloso. Se suele
presentar asociada a paralisis de nervios craneales y hemiparesia dadas las
caracteristicas de la vascularizacion.

= Factores de riesgo: infecciones, coagulopatias, enfermedades autoinmunes,
cardiopatias y valvulopatias.

= Clinicamente se presenta con cefalea, deterioro del nivel de consciencia y
vomitos. La ataxia aguda es un hallazgo muy raro. El diagndstico de realiza con
RMN.

» (10) Migrafia vestibular
= Causa mas frecuente de vértigo recurrente en nifios. La primera crisis se
presenta en forma de ataxia vestibular aguda.
= Clinica: ataques de vértigo recurrentes de minutos u horas de duracion
acompafados de cefalea y sonofobia y fotofobia. En los periodos intercrisis la
exploracién neurolégica y neuro-otolégica en normal.

» (11) Laberintitis

= Inflamacion del laberinto generalmente causado por una infeccion viral. Ocurre
mas frecuentemente en primavera y verano y mas comiunmente nifios mayores
de 5 afos, a diferencia de la AACP.

= Se caracteriza por ataxia vestibular aguda, vértigo, hipoacusia y nistagmus. Los
nifios suelen tener regular estado general, vdmitos intensos y se suelen intentar
mantener quietos para minimizar los movimientos y asi la clinica. El nistagmus
horizonto-rotatorio, a diferencia de en la AACP, es un hallazgo comun. En la
laberintitis encontramos hipoacusia neurosensorial, a diferencia de en la
vestibulitis (inflamacién del nervio vestibular).

= La metilprednisolona puede ayudar a mejorar la funcion vestibular.

» (12) Pseudoataxia epiléptica aguda

= No es una verdadera ataxia. Se trata de un conjunto de sacudidas mioclénicas y
crisis aténicas que limitan los movimientos fluidos.

= Se presenta tipicamente en pacientes con encefalopatias epilétiformes tipo
sindrome de Lennox-Gastaut o sindrome de Dravet.

= EI EEG es patoldgico, se objetivan complejos punta-onda a 2-3Hz prolongados
predominantemente en cértex prefrontal.

= El tratamiento son los antiepilépticos.
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ANEXO 1

ATAXIA RECURRENTE O INTERMITENTE

Eventos atéxicos recurrentes con periodos intercriticos asintomaticos. El primer ataque
puede parecer una ataxia aguda. Son entidades de dificil diagnostico si no hay alto
grado de sospecha.

Ataxia episddica
o Son canalopatias hereditarias autosémicas dominantes.
o Tipos:
= EAtipo 1 (KCN1A): bebé rigido, mioquimias fluctuantes, ataxia y epilepsia
focal. Responde a la carbamazepina.
= EA tipo 2 (CACN1A): migrafia, nistagmo vertical y ausencia de epilepsia.
Responde a la acetazolamida.
Deficiencia de GLUT1
o Crisis de ausencias, ataxia y retraso del desarrollo.
o Diagnéstico: glucorraquia disminuida y deteccién de mutacién SLC2A1.
o Tratamiento con dieta cetogénica.
Metabdlicas
o Defectos del ciclo de la urea
o Déficit de biotinidasa
o Aminoacidopatias: enfermedad de jarabe de arce, déficit de B12, déficit de
vitamina E, acidemia isovalérica, acidemia metilmaldnica y acidemia propionica.
o Deficiencia de piruvato carboxilasa
o Hipoglucemia
Epilépticos: Status epiléptico no convulsivo.
Psicogénico/lnexplicable

ATAXIA CRONICA

Una vez las causas de ataxia aguda e intermitente se han descartado se deben
considerar las causas de ataxia crOnica. En estos casos se vuelve especialmente
importante la historia familiar ampliada y la remisién para valoracion genética. El curso
de la mayor parte de ellas es progresivo.

(13) Ataxia hereditaria

o Autosdmicas dominantes: ataxia espinocerebelosa, ataxia episddica, paraplejia
espastica hereditaria.

o AutosOmicas recesivas: ataxia espinocerebelosa, ataxia de Friedreich, ataxia
telangiectasia y ataxia con apraxia oculomotora tipo 1y 2.

Trastornos de la substancia blanca: leucodistrofia, hipomielinizacion, enfermedad

de Canavan, sindrome de Cockayne, deficiencia peroxisomal, deficiencia

mitocondrial y trastorno lisosomal.

Deficiencia vitaminica: déficit de B1, B3, B6, B12y E.

Sensorial: neuropatias periféricas, enfermedad de Refsum, enfermedad de

Canavan, sindrome de Cockayne, déficit de biotinidasa y déficit de vitamina E.

Malformativo: agenesia cuerpo calloso, malformacion de Dandy-Walker...

Tumoral: neuroblastoma, tumor medular y lesion ocupante de espacio cerebelosa.

Epiléptico: Status epiléptico no convulsivo.
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