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RESUMEN

INTRODUCCION: La ataxia aguda (AA) en la poblacion pediatrica generalmente es secundaria a disfuncion cere-
belosa de origen inmunolégico. En urgencias, la rapida deteccién de patologias de menor frecuencia y mayor
gravedad que requieren tratamiento especifico es prioridad.

OsjETIVOS: Describir la etiologfa de la AA en los pacientes valorados por Neuropediatria en la Fundacién
Hospital la Misericordia entre los afios 2009 y 2013.

METODOS Y MATERIALES: Estudio descriptivo tipo serie de casos. Revision retrospectiva de historias clinicas de
pacientes de 1 mes a 18 aflos con diagnéstico definitivo de AA. Analisis de datos mediante SPSS 21, medidas
de tendencia central, Kaplan Meier y prueba de Log Rank.

RESULTADOS: Se recopilaron 48 casos, de los cuales el 91,67% fue de origen cerebeloso. El diagnéstico etiolbgico
mas frecuente fue cerebelitis o romboencefalitis viral en 25%, seguido de intoxicacion aguda y post infecciosa
(20,5% cada una). En cuanto a prondstico, el 60.4 % tuvo una recuperacion completa, siendo esta mas rapida
en la ataxia postinfecciosa, toxica y post traumatica.

Discusion: La disfuncion cerebelosa fue la causa mas frecuente de ataxia, los diagnésticos etiologicos principa-
les fueron ataxia de origen infeccioso y post infeccioso, el antecedente de infeccion 1 a 30 dias antes del inicio
de los sintomas neurolégicos fue positivo en 41.67 %, lo que sugiere un importante papel de la inmunidad.

CoNCLUSIONES: La mayoria de las ataxias agudas son secundarias a disfuncién cerebelosa infecciosa, inmu-
nolégica o toxica; el prondstico depende de la etiologfa y generalmente es benigno.

PALABRAS CLLAVE. Ataxia aguda, ataxia cerebelosa aguda, ataxia infantil, cerebelitis aguda, romboencefalitis,
sindrome de opsoclonus mioclonus (DECS).

SUMMARY

INTRODUCTION: Acute ataxia (AA) in the pediatric population is usually due to immunologically driven cerebe-
llar dysfunction. In an emergency department setting the rapid identification of less frequent but more severe
diseases which require treatment is a priority.

OBjECTIVES: To describe the etiology of AA in patients seen by Neuropediatrics in the Hospital de la Miseri-
cordia Foundation between 2009 and 2013.
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MATERIAL AND METHODS: This is a descriptive case seties. Clinical files of patients aged between 1 month and
18 years and with a clear diagnosis of AA were retrospectively reviewed. Statistical analysis was done using
SPSS 21, central tendency measures, Kaplan Meir and Log Rank test.

Results: We reviewed 48 cases of which 91,67% had a cerebellar origin. The most frequent underlying diagnosis
was viral cerebelitis or romboencephalitis, in 25% of cases, followed by acute intoxication and post-infectious
syndromes (20,5% each). Regarding the prognosis, 60,4% had a complete recovery and this was faster in post-
infectious, toxic and post-traumatic AA.

Discussion: Cerebellar dysfunction was the most frequent cause of AA. The main underlying diagnosis were
infection or post-infection related ataxia. The presence of a previous infection in 41,67% of cases suggests an
important role of immune mediated mechanisms.

ConNcrLusioNs: Most AA cases are secondary to infectious, immunological or toxic cerebellar dysfunction. The
prognosis is mostly benign and depends on the cause.

KEY WORDS. Acute ataxia, Acute Cerebellar ataxia, Acute Cerebellitis, Childhood ataxia, Opsoclonus myo-
clonus sindrome, Rhomboencephalitis.(MeSH).

INTRODUCCION

El término ataxia proviene del griego afaktos que signi-
fica ausencia de orden (1), semiolégicamente la alteracion
de la coordinacion, el balance o equilibrio de la postura y el
movimiento que no proviene de algin grado de debilidad
muscular de menos de 72 horas de evolucion se denomina
ataxia aguda (AA) (2, 3). El sustrato anatémico de la ataxia
es diverso e incluye los cordones posteriores, nervios peri-
féricos, nicleos vestibulates y cerebelo (1, 2, 4).

Los agentes infecciosos desencadenan ataxia por varios
mecanismos:

* Infeccién directa : ecovirus tipo 9, coxsackie B, varicella
zoster, meningitis bactetiana pneumococcica, meningo-
coccica (1), borrelia burgdorferi (6).

* Post o para infeccioso: varicela zoster, Epstein Barr (7),
parotiditis, legionella pnennidphilia, hepatitis A, influenza
Ay B (8), herpes simple tipo 1, coxsackie A, ecovirus
tipo 6, enterovirus tipo 71, malaria (8), poliovirus tipo
1, encefalitis japonesa B, parvovirus B19, sarampion y
mycoplasma pneumoniae han sido reportados (1).

* Infecciones sistémicas: lgionella pnenmophila, mycoplasma
pnenmoniae, corynebacterium diphteriae 'y salmonella typhy (1,
7,9)

Se denomina ataxia cerebelosa aguda (ACA) al sindrome
de disfuncién cerebelosa auto inmune desencadenado por
un fenémeno infeccioso (excluyendo neuroinfeccién), pos-
tinfeccioso, parainfeccioso o post vacunal. Es la etiologia
mas frecuente de ataxia aguda en la poblacion peditrica,
presente en hasta el 40 % de los casos (1, 2, 4, 5, 8), con
una incidencia anual de 1:100.000 a 1:500.000 nifios (5, 10).
A diferencia de la cerebelitis infecciosa, la ataxia cerebelosa
aguda tiene un caracter autoresolutivo total en el 90% (10)
y rara vez se acompafa del hallazgo de edema o hidroce-
falia en las neuroimdgenes (8). Su frecuencia es mayor en

varones entre los 2 y 4 afios de edad (1, 5). El antecedente
de infeccién es de 5 a 21 dias antes del inicio de la ataxia y
de fiebre es positivo en 70% y 74% de los casos respecti-
vamente (9). Los agentes infecciosos mas frecuentemente
relacionados son en orden decreciente de presentacion la
varicela (1 de cada 4 6 25 - 26 %) (5, 9), la parotiditis, el
mycoplasma y el virus de Epstein Barr (7, 9, 11). Las infec-
ciones por estos organismos generan una respuesta cruzada
antigeno anticuerpo dirigida contra diferentes epitopes en
el sistema nervioso central predominantemente a nivel del
cerebelo. Experimentalmente se han detectado anticuerpos
anticentrosoma post varicela, anticentriolo post mycoplasma
pneumoniae, antineuronales contra la triosafostato isome-
rasa post Epstein Barr y contra subunidades especificas de
receptores de glutamato (11, 12).

La cerebelitis aguda infecciosa tiene una mayor seve-
ridad, genera hidrocefalia, fiebre, cefalea occipital, rigidez
nucal, emesis, fotofobia, convulsiones, ataxia y otros signos
variables de disfuncién cerebelosa. Los microorganismos
que con mayor frecuencia la ocasionan son el virus de la
varicela, Epstein Barr, mycoplasma pnenmoniae, rotavirus,
herpes virus 7, parotiditis y la influenza (8).

Las intoxicaciones agudas son la segunda etiologia mas
comun de ACA (30 -32.5%), principalmente en lactantes;
esta ocurre por la ingesta de sustancias como firmacos
anticonvulsivantes, antihistaminicos, organofosforados y
alcohol (1, 3, 4).

Dos ensayos clinicos clase 111 reportan al sindrome de
Guillain Barre como la tercera causa de ACA en la poblacion
pediatrica (12).

Otras causas menos frecuentes de ACA incluyen:

* Sindrome de opsoclonus mioclonus (SOM): es el sin-
drome paraneoplasico neuroldgico mas frecuente de la
nifiez (4), generalmente estd asociado a neuroblastoma

(13, 14).
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*  Esclerosis maltiple: solo 3-10 % debutan antes de los 18
afios (15), sin embargo, la ACA es el segundo sintoma
de presentacion inicial mas usual (4-80%) después del
déficit motor focal (16). Si se sospecha una etiologia
desmielinizante la encefalomielitis diseminada aguda
(ADEM) debe ser considerada como parte del diagnds-
tico diferencial (17).

* Enfermedades reumatoldgicas: el lupus eritematoso
sistémico compromete el cerebelo en 2% (18).

e Trauma: el antecedente de cefalea, emesis, ataxia, papi-
ledema y compromiso de multiples pares craneanos
posterior a trauma craneoencefdlico es sugestivo de
diseccion vertebrobasilar (19).

e Tumoral: la triada de emesis — ataxia y cefalea con signos
de alarma como forma de presentaciéon generalmente
tiene un cardcter croénico progresivo, rara vez agudo (4).

Este estudio tiene por objetivo describir la etiologfa de la
AA en los pacientes de 1 mes a 18 afios de edad valorados
por el servicio de Neuropediatria de la Universidad Nacio-
nal de Colombia en la Fundacién Hospital la Misericordia
durante los afios 2009 al 2013.

MATERIALES Y METODOS

Tipo de Estudio

Estudio descriptivo de corte transversal — Serie de Casos.

Identificacion de Pacientes

La seleccion inicial de historias clinicas fue realizada
a partir de la informacién consignada entre los afios 2009
y 2013 en la base de datos del servicio de Neuropediatria
de la Universidad Nacional de Colombia en la Fundacion
Hospital de la Misericordia. Se emplearon como criterios
de busqueda los diagnésticos de ataxia, ataxia aguda, tumor
de fosa postetior, cerebelitis, intoxicacién, encefalomielitis
diseminada aguda y sindrome de opsoclonus mioclonus; los
nombres y nimeros de historia encontrados mediante esta
busqueda (n=1006) fueron utilizados para la revision directa
de las historias clinicas a través del sistema HIS — ISIS.
Fueron incluidos en el estudio pacientes con edades desde
1 mes hasta 18 afios de edad, cuyo diagndstico neurolégico
definitivo al alta fue ataxia aguda independientemente de su
etiologfa. Se excluyeron del estudio aquellos cuyo diagnds-
tico sindromatico definitivo no correspondié a ataxia aguda
(n=>54), 3 pacientes con ataxia aguda e historias clinicas
inaccesibles y un cuarto individuo remitido tempranamente
a otra institucion.

Analisis Estadistico

El analisis estadistico fue realizado por el area de
epidemiologia clinica mediante el programa SPSS 21, con-
siderando inicialmente las medidas de tendencia central.
Se realiz6 un analisis de Kaplan Meier para determinar el
tiempo desde el inicio de los sintomas infecciosos hasta el
diagnostico de ataxia cerebelosa (se censuraron 4 eventos
que correspondian a otro tipo de ataxia), el tiempo de
seguimiento segun el diagnostico etiolégico de egreso y
el tiempo desde el diagndstico hasta la recuperacion de
los sintomas.

RESULTADOS

Cuarente y ocho pacientes con ataxia aguda ingresaron
al estudio, su edad promedio fue de 48,3 meses. Con una
confianza del 95% se encontré que la media de pacientes
diagnosticados se oscila entre 38,3 y 58,28 meses.

A la anamnesis los sintomas de mayor prevalencia aso-
ciados al inicio de la ataxia fueron emesis (23.68%), cefalea
(19.74%) y alteracion de conciencia (15.79%), en la explo-
racién neuroldgica el hallazgo mas frecuente fue alteracion
en los reflejos en 31,6% seguido de dismetria y manifes-
taciones oftalmoldgicas. No hubo casos de arreflexia, la
hiporreflexia fue identificada en 5 nifios, 1 de ellos a pesar
de tener ausencia de diagnéstico etiolégico especifico al
alta tuvo una evolucién clinica favorable con recuperacion
completa de los sintomas en un lapso de 6 dias, los otros 4
casos fueron secundarios a intoxicacién aguda.

El origen anatémico mas frecuente de la ataxia aguda
fue el cerebelo en 44/48 casos (97,92%), 4/48 cursaron con
ataxia aguda no cerebelosa incluyendo: 1 nifio de 6 afios de
edad, en quien los estudios neurofisiolégicos reportaron
neuropatia periférica axonal sensitiva; dos pacientes, una
nifia de 4 aflos y un lactante de 12 meses, que cursaron con
disfuncién vestibular, la primera como evento postrauma-
tico y el segundo sin ningun desencadenante identificado.
Un cuarto paciente presenté disfuncién de cordones pos-
teriores.

Los diagnésticos etiolégicos definitivos de la ataxia
aguda secundaria a disfuncién cerebelosa en orden decre-
ciente de frecuencia fueron cerebelitis viral 11/44 (25%),
ataxia post infecciosa 9/44 (20,5%), intoxicacién aguda 9/44
(20,5%), sin diagnostico especifico 8/44 (18,2 %), post trau-
matica 4/44 (9.1 %). Ademas de un caso de encefalomielitis
diseminada aguda, tumor de fosa posterior y sindrome de
opsoclonus mioclonus (2,3% cada uno), no se registraron eventos
de ataxia postvacunal.
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Se realiz6 puncién lumbar en 24/48 pacientes (50%).
El resultado de este estudio fue normal en 14/24, siendo
la ataxia cerebelosa aguda post infecciosa el diagndstico
de egreso mis frecuente de este grupo (9/14), seguido de
la intoxicacion aguda (3/14), la ausencia de diagnostico
etiolégico especifico y la polineuropatia sensitiva (1 caso
cada uno).

En total, 11/48 pacientes tuvieron diagnéstico de egreso
de romboencefalitis viral, lo cual equivale al 25 % de los
casos de ataxia aguda de origen cerebeloso y 22 % de la
poblacion del estudio. Se realizd puncion lumbar en 8/11,
encontrandose en la totalidad de las muestras recolectadas
pleocitosis con un promedio de recuento celular de 59.7
leucocitos, 7/8 a expensas de mononucleares, en 2/8 hipet-
proteinorraquia y en otros dos hipoglucorraquia, los cultivos
bacterianos fueron negativos al igual que la PCR en liquido
cefalorraquideo para herpes virus tipo I y II. Los sintomas
asociados a la instauracién de la ataxia fueron cefalea 5/11,
fiebre 3/11 y alteracién del estado de conciencia 5/11 (4
somnolencia, 1 estupor); en la exploracion fisica no se
detectd alteracidn de pares craneanos en 11/11, ni signos
de irritacién meningea en 7/11; en 2/11 se encontrd signo
de Brundzinski positivo, uno de los casos asociado a signo
de Kernig y otro a rigidez nucal; en 2/11 ese ultimo fue el
unico signo de irritaciéon meningea reportado.

En 24 pacientes no se realizé puncién lumbar, en orden
decreciente de frecuencia los diagnésticos etiolégicos defini-
tivos de la ataxia aguda en esta poblacién fueron: ausencia de
etiologia especifica (7/24), intoxicacién aguda (6/24), ataxia
post traumitica (5/24), cerebelitis viral (3/24), ataxia post
infecciosa (2/24) , tumor de fosa posterior (1/24). Respecto
a los 3 pacientes con diagnéstico de cerebelitis viral a los
cuales no les fue realizada una puncién lumbar:

e (Caso 1: 11 dias antes del inicio de la ataxia tuvo vari-
cela, en su hospital de origen iniciaron tratamiento con
aciclovir obteniendo mejorfa sintomatica casi completa
antes de ser remitida a nuestra institucién, después de
completar el esquema antiviral por 14 dias fue dada de
alta sin sintomas residuales.

* Caso 2: paciente con sintomas de inicio subito dados
por vértigo, ataxia con lateropulsion, nistagmus y disar-
tria, en ausencia de antecedentes de importancia. Ante
la posibilidad de lesién estructural se realiz6 estudio
imagenologico mediante tomografia el cual fue normal.
Después de 6 dias la nifia tuvo resolucién completa de
sus sintomas, atribuyéndose por exclusion la etiologia
de la ataxia a una cerebelitis viral de curso benigno.

e Caso 3: lactante de 13 meses de edad, presenté ataxia
aguda en ausencia de antecedentes toxicos, inmuno-

légicos, traumaticos o infecciosos, el cuadro fue auto-
resolutivo, atribuyéndose por exclusion el diagnéstico
ctiolégico de cerebelitis viral.

La ataxia de origen téxico fue hallada en 9 de los 44
pacientes con disfuncién cerebelosa, no fueron reportadas
sustancias de abuso ni toxicos ambientales; por el contrario,
todos los casos fueron secundarios a la ingesta de firmacos
incluyendo carbamazepina, fenitoina, benzodiacepinas,
fenotiazinas, antidepresivos triciclicos, barbitdricos, pipe-
racina, tramadol y acido valproico.

En 5 nifios, la etiologia de la AA fue postraumatica, 4 de
ellos se manifestaron con signos de disfuncién cerebelosa y
el quinto con sintomas vestibulares. Los estudios imageno-
légicos fueron normales (3 tomografias de craneo simple, 1
contrastada y 1 resonancia magnética cerebral contrastada).

El antecedente de infeccién en los 30 dias previos al
inicio de la ataxia por disfuncién cerebelosa fue positivo en
41.67 %, solo se obtuvo identificacion viral en un caso de
infeccién por varicela y en otro de parotiditis, la infeccién
bacteriana fue reportada en solo un paciente. Mediante
analisis de Kaplan Meier se encontr6 una media de 4.6 dias
desde el inicio de los sintomas infecciosos al de la ataxia
(Figura 1).

Respecto a la utilizacién de estudios imagenoldgicos
durante el proceso diagndstico, se realizé tomografia de
craneo en 85% (n=40) y resonancia magnética cerebral en
54 % (n=20), con lo cual se detecto un caso de tumor de
fosa posterior como etiologifa de la ataxia.

Respecto al tratamiento, 18 pacientes (37.5 %) recibie-
ron algun tipo de tratamiento farmacolégico especifico, el
farmaco mas frecuentemente empleado fue el Aciclovir en
el 50% de los casos, seguido de la combinacién Aciclovir-
Antibidtico.

El pronéstico en general es benigno, 60.4 %, 56,25% y
77.5 % de los pacientes con ataxia aguda, ataxia de origen
cerebeloso, y ataxia sin causa especifica, respectivamente,
tuvo recuperacion completa al alta hospitalaria. Se analizé
el tiempo de seguimiento de los pacientes segun el diagnos-
tico etiolégico de egreso a través de una grafica de Kaplan
Meier. Se encuentra que existen diferencias significativas
en los tiempos a través de la prueba de Log Rank con
una p de 0,015, en la variable de romboencefalitis viral. Se
encuentra que la media de recuperacién para la etiologia
post traumitica es de 3 dias, post infecciosa 6,7 dias, tumor
de fosa posterior-meduloblastoma 54 dias, sindrome de
opsoclonus-mioclonus 73 difas, intoxicacion aguda 4.44 dias,
sin diagnéstico 5,67 dias, cerebelitis o romboencefalitis viral
97,91 dias, polineuropatia sensitiva 10 dias y encefalomielitis
Diseminada Aguda 14 dias.
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Figura 1. Tiempo de inicio de sintomas infecciosos
al diagnostico de ataxia cerebelosa en los pacientes
diagnosticados con Ataxia Aguda en el hospital de la
misericordia 2009-2013

DISCUSION

La ataxia aguda es una emergencia neurolégica frecuente
en la poblacion pediatrica, en ella el tratamiento y prondstico
final vatfa en funcién de la etiologia. El primer paso para
orientar el diagndstico especifico es establecer un diagnos-
tico topografico mediante la anamnesis y la realizacién de un
examen neurolégico detallado y completo. Para lo anterior
resulta indispensable considerar el hecho de que, aunque
desde el punto de vista anatémico la alteracién funcional del
cerebelo es el substrato mas frecuente, la lesién o alteracion
funcional de otras estructuras diferentes como los nucleos
vestibulares y los nervios periféricos tienen también tienen la
capacidad de generar ataxia. Ademas, es necesario recordar
que incluso en los casos cuyo origen funcional radica en el
cerebelo, la probabilidad de encontrar en la poblacién pedia-
trica un sindrome cerebeloso completo como el referido por
pacientes de mayor edad es poco probable, al punto de que
la mayorfa de los padres perciben unicamente la alteracion
de la marcha como hallazgo patolégico (1-3).

Desde el punto de vista etiolégico, la literatura reporta
la disfuncién cerebelosa inmunomediada parainfecciosa,
postinfecciosa o postvacunal como la etiologia mas usual de
AA, atribuyéndosele hasta el 40% de los casos a esta causa,
seguido de las intoxicaciones y de acuerdo al estudio del
sindrome de Guillain Barre (1, 8, 20). En nuestro trabajo
claramente se encontro el predominio de la disfuncién cere-
belosa (97%) como la principal localizacion topografica de la
ataxia, con una baja proporcién de casos originados en otra
localizacién. A pesar de esta clara distribucion topografica, el

fenotipo clinico rara vez configuro un sindrome cerebeloso
completo; inclusive, el hallazgo anormal mas frecuente a la
exploracién fisica después de la ataxia fue la alteracion de
los reflejos miotaticos.

El hecho de que en el estudio la cerebelitis viral sea
la causa mas frecuente de ataxia aguda incluso sobre la
etiologfa post infecciosa podtia estar justificado por varias
razones: la primera de ellas corresponde a la situacioén de
nuestro hospital como centro de referencia pediatrico a
nivel nacional, lo que condiciona la remisién de pacientes
de alta complejidad; la segunda radica en el hecho de que
tres de los 11 pacientes con cerebelitis infecciosa recibie-
ron este diagnostico de manera retrospectiva, dos de ellos
precedidos por infecciones virales incluyendo varicela. En
estos casos no fue realizada punciéon lumbar que confir-
mara el diagnoéstico, dado que al momento de su remisién
ya tenfan tratamiento antiviral instaurado con importante
mejorfa sintomatica lo que hace dificil esclarecer su caracter
infeccioso agudo o post infeccioso. Globalmente, 41.67 %
de los pacientes tuvo antecedente de infeccién viral entre
1 y 30 dias antes del inicio de la ataxia, incluyendo varios
del grupo sin diagnéstico etiologico especifico en el que se
comprobé un excelente pronéstico clinico con una reso-
lucién completa de sus sintomas en 77.5 % sin necesidad
de un tratamiento especifico en un lapso inferior a una
semana, lo que sugiere una etiologfa benigna autoresolutiva.
Desde el punto de vista diagnéstico, se corrobord una vez
el papel fundamental de la puncién lumbar en el protocolo
de evaluacion de los nifios con ataxia aguda. Igualmente, las
neuroimdgenes pueden ser necesarias en ciertos casos para
excluir patologias que, aunque sean cronicas, pueden dar
sintomatologia aguda como los tumores de fosa posterior.

Finalmente, es posible corroborar que el prondstico
definitivo de la ataxia aguda pediatrica dependera de la
etiologia especifica de cada paciente, la recuperacién es com-
pleta la mayorfa de las veces y ocurre en un tiempo inferior
cuando la ataxia obedece a un cuadro post infeccioso, post
traumatico, toxico o inespecifico una vez se ha descartado
neuroinfeccién.

CONCLUSIONES

La ataxia aguda es un diagnéstico frecuente en la prac-
tica cotidiana de la neurologfa infantil, fundamentalmente
en el ambito hospitalario. Aunque en el 40% de los casos
la etiologfa de la ataxia aguda es una disfuncién cerebelosa
transitoria y autoresolutiva, la rapida exclusion y tratamiento
oportuno de otros diagnésticos de mayor gravedad, inclu-
yendo la neuroinfeccion, hace parte de los objetivos princi-
pales del abordaje de estos pacientes en el departamento de
urgencias. La autoinmunidad juega un papel primordial en la
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etio

logfa de la ataxia cerebelosa aguda en la mayorfa de los

casos. En orden decreciente de frecuencia, las intoxicacio-

nes

exogenas deben ser sospechadas en nifios previamente

sanos con inicio de ataxia aguda sin signos localizadores al

examen neurolégico. Otros diagndsticos graves menos fre-

cuentes deben ser considerados, incluyendo enfermedades

desmielinizantes, accidentes cerebrovasculares y tumores

de fosa postetior.
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