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1. INTRODUCCION

Ataxia significa “incoordinaciéon motriz” y def-
ne un trastorno caracterizado por una dificultad
para mantener el equilibrio con falta de coordi-
nacién de los movimientos intencionados. Se
manifiesta como una marcha inestabley,en los
ninos mas pequefios, como un rechazo a cami-
nar. Se debe a la afectacion del cerebeloy de sus
vias aferentes y eferentes, incluidas las espino-
cerebelosas y las vias frontopontocerebelosas.

La ataxia cerebelosa se puede acompanfar de
otros signos de disfuncion del cerebelo como
nistagmo, disartria, dismetria, disdiadococine-
sia, temblor o hipotonia.

La ataxia sensorial ocurre por afectacién de la
sensibilidad propioceptiva y empeora de for-
ma caracteristica con el cierre ocular (signo de
Romberg positivo).

Otros cuadros pueden presentar también des-
equilibrio, como el vértigo, la pérdida de fuerza
en los musculos proximales de los miembros
inferiores, la hidrocefalia... y hemos de diferen-
ciarlos de la ataxia cerebelosa verdadera.

Segun el patron temporal, las ataxias se clasi-
fican en agudas, agudas recurrentes y cronicas

(progresivas o no progresivas). En este protocolo
nos centraremos en las ataxias agudasyenlas
agudas recurrentes.

2. ETIOLOGIA
2.1. Ataxia aguda

La ataxia aguda es una urgencia neurolégica.
Las causas mas frecuentes (postinfeccion e in-
toxicacion) suelen tener un curso benigno, pero
la ataxia aguda puede ser la manifestacion de
un cuadro potencialmente grave, habitualmen-
te asociado a signos de hipertension intracra-
neal o focalidad neuroldgica.

2.1.1. Ataxia cerebelosa aguda

Afecta fundamentalmente a nifios entre 2y 5
afios y suele existir un antecedente infeccio-
so o de inmunizacion en los 15 dias previos.
Provoca una ataxia simétrica, con afectacion
deltroncoy temblor intencional que dificultan
la marcha y la bipedestacion, sin otras alte-
raciones neurolégicas, y cuyo diagndstico se
realiza por exclusion. En el liquido cefalorra-
quideo (LCR) pueden encontrarse pleocitosis
e hiperproteinorraquia leves y las pruebas de
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imagen cerebrales suelen ser normales. En
el 10% de los casos puede cursar con edema
cerebeloso, acompafiandose de signos de hi-
pertension intracraneal (HIC), y entonces se
denomina cerebelitis aguda. La ataxia cerebe-
losa aguda suele autolimitarse en 1-2 sema-
nas. En los casos graves de cerebelitis aguda
puede ser necesario un tratamiento urgente
para reducir la presion intracraneal y pueden
quedar secuelas. En ambos casos, los agentes
mas frecuentemente implicados son los virus.

2.1.2. Toxicos

La historia clinica es fundamental, pero el ante-
cedente frecuentemente es desconocido, por lo
que debe sospecharse en cualquier ataxia con
alteracion de conciencia y del comportamiento
sin antecedentes de traumatismo o infeccion.
Las sustancias que mas frecuentemente la pro-
ducen son: metales (mercurio, plomo, talio),
farmacos (antihistaminicos, antiepilépticos,
psicofarmacos, benzodiacepinas), quimicos
(alcohol, insecticidas, disolventes, mondxido de
carbono) o drogas (inhalacion de pegamento,
cannabis, drogas de disefio).

2.1.3. Infecciones del SNC

Fundamentalmente, las meningoencefalitis
agudas y las encefalitis postinfecciosas y au-
toinmunes. La ataxia se puede presentaren la
fase de estado o de convalecencia y suele aso-
ciarse a otros signos de afectacion neurolégi-
ca como rigidez de nuca (meningitis aguda) o
alteracion del nivel de conciencia (encefalitis).
Aunque poco frecuentes, se han de tener en
cuenta por su potencial gravedad los abscesos
cerebelosos, las rombencefalitis y la encefa-
lomielitis aguda diseminada (ADEM, por sus
siglas en inglés).

2.1.4. Postraumatica

Puede presentarse tras traumatismos cranea-
les o cervicales. Existen formas de aparicion
precoz (que junto con cefalea, vémitos y con-
fusion forman parte del sindrome posconmo-
cion) que puede persistir hasta 4-6 meses, y
formas diferidas producidas por el desarrollo
de hematomas intracraneales, que se asocian a
signos de focalidad neurologica y de prondstico
mas incierto. Excepcionalmente, pero muy gra-
ve, puede ser debida a la oclusion traumatica
de las arterias vertebrobasilares; se produce
por extension forzada del cuello y cursa con
cefalea occipital y vértigo.

2.1.5. Efecto de masa en fosa posterior

Los tumores, |a hidrocefalia y los abscesos de
la fosa posterior son los procesos que mas
frecuentemente causan ataxia. Esta suele ser
de tipo hemisférico, ipsilateral a la lesion, y se
acompania de signos de focalidad neurolégica,
HICy afectacion de los pares craneales.

2.1.6. Ataxia secundaria a un dario cerebral
agudo

Por hipoxia (sindrome de casi-ahogamiento),
estatus convulsivo, hipoglucemia e hipertermia
(golpe de calor).

2.1.7. Metabolopatias o errores innatos del
metabolismo

La ataxia se asocia a alteraciones de la concien-
cia, vdmitos, irritabilidad o crisis convulsivas.
Los episodios pueden estar precipitados por
infecciones, transgresiones alimentarias o la
toma de farmacos.
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2.1.8. Migraiia basilar

Habitualmente, los sintomas cerebelosos se
acompanan de vémitos y cefalea. Frecuen-
temente existen antecedentes familiares de
migrafia. Los episodios se resuelven en unas
horas y pueden recurrir. El vértigo paroxistico
benigno se considera un equivalente migra-
foso en edad preescolar y, aunque no es una
verdadera ataxia, también se presenta con
desequilibrio.

2.1.9. Ataxia de base inmunolégica

+ Sindrome de opsoclonus-mioclonus. Mas
frecuente en < 3 afios. Ademas de ataxia
(aguda o recurrente), existen movimientos
cadticos pero conjugados de los ojos (op-
soclonus) y mioclonias erraticas. Puede ser
idiopatico, postinfeccioso o paraneoplasico
(neuroblastoma), por lo que es obligado rea-
lizar estudios de imagen toracoabdominal,
asi como determinacion de catecolaminas
en orina. En nifias adolescentes puede aso-
ciarse a teratoma de ovario con anticuerpos
anti-NMDA.

« Esclerosis multiple. Aunque es poco frecuen-
te en los nifios, puede presentarse como un
sindrome cerebeloso global o hemisférico,
en ocasiones tras un proceso febril, por lo
que puede confundirse con la cerebelitis
postinfecciosa.

+ Sindrome de Guillain-Barré. Se trata de una
ataxia sensorial y no cerebelosa por polineu-
ropatia desmielinizante inflamatoria. El li-
quido cefalorraquideo muestra disociacion
albuminocitolégica y el electromiograma, la
existencia de polineuropatia.
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- El sindrome de Miller-Fisher (variante del
sindrome de Guillain-Barré) se caracteriza
por ataxia, arreflexia y oftalmoparesia.

« Encefalomielitis aguda diseminada (ADEM).
Presenta un cuadro desmielinizante agudo
tras procesos infecciosos o inmunizacion
asociado a anticuerpos antineuronales. La
ataxia habitualmente se asocia a encefalo-
patia (somnolencia).

2.1.10. Patologia cerebrovascular (infarto,
hemorragias, vasculitis)

Son poco frecuentes en los nifios. Suelen ser
procesos de comienzo brusco que, ademas
de ataxia, presentan disfuncion neurolégica
en funcion del area cerebral afectada. Deben
tenerse en cuenta si existen antecedentes de
enfermedad cardiaca o hematolégica, de vas-
culopatia o un traumatismo previo (hemorra-
gia intracraneal o diseccion arterial).

2.1.11. Ataxia psicégena

Trastornos de la marcha bruscos parecidos a |a
ataxia pueden aparecer como un signo conver-
sivo/disociativo o simplemente como una lla-
mada de atencidn a los padres. Se caracterizan
por incongruencias en la exploracion y mejoria
con maniobras de distraccion.

2.2. Ataxia aguda recurrente

Son episodios intermitentes de ataxia que re-
curren en el tiempo. Algunas causas ya se han
mencionado en el epigrafe anterior: migrana
(es la causa mas frecuente de ataxia aguda re-
currente), sindrome de opsoclonus-mioclonus,
esclerosis multiple y metabolopatias. En este
grupo también se han de tener en cuenta:
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2.2.1. Epilepsia

Las crisis focales con afectacion de conciencia,
los estatus epilépticos no convulsivos y los es-
tados poscriticos pueden ocasionar cuadros de
desequilibrio de forma recurrente y habitual-
mente estereotipada.

2.2.2. Ataxia episodica familiar

Son episodios de ataxia recurrentes, de pre-
sentacion familiar, transmitidos mediante una
herencia autosémica dominante. Entre los epi-
sodios el paciente esta asintomatico.

3. MANIFESTACIONES CLINICAS

La manifestacién principal es |a inestabilidad
de la marcha con aumento de la base de sus-
tentacién y caidas frecuentes. En ocasiones se
manifiesta también con inestabilidad postural
con dificultad para mantener la bipedestacion,
incluso en los casos de mayor afectacion, y pue-
de asociarse a ataxia troncular, con dificultad
para mantener la sedestacion sin apoyo. A este
sintoma fundamental comun en todos los pa-
cientes con ataxia aguda pueden asociarse
diversos signos y sintomas en funcion de la
etiologia responsable del cuadro.

La presencia de fiebre, rigidez de nuca y signos
meningeos, asi como exantemas cutaneos (ya
sea de forma simultanea a la ataxia o como an-
tecedente referido los dias previos al debut de
la inestabilidad), son sintomas caracteristicos
de los cuadros de origen infeccioso o postinfec-
cioso. También pueden manifestarse con alte-
raciones del nivel de conciencia o del compor-
tamiento, sintoma que también encontramos

comunmente en casos de ataxia secundarios
a ingesta de toxicos o ADEM, asi como estatus
no convulsivos o poscrisis.

Los pacientes con ataxia también pueden aso-
ciar vértigo o sensacion de giro de objetos, asi
como nistagmo bilateral, ambas manifestacio-
nes caracteristicas de cuadros de ataxia de ori-
gen vestibular (laberintitis, neuritis vestibular,
vértigo paroxistico benigno), que también sue-
len cursar cominmente con palidez, nauseas
o vomitos.

Es caracteristico encontrar en aquellos casos
que cursen con HIC, sintomas y signos propios
de la misma como cefalea, papiledema u oftal-
moplejia, y, en casos mas graves, hipertension
arterial, bradicardia o anisocoria. Es propio de
cuadros debidos a tumores de fosa posterior,
hemorragias intracraneales e infecciones gra-
ves o abscesos. Otro signo caracteristico de los
tumores de fosa posterior es |a torticolis.

En el sindrome de Guillain-Barré suele apare-
cer una ataxia sensitiva (por alteracion de la
sensibilidad propioceptiva), asociada a debili-
dad musculary alteraciones de la sensibilidad
tactil generalmente en forma de hiper/hipoes-
tesia en guante o calcetin. Suele ser bilateral y
progresiva, y se acompana de abolicién de los
reflejos osteotendinosos.

Otras manifestaciones focales como paralisis
de pares craneales o déficits motores o sensi-
tivos focales pueden aparecer en casos secun-
darios a patologia tumoral o cerebrovascular
y en la variante Miller-Fisher del sindrome de
Guillen-Barré.

En casos de manifestaciones clinicas o datos de
la exploracion poco congruentes o cambiantes
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con maniobras de distraccion se debe interro-
gar sobre posibles alteraciones emocionales
que nos orienten hacia una ataxia funcional.

4. DIAGNOSTICO (FIGURA 1)
4.1. Anamnesis

Es fundamental realizar una historia clinica de-
tallada en busca de claves que nos guien en el
diagnéstico, como el momento y la forma de
aparicion, antecedentes relevantes tanto perso-
nales y familiares (aquellos relativos a eventos
ocurridos los dias 0 semanas previas al inicio del
cuadro), asi como sintomas y signos asociados.

En cuanto al momento de aparicion, las causas
de ataxia mas frecuente en nifios preescolares
y escolares son las infecciosas y postinfeccio-
sas. A mayor edad, cobran mas relevancia otras
etiologias como esclerosis multiple y migrana
basilar, toxica o funcional.

Respecto a la forma de aparicion, los cuadros de
origen brusco generalmente son debidos a pro-
cesos infecciosos, traumaticos y toxicos, mien-
tras que otros procesos, como los secundarios
a patologia tumoral o desmielinizante, tienen
un curso mas larvado a lo largo de semanas.

En cuanto a los antecedentes personales y
familiares, es preciso interrogar acerca del
antecedente de abortos, consanguineidad,
alteraciones del cribado metabdlico neona-
tal, desarrollo psicomotor, historia previa de
convulsiones, cefaleas, etc. También se deben
buscar posibles desencadenantes del proceso,
prestando especial atencion a la existencia
previa de traumatismos craneoencefalicos,
procesos febriles o infecciosos, vacunaciones,
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situaciones de estrés metabdlico (como infec-
ciones o ayuno) o nuevas medicaciones, asi
como posibilidad de ingesta intencionada o
accidental de toxicos.

4.2. Exploracion fisica

Se debe realizar una exploracién fisica detallada
general, que incluya toma de constantes, valo-
racion del nivel de conciencia, busqueda de
exantemas y otros estigmas cutaneos, lesiones
craneales sugestivas de traumatismo, presencia
derigidez de nucay signos meningeos, asi como
una exploracién neuroldgica en busca de dife-
rentes signos de disfuncion del sistema nervio-
soque nos orienten a un diagnéstico especifico.

4.3. Estudios de neuroimagen

Estd indicado realizar prueba de imagen urgente
en todos aquellos casos de ataxia aguda aso-
ciados a déficits neurologicos focales, signos o
sintomas de HIC, antecedente traumatico o alte-
racion del nivel de conciencia (excluyendo las se-
cundarias a intoxicacion). La prueba de imagen
de eleccién es la resonancia magnética cerebral,
que es superior a la tomografia computarizada
(TC) craneal para el diagndstico de lesiones is-
quémicas, asi como para procesos inflamatorios
o desmielinizantes. No obstante, por su mayor
disponibilidad, de forma inicial se emplea la TC
craneal, que permite identificar procesos graves
que requieran un manejo urgente, como com-
plicaciones obstructivas o compresivas secun-
darias a hemorragias, tumores, etc.

4.4. Determinaciones analiticas
« Determinacion de toxicos en orina o sangre.

Debe realizarse como parte del estudio inicial
en todos los casos de ataxia aguda de etio-
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Figura 1. Algoritmo diagnéstico de la ataxia.
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+ Estudio de liquido cefalorraquideo (LCR).
Esta indicado realizarlo de forma urgente en
todos los casos de ataxia aguda en los que
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se sospeche un origen infeccioso, siempre
que el paciente esté estable y no haya datos
de HIC, o bien si ya se dispone de una prueba
deimagen que descarte dicha complicacion.
Se realizara estudio citoquimico, asi como
cultivos virales y bacterianos. En aquellos
casos en los que se sospeche etiologia in-
flamatoria o desmielinizante, se incluira
recuento de proteinas, inmunoglobulinas
bandas oligoclonales, anticuerpos antineu-
ronales...

Estudio metabdlico. Se trata de un estudio
mas especifico que debera realizarse en
funcion del grado de sospecha clinica. Es
preciso prestar especial atencion a datos de
laanamnesis que pueden alertar sobre la po-
sibilidad de la existencia de un error innato
del metabolismo, como son la existencia de
historia previa de abortos, consanguineidad,
retraso de desarrollo psicomotor, episodios
recurrentes o desencadenados ante situacio-
nes de estrés como infecciones, ayuno, etc.
Se realizaran como pruebas de primer nivel
estudios de hemograma, funcién hepatica,
iones, acido lactico, equilibrio acido-base y
amonio. En caso de alteraciones en estas
pruebas iniciales se deberan realizar pruebas
de segundo nivel orientadas seglin datos de
la anamnesis, la exploracidn fisica y los ha-
llazgos radiolégicos (aminoacidos en sangre
y orina, acidos organicos en orina, piruvato,
lactato, carnitinas y acilcarnitinas, etc.). Es
muy importante que la recogida de mues-
tras sea realizada en el momento agudo.

Estudios neurofisiologicos. La realizacion
de electroencefalograma esta indicada en
aquellos casos en los que se sospeche un
origen epiléptico, como los estatus no con-
vulsivos, las crisis focales complejas o los
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cuadros poscriticos. También pueden pro-
porcionar informacidn adicional en pacien-
tes con sospecha de encefalitis en los que el
hallazgo mas habitual es la lentificacion de
la actividad de base.

El electromiograma es de utilidad en casos
sugestivos de ataxia sensorial, como el sin-
drome de Guillain-Barré, en cuyo caso se
observaran datos de polineuropatia, si bien
este hallazgo puede no estar presente en las
fases iniciales de la enfermedad.

5. TRATAMIENTO

El tratamiento de la ataxia aguda se basa es
una serie de recomendaciones generales co-
munes y un tratamiento especifico en funcion
de la etiologia.

5.1. Recomendaciones generales

Mantener al niflo comodoy en reposo. Sino
es posible |a bipedestacion o la sedestacion
estables, se recomienda mantenerlo tumba-
doenlacama.

En caso de vomitos persistentes sera preciso
administrar antieméticos y, si no se consi-
gue la tolerancia oral, se iniciard fluidotera-
pia intravenosa.

Medidas de soporte necesarias en funcién
del estado general y la clinica del paciente.

5.2. Tratamiento especifico

Cerebelitis postinfecciosa. Habitualmente
no requiere un tratamiento especifico. En
los casos en los que la inflamacion sea muy
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importante y haya datos de hipertension
intracraneal el tratamiento con pulsos de
corticoesteroides puede mejorar la sinto-
matologia. En casos muy graves puede ser
necesario el manejo neuroquirurgico.

Intoxicaciones de origen farmacoldgico. Re-
tirada del farmaco o toxico, correccion de las
alteraciones hidroelectroliticas y tratamien-
tode laintoxicacion segun el agente concre-
toyeltiempo de evolucion desde laingesta
(carbon activado, detoxificacion, antidoto...).

Infecciones del SNC. Ademas de las medi-
das de soporte, es necesario el tratamiento
especifico del agente infeccioso con antimi-
crobianos. Los abscesos cerebrales en oca-
siones precisan neurocirugia asociada a la
antibioterapia.

Ataxia de base inmunolégica: ADEM (no
olvidar que hay que solicitar anticuerpos
especificos como los anti-MOG), encefalitis
autoinmune por anticuerpos anti-NMDA,
o brote de esclerosis multiple. Tratamiento
con bolos de metilprednisolona +/- inmuno-
globulinas. En el caso del Guillain-Barré o la
variante Miller-Fisher, ademas de las medi-
das de soporte que pueden incluir soporte
respiratorio, el tratamiento incluye inmuno-
globulinas y plasmaféresis. En el sindrome
opsoclonus-mioclonus que no responde a
corticoterapia e inmunoglobulinas y plas-
maféresis esta indicado el tratamiento con
rituximab.

Migrafia basilar y equivalentes migrario-
sos. Tratamiento general del episodio con
analgésicos y antieméticos. En casos muy
recurrentes esta indicado el tratamiento
profilactico de la migrafa.

« Tumores de fosa posterior. Requieren mane-

jo neuroquirtrgicoy tratamiento oncolégico
especifico en funcion de las caracteristicas
del tumor.

Traumatismo craneoencefalico. Medidas de
soporte y manejo neuroquirurgico.

Patologia vascular. Medidas generales y
tratamiento con antiagregantes o anti-
coagulantes segun la etiologia en el ictus
isquémico; en caso de hemorragia cerebral
es necesario el tratamiento neuroquirdr-
gico.

Ataxias hereditarias. Algunas ataxias here-
ditarias pueden responder al tratamiento
con acetazolamida. El tratamiento de la
ataxia en las enfermedades metabdlicas es
el mismo que precisa la propia enfermedad
e incluye manejo dietético y suplementos
vitaminicos o enzimaticos.

Ataxia psicogena. Manejo psicoldgico; en
casos graves se recomienda valoracion por
Psiquiatria.
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