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Antecedentes Generales

La palabra ataxia proviene del griego ataktos que significa “ausencia de orden”. Es
un término amplio que se refiere a una alteracion de la organizacion o modulacion
del movimiento voluntario. Esta se atribuye principalmente a una disfuncion del
cerebelo, el cual es una parte del rombencéfalo situado en la fosa craneal
posterior, consiste en dos hemisferios cerebelosos unidos por el vérmix estrecho y
medial. El cerebelo se encuentra organizado en tres I6bulos principales: anterior,
medio y flocunodular, ademas se compone de una cobertura externa de sustancia
gris denominada corteza y de sustancia blanca interna, y dentro de esta ultima en
cada hemisferio existen tres masas de sustancia gris que forman los nucleos
intracerebelosos. El cerebelo desempefia un papel importante en el control de la
postura y los movimientos voluntarios, ademas influye de manera inconsciente en
la contraccion suave de los musculos voluntarios y coordina cuidadosamente sus
acciones junto con la relajacién de los agonistas. Desde las primeras
descripciones que se realizaron en el cerebelo se le atribuyeron acciones como
control de nervios motores. Los experimentos realizados por Fluorens de 1822 a
1824 demostraron que el cerebelo se relacionaba con la coordinaciéon del
movimiento. En el siglo XIX se realizaron diferentes estudios experimentales
donde se realizaban lesiones quirurgicas en el cerebelo de animales dando por
resultados grados variables de debilidad ipsilateral, desequilibrio y pérdida de la
coordinacion motora. Durante la Primera Guerra Mundial, Gordon Holmes logro
establecer conceptos sobre la funcién del cerebelo a partir de la observacion que
realizaba en pacientes que sufrieron heridas de bala en el cerebelo en el campo
de guerra. Ya a mediados de 1970 y la década de 1980, durante la era de las
imagenes, gracias a las observaciones clinicas y la utilizacion experimental de los
estudios de imagen como la tomografia por computadora y la resonancia
magnética, fue posible hacer una correlacidn mas acertada entre las lesiones y

alteracion de la funcion. (1) (2) (3)



Con el paso del tiempo se ha logrado dividir la corteza cerebelosa en tres areas
funcionales donde se integra informacion sensorial de muchas regiones del
cerebro y médula espinal y utiliza esta informacién para coordinar suavemente los
movimientos en curso y para participar en la planificacién motora. La corteza del
vermis influye en los movimientos del eje mayor del cuerpo: cuello, hombros,
térax, abdomen y caderas. Lateral al vermis la llamada zona intermedia del
hemisferio cerebeloso, donde se ha demostrado que esta zona controla los
musculos de las partes distales de los miembros, especialmente de las manos y
pies. El area lateral de cada hemisferio cerebeloso interviene en la planificacion de
los movimientos secuenciales del cuerpo completo y participa en la evaluacién

consciente de los errores del movimiento. (2)

La funcion esencial del cerebelo es coordinar de manera conjunta la actividad
muscular refleja y voluntaria; el cerebelo ajusta y armoniza el tono muscular y
mantiene la postura corporal normal. Permite que los movimientos voluntarios,
como la marcha, sean suaves Yy precisos, pero no es capaz de iniciar el
movimiento voluntario. Esta coordinacion se lleva a cabo mediante la comparacion
continua de la informacién que proviene del area motora de la corteza cerebral con
la que se recibe en el area propioceptiva del sitio de accion muscular, ahi el
cerebelo logra introducir los ajustes necesarios para influir en la actividad de la
neurona motora inferior. Se cree que el cerebelo es capaz de enviar informacién
retrograda a la corteza cerebral motora para inhibir los musculos agonistas y
estimular los antagonistas, con lo que logra limitar la extension del movimiento

voluntario. (2)

Cuando se produce una lesion cerebelosa existen algunos principios generales
relacionados con la parte de los trastornos consecutivos a estas que son: 1) Las
lesiones cerebelosas provocan trastornos ipsilaterales, 2) los trastornos
cerebelosos se manifiestan con una amplia gama de fenébmenos intimamente
relaciones, 3) los trastornos debido a patologias no progresivas se atenuan de
manera gradual con el tiempo y 4) los trastornos secundarios a lesiones

cerebelosas son la expresion fisioldgica de estructuras nerviosas intactas



desprovistas de sus influencias de control y regulacion. Es por eso que hoy
podemos saber que las lesiones agudas producen sintomas y signos subitos e
intentos, mientras que las lesiones cronicas, como los tumores de crecimiento
lento, presentan sintomatologia menos intensa ya que otras areas del sistema

nervioso central logran compensar la pérdida la funcién cerebelosa con el tiempo.
(2) (4)

La ataxia es un desorden neuroldgico en el que se observa un trastorno asigergico
que ocasiona una alteracién de los movimientos voluntarios y asociados, estos
son tipicamente espasmodicos, temblorosos e inestables, asociados a
movimientos y posturas compensatorios. Comprende en particular los musculos
axiales, grupos de musculos de la cintura escapular y pelviana. Se manifiesta
principalmente durante la marcha, la cual se caracteriza por contracciones
musculares muy irregulares en fuerza, amplitud y direccién. En los pacientes que
la manifiestan se aprecia inestabilidad de pie, especialmente si se encuentra con
los pies juntos. La marcha es de base amplia y vacilante, el paciente se tambalea
y tropieza con facilidad. Las lesiones del vérmix del cerebelo provocan ataxia y
titubeo del tronco, pasos vacilantes y tambaleantes al caminar y balanceo de la
cabeza y el tronco al estar sentado, mientras que las lesiones de los hemisferios

cerebelosos causan afasia de las extremidades. (1)

Ademas de las manifestaciones claras en la coordinacién motora esta patologia se
acompana de otros signos cerebelosos secundario a su sustrato anatdmico que
incluye los cordones posteriores, nervios periféricos, nucleos vestibulares vy
cerebelo como se explico previamente. Aunque cuando existe afectacion
propioceptiva o de cordones posteriores, son secundarios a patologias que son

infrecuentes en pacientes pediatricos (3) (5).

Los trastornos cerebelosos se presentan con una amplia gama de manifestaciones
clinicas, esto derivado a la relacidon tan intima que guarda este 6rgano con la
integracion de las instrucciones motoras e informacion sensorial con la finalidad de
coordinar el movimiento. A continuacion, enlistamos algunas manifestaciones

clinicas que se pueden observar en estos trastornos.



1. Abasia: Incapacidad para caminar debido a espasticidad, corea o temblor.

2. Asinergia: Falta de coordinacion entre las partes que normalmente actuan al
unisono.
3. Dismetria: Inexactitud al juzgar la distancia, lo que resulta en un

rebasamiento o movimiento insuficiente, de la posicion prevista de la

extremidad o el ojo.

4. Disdiadococinesia: Incapacidad para realizar movimientos alternados

rapidos, como pronacion y supinacion de la mano.

5. Disartria: Trastornos de la articulaciéon de las palabras debido a una
incoordinacion de los movimientos musculares de los o6rganos de la

fonacion por defecto de inervacion.
6. Hipotonia: Es un decremento en el tono muscular

7. Nistagmo: Afeccién en la que los ojos se mueven de forma rapida e
incontrolada. (1) (4)

La ataxia es una manifestacion clinica de una entidad patolégica subyacente que
abarca una amplia gama de enfermedades en la edad pediatrica se consideran
incapacitantes. Cuando se presenta un paciente con alteracion en la coordinacién

y el equilibrio de la postura se debe considerar una urgencia neurolégica.

Existen diferentes tipos de ataxia dentro de las que se encuentran: 1) ataxia
cerebelosa, secundario a un dafo o alteracion en el cerebelo o sus conexiones, 2)
ataxia vestibular, que puede presentar vértigo y nistagmos, y son secundarias a
laberintitis y alteraciones del oido medio, 3) ataxia sensorial, provocada por
pérdida del sentido de la posicidn de partes del cuerpo con su entorno, y se
observa en nifios con neuropatias sensoriales y/o patologia de la columna dorsal
de la medula espinal, 4) ataxia secundaria a debilidad muscular, tipicamente
observada en pacientes con Guillain-Barré, atrofia espinal muscular tipo 2 o 3,
provocando movimientos espasmodicos, y 5) ataxia funcional o medicamento

inexplicable, donde se presentan datos clinicos inconsistentes. (5)



La presentacién y evolucién de la ataxia puede ser tan aguda, desde horas o unos
pocos dias, episddica recurrente y remitente, cronica no progresiva o cronica
progresiva durante semanas, meses 0 anos. Las causas agudas suelen ser
adquiridos, no genéticos y, a menudo, una emergencia neuroldgica. En este
trabajo nos centraremos en las ataxias agudas adquiridas, pues afectan en mayor
medida a la poblacion pediatrica, estas suelen ser de inicio brusco y remitir en
pocas semanas. En su mayoria se presentan con sintomas de progresion rapida
que evolucionan durante unas pocas horas, como maximo entre 2 dias. Se define
como ataxia aguada como aquella de inicio brusco, y que su sintomatologia es
menor a 72 horas. En los casos asociados a una enfermedad prodréomica, el inicio
de la ataxia suele ser de 1 a 3 semanas posterior al inicio de la enfermedad. Se
considera una urgencia neurolégica ya que puede indicar un proceso

potencialmente grave y mortal para el paciente. (1, 5, 6,7)

En pediatria existe una amplia gama de etiologias que pueden condicionar una
ataxia aguda. Si bien, la gran mayoria se tratan de causas benignas, el reto se
encuentra en identificar aquellas que pueden comprometer la vida del paciente. A
nuestro interés nos centraremos en la ataxia aguda que la definimos como pérdida
en la coordinacién o dificultad para la marcha de aparicion aguda con duracion de

al menos 48 horas en un nifio previamente sano. (8)

Se trata de un proceso caracterizado por un inicio subito de signos y sintomas
cerebelosos que en ocasiones se acompanan de fiebre, nauseas, cefalea y
alteraciones mentales. En niflos las causas mas comunes son benignas, pero
también podemos encontrarnos ante una patologia neurolégica urgente que se
define como cualquier trastorno del sistema nervioso que requiere un diagnostico
precoz e intervencidn meédica o quirurgica inmediata para prevenir que evolucione
a una etapa incapacitante o potencialmente mortal, como pueden ser trastornos
neoplasicos, cerebrovasculares e infecciosos del sistema nerviosos central,
enfermedades desmielinizantes, neuropatias agudas o malformaciones. La
presencia de signos meningeos, datos de focalizacion, hiporreflexia y oftalmoplejia

se asocian fuertemente a una enfermedad neurolégica urgente. (8)



Las causas de ataxia se pueden organizar anatomicamente, como se explico
previamente, y esto ha sido gracias a la observacion clinica de los pacientes, una
historia clinica detallada y una adecuada exploracién fisica puede ayudar a
localizar el origen de la disfuncion. La evaluacion de un paciente pediatrico que se
presenta con una ataxia aguda inicia a partir de una historia clinica detallada de la
enfermedad que se presenta, incluyendo el inicio de los sintomas y el momento de
la progresion de estos. Este proceso es clave para detectar una etiologia grave. El
interrogatorio debe ser dirigido en evidenciar causas recientes de infeccion: fiebre,
rash, sintomas respiratorios y vomito. Preguntar sobre una vacunacién reciente o
exposicidn a sustancias toxicas en casa, como medicamentos, alcohol e incluso
drogas ilicitas. Indagar en la posibilidad de un trauma, corroborado por los padres
o bien qué se sospeche por ellos. La asociacion con otros sintomas puede
orientarnos aun mas. Por ejemplo, un cambio en el estado mental, vomito o
alteraciones en la vision se consideran un foco rojo, ya que puede indicar un
proceso sistémico como un tumor cerebral. Aunque hay que tomar en cuenta que
estos hallazgos suelen ser tardios o incluso ser intermitentes. Un inicio brusco de
los sintomas es mas sugestivo de una patologia vascular, infecciosa o bien por
intoxicacion. Signos de disfuncion cerebelar se pueden clasificar en los siguientes
grupos: 1) déficit del habla, 2) alteraciones oculomotoras, 3) ataxia de
extremidades, 4) déficit de postura y marcha, 5) alteraciones cognitivas. (1, 5,
9,10, 11)

La toma de signos vitales es de importancia, se puede corroborar fiebre, que nos
sugiere infeccion, Hipertension arterial puede presentarse en casos de elevacion
de la presién intracraneal. La exploracién fisica de un nifio con ataxia aguda puede
ser todo un desafio pues el paciente suele estar poco cooperador. Tomando en
cuenta esto, la exploracion fisica debe ser de las maniobras menos a las mas

invasoras. (1, 10)
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En pediatria la exploracion fisica es un proceso dinamico en funcion de la
maduracién y la colaboracion del nifio, por lo que es indispensable que desde el
momento en que el paciente entra a la sala se inicie la exploracion desde la
interaccién, lenguaje, motilidad espontanea, marcha y coordinacion mediante la
observacion como habla, juega o se mueve, Solo recordaremos de manera rapida
que para realizar una exploracion neurolégica completa se deben incluir los
siguientes apartados: 1) Examen del estado mental, que naturalmente depende de
la edad y maduracion del nifio, asi como el estado clinico del paciente, 2)
evaluacion de los pares craneales, haciendo énfasis en algunos especificamente
en funciéon de la anamnesis o hallazgos iniciales, 3) valoracion de la fuerza
muscular, 4) reflejos, 5) tono muscular, 6) sensibilidad, la cual es dificil de explorar
en los nifos pues precisa de colaboracion y depende de la subjetividad en la
interpretacion, 7) coordinaciéon y movimientos anormales, 8) marcha y equilibrio.
(12, 13)

A continuacion, nos centraremos de manera especifica en la exploracion de un
paciente con ataxia, ya que existen signos muy concretos maniobras especificas
que pueden ser de gran ayuda para evidenciar la ataxia en un paciente pediatrico.
Como se menciond previamente, la exploracion se realiza de manera dinamica y
se puede evaluar en diversas condiciones: una posicion sentada donde el nifio
puede presentar una pérdida del control del tronco de su cuerpo, o durante la
marcha, en la que el paciente tiene una marcha en tandem o voltea hacia el lado
afectado. Hay que destacar que en los pacientes muy pequefios es muy dificil
identificar cuando presentan ataxia, ya después de los 3 afios la semiologia de la
ataxia es similar a la de un adulto. En los pequefios, cuando se paran observamos
que ponen los pies muy separados y pierden rapidamente el equilibrio. Cuando el
nifio intenta caminar, se balancea y se detiene e incluso puede caminar hacia
atras. (10,11).

La valoracion de la coordinacion se puede realizar mediante maniobras

especificas como dedo-dedo o dedo-nariz, con movimientos rapidos alternados

11



para evidenciar dismetria. Dificultad para hablar y expresarse son signos de
afeccion cerebelosa. Se debe realizar la evaluacion sensorial tactil, dolorosa,
térmica y profunda de manera cautelosa. Existen dos maniobras para revelar
ataxia en nifos: una es la prueba de Romberg, donde el nifio debe estar en
bipedestacion con los pies juntos y al cerrar los ojos inmediatamente se observa la
oscilacion el cuerpo cuando existe ataxia sensorial, la segunda prueba se realiza
al sostener un vaso lleno de agua con una mano firmemente sin que se derrame
agua. (11, 13)

La ataxia puede ser el principal signo clinico de diferentes entidades clinicas. En
ocasiones la ataxia puede ser de inicio rapido y benigno, mientras que en otras
puede ser la parte de una afeccidn neurolégica progresiva y grave. Segun su
etiologia, puede presentarse como una condicion adquirida, hereditaria o
esporadica. Su curso puede distinguirse como agudo, intermitente y recurrente,
crénico no progresivo y cronico progresivo, aunque se debe tomar con cautela ya
que un solo trastorno puede tener diferentes cursos, dependiendo de la edad de

presentacion o bien, el momento en el que se realiza el diagnostico. (11)

El principal objetivo de un interrogatorio y exploracién detallada es identificar
enfermedades potencialmente mortales que puedan requerir una intervencion
meédica inmediata. Pocos estudios se han realizado respecto a los diferentes
diagnosticos que pueden presentarse en nifios con ataxia. Dentro de las causas
mas comunes en nifos son las postinfecciosa, que se caracteriza por un inicio
subito de ataxia asociado a una enfermedad virica prodrémica o vacunacion
reciente. Sin embargo, también puede presentarse como una enfermedad mortal
como un infarto cerebelar, encefalomielitis diseminada o encefalitis aguda. Todas
estas entidades se pueden diferencias a través de una adecuada historia clinica,
interrogatorio sobre la presentacién clinica, estudios de laboratorio y de imagen.
(1,5,9)
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Las causas mas comunes de ataxia aguda son inflamatorias e ingesta de téxicos,
entre los dos abarcan aproximadamente el 80% de los casos de ataxia en nifios.
Otras causas en la poblacion pediatrica pueden ser traumaticas, neoplasica,
efectos medicinales e intoxicaciones. A continuacion, se en lista en su mayoria en

la siguiente tabla (7):

Tabla 1. Causas de ataxia aguda en ninos.
(Pedroso José Luiz, Vale Thiago Cardoso, Braga-Neto Pedro, Dutra Livia Almeida,
Franca Jr. Marcondes Cavalcante, Teive Hélio A. G. et al. Acute cerebellar ataxia:

differential diagnosis and clinical approach. Arg. Neuro-Psiquiatr 2019
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Infeccioso
Cerebelitis aguda por virus de Epstein-Barr, influenza A o B,
mononucleosis, varicela Zoster, virus coxsackie, rotavirus, Mycoplasma y
vacunacion.

Infeccion bacteriana: Mycoplasma pneumoniae, Listeria monocytogenes.
Sindrome de inmunodeficiencia adquirida por Mycoplasma pneumoniae,
virus de Epstein-Barr, virus herpes simple y toxoplasmosis
Otras infecciones: enfermedad de Lyme, enfermedad de Whippie,
Aspergillus, enfermedad de Creutzfeldt-Jakob.
Causas toxicas:

Degeneracién cerebelar alcohdlica.
Anticonvulsionantes: especialmente fenitoina.
Antineoplasicos: 5-fluorouracilo y citarabina.

Litio.

Amioradona.

Exposicion ambiental: benceno, derivados de benceno y metales
pesados.

Metronidazol y polimixina.

Mediadas por inmunidad.

Encefalitis sensible a esteroides asociada con tiroiditis autoinmune.
Enfermedad celiaca.
Ataxia anti acido glutamico descarboxilasa.

Sindrome Miller-Fisher.

Degeneracion cerebelar paraneoplasica.

Esclerosis multiple.

Deficiencia de vitaminas.

Deficiencia de vitamina B1 (Encefalopatia de Wernicke).

Deficiencia de vitamina B1.

Deficiencia de vitamina E.

Causas estructurales y vasculares.

Infarto cerebelar: Isquémico o hemorragico.
Tumores: primarios o metastasis.
Abscesos.

Malformaciones de chairi.

Causas metabdlicas y genéticas.

Deficiencia de biotina.

Enfermedad del jarabe de arce.

Enfermedad de Hartnup.

Desordenes mitocondriales.
Ataxias episodicas.

Otras ataxias.
Ataxia psicogena.

2. Torticolis paroxistico benigno.

3. Migrafia con aura de tronco cerebral y otras alteraciones vesiculares.
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A continuacién, describimos a mas detalle las causas mas comunes de ataxia

aguda, asi como su presentacion clinica:

Ataxia cerebelosa aguda postinfecciosa: Es la causa mas frecuente de ataxia en la
edad pediatra hasta en un 50%. Se define como una leucoencefalomielitis
postinflamatoria que se manifiesta principalmente como disfuncién cerebelar con
ataxia aguda aislada. Todos los nifios tienen una historia reciente de infeccion y la
edad promedio es entre 1 a 6 anos. Es el resultado por un proceso autoinmune
postinfecciosa o una infeccion directa del cerebelo. Existe una historia de
enfermedad entre 1 a 3 semanas antes de la presentacion en el 70% de los
pacientes. Existen numerosos agentes infecciosos implicados: varicela es el mas
comun hasta en un 26% de los pacientes en algunos autores. Otros virus
implicados han sido Coxsackie B, Ecovirus, Epstein-Barr e influenza A y B.
También se asocia a la vacunacion (triple viral) por lo que es importante

preguntarlo en la historia clinica. (1, 7, 9, 10, 14)

Cerebelitis aguda: Muchas personas emplean el termino Ataxia cerebelosa aguda
y Cerebelitis aguda de manera sinbnima, pues ambas forman parte de las
leucoencefalomielitis postinflamatoria. Se ha llegado a un acuerdo para diferencias
estas dos entidades, y es que el término de Cerebelitis aguda se debe reservar
para aquellos pacientes que se presentan con se presentan con multiples
sintomas como cefalea, vomitos y alteracion de la conciencia, ademas de datos de
inflamacion y edema en el cerebelo en una resonancia magnética, En 2018 por
Emelifeonwu JA et al, definio la cerebelitis aguda como una condicidon neurologica
aguda caracterizada por ataxia o disfuncion cerebelar que se puede atribuir a un
proceso infeccioso reciente, vacunacion o ingesta de medicamentos, y que en una
resonancia magnética hay evidencia de inflamacion predominantemente en el
cerebelo. (10) Puede ocurrir después de una enfermedad sistémica o ser el
resultado directo de una infeccion en el cerebelo. Los agentes mas comunes
implicados son rotavirus, Mycoplasma y herpes virus 6. Las alteraciones clinicas
incluyen alteracion sensorial, manifestaciones de hipertension intracraneal,

ademas de manifestaciones de sindrome cerebeloso. Se puede encontrar
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pleocitosis en el liquido cefalorraquideo y en ocasiones se han logrado aislar

anticuerpos contra los agentes infecciosos. (1, 9,10, 11, 14, 15)

Encefalomielitis aguda diseminada: Es un proceso inflamatorio, desmielinizantes
autoinmune que ocurre en 2 semanas posterior a una infeccion viral generalmente
del tracto respiratorio superior. Los nifios se presentan con ataxia, fiebre, vomitos,
cefalea, alteraciones del estado de conciencia y en ocasiones crisis convulsivas.
Los sintomas progresan alrededor de 4 a 6 dias pueden incluir hemiparesia,
neuritis Optica y mielitis transversa. Algunos pacientes pueden mejorar los

sintomas posteriores de 3 a 6 meses de la enfermedad. (5, 7)

Abscesos cerebelosos: Se pueden presentar como ataxia cerebelosa, fiebre y
cefalea, pero sin signos meningeos. Generalmente son ocasionados por extension

de otra infeccion por ejemplo de una otitis media o mastoiditis. (5)

Intoxicaciones: Las intoxicaciones accidentales son mas comunes en nifos
menores de 6 afos. Puede tratarse de ingesta de alcohol, anticonvulsionantes,
benzodiacepinas, antihistaminicos, quimicos organicos o metales pesados. La
mayoria de los estudios publicados han encontrado que la causa mas comun de
ataxia es la ingesta de benzodiacepinas, por lo que es importante realizar un
interrogatorio dirigido sobre medicamentos en casa o0 agentes toxicos que
pudieran ser de facil acceso para el menor. Algunos estudios recomiendan realizar
siempre un perfil toxicolégico en caso de que los familiares nieguen la existencia
de estos farmacos en casa. Los sintomas clinicos se presentan entre 30 minutos a

2 horas posteriores a la ingesta. (5, 6, 7 9)

Trauma: Contusién cerebelosa o sangrado la fosa posterior puede desarrollar
ataxia, pero esta siempre es asociada a cefalea y con el antecedente de un

trauma. (5)

Vascular: Infarto de la circulacién posterior, aunque es raro en nifios, puede
presentarse como ataxia. Otros signos y sintomas son cefalea, debilidad focal,
vomito, alteraciones visuales y dificultad para hablar. Se debe de sospechar en

nifios con predisposicion a enfermedades tromboembdlicas. (5, 9)
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Tumores: Tumores de la fosa posterior, incluyendo meduloblastoma, astrocitoma y
ependimoma, pueden ocurrir en el 50% de los nifios con tumor cerebral.
Usualmente se presentan con hipertensidn intracraneal, alteraciones de la vision,

localizacion en la exploracién fisica. (1, 5, 9)

Sindrome de Miller-Fisher: Variante del sindrome de Guillain-Barré que se
caracteriza por ataxia, oftalmoparesia, hipotonia y arreflexia junto con disociacion

albumino-citdlogica y polineuropatia en electromiografia. (1, 5, 7, 9)

Sindrome de opsoclonus-mioclonus: Se define ante la presencia de ataxia y
mioclonias con movimientos oculares cadticos pero conjugados. Generalmente es
de inicio subito y puede convertirse en una enfermedad cronica. Se considera un
sindrome paraneoplasico por lo que se necesita un abordaje profundo pues se

asocia con neoplasias malignas, generalmente neuroblastoma. (1, 5)

La ataxia puede causar gran ansiedad al nifio y los familiares debido a la
naturaleza dramatica e instauraciéon abrupta de los sintomas, por lo que es
necesario realizar un adecuado abordaje para un diagndstico certero y manejo
oportuno, ya que la gran mayoria de patologias con manejo apropiado ayudan a

una resolucion de los sintomas.
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Antecedentes especificos

La ataxia aguda en la infancia plantea todo un reto diagnostico por la amplia gama
de diagnosticos diferenciales que podemos encontrar y esto ha condicionado que
se desconozca la verdadera incidencia a nivel mundial. En urgencias, es prioridad
realizar la rapida deteccion de patologias de menor frecuencia y mayor gravedad
que requieren tratamiento especifico. La presentacién de la ataxia puede iniciar de
manera insidiosa al punto de que los padres del nifio, asi como el personal meédico
no logran identificarla hasta que ya es muy evidente. Desde los primeros estudios
retrospectivos realizados sobre ataxia aguda en el servicio de urgencias la
incidencia de esta patologia es muy baja, asi lo describié Martinez-Gonzalez en
2003, encontrando que durante en un periodo de tres anos esta entidad
correspondio al 0.024% del total de patologias atendidas en urgencias. Las cifras
no han variado con los anos, pues en el estudio realizado en Italia liderado por
Garon, publicado en el 2019, y que comprendié un periodo de 8 afios y que
involucro la participacion de 11 hospitales italianos, se encontré que la ataxia
aguda correspondia el 0.021% de los motivos de visita al servicio de urgencia en
su pais. En México se desconoce el porcentaje de la poblacion pediatrica
mexicana que presenta ataxia, asi como la caracterizacion de sus signos y
sintomas principales; esto puede dar lugar a una falta de diagnostico oportuno. (1,
8,17)

A nivel mundial se han establecido algoritmos de abordaje para paciente que
debutan con ataxia para identificar la etiologia, asi como el protocolo de abordaje
a seguir en estos pacientes, todo con la finalidad de realizar diagndsticos
oportunos de patologias graves que comprometan la vida, como tumores
cerebrales y encefalitis, a otras que con un tratamiento oportuno puedan remitir sin

secuelas para el paciente y su calidad de vida. (5, 6, 8)

Aunque ya definimos a la ataxia aguda como aquella que se presenta de manera
subita en menos de 72 horas, el tiempo de evolucién tiene una implicacion

diagnostica importante para determinar su patogénesis. Desde 1994 con Maria
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Gieron-Korthals y colaboradores demostraron por primera vez que en todos los
nifios con ataxia menor a 48 horas de evolucion las principales etiologias son las
postinfecciosa, seguido de intoxicaciones y por ultimo el sindrome de Guillain
Barre. En 2004 Rudloe et al asociaron que los tumores intracraneales e infartos
cerebrales se asociaban con la ataxia que se presentaba en al menos 7 dias de
evolucion. Por ultimo, en 2016 Thakkar et al demostraron que la causa principal de
la ataxia que se presenta por al menos 4 semanas se asocia mas a un cuadro

postinfeccioso que a una intoxicacion. (14, 15)

Existen pocos estudios a nivel mundial sobre las caracteristicas clinicas de la
ataxia aguda, su presentacién y repercusion clinica y nula evidencia a nivel
nacional. La mayoria de estos estudios han sido trabajos retrospectivos de un solo
centro hospitalario entre los que destacan los realizados por Javadzadeh M en el
Mofid Children Hospital, Tehran en Iran el cual se realizé entre abril de 2013 y abril
de 2016 el cual es muy similar al que realizamos en el Hospital Para el Nifio
Poblano. De los pocos estudios retrospectivos en espafol encontrados en los
buscadores médicos fue el publicado en 2006 por M. J. Martinez-Gonzalez et al.
Que se realiz6é a tres anos en el servicio de urgencias de un hospital de tercer
nivel en Espana, donde se estudi6 de manera prospectiva los casos de ataxia
aguda en el servicio de urgencias en un periodo de tres afos, se buscaron las
causas mas frecuentes de ataxia, asi como la presentacion clinica de los
pacientes y los estudios de imagen y laboratorio que se encontraron el grupo
estudiado, y posteriormente en el 2013 Betancourt et al publicaron los resultados
de su investigacion realizada en Venezuela de tres centros hospitalarios desde
2986 al 2012, donde se estudiaron las caracteristicas clinicas, abordaje y
seguimiento de 95 pacientes que se presentaron con ataxia aguda. Entre los
estudios mas representativos se encuentra el realizado por Kavita Thakkar et al.
En el Children’s Hospital of Pittsburgh of UPMC en el que se realizé una busqueda
a 11 afos en las historias clinicas de pacientes que presentaban ataxia aguda, y
por ultimo el estudio publicado en 2019 por Giacomo Garone et al. Realizado en

Italia cuenta con la gran ventaja de ser un estudio multicéntrico a 8 afos en
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pacientes que se presentaron en el area de urgencias con el diagnostico principal
de ataxia aguda (15, 16, 17, 18)

La ataxia se considera unicamente una manifestacion clinica de una patologia
subyacente. Esta perturbaciéon de movimientos en un 80% se puede acompafar
de otra sintomatologia. Los principales sintomas acompafiantes son nauseas y
vomito hasta en un 38.5%, seguido de vértigo en 24.2% de los pacientes que se
presentan al area de urgencias segun un estudio multicéntrico realizado en Italia
en 2018. De los signos positivos en este estudio se encontré que al menos 37.3%
de los pacientes pediatricos presentan signo de Romberg. Los signos y los
sintomas presentes durante la exploracion fisica van a depender de la etiologia
subyacente pero lo importante a destacar de este estudio fue que los existen
signos y sintomas asociados a una enfermedad clinica neurologica grave, entre
los cuales se encuentra la oftalmoplejia e hiporreflexia, pero principalmente los

signos meningeos fueron los mas asociados a una patologia grave. (8, 9)

Evaluar a un paciente que se presenta al servicio de urgencias con ataxia, es todo
un reto, ya que no existen guias establecidas para el abordaje y manejo de esta
entidad. En el servicio de urgencias los principales métodos diagndsticos que
tenemos para iniciar el abordaje son la tomografia de craneo y la puncién lumbar,
pero el gran dilema siempre es con que estudio iniciar o cual es el que amerita
obtener en primera instancia. En el mismo estudio italiano realizado por Garone G,
Reale A, Vanacore N, et al encontraron que algunos signos y sintomas asociados
a una patologia neurolégica grave es prioritario realizar estudios de extension
especifico. Por ejemplo, en aquello pacientes que presentan oftalmoplejia,
papiledema y focalizacion neuroldgica lo primordial es realizar un estudio de
imagen del craneo; en cambio en aquello pediatricos con antecedente de fiebre o
que ingresan febriles al servicio de urgencia se asocia mas a una encefalitis por lo
que el estudio de eleccion con el que debe iniciarse el abordaje seria una puncion
lumbar para valorar si existe pleocitosis o algun otro dato de infeccion de sistema
nervioso. (2) (5) (11)
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El pronédstico del paciente va a depender de la patologia que ocasione esta
alteracion del equilibrio, pero como factor importante es la manera en que se
aborda y el tiempo en que se inicia manejo a la enfermedad subyacente. En
México no existe ningun estudio que hable sobre las caracteristicas
epidemioldgicas de la ataxia en el paciente pediatrico, de ahi parte el motivo de
iniciar esta investigacién en un hospital de tercer nivel como es el Nifio Poblano, y
todo esto con el fin de que podamos establecer un algoritmo de estudio de esta

entidad en nuestra unidad médica.
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Planteamiento del problema

La ataxia aguda se puede definir cdmo la alteracion en la coordinacion, el balance
o equilibrio de la postura y el movimiento en menos de 72 horas de evolucion. Es
un motivo de visita al servicio de urgencias muy frecuente en la poblacién
pediatrica y al ingreso se clasifica cdmo urgencia neurologica. A pesar de que la
principal causa de la ataxia es la secundaria a un proceso infeccioso, nos
podemos encontrar ante una patologia que puede comprometer la vida o bien
llevar a un deterioro grave que merme la calidad de vida del paciente teniendo
como consecuencia principal un retraso global en el neurodesarrollo. En nuestro
hospital no existe ningun estudio sobre ataxia aguda ni la epidemiologia clinica de
esta entidad, asi como los signos de alarma que nos orienten hacia una patologia

grave.
Por lo tanto, la pregunta de investigacion es:

¢ Cuales son las caracteristicas clinicas y causas principales de la ataxia aguda de
los pacientes que se presentan en servicio de urgencias del Hospital para el Nifio

Poblano?
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Justificacion

El Hospital para el Nifio Poblano donde es un lugar de referencia de nifios con
patologias complejas, y la ataxia es un motivo de consulta frecuente en el servicio
de urgencias y aunque esta manifestacion tiene una amplia gama de causas en la
edad pediatrica, desde inflamatorios, autoinmune, neoplasicos y paraneoplasico,
metabdlicos, toxicos, nutricionales, endocrinos, vasculares e infecciosos, siendo
este ultimo la principal etiologia; por lo que es imprescindible identificar aquellas
patologias que requieran de un diagndstico y tratamiento oportuno ya que es
considerada una urgencia neurolégica y debe ser abordado de manera inmediata

para prevenir el deterioro del estado neuroldgico.

Aunque nuestra unidad médica se considera un centro de tercer nivel de
referencia estatal de pacientes pediatricos no existe ningun estudio que aborde la
epidemiologia clinica de esta entidad. En este trabajo de investigacién se hara
énfasis sobre la ataxia de inicio agua y la caracterizacién de sus manifestaciones
clinicas para asi conocer cuales son los principales signos y sintomas que
presentan los nifios que acuden a nuestra unidad asi como aquellos que se
consideran como signos de alarma con la finalidad de que con este estudio se
establezca un algoritmo de abordaje en el Hospital para el nifio Poblano que guie
de manera eficaz en el estudio diagndstico y tratamiento oportuno a los pacientes
que presenten ataxia aguda, ademas que este proyecto sirva como precedente
para contar con una base de datos sobre la epidemiologia de esta patologia de
nuestra unidad médica y que meédicos pediatras que se desempefan en un area
de urgencias cuenten con un algoritmo de diagndstico de ataxia aguda en
pediatria basada en las causas mas frecuentes asi como principales signos y
sintomas que desarrolla esta poblacion y principalmente detectar oportunamente
aquellos datos de alarma para iniciar un tratamiento inmediato al encontrarse con
una patologia potencialmente mortal, y de esta manera poder mejorar pronostico y

calidad de vida de los infantes y asi logren desarrollarse plenamente en la
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sociedad sin presentar secuelas neuroldégicas que impidan su adecuada

integracion a su vida cotidiana.

Objetivos

Objetivo general

Describir las principales caracteristicas clinicas asi como la etiologia de la ataxia
aguda en el servicio de urgencias del Hospital para el Nifio Poblano como hospital

de tercer nivel.

Objetivos especificos

1. Establecer la distribucion poblacional de ataxia aguda por edad y
Sexo.
2. Determinar las principales etiologias de ataxia aguda en el paciente

pediatrico de 1 a 18 afos en el Hospital para el Nifio Poblano

3. Identificar las variables clinicas de los pacientes que ingresaron al

servicio de urgencias durante el periodo de 2015 al 2020.

4. Identificar los signos de alarma que puedan condicionar una

patologia neuroldgica grave.

5. Delimitar la prevalencia de ataxia aguda en pacientes pediatricos en

el servicio de Urgencias.
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Material y métodos

Tipo del estudio

Estudio de tipo cualitativo, observacional, descriptivo, transversal, retrospectivo,

retrolectivo, homodémico y uniceéntrico.
Disefio del estudio

Investigacion narrativa.

Poblacién base

Todos los expedientes de pacientes pediatricos que acuden al servicio de

urgencias durante el periodo 2015-2020.
Poblacién de estudio.

Todos los expedientes pacientes pediatricos atendidos en el servicio de urgencia
del hospital bajo estudio que cuenten con diagndstico de ataxia aguda con base a

los criterios de seleccion.

Tamano de muestra

Por el disefio de estudio no amerité calculo de tamafio de muestra.
Tipo de muestreo

Muestreo no probabilistico por conveniencia.

Unidad de analisis

El expediente clinico de pacientes pediatricos atendidos en el servicio de

urgencias con diagnostico de ataxia aguda.
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Criterios de selecciodn
Criterios de inclusion

1. Expedientes de pacientes que desarrollaron falta de equilibrio o

incoordinacion de la marcha en un tiempo menor a 30 dias.

2. De cualquier sexo
3. Entre las edades comprendidas de 1 a 18 afos.
4, Atendidos en el servicio de urgencias en el periodo comprendido entre

Enero 2015 y Diciembre 2020.

Criterios de exclusiéon

1. Expediente clinico de pacientes que tengan como diagnostico de base
paralisis cerebral infantil, aquellos que hayan tenido antecedente de hipoxia

cerebral o antecedentes de paros cardiorrespiratorios.

2. Expediente clinico de pacientes con diagndstico de ataxias hereditarias o de

causa genética.
Criterios de eliminacion

1. Todo aquel expediente clinico que no cuente con exploracién neurologica

en al menos 90% de lo descrito previamente.
2. Expedientes clinicos en los que se descarte la presencia de ataxia.

3.Expedientes que no contengan al menos el 80% de la informacion necesaria

para el analisis de las variables.
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Operacionalizacidon de variables

Variable

Sexo

Edad

Etiologia

Nistagm
o

Definicion
conceptual

Condicién de un
organismo que
distingue entre
masculino y femenino

Tiempo cronolégico de
vida del paciente
cumplido al momento
del diagnostico

Parte de la medicina
que estudia el origen o
las causas de las
enfermedades

Afeccion en la que los
0jos se mueven de
forma rapida e
incontrolada. EI
movimiento

Definiciéon
operacional

Hombre vy
mujer de
acuerdo a lo
reportado en
el expediente

Edad en
meses y anos

De acuerdo a
los signos vy
sintomas
clasificaron en
infecciosas,
inmunologicas

traumatismos,
deficiencia de
vitaminas,
toxicoldgicas,
anatomicas o
estructurales,
metabdlicas o

P uede
presentarse
Nistagmo
vertical,
horizontal o
giratorio

27

Tipo de
Variable

Cualitativ
a
dicotomic
a

Cuantitati
va
discreta

Cualitativ
a
politbmica

Cualitativ
a
dicotémic
a

Escala de
medicion

Hombre o
mujer

Meses y afos

1.Infecciosas
2.Inmunoldgica
S, 3.
Traumatismos,
4. Deficiencia
de vitaminas
5.Toxicolégicas
6.Anatédmicas
o estructurales
7 .Metabdlicas
O genéticas

1.Presente
2.No presente



Dismetri
a

Disdiado
cocinesi
a

Disartria

Dislalia

Fuerza
muscula
r

Inexactitud al juzgar la
distancia

Incapacidad para
realizar rapidamente
movimientos
alternantes

Trastorno de la
programacion motora
del habla

Trastorno primario de

la articulacion de los
fonemas.
Potencia de la

contraccion muscular y
fatigabilidad

Pacientes con
rebasamiento
0 movimiento
insuficiente de
la posicion
prevista de la
extremidad o
el ojo

Pacientes
quienes no
presentan
coordinacion
de los
movimientos.

Cuando los
musculos de
la boca, la
cara y el
sistema
respiratorio se
debilitan, se
mueven con
lentitud o no
moverse en

Se debe a
malformacione
s o defectos
en los érganos
q u e
intervienen en
el habla

Debilidad
muscular
ocurre en
enfermedades
relacionadas
con la unién
neuromuscula
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Cualitativ
a
dicotémic
a

Cualitativ
a
dicotomic
a

Cualitativ
a
dicotomic
a

Cualitativ
a
dicotomic
a

Cualitativ
a
dicotémic
a

1.Presente
2.No presente

1.Presente
2.No presente

1.Presente
2.No presente

1.Presente
2.No presente

1.Presente
2.No presente



Reflejos
osteoten
dinosos

Ptosis
palpebra
|

Estrabis
mo

Oftalmop
lejia

Paralisis
facial

Respuesta motriz
involuntaria vy
estereotipada tras
determinado estimulo.

Descenso permanente
del parpado superior

Desviacion del
alineamiento de un ojo
en relacion al otro

Trastorno del sistema
oculomotor que
produce la incapacidad
para mover
voluntariamente el

Condicién que ocurre
debido a un trastorno
del nervio facial, donde
los musculos
encargados de la
movilidad y expresion
de la cara se paralizan.

Se graduan en
intensidad

Ausencia de
pliegues
palpebrales,
por falta de
traccién del
musculo
elevador del
parpado, piel
flacida y lisa.

Se produce
por una
alteracion del
control
cerebral sobre
la posicion

Paralisis de
uno o mas
musculos
oculomotores

Se divide en
dos tipos:

Paralisis
central:
desviacion
comisura
bucal hacia el
lado sano.

Paralisis
periférica:
afectacion de
toda wuna
hemicara
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Cualitativ
a
politdmica

Cualitativ
a
dicotomic
a

Cualitativ
a
dicotémic
a

Cualitativ
a
dicotémic
a

Cualitativ
a
dicotomic
a

1.Ausentes
2.Disminuidos
3.Ligeramente
disminuidos

4 Normales
5.Exaltados
6.Clonus

1.Presente
2.No presente

1.Presente
2.No presente

1.Presente
2.No presente

1.Presente
2.No presente



Focaliza
cion

Signos
meninge
os

Cefalea

Crisis
convulsi
vas

Vértigo

Papilede
ma

Alteraciones de los
nervios, médula espinal
o de la funcion cerebral
que afecta a una region
especifica del cuerpo

Conjunto de signos

observados por

irritacidn meningea.

Dolor de cabeza
intenso y persistente
que va acompafado de
sensacion de pesadez.

Aparicion transitoria de
signos y / o sintomas
debido a una actividad

neuronal
sincrénica
cerebro

Trastorno del

excesiva o

en el

sentido

del equilibrio que se
caracteriza por una
sensacion de falta de

estabilidad.

Edema del
optico

nervio

Signos
neuroldgicos
focales
pueden ser
causados por
una variedad
d e
condiciones
C O m o
traumatismo,
tumores,
eventos

Respuestas
reflejas que se
presentan en
relacion con
determinadas
maniobras.

Pacientes con
dolor de
cabeza

Movimiento
involuntario de
una parte del
cuerpo o
generalizado
con o sin aura

Sensacion
subjetiva de
movimiento, de
giro del
entorno o de
uno mismo

Presencia de
edema del
nervio optico a
la exploracion
de fondo de
0jo
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Cualitativ
a
dicotémic
a

Cualitativ
a
dicotémic
a

Cualitativ
a
dicotomic
a

Cualitativ
a
dicotémic
a

Cualitativ
a
dicotémic
a

Cualitativ
a
dicotéomic
a

1.Presente
2.No presente

1.Presenta
2.No presente

1.Presente
2.No presente

1.Presente
2.No presente

1.Presente
2.No presente

1.Presente
2.No presente



Estrategia de trabajo

Ubicacién espacio temporal del estudio

Se revisaron expedientes clinicos de pacientes pediatricos que ingresan al servicio
de urgencias en el periodo enero 2015 a diciembre 2020 en el Hospital para el

Nifno Poblano del estado de Puebla, México.
Técnicas y procedimientos

Se revisaron los expedientes clinicos de todos los pacientes pediatricos de 1 a 17
afos que ingresaron al servicio de urgencias del 2015 al 2020 en el Hospital para
el Nifio Poblano con diagnostico de ataxia, se vaciara la informacion recabada en
un documento Excel para posteriormente analizarla cada variable y determinar asi
las caracteristicas clinicas de los pacientes que acuden al servicio de urgencias

con ataxia.

Recoleccion de informacion

Se recolectd la informacion en una base de datos en hoja de Excel
Analisis de los datos

Para variables cuantitativas se calcularon medidas de tendencia central y
dispersion y para variables cualitativas porcentajes. Los Resultados se
presentaron en cuadros y graficas. Para medir diferencias entre variables
cualitativas se utilizd6 prueba de Chi cuadrada con un nivel de significancia

estadistica < 0.05

Aspectos éticos

31



Se consultd la informacion de los expedientes clinicos siempre manteniendo la
confidencialidad durante el manejo de los datos recabados de los expedientes
clinicos de los pacientes que se presentaron en el servicio de urgencias con el
diagnostico de Ataxia Aguda del Hospital para el Nino Poblano en el pedido
establecido para este estudio y de igual manera garantizando la autenticidad de la

informacion plasmada.

Ademas, en el entendido que la historia clinica es una coleccién de datos
personales que se almacena este es regulado por la Ley de Autonomia del
Paciente, por lo que para su uso nos atenemos a lo dispuesto en la Ley de

Proteccion de Datos para la informacién utilizada en esta investigacion.

Este estudio no tiene ningun riego ni consecuencia para el sujeto ni para su
familia, y siempre manteniendo como prioridad el bienestar del paciente con lo que
cumple la udltima actualizacion de la “Declaracién de Helsinki: Principios éticos
para la investigacion médica con sujetos humanos”, que se realizé en el congreso
mundial de la asociacién en Seul en el 2008 asi como la Declaracion Universal

sobre Bidtica y Derechos Humanos del 2005.

Las leyes mexicanas también establecen bases para el uso de los datos del
expediente clinico segun el titulo segundo articulos 13, 14, 17 y 20, y el titulo

quinto, articulos 100 y 103, establecidos en la Ley General de Salud en México.

Aspectos materiales

Se utilizé un sistema de computo, impresora, papeleria, sistema Telnet de

expediente clinico del hospital para el Nifio Poblano.

Aspectos financieros

Este estudio se realizé con los recursos financieros propios de la investigadora

principal.
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RESULTADOS

En el Hospital para el Nifio Poblano se analizaron en total 92 expedientes de
expedientes que ingresaron al servicio de urgencias con el diagnéstico de Ataxia
aguda, en el periodo enero 2015 a diciembre 2020, de los cuales 53 expedientes
se eliminaron por contar con criterios de exclusion para esta investigacion. En total
39 expedientes clinicos fueron aceptados, de los cuales analizamos medidas de

tendencia central.

Dentro de nuestras variables sociodemograficas de los pacientes ingresados se
encontraron que las edades van entre el afio, con un paciente, hasta los 18 afios,
de igual manera solo un paciente se present6 con ataxia. Encontramos una media
de edad de 8.82 afos y una moda de 5 afios y 8 afios con un total de 5 pacientes

respectivamente, lo que equivale al 12.8% del total de pacientes cada uno.

Tabla 3. Prevalencia de edades.

Edad

Frecuencia  Porcentaje
2.6
2.6
5.1
2.6
12.8
5.1
10.3
12.8
10.3
2.6
7.7
7.7
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2.6
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Grafico 1. Frecuencia de edad de pacientes con diagnéstico de Ataxia Aguda

Edad

Frecuencia

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 13 14 15 16 18
Edad

Tabla 4. Medidas de tendencia central

Edad

N Valido 39

Perdidos 0
Media 8.82
Mediana 8.00
Moda 52
Desv. Desviacion 4.260
Minimo 1
Maximo 18
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En cuanto a la prevalencia de sexo se encontré que de los 39 pacientes
analizados el 51.3% de los pacientes fueron hombres con una frecuencia de 20

pacientes y 19 pacientes fueron mujeres.

Tabla 5. Frecuencia de sexo.

Sexo

Frecuencia  Porcentaje

Femenino 19 48.7
Masculino 20 51.3
Total 39 100.0

Grafico 2. Porcentaje de prevalencia por sexo.

® Femenino @ Masculino
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De las variables nominales que se investigaron fueron los signos cerebelosos
asociados que mas frecuentemente presentaban nuestros pacientes y que se
asociacion a la ataxia fueron la dismetria y la Disdiadococinesia con 23 pacientes
cada uno, El signo que menos se presento fue ptosis palpebral unicamente con un

paciente.

4. Grafica de barras signos y sintomas. En cada barra se observa el numero

de pacientes que lo presentaron

B 1. Nistagmus I 2. Dismetria

M 3. Debilidad muscular 4. Ptosis

B 5. Estrabismo B 6. Disartria

B 7. Disdiadococinecias I 8. Dislalia
30 I 9. Paralisis Facial 10. Bradipsiquia

B 11. Vertigo B 12. ROTS

B 13. Romber I 14. Cambio de conducta

Il 15. Crisis convulsivas 16. Cefalea

B 17. Tono muscular I 18. Opsoclonus mioclonus
23

15

Signos y sintomas asociados a ataxia
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A continuacién, se desarrollan en primera instancia los signos cerebelares y
posteriormente otros signos extracereberales. En cuanto al nistagmus, la
prevalencia de pacientes que llegaron a presentarlo fue de un 35.9%, con un total

de 14 de pacientes que se encontré durante la exploracion fisica.

De los signos que mas prevalecié en nuestro estudio fue la dismetria, esta se
encontrd en la exploracion fisica de 23 pacientes lo que equivale a un 59% de los

pacientes.

La disartria, uno de los sintomas de afeccion cerebelar mas importantes pues se
encuentra cuando existe una asinergia de los musculos de la fonacion dado lugar
al lenguaje farfullan y lento, se encontré durante 12 exploraciones fisicas (30.8%).
Observamos que la falla en la alteracién de la ejecucién de un movimiento rapido
mediante grupos musculares antagonistas, denominadas diadococinecias, se
encuentro de manera predominante en el 59% de los pacientes que se ingresaron

a urgencias con el diagnostico de ataxia (23 pacientes).

Los reflejos osteotendinosos se clasificaron en arreflexia, hiporreflexia, normal,
hiperreflexia y clonus, encontrandose que 1 paciente presento arreflexia, 2
pacientes hiporreflexia y 6 pacientes hiperreflexia. En 30 pacientes de manera
predominante los reflejos fueron normales, y en ninguna de las exploraciones
fisicas de los 39 pacientes se encontré6 clonus. En la siguiente gréfica

demostramos el porcentaje de cada uno:
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Grafico 5. Grafico de pastel de porcentaje de los reflejos osteotendinosos

Arreflexia @ Hiporreflexia @ Normal @ Hiperreflexia @ Clonus

Tabla 6. Exploracion de reflejos
osteotendinosos

Reflejos Numero de
osteodendinosos pacientes
Arreflexia 1
Hiporreflexia 2
Normal 30
Hiperreflexia 6
Clonus 0

La debilidad muscular se presenté en 19 pacientes, que representa el 48.7% de
los mismos. En cuanto a la dislalia, que se trata de un trastorno en la articulacién
de los fonemas se en 7 pacientes (17.9%). En nuestro estudio 7 pacientes
presentaron cambios de conducta (17.9%) y 6 pacientes, de los cuales representa

el 15.4% de los pacientes manifesté al menos un evento de crisis convulsivas
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durante la evolucion clinica de su enfermedad. Por ultimo, los opsoclonus

mioclonus se presentaron en 1 paciente.

De igual manera la ptosis fue el signo clinico menos frecuente encontrandose
unicamente en 1 paciente. El estrabismo se encontr6 en 5 pacientes en total,
representando el 12.8%. La paralisis facial se present6 en 2 pacientes (5.1%). El
vértigo se observd en 4 paciente representando el 10.3% del total de las
exploraciones fisicas que se revisaron de los expedientes clinicos y el signo de

Romberg fue positivo de igual manera en 4 pacientes.

De las causas de ataxia aguda que se lograron identificar en el servicio de
urgencias la causa mas frecuente en el servicio de urgencias de nuestro hospital
fue en primer lugar la ataxia postinfecciosa aguda con 17 pacientes en total, que
representa el 43.6% los 39 expedientes clinicos. En segundo lugar, en frecuencia
se encontré que los tumores de fosa posterior fue la siguiente causa de ataxia

aguda en pacientes pediatricos de nuestra unidad (17.9%).

Tabla 7. Frecuencia y porcentajes de etiologia analizadas

Diagnostico
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Grafico 8. Grafico de barras de frecuencia de etiologias.
Diagnostico

Frecuencia  Porcentaje

Ataxia postinfecciosa 17 43.6
aguda

Encefalitis postvacuna 1 2.6
Encefalopatia epileptica 1 2.6
Epilepsia 2 5.1
EVC Isquemico 1 2.6
Guillain Barre 2 5.1
Leucoencefalomielitis 1 2.6
diseminada aguda

Psicogenico 1 2.6
Sindrome de 3 7.7
Kinsbourne

Sindrome vertiginoso 1 2.6
vestibular

Traumatismo 2 5.1
craneoencefalico

Tumor de fosa posterior 7 17.9
Total 39 100.0

Grafico 9. Grafico de pastel de porcentajes de las etiologias.

Diagnostico

[H Ataxia postinfecciosa aguda

M Encefalitis postvacuna

M Encefalopatia epileptica
Epilepsia

[JEVC Isquemico

[E Guillain Barre

O Leucoencefalomielitis
diseminada aguda

[ psicogenico

[E sindrome de Kinsbourne

.Sindrome vertiginoso
vestibular

Traumatismo
craneoencefalico

[ Tumor de fosa posterior
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De los pacientes que se consideran como una patologia neurolégica urgente
fueron los pacientes con diagnostico de tumor de fosa posterior, que correspondio
el segundo grupo de etiologias mas frecuentes, y se incluyeron también el
sindrome de Kinsbourne con 3 pacientes (7.7%), leucoencefalomielitis aguda
diseminada y EVC isquémico con un paciente cada uno, donde ya en conjunto
estos cuatro grupos representaron el 30.8% del total de pacientes de nuestra

muestra.
En el grupo de pacientes con ataxia postinfecciosa aguda, de los 17 pacientes
diagnosticados, a 15 de ellos se les realizo puncion lumbar como parte del

abordaje, esto representa solo el 24% de los pacientes ingresados.

Grafica 10. Pacientes que se realizaron puncién lumbar

® s @ NO
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Todos los pacientes se les hizo cultivo de liquido cefalorraquideo el cual no se
obtuvo ningun crecimiento bacteriano. En cuando al analisis citoquimico del liquido
cefalorraquideo 9 de los pacientes sus caracteristicas fueron de tipo viral, con
celularidad aumentada de predominio linfocitario que represento el 60% de los
pacientes con ataxia aguda postinfecciosa. Nos encontramos que 3 pacientes
tuvieron un liquido de caracteristicas inflamatorias, con liquidos acelulares, pero
presencia de proteinorraquia, y de igual manera 3 pacientes con liquido

cefalorraquideo normal.

Grafica 11. Analisis de liquido cefalorraquideo.

@ VIRAL @ INFLAMATORIO © NORMAL

En cuanto a estudios de imagen, el estudio que mas predomino es la tomografia
computarizada de los cuales a 15 pacientes se le realizo en a su llegada al
servicio de urgencias (88% de los pacientes), la cual fue una TAC de craneo

simple. A ninguno de los pacientes se le realizo resonancia magnética de craneo.

42



Grafica 12. Pacientes con TAC de craneo

@ si @ NO
TAC de craneo realizadas a pacientes con ACA

De los pacientes que se les realizo tomografia de craneo simple se tomd la
conclusion que se subié al sistema por parte del servicio de Imagenologia. El 67%
de los resultaron fueron normales sin ningun cambio importante y en el 33% de los

pacientes reportaban edema cerebral.
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Grafica 13. Resultado TAC de craneo

@® Normal @ Edema cerebral
Resultados TAC de craneo

En nuestro hospital se llevo registro del seguimiento por parte de neurologia
pediatrica solo de 12 pacientes, que representa el 71% del total de pacientes
diagnosticados en el servicio de urgencias. 5 pacientes ya no acudieron a citas de

control posterior al alta en el servicio de urgencias.

Grafica 14. Seguimiento por consulta externa.
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De los 12 pacientes que tuvieron seguimiento por la consulta externa de
Neurologia pediatrica la media de tiempo que tuvieron seguimiento hasta su
completa recuperacion fue 115.25 dias, y la moda fue de 30 dias. El paciente que
mayor tiempo se le ha dado seguimiento es uno que hasta el momento en el que
recabamos los datos tenia 2 afios activo con su ultima consulta a principios del
2021 debido a que persistia con secuelas de ataxia aguda (8.3%), y solo un
paciente se vio 3 dias después del egreso hospitalario y ya no tenia sintomas
cerebelosos. El mayor porcentaje de nuestros pacientes se recuperaron en un
periodo de 30 dias, lo que representa el 25% de los mismos, seguido de 15 dias
con recuperacion completa de los sintomas con 2 pacientes (16.7%) asi como 5

dias al diagnostico de la enfermedad.
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Discusion

Nuestro estudio sobre ataxia aguda en urgencias fue muy similar a lo que
escribieron diversos autores, en cuanto al numero de pacientes que ingresaron
con dicho diagndstico, desde 2003 con Martinez-Gonzalez en Espafa con un
grupo de 39 pacientes en un periodo de 3 anos, luego en 2013 en un estudio
multicéntrico a 28 afios en Venezuela realizado por Betancourt et al. Tuvieron una
muestra de 95 pacientes. Mas recientemente tenemos el estudio realizado por
Javadzadeh M en un hospital de Iran donde incluyeron 49 pacientes con dicho
diagnostico en un periodo igual a 3 afios y publicado en 2017. Por ultimo, tenemos
dos grandes estudios importantes, uno por el periodo de tiempo comprendido que
fue el de Thakkar et al. En Pittsburgh y que en 11 afos reclutaron un total de 120
paciente que lograron incluirse en su estudio; y por ultimo en 2019 Garone en
Italia publico su estudio multicéntrico que incluyo 11 pacientes y que recabaron
informacion de 8 afos y que recabaron 509 pacientes, una muestra
significativamente mas grande que la recabada en nuestro hospital donde en 5
afnos encontramos que 53 pacientes fueron ingresados al servicio de urgencias
con el diagnostico de Ataxia Aguda, pero de este numero solo 39 expedientes
clinicos cumplieron con los criterios de inclusion suficientes para ser tomados en
cuenta, lo cual no difiere mucho a los previos estudios realizados de las mismas

caracteristicas.

46



De las variables sociodemograficas analizadas se encontr6é que el sexo masculino
fue el mas predominante en cuanto a los pacientes que se presentan con ataxia
aguda en el servicio de urgencias en un 51.3%, que es un resultado similar al
obtenido por Garone G, Reale A, Vanacore N, et al. En su estudio publicacién del
2019 con un 53.6% de los pacientes los cuales eran en su mayoria de sexo
masculino. De igual manera esto se demostro en el estudio a 11 afios del Children
‘s Hospital of Pittsburgh of UPMC donde el 55% de los pacientes, 66 de 120,
fueron hombres, asi como con Javadzadeh donde el 65% de sus pacientes fueron

hombres, bastante semejante a lo obtenido en el Hospital para el Nifio Poblano.

La media de edad fue de 8.82 (8) +4.26 afios para nuestro estudio, esto difiere
enormemente a lo encontrado en estudios mas grandes en cuanto a muestra y
espacio temporal donde muestra una mayor incidencia del grupo de edad de 5.8
(4.4)+4.0 afios, como lo sefala Garone en ltalia y el estudio retrospectivo a 10
afnos de 1993 de Gieron-Korthals MA et al. Otro estudio que apoya lo encontrado
por lo previo citado, es de Kavita Thakkar et al. Realizado en Pittsburgh y que
cuenta con una muestra de pacientes mas grande, donde de los 120 pacientes
que se incluyeron en el estudio 98 pacientes entraban en el grupo de edad de 1 a
6 anos, representando el 82% de los pacientes. Por ultimo, la media de edad

encontrada por Javadzadeh fue de 4.4 anos con 31.3%.

De las diversas etiologias encontradas en los pacientes que debutaron con ataxia
en este estudio la que predomino, asi como lo demuestra la literatura
internacional, fue la ataxia aguda postinfecciosa con un total de 17 pacientes que
se encontré esta entidad, lo que representa el 43.6% de la muestra analizada.
Este dato confirma lo descrito ya por todos los estudios realizados a nivel mundial
y del cual nosotros nos hemos basado como lo son los estudios unicéntrico de
Kavita Thakkar et al. Y Javadzadeh M. Et al respectivamente, asi como por el gran

estudio de Garone, el cual tiene gran impacto por la dimension de su estudio.
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A diferencia de lo encontrado en la literatura internacional, donde la segunda
causa de ataxia aguda son las intoxicaciones aguda, al menos en nuestro hospital
no se sospechod ni se demostrd ningun caso de esta etiologia, por el contrario en el
Hospital para el Nifio Poblano la segunda etiologia en nifios que debutan con
ataxia aguda y que se presentan en el servicio de urgencias fueron los tumores de
fosa posterior con 7 pacientes (17.9%), unicamente Garone et al. Encontraron una
incidencia del 11.2% de pacientes con tumores del sistema nervioso central en su
estudio, colocandola como segunda causa en su estudio, mientras que
Javadzadeh et al. Encontraron que solo el 4.1% de sus pacientes fueron
diagnosticados con este tipo de patologias. Thakkar no incluyo a estos pacientes
ya que eran derivados a otra unidad médica, y Martinez-Gonzalez, en el estudio
espanol del 2003 no identifico ningun paciente con tumor del sistema nervioso

central.

Por ultimo, encontramos un grupo miscelaneo de etiologias que debutaron con
ataxia que engloban el 38.7% de los pacientes que se presentaron en el servicio
de urgencias del Hospital para el Nifio Poblano y se desglosan en la tabla 6 justo

con sus frecuencias y porcentajes.

En lo que respecta a los sintomas y los hallazgos que se obtuvieron durante la
exploracion neuroldgica de estos pacientes los signos de disfuncién cerebelar
fueron los que mas predominaron, y cuando se presentaban de manera aislada sin
datos de focalidad neuroldgica ni alteraciones del estado mental, los pacientes no
presentaron alguna enfermedad considerada como urgencia neurolégica, como
igual lo describi6 Garone y sus colaboradores previamente. Estas patologias se
consideraron como de curso benigno, y encontrandose como prevalente la Ataxia
Aguda Postinfecciosa, la cual es una entidad que no ha sufrido cambios en su
actitud diagnostica ni terapéutica y la cual en la mayoria que lo presentan tienen

un curso benigno.
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Por el contrario, cuando se presentaron los sintomas cerebelares acompafados
de alguna afeccion a nivel de los pares craneales como la paralisis facial, el
estrabismo e incluso el opsoclonus, se asocido a la presencia de tumores de
sistema nervioso central o sindrome de Kinsbourne. Datos de focalidad
neurolégica como la presencia de cefalea, cambios de conducta vy crisis
convulsivas de inicio subito fueron datos clinicos que se consideran focos rojos
para sospechar de una de una patologia urgente para descartar tumores de fosa
posterior, aunque nuestra muestra de pacientes no se compara a la de otros
estudios, podemos encontrar que Garone asocio los datos de focalidad o signos
meningeos con patologias neuroldgicas urgentes, ademas de oftalmoplejia e
hiporreflexia, pero solo en 2 de nuestros pacientes catalogados como urgencias
neurologicas se describieron los reflejos osteotendinosos y estos se encontraban
exaltados, ademas Garone no considero los cambios de conducta, la cefalea ni las
crisis convulsivas como significativas ya que por si solas estos hallazgos se

consideran urgentes sin importar la asociacion con signos cerebelares.

De los pacientes incluidos en el grupo de Ataxias postinfecciosa a su ingreso a
urgencias solo a 15 de ellos se les realizo puncién lumbar y se mandé a cultivar el
liquido cefalorraquideo en busqueda de bacterias, la cual ningun cultivo fue
positivo, pero no se envido muestra para busqueda de virus, las cuales suelen ser
las causas mas frecuentes. El analisis citoquimico demostré que 9 pacientes tuvo
aumento de la celularidad con predominio linfocitario y 3 pacientes tuvieron
caracteristicas inflamatorias con aumento de niveles de proteinas sin células
presentes, esto se debe a que las proteinas suelen ser normales al inicio de la
clinica, pero se eleva con el curso de la enfermedad. Nuestros resultados difieren
a lo encontrado Martinez y colaboradores, donde en su muestra predominaron los
hallazgos inflamatorios en un 64.7% a diferencia de nosotros que correspondia al
20% de los liquidos analizados. Luego Thakkar encontré pleocitosis en el 40% de
sus pacientes, y ademas realizaron estudios de reaccidén en cadena de polimerasa
para virus de herpes simple, enterovirus, varicela Zoster y Epstein—Barr y

citomegalovirus, que en nuestra unidad carecemos de dichos estudios. Betancourt
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y colaboradores en su estudio multicéntrico de 2013, predomino un liquido
cefalorraquideo sin alteraciones en un 59%, a diferencia nuestra que solo el 20%
de los resultados fue normal. El unico estudio de imagen que realizamos en
nuestra unidad a los pacientes de esta unidad fue la tomografia de craneo, y solo
al 88% de ellos se le realizo (15 pacientes). De ellos solo el 33% de los pacientes
presento edema cerebral, diferente a lo reportado por Martinez donde todos
también incluyeron resonancias magnéticas y todos los estudios fueron negativos,
pero coincidimos en resultados con Betancourt y colaboradores que 6 de sus 18
pacientes presentaron edema cerebral, muestra muy similar a la nuestra y que
corresponde al 33.3% de sus pacientes. Thakkar.et al. En su estudio sobre
Cerebelitis aguda solo incluyeron pacientes a los que se les realizo resonancia
magnética y de los 69 estudios realizados, solo 3 mostraron hiperdensidad del
cerebelo que lo asociaron clinicamente al proceso en agudo de Cerebelitis aguda
y no como tal algo postinfeccioso, como previamente se habia descrito esta
clasificacion, pero por la nula realizacion de este estudio a los pacientes incluidos
no se considerd esta separacion de términos. Por ultimo, el 71% de los pacientes
tuvo seguimiento por la consulta externa y se dieron de alta del servicio una vez
que los signos remitieron completamente. El tiempo de recuperacion aproximado
fue de 30 dias en el 25% de los pacientes, seguido de 15 dias en el 16.7%,
diferente a lo reportado por Martinez y colaboradores donde observaron que el
tiempo de desaparicion de los signos cerebelosos fue en torno a los 18 dias. Pero
los resultados de Thakkar son similares a los nuestros donde el 91% de sus
pacientes tuvo una completa recuperacion a los 30 dias. Solo uno de nuestro
paciente continué en seguimiento por Neurologia pediatrica por persistencia de
signos cerebelosos posterior al egreso y ninguno se reportd con secuelas

neurologicas.
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Conclusiones

Nuestro estudio de tipo retrospectivo ha sido el primero de su tipo realizado en
nuestro hospital, incluso a nivel nacional no existen publicaciones relacionadas
con la incidencia y caracteristicas clinicas de los pacientes con ataxia aguda, solo
se han publicado algunos reportes de caso aislado en la poblacion pediatrica en

México, pero nada que nos hable sobre la situacion epidemioldgica actual.

La ataxia aguda sigue siendo una patologia poco frecuente en la poblacidn
pediatrica, la incidencia y prevalencia de las variables sociodemograficas no ha
cambiado con el tiempo. Lo que llama la atencion en nuestro estudio es una mayor
incidencia en los tumores de sistema nervioso central, pues actualmente ya se
posiciona como segunda causa y que previamente no se reportaba de manera tan
frecuente, y desplazo otras causas como las intoxicaciones agudas, las cuales no
se presentaron en ningun paciente de nuestra muestra, pero tampoco se realizo el
examen toxicolégico como se recomienda, ante aquellos pacientes previamente

sanos y con inicio subito de los sintomas.
Desafortunadamente no pudimos incluir mas pacientes en nuestra base de datos

ya que en muchas ocasiones en el servicio de urgencias no se lleva acabo el

registro de la exploracién neurologica y unicamente se limita en ocasiones a
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describir la afeccidn principal sin indagar mas alla en la historia clinica ni en otros

sintomas relacionados a la patologia de base.

De los pacientes que ingresan a urgencias con ataxia la principal etiologia sigue
siendo la Ataxia Aguda Postinfecciosa, que como sefialamos previamente, se trata
de una patologia de curso benigno y autolimitado que no pone en riesgo la vida
del paciente en la mayoria de los casos, lo que coincide con que la mayoria de los
pacientes se presenta solo con signos cerebelares aislados, y que cuando
asociamos signos de focalidad neuroldégica o alteraciones del estado mental nos

enfrentabamos a patologias de caracter urgente, como de tipo neoplasicos.

La mayoria de estos casos tiene un antecedente de un cuadro infeccioso y que a
su ingreso a urgencias no presentan datos de focalizacion. Los estudios
complementarios realizados en nuestra unidad incluyen la tomografia de craneo,
la cual no es el Gold estandar para identificar cambios a nivel de cerebelo, y solo
es de ayuda para hacer diagndsticos de exclusién con otras patologias que
puedan poner en riesgo la vida del paciente o bien que contraindiquen estudios
mas invasivos como una puncion lumbar. En cuanto a este ultimo, cuando
nosotros obtuvimos la muestra de liquido cefalorraquideo se envié a cultivo
bacteriologico, pero en ningun caso se enviaron muestras para analisis de
reaccion en cadena de polimerasa en busqueda de los virus mas frecuentes como
se hicieron en la mayoria de los estudios realizados en Europa y Estados Unidos.
Aunque estos estudios en su mayoria arrojan resultados normales y el resultado
no cambiara el tratamiento y prondstico de los pacientes, se recomienda que se
realice para descartar otras patologias que puedan poner en riesgo la vida del

paciente.
Creemos que uno de los principales obstaculos que nos enfrentamos durante esta

investigacion fue que no contabamos con expediente clinico completo y el cual

derivo de la falta de informacion para poder enriquecer este estudio. Ademas, la

52



falta de estudios complementarios como reaccidén en cadena de polimerasa o una
resonancia magnética cuando existe mayor alteracién en la exploracion
neurolégica. Quiza en un futuro se pueda enriquecer mas un estudio similar al

nuestro o enfocandose solo en una patologia especifica.
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