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ATAXIA CEREBELOSA
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RESUMEN

La ataxia cerebelosa es una enfermedad
caracterizada por falta de coordinacion
motora resultante de una alteracion a
nivel del cerebelo, cuya principal
etiologia se ha atribuido a un proceso de
cerebelitis aguda postinfecciosa e
intoxicacion, que llevan a un proceso
agudo de enfermedad, que en la mayoria
de las veces tiene un desencadenante
viral. Sin embargo, se han planteado
otras causas etiolégicas para la
presencia de este cuadro.

Las manifestaciones clinicas de la ataxia
cerebelosa se caracterizan por la
presencia de dismetria y ataxia sensorial
que es frecuente en la infancia y se
acompafia de nistagmus,
disdiadococinecia, temblor e hipotonia.
La alteracién de la marcha sera del
mismo lado de la lesion y el cuadro
empeora  con el cierre  ocular,
presentando ademas hidrocefalia y en
ocasiones fiebre.

El grupo mas afectado por esta entidad
son los ninlos menores a 5 afos,
predominando la etiologia infecciosa, por
lo que el tratamiento primordialmente se
ve enfocado a la resolucion de este
cuadro. En otras ocasiones, la presencia
de etiologia diferente, llevara a manejo
terapéutico especifico en cada caso.
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ABSTRACT

Cerebellar ataxia is a disease
characterized by lack of coordination
resulting from an alteration in the
cerebellum , whose etiology has been
attributed to a process of acute
postinfectious cerebellitis and intoxication
, leading to an acute disease , which in
most often has a viral triggering

However, it has raised other etiologies for
the presence of this  box

Clinical manifestations of cerebellar
ataxia are characterized by the presence
of sensory ataxia and dysmetria is
common in childhood and is associated
with nystagmus, disdiadococinecia,
tremor and hypotonia. The gait
disturbance is the same side of the lesion
and the picture worsens with eye closure,
also presenting hydrocephalus and
sometimes fever.

The group most affected by this condition
are children under 5 years, mainly
infectious etiology, so the treatment was
seen primarily focused on the resolution
of this picture. In other cases, the
presence of different etiology, take
specific therapeutic management in each
case.
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INTRODUCCION

La palabra ataxia, deriva del griego a=
sin, taxia= movimiento, orden, por lo
tanto, se define como ataxia cerebelosa,
a la alteracion con desorden de
movimiento o desorganizacion motora
de origen cerebelar.

Email: rev.act.clin.med@gmail.com

Pagina2368



Revista de Actualizacion Clinica Volumen 45 2014_

Esta alteracion originada en la vias
aferentes, eferentes o en la misma
estructura del cerebelo, daran como
resultado a las manifestaciones clinicas
propias de la enfermedad. Para ello, es
necesario recordar que la produccién del
movimiento, tiene tres componentes:

a) Vias corticoespinales o piramidales,
que transcurren en medio de la
piramides bulbares e entrelazan la
corteza del cerebro con los centros
motores interiores del tronco
encefalico y de la médula espinal.

b) Areas del cerebro anterior cuyas
fibras eferentes se dirigen de forma
proximal a través del talamo a la
corteza cerebral, y que son parte
fundamental del centro de
coordinacién motriz.

c) Ganglios basales; como el nucleo
caudado, putamen, globus pallidum,
sustancia nigra.'?

Estos elementos en conjuncién con los
musculos y la velocidad de conduccion
nerviosa determinan la direccion y
longitud del tiempo en el que se
contraen, de tal forma que la lesiéon o
deterioro de la funciéon del cerebelo,
derivara en las manifestaciones clinicas
de la ataxia.

ETIOLOGIA

A la ataxia cerebelosa se le han atribuido
multiples  orientaciones etiologicas,
mencionandose a las de origen:

e Hereditario ( que pueden ser o no
degenerativas):

e Autosémicas recesivas
a. Sindrome de Joubert:
ciliopatia, caracterizada por
ausencia parcial o total del
vermis cerebeloso,
denominado también,

sindrome apnea-hiperpnea
episddica neonatal. '*°
Sindrome de Gillespie,
caracterizado por aniridia,
retraso mental cuya causa es
desconocida.*

Sindrome de desequilibrio o
ataxia de la linea media, con
presencia de hipotonia y
autismo. °

Sindrome de Norman, que
presenta microcefalia, retraso
mental, convulsiones y
espasticidad, producto de una
alteracién en el brazo corto
del cromosoma 16. ©
Sindrome de Hoyeraal
Hreidarsson; asociado a un
proceso hematolégico
caracterizado por hipoplasia
cerebelosa y pancitopenia
progresiva, ademas de
microcefalia e
inmunodeficiencia. ©

Ataxia tipo Cayman: donde se
presenta retraso psicomotor,
ataxia severa, disartria,
nistagmus, resultante  de
alteracién en el brazo corto
del cromosoma 19. ©
Sindrome de Tay o Pollito
BIDS/, IBIDS resultante de
una alteracién en el brazo
largo del cromosoma 19, con
presencia de ictiosis, pili torti,
tricolodistrofia, retraso mental,
microceflia, cataratas
enanismo y calcificaciones de
los ganglios basales. °

e Autosémicas dominantes

a.

b.
c.

Sindrome de
cerebelosa vermiana.
Sindrome de ACC.
Sindrome de Paine, con

aplasia

hipoplasia

olivopontocerebelosa, que
provoca retraso mental,
displejia espastica y

microcefalia.
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d. Sindrome de ACC con anemia
sideroblastica, por herencia
recesiva ligada al cromosoma
X, presentando ataxia no
evolutiva e hiperreflexia,
ademas de anemia leve.®

e Degenerativas
a. Ataxia Friedreich, que es la
alteracion mas frecuente de
las autosémicas recesivas
que afectan cerebelo,
presentando miocardiopatia,
escoliosis, pie cavo, arreflexia
y signos de piramidalismo, a
lo cual se anade diabetes
mellitus. Este cuadro se
produce por alteracion en el
g)razo largo del cromosoma 9.

b. Ataxia por déficit de vitamina
E, resultante de una
alteracion en el brazo largo
del cromosoma 8 y que se
encuentra caracterizada por
disartria, arreflexia, respuesta
plantar extensora, escoliosis,
déficit propioceptivos.®
Espinocerebelosa.
Leucoencefalopatia.
Ataxia progresiva.
Asociada a reparacion de AD
Ataxia telagiectasica, presente
en la infancia temprana
caracterizada por apraxia
ocular, telangiectasias,
coreoatetosis, retraso mental,
inmunodficiencia. °
h. Sindrome de Cockayne: por
alteracion del cromosoma 5,
con presencia de
fotosensibilidad, estatura baja,
retraso mental, progeria,
atrofia dptica y leucodistrofia.
i. Xeroderma pigmentoso,
caracterizado por
fotosensibilidad,coreoatetosis,
demencia y retraso mental,
por afeccion en varios puntos
cromosdmicos. °

@=opao

e Otras

a. Sindrome de Marinesco
Sjogren.

b. Enfermedad de Bassen
Kornzwitz.

c. Sindrome de Boucher
Neuhauser.

d. Sindrome de Charlevoix
Saguenai.

e. Sindrome de Behr.

f. Sindrome de Unverricht
Lundborg.

g. Sindrome de ARTS.

h. Sindrome de
olivopontocerebelosa
espastica.

o Infeccioso: cerebelitis aguda, o
disfuncion  cerebelosa transitoria,
secundaria a infecciones de origen
viral como la varicela, enterovirus,
herpes, etc. °

e Traumatico, con presencia de
hematoma subdural, hemorragia
cerebelosa, sindrome post
conmocion.®

e Tumoral, como ocurre en tumores
hemisféricos o vermianos, gliomas,
etc. '

e Secundario a intoxicaciones de
farmacos sedantes e hipnoticos,
benzodiacepinas, antihistaminicos,
antidepresivos, dextrometorfano,
fenotiacinas, metoclopramida, etanol,
talio, organofosforados, etc. 1.5

CUADRO CLINICO

Esta enfermedad afecta a cualquier edad
y sexo, existiendo diferente etiologia de
acuerdo al grupo etareo comprometido.

El paciente con ataxia cerebelosa,
presentara desorganizacion de los
movimientos de forma rapida y exacta,
por lo que sera, de conducta grotesca e
incoordinada.! De la misma forma a
suavidad de la movilizacion de miembros
y la ritmicidad de los movimientos
corporales, se ve afectada, con torpeza
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en los movimientos finos, asi como
alteracion de la postura, que en
ocasiones conduce a caidas repetitivas.

De esta manera, la dismetria, y la
disdiadococinesia son importantes, por lo
que el paciente vita ciertos movimientos,
evidenciandose hipotonia en la
musculatura del lado afectado.

La observacion del paciente durante el
examen fisico permitira identificar la
presencia de una marcha tambaleante,
con las piernas separadas una de otra,
intentando mantener una base ancha de
sustentacion, dando la impresion de que
las piernas se encuentran rigidas, debido
a que el paciente intenta mantener el
tono muscular para no caer. EIl
movimiento pendular que acompafa a la
pierna, resultante de la disminucién de
los reflejos osteotendinosos, puede llevar
a contra resistencias muy fuertes que
podrian ocasionar movimientos subitos y
rapidos, sin control.

El paciente ademas mostrara la
incapacidad de controlar la extensién del
movimiento, por lo que en ocasiones se
observan movimientos torpes, con déficit
en la motricidad fina, por lo que la orden
de realizar movimientos rapidos y
organizados, no podra ser cumplida por
el enfermo. A todo ello, se afiade
temblor, mucho mas evidente en la
prueba de dedo-nariz o taldn-rodilla,
observando que el inicio del movimiento,
no se ve comprometido, pero si la
extensién del mismo, llegando a
sobrepasar el limite destinado,
corrigiendo ocasionalmente en forma
muy intensa esta sobre extensién a lo
que se denominara hipermetria, con
permanente falta de precision.

De la misma manera, la disarmonia en el
habla, o disartria cerebelosa se
caracteriza por enlentecimiento de la
emisién de la palabra, con acentuaciones
inapropiadas al idioma, o el arrastre de

fonemas, que impresionan como si el
paciente estuviese ebrio. De forma
similar, los movimientos de los ojos,
muestran un nistagmus no intencional,
donde el componente rapido del
movimiento ocular apuntara hacia el lado
de la lesién del cerebelo.

DIAGNOSTICO

Durante la elaboracion de la historia
clinica, se deben analizar datos como la
edad, debiéndose predecir sucesos
iniciados en la infancia, como sucede en
el caso de las encefalitis infecciosas
agudas o traumas cerebrales en nifos
sujetos a maltrato fisico. De igual forma
la ataxia postintoxicaciéon sera frecuente
en adolescentes, mientas que la ataxia
degenerativa, tumoral o encefalopatia
mioclénica se presentara en los
extremos de la vida.

La asociacién de signos como la fiebre,
permitira el diagndstico de un cuadro
infeccioso, mientras que la presencia de
cefalea de larga data, permitira
sospechar la existencia de tumores o
hipertension endocraneana de otro
origen.

El diagnoéstico por Ilo tanto, es
basicamente clinico, debiéndose valorar,
la presencia de antecedentes familiares
que puedan orientar hacia la sospecha
de alguna ataxia de tipo hereditario.

De igual forma, los antecedentes,
ayudaran a determinar sospechas de
intoxicaciones y lesiones traumaticas que
puedan haber ocasionado la
enfermedad.

El apoyo de pruebas diagndsticas como
el estudio de liquido cefalorraquideo, la
resonancia magnética, la tomografia
axial computarizada, etc., ayudaran a
discriminar una etiologia de otra, siempre
sustentados en los hallazgos de la
historia clinica. La determinacion de
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cambios genéticos y mutaciones, seran
informadas en estudios de genética
molecular ante la sospecha del caracter
hereditario de la enfermedad, lo cual
orientara al profesional y a la familia a la
toma de decisiones futuras.

TRATAMIENTO

En la actualidad, no existe tratamiento
para la ataxia cerebelosa, procediéndose
unicamente al manejo de las alteraciones
ortopédicas como las deformaciones en
los pies y la escoliosis, con el fin de
mejorar la bipedestaciéon y la marcha,
permitiendo una mejor calidad de vida al
paciente portador de la enfermedad.

En tal sentido, el apoyo fisioterapéutico
es innegable, debiéndose lograr un
trabajo coordinado de los movimientos
6culo manuales y espacio temporal de
forma que la dinamica integral se haya
resuelto en el mayor porcentaje posible,
para lograr la reinsercion laboral de los
pacientes portadores del cuadro.
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