Ataxia aguda en UCIP
¢ Cudndo debemos actuar?

Rotacién externa UCIP Hospital Nifio Jesus.
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CASO CLINICO

Ma ry PRIMERA VISITA (4/1/26)

Acude por vomitos persistentes y malestar
general de 1dia de evolucién
No diarrea, afebril, sin clinica catarral ni
otra clinica acompafnante

Edad 6 afos y dos meses

Sexo Femenino
EF: anodina incluyendo exploracion

Procedente de EEUU , .
neurologica

(3 meses en Espaia)

Antecedentes : No signos de deshidratacién
Previamente sana
personales NO RAMC
Ante ausencia de signos de alarma 'y
Vacunas en regla 5 .
comprobacion de tolerancia oral con suero
Antecedentes de rehidratacion se decide alta a domicilio
" Sin interés
familiares
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04/01/26

PRIMERA
VISITA

CASO CLINICO

09/01/26

CEFALEAY
RECHAZO DE LA
INGESTA

12/01/26

DECAIMIENTO Y MAL
ESTADO GENERAL
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CASO CLINICO

EXPLORACION FiSICA UPED:
Regular estado general, palidez cutanea.
Neurolégico destaca:

- Marcha ataxica aguda
- Asimetria facial izquierda leve
- Dismetria en la maniobra dedo-nariz

04/01/26 09/01/26 ——— pares craneales normales. Fuerza, tono,
sensibilidad y ROT normales
PRIMERA CEFALEAY No sensacién vertiginosa
VISITA RECHAZO DE LA Romberg negativo
INGESTA Resto sin alteraciones.

Ante esta situacion se decide extraccion de
analitica sanguinea (hemogramay
bioquimica) que resultan sin alteracionesy
ante la focalidad neuroldgica se decide

realizar un TC craneal urgente | T
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ATAXIA AGUDA

¢QUE ES LA ATAXIA?
Trastorno caracterizado por una
dificultad para mantener el equilibrio
con falta de coordinacion de los
movimientos intencionados
Se manifiesta como una marcha
inestable y, en los niflos mas pequefios,
como un rechazo a caminar
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ATAXIA AGUDA

| ]
[Protocolo de diagnéstico y
manejo de la ataxia aguda [
en pediatria]
éQl
Trastornc
dificultad p: o )
con falta e o
. ] s e
movim|
Se man | fl [Neurologia pediatrica]
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ATAXIA AGUDA

« Ataxia cerebelosa: se puede acompanar de otros

SOUE ES LA ATAXIA? signos de disfuncién del cerebelo como
‘ ) nistagmo, disartria, dismetria, disdiadococinesia,
temblor o hipotonia

Trastorno caracterizado por una
dificultad para mantener el equilibrio
con falta de coordinacién de los
movimientos intencionados
Se manifiesta como una marcha
inestable y, en los nifios mas pequefios,
como un rechazo a caminar

» Ataxia sensorial: afectacion propioceptivay
empeora de forma caracteristica con el cierre
ocular (Romberg positivo). Afecta a zonas de la
corteza cerebral, pero también en las vias

sensitivas o en los nervios sensitivos periféricos

» Ataxia vestibular: suele asociar vértigo, palidez,

« Agudas nduseas, vémitos, y alteraciones auditivas.
e Recurrentes Aparece en entidades como: la migrana vestibular
* Crbnicas o la neuritis vestibular
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ATAXIA AGUDA

Ataxia cerebelosa: se puede acompanar de otro

signos de disfuncién del cerebelo como
nistagmo, disartria, dismetria, disdiadococinesia,
blor o hipotonia

¢QUE ES LA ATAXIA?
Trastorno caracterizado por una
dificultad para mantener el equilibrio
con falta de coordinacién de los
movimientos intencionados
Se manifiesta como una marcha
inestable y, en los nifios mas pequefios,
como un rechazo a caminar.

» Ataxia sensorial: afectacion propioceptivay
empeora de forma caracteristica con el cierre
ocular (Romberg positivo). Afecta a zonas de la
corteza cerebral, pero también en las vias

sensitivas o en los nervios sensitivos periféricos

» Ataxia vestibular: suele asociar vértigo, palidez,

« Agudas nduseas y vomitos, y alteraciones auditivas.
e Recurrentes Aparece en entidades como: la migrana vestibular
* Crbnicas o la neuritis vestibular
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ATAXIA AGUDA

Se trata de una urgencia neuroldgica ya que, aunque las causas frecuentes suelen ser
de curso benigno, puede ser una manifestacion de un cuadro potencialmente grave

ETIOLOGIA

Ataxia cerebelosa primaria:

Edad promedio: 2y 5 anos

Infeccidn activa, antecedente infeccioso o de inmunizacion reciente

Ataxia simétrica, con afectacion del tronco y temblor intencional que dificultan la
marcha y la bipedestacion, sin otras alteraciones neurolégicas

Suele ser autolimitada (1-2 semanas)

LCR: puede encontrarse pleocitosis e hiperproteinorraquia leves y las pruebas de
imagen suelen ser normales

En un 10% de los casos aproximadamente = Complicaciones (Cerebelitis, HTIC,
secuelas neurolégicas ...)
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ATAXIA AGUDA

ETIOLOGIA

- Téxicos: suele acompafarse de alteracién de consciencia y de comportamiento.
Puede ser producido por metales, farmacos, quimicos o drogas

- Infecciones SNC: meningoencefalitis agudas, encefalitis postinfecciosasy
autoinmunes

- Lesion postTCE
- Efecto masa en fosa posterior: tumores, hidrocefalia y abscesos

- Dafo cerebral agudo: hipoxia (semiahogamientos), estatus convulsivo,
hipoglucemia, e hipertermia

- Metabolopatias

- Ataxias de base inmunolégicas: EM, Sd.Guillain-Barré, Sd. Miller-Fisher,
encefalomielitis aguda diseminada (ADEM)

- Patologia cerebrovascular: infartos, hemorragias, vasculitis,..

- Ataxia psicogena Xe
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Recurrente

- Migrafia

- Epilepsia

« Ataxia hereditaria

« Enfermedad metabolica
- Esclerosis miltiple

- Opsoclonus-mioclonus

- Traumatismo
cefilico o cervical

- Focalidad
neuroldgica

- HIC +/- fiebre

|

l

L
- Fiebre | Taxicos o farmacos l [ Historia nagativa l
- Sintomas infecciosos l
- Infeccion/vacunacion
recientes . .
Toxicos/farmacos
orina y sangre

1

TAC craneal
urgente

EAB, ionograma,

hemocultivo,
serologias

Analitica sanguinea,

Analitica sanguinea,
EAB, ionograma

l

l

Positive ‘

l Anormal J

l

- Ictus isquémico
- Hemoarragia
= Tumor

+ Hidrocefalia

« Absceso

- Meningitis

- Meningoencefalitis

| Mormal ‘

]

- 5. postconmocion
- Diseccion arterial
vertebrobasilar

1

| Negativo |

de farmaceo

Intoxicacion aguda
Efecto secundario

RM cerebral

- Vasculitis
- Ictus isquémico

Puncion lumbar

+/-AngioRM

|

Anormal

!

|

Pleacitosis

T

Disociacion
albumino-citoldgica

Pleacitosis leve
o normal

« ADEM
- Encefalitis de tronco

- Esclerosis multiple
. Ictus, vasculitis

o rombencefalitis

]

]

Normal

- Meningitis

- Rombencefalitis

. Encefalitis de tronco
. Vasculitis

+5. Guillain-Barré
5. Miller-Fisher

~Migrafia basilar

- ADEM, EM

- Opsoclonus-mioclonus

- Cerebelitis
postinfeciosa

- Migrafia basilar

- Cerebelitis postinfecciosa

- Opsoclonus-mioclonus
-Psicdgeno

Protocolo ataxia
aguda AEP
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CASO CLINICO

- Hidrocefalia tetraventricular
aguda obstructiva

- Edema transependimario bifrontal

- Aumento de heterogeneidad
hemisferios cerebelosos

Gangliocitoma displésico
multiquistico cerebeloso
(Enfermedad de Lhermitte-Duclos)
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CASO CLINICO

- Hidrocefalia tetraventricular
aguda obstructiva

- Edema transependimario bifrontal

- Aumento de heterogeneidad
hemisferios cerebelosos

Hamartoma crecimiento lento en cerebelo

Gangliocitoma displésico
multiquistico cerebeloso
(Enfermedad de Lhermitte-Duclos) —

Edad aparicién entre los 30-40 afios
Clinica subaguda
Suele asociarse al Sd.Cowden
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En ninos suele asociarse a macrocefalia *:T




CASO CLINICO

;.“Wam.ufa.
'
- Hidrocefalia tetraventricular |

aguda obstructiva TRAS LADO A UCI P

- Edema transependi
- Aumento de heteroge
hemisferios cerebelosos

Hamartoma crecimiento lento en cerebelo
Edad aparicién entre los 30-40 afios
Clinica subaguda

Suele asociarse al Sd.Cowden

En ninos suele asociarse a macrocefalia L o
Muy infrecuente

Gangliocitoma displésico
multiquistico cerebeloso
(Enfermedad de Lhermitte-Duclos) —
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CASO CLINICO

Se rehistoria a la paciente:

Infeccidn respiratoria por gripe A hace 2 meses

Residente hasta hace tres meses en EEUU con excursiones
frecuentes a zonas rurales pero sin antecedentes claros de
picaduras de insectos o garrapatas

No contacto frecuente con animales

Exploracion fisica: FC 72 Ipm, FR 19 rpm, afebril, TA 85/61 mmHg,
Sat02 100% basal.

Glasgow 15/15, reactiva a estimulos, pupilas isocéricas y
normorreactivas.

Buen contacto visual, movilidad presente en las cuatro
extremidades, fuerza, tono y sensibilidad conservadas.
Llorosa e irritable y muestra dismetria principalmente en el
miembro superior izquierdo. Asimetria facial derecha leve,

disdiadococinesia.
X e
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CASO CLINICO

Ante diagnostico por imagen no del todo compatible con el
contexto clinico, se repite TC craneal en el que se describe:

No se observan signos de sangrado agudo

Mayor aumento de volumen del cerebelo de forma difusa, con
mayor heterogeneidad del parénquima en ambos
hemisferios cerebelosos, en probable relacion con

cerebelitis

Secundariamente ocasiona mayor efecto masa, que se
traduce en leve incremento del tamano del sistema de las
amigdalas cerebelosas por desplazamiento de la derecha, y
mayor tamano del transpendimario en relacién con
hidrocefalia triventricular

Cerebelo
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CEREBELITIS AGUDA (CA)

Sindrome inflamatorio caracterizado por la aparicion de signos cerebelosos (como ataxia,
nistagmo o dismetria), frecuentemente acompafiados de fiebre, nauseas, cefalea, alteracion
del nivel de consciencia y alteraciones en el cerebelo en las pruebas de imagen
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CEREBELITIS AGUDA (CA)

Sindrome inflamatorio caracterizado por la aparicion de signos cerebelosos (como ataxia,
nistagmo o dismetria), frecuentemente acompafiados de fiebre, nauseas, cefalea, alteracion
del nivel de consciencia y alteraciones en el cerebelo en las pruebas de imagen

Edema y hiperintensidad
cerebelosa en T2 (RMN) ademas
de posibles herniacién tonsilare

hidrocefalia obstructiva
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CEREBELITIS AGUDA (CA)

Sindrome inflamatorio caracterizado por la aparicion de signos cerebelosos (como ataxia,
nistagmo o dismetria), frecuentemente acompafiados de fiebre, nauseas, cefalea, alteracion
del nivel de consciencia y alteraciones en el cerebelo en las pruebas de imagen

Etiologia: Diagndstico

* Infecciones activas SNC * Pruebas de imagen (RMN cerebral)
(predominantemente virales) * Sangre: analitica basica, serologias,

* Autoinmune (autoanticuerpos autoanticuerpos, hemocultivos con
como MOG, GFAPaq, GIlyR y mGIuR1) PCR

* Post-vacunacion * LCR:bioquimica, cultivoy PCR,

bandas oligoclonales
autoanticuerpos

* EEG:si alteracion consciencia o
sospecha de convulsiones
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CEREBELITIS AGUDA (CA)

CEREBELITIS AGUDA FULMINANTE: se presenta como estado de coma y disfuncion autonémica
agudas por compresion del tallo cerebral que enmascara los signos cerebelosos tipicos de la
etapa inicial de la enfermedad predominando los sintomas de HTIC

Supone mas riesgo de secuelas permanentes y de fallecimiento

X ]
Servicio de
Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD
- HOSPIT




CEREBELITIS AGUDA (CA)

TRATAMIENTO
e Casos leves: actitud conservadora con
monitorizacion estrecha
e Casos moderados-graves:
o Corticoides (primera linea): megabolos

MTP 30mg/kg de 3-5 dias con descenso
progresivo

o Inmunoglobulinas iv (refractarios o con
evidencia de autoinmunidad) 2g/kg en
2-5 dias

o Antivirales o antibiéticos segun
sospecha clinica

No existen guias de tratamiento estandarizadas

COMPLICACIONES
Deterioro neurolégico grave con disminucion
del nivel de consciencia o evidencia de
hipertension intracraneal:
e Terapia osmotica (SSH, manitol,...)
e Drenaje ventricular externo
e Craniectomia descompresiva
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CASO CLINICO

Se decide no realizar puncién lumbar inicialmente por
los datos de HTIC y seguimiento estrecho con
exploracion neurolégicay doppler transcraneal (DTC)
seriados

Se inicia dexametasona = se cambia por megabolos
de metilprednisolona

Se inicia también tratamiento antimicrobiano empirico
+ Cefotaxima

* Azitromicina

* Aciclovir

Se extraen resto de pruebas complementarias

ANTERIOR
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CASO CLINICO

El segundo dia de ingreso presenta

episodio de: )
« Bradicardia Suero salino hipertonico 3%

Hipertensién Empeoramiento SmL/kg
* Cefalea refractaria HTIC
«  Somnolencia TC control
* DTC arteria basilar patolégico -
* Pupilasisocoéricasy reactivas

—
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CASO CLINICO

External ventricular drainage device

Ventricles
of the brain

TC URGENTE:

Aumento del efecto masa secundario, con mayor 3 (1= :

, > ~—_Measuring
descenso de amigdalas cerebelosas, mayor b | cylinder
ventriculomegalia y edema transependimario ; R

% - h
’ﬁ : Transducer

En consenso con neurocirugia se decide
colocacion de drenaje ventricular externo

r
|

il

FANEIES

T4

»
,.I

N
~ — Drainage bag
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CASO CLINICO

>
o

Estudio de encefalitis
autoinmune: Negativo tanto
en plasma con en LCR en anti-
NMDAR, AMPAR, DPPX, GABABR,
LGI 1, CASPR2, MOG AQ4

LCR
« Bioquimica: Citoquimico: Hematies O /mm3, Leucocitos 16 Y
/mm3, Polinucleares 44 %, Mononucleares 56 %. Glucosa 72

mg/dL, Proteinas 10 mg/dL, Acido l4ctico 12 mg/dL.
« Anatomia patolégica: citologia negativa para células malignas
* PCR panel meningoencefalitis negativo

X @

“  Servicio de
. Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD




CASO CLINICO

« Aspirado nasofaringeo : positivo para Influenza A, Rinovirus y Adenovirus
* Sedimento orina y urocultivos: negativos

SOSPECHAS ETIOLOGICAS SEGUN PRUEBAS
COMPLEMENTARIAS

Cerebelitis postinfecciosa (probablemente por Influenza A)
Cerebelitis por Mycoplasma

Cerebelitis secundaria a neuroborreliosis
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CASO CLINICO

L[] , o

Evolucion E  Terapias
En los sucesivos dias se aprecia una - Aciclovir (4 dias), Azitromicina /
clara mejoria de |a clinica LeVOfloxaCino (7 d|aS), CefOtaXIma
neurolégica con disminucién (pendiente al alta a resultado
progresiva del débito por el drenaje Borrgha) _
hasta <lcc/h por lo que se decide - Corticoterapia )
cerrarlo a los 5 dias, sin - Inmunoglobulinas (5 dias)
empeo_ramiento dL_Jrante 24hyconTC F=h Secuelas
posterior que confirma la clara Lt
mejoria de la hidrocefalia, por lo que - Temblor leve miembros

finalmente se retira superiores

- Cierta lentitud cognitiva
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SECUELAS

Aunque la recuperacion completa es posible en muchos casos, los pacientes pueden presentar

secuelas a largo plazo que incluyen tanto alteraciones motoras como cognitivas

Secuelas motoras Secuelas cognitivas

e Ataxia persistente « Déficits visuoespaciales

* Dismetria » Déficits de atencion y lenguaje
e Temblor * Sindrome cognitivo-afectivo

e Disartria cerebeloso

En el seguimiento por neuroimagen es frecuente |la atrofia cerebelosa, sobre todo tras hemicerebelitis

asociandose a mas incidencia de secuelas

Pacientes con mas riesgo de presentar secuelas: ingresados en UCIP, no intervencién precoz, no

tratamiento inmunomodulador con corticoides ni inmunoglobulinas,...
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CONCLUSIONES

La ataxia se define como dificultad para mantener el equilibrio con falta de coordinacion de los
movimientos intencionados. Se manifiesta como una marcha inestable o un rechazo a la
misma

La forma cerebelosa aguda es una urgencia neuroldgica y, aunque las causas mas frecuentes
sean de curso benigno, se trata de un cuadro potencialmente grave

Sus etiologias son multiples y el diagndstico diferencial es esencial

La cerebelitis aguda forma parte del espectro de las ataxias cerebelosas con manifestaciones
graves como alteracién del nivel de conciencia, hidrocefalia obstructiva secundaria y posible
herniacién amigdalar

El tratamiento empirico consiste en antibidticos, antivirales yinmunomoduladores
(corticoides y/o inmunoglobulinas)

En casos con mala evolucion, pueden precisar intervenciones neuroquirdrgicas (DVE,
craniectomia descompresiva,...)

La recuperacién completa es posible, aunque secuelas motoras y cognitivas han sido descritas
en este tipo de pacientes
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Ataxia aguda en UCIP
¢ Cudndo debemos actuar?

Nieves Carretero Borras R3 pediatria
Email: nievescarreteroborras@gmail.com
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