Se define ataxia como aquel trastorno de la coordinacién que, sin
debilidad motora y en ausencia de apraxia, altera la direccién y amplitud
del movimiento voluntario, la postura y el equilibrio.

Si el trastorno de la coordinacion es evidente durante la ejecucion
del movimiento se habla de ataxia cinética, mientras que si aparece du-
rante la deambulacidon o la posicion de bipedestacion se habla de ataxia
estatica.

La ataxia puede ser congénita o adquirida. La ataxia congénita se
asocia normalmente con malformaciones del sistema nervioso central.

Las estructuras neurolégicas implicadas en la coordinacién
motora son tres:

1. Sistema de la sensibilidad propioceptiva inconsciente: cerebelo
2. Sistema vestibular.

3. Sistema de la sensibilidad propioceptiva consciente: de la cor-
teza a la raiz posterior a través de los nervios periféricos.

De acuerdo a esta clasificacion podemos diferenciar tres tipos
sindromicos de ataxia:

1. Ataxia cerebelosa: se caracteriza por la incoordinacién mo-
tora, con amplitud exagerada (prueba dedo-nariz), dificultad para efec-
tuar las diversas partes de que se compone un acto (asinergia), para
efecturar movimientos rapidos alternantes (adiadococinesia) y aumento
de la pasividad muscular. Los movimientos voluntarios son lentos, de tra-
yectoria irregular (temblor cerebeloso). La marcha es inestable con au-
mento de la base de sustentacidén y elevacion exagerada de los pies
(dificultad para andar por una linea). El signo de Romberg es negativo.

Pueden ser de varios tipos segun la estructura afectada:



-Vermis: la ataxia es de tipo estatico, afectando a la marcha y
a veces al tronco. Se caracteriza por ataxia de musculatura de tronco, di-
sartria e hipotonia. Existe poca o nula afectacidon de la movilidad de ex-
tremidades. El caso mas tipico es la cerebelitis aguda.

-Hemisferio cerebeloso: la ataxia es de tipo cinético, afectando
a las extremidades homolaterales. Existe dismetria, disdiadococinesia, di-
sinergia y temblor intencional. Hay ataxia de extremidades con escasa
alteracion del equilibrio y del tono muscular. El caso mas tipico es el as-
trocitoma.

-Global: combina los dos tipos de ataxia. Ocurre en los casos
de intoxicacidon y de cerebelitis.

2. Ataxia vestibular: se produce por alteracion de las conexio-
nes existentes entre el cerebelo y el sistema vestibular. La clinica es de
inestabilidad con inclinacién del eje corporal en un sentido determinado,
asociada a sensacion rotatoria o de giro y nistagmo vestibular. Se carac-
teriza de ser fendmenos estaticos con ausencia de ataxia cinética. Con la
oclusion ocular aumenta la inestabilidad, inclinandose en un sentido de-
terminado (signo de Romberg positivo).

Pueden diferenciarse dos tipos segun la estructura afectada:

- Periférico: por lesion a nivel del laberinto y nervio vestibular.
Suele ser completo y congruente. El principal sintoma es el vértigo agudo.
Suele asociarse a trastornos autondmicos como vomitos, palidez, sud-
oracion, taquicardia.

- Central: por lesidn a nivel de tronco cerebral (nucleos vesti-
bulares y vias vestibulares)

Suele ser incompleto e incongruente

3. Ataxia sensorial: se conoce también como ataxia medular y
ocurre por lesion de los cordones posteriores de la médula. Se caracte-
riza por presentar el signo de Romberg positivo, marcha tabética (levanta
mucho el pie y lo deja caer bruscamente sobre el talén) y disminucién de
los reflejos tendinosos profundos . Es caracteristico el Sindrome de Gui-
llain Barré, que se acompafa de debilidad muscular ascendente, y arre-
flexia. Una variante, denominada el sindrome de Miller Fisher viene
definida por la triada de ataxia, arreflexia y oftalmoplejia. En el caso en
el gque nos encontremos una afectacién de la sensibilidad con nivel sen-
sitivo sospecharemos afectacién medular.

Las ataxias mas frecuentes son la cerebelosa y la vestibular. En
las tablas 1 y 2 se presentan las diferencias entre las tres.



ATAXIA CEREBELOSA ATAXIA VESTIBULAR
Sensacion de giro Poco intenso Intenso
Inicio Brusco Progresivo

Ataxia con los movimientos

Dismetria, temblor, asiner-
gia, adiadococinesia

No ataxia con los movimien-
tos

Ataxia Truncal Sensacion de giro de objetos
Cortejo vegetativo No Si

Pérdida de audicion No A veces

Acufenos No A veces

Tono muscular Hipotonia muscular Normal

Reflejos Osteomusculares Pendulares o normales Normales

Inestabilidad con inclinacion

Marcha De ebrio
lateral
Romberg Negativo Positivo
Multidireccional Unidireccional
Nistagmo No se fatiga y no se inhibe Se fatiga e inhibe con la fija-

con fijacién ocular

cion ocular

Sintomas neuroloégicos

Si

No

Tabla 1. Diferencias entre ataxia cerebelosa y vestibular.

SIGNOS CLINICOS

ATAXIA CEREBELOSA

ATAXIA SENSORIAL

Hipotonia Si No
Asinergia y dismetria Si No
Nistagmus Si No
Disartria Si No
Temblor Si No
:iec?:'i:lillidad vibratoria y po- Conservada Alterada
Arreflexia No Si
Romberg Negativo Positivo

Tabla 2 Diferencias entre ataxia cerebelosa y sensorial.




En el diagndstico de una ataxia aguda es esencial valorar los si-
guientes elementos clinicos:

-Antecedentes familiares: positivos en jaqueca, enfermedades
metabdlicas y ataxias hereditarias.

-BUsqueda minuciosa de antecedentes traumaticos, infecciosos,
epilepsia, ingesta de téxicos y farmacos y problemas psiquiatricos.

-Edad: muchas ataxias guardan relacién con la edad.
-Signos acompafantes:

- La somnolencia y el nistagmus hacen pensar en una intoxica-
cion.

- La fiebre sugiere un cuadro infeccioso.

- La cefalea y los vomitos son signos de alarma que se asocian a
los tumores de fosa posterior y a la jaqueca basilar. Se debe descartar
siempre un edema de papila ya que indicara una hipertension intracraneal.

La ataxia es un signo neuroldgico que se manifiesta por alteracion
de la marcha, del habla, de la coordinacién manual, vision borrosa y tem-
blor con movimiento. La forma de presentacién, el tiempo de evolucion y
las caracteristicas de los sintomas acompafiantes nos orientaran para de-
terminar los posibles diagndsticos diferenciales.

La etiologia de la ataxia depende del tipo sindrémico que se trata:

A-Signos simétricos y progresivos:

A1l-Agudas (horas a dias): intoxicacion por téxicos y medica-
mentos, infeccioso o por hipoxia cerebral.

A2-Subaguda (dias a semanas): alcoholismo y desnutricion, hi-
ponatremia, sindromes paraneoplasicos o causa inmunitaria.

A3-Cronica (meses a afios): trastornos heridarios, trastorno me-
tabdlico, neurosifilis, hipotiroidismo.

B-Signos focales e ipsilaterales:

B1-Agudas (horas a dias): vascular isquémico o hemorragico, in-
feccioso, y postraumatico.



B2-Subaguda (dias a semanas): neoplasica, desmielinizante, leu-
coencefalopatia multifocal progresiva relacionada con infeccidon por VIH.

B3-Crdénica (meses a afos): secundaria a lesién vascular o placa
desmielinizante o lesiones congénitas (malformacion de Arnold Chiari,
sindrome de Dandy-Walker).

A- Periférico:

A1l Agudos: patologia o6tica, neuritis vestibular, laberintitis
aguda infecciosa, postraumatico, mareos por locomocién o toxicos.

A2 Subagudos: vértigo paroxistico benigno, migrafia vertebro-
basilar, sindromes de hipoperfusién cerebral, sindrome de Meniére, vér-
tigo paroxistico posicional benigno o psicoldgicos.

A3 Cronico: malformaciones, toxicos, infecciones o degenera-
tivo.

B- Central: enfermedad cerebro-vascular vertebrobasilar, vér-
tigo posicional central, sindrome de Wallenberg por infarto de la porcién
lateral del bulbo raquideo, enfermedades desmielinizantes como la es-
clerosis multiple, tumores de tronco-encéfalo y del angulo pontocerebe-
loso, neurinomas del acustico, secuestro de la arteria subclavia por
ateroesclerosis, migrana de la arteria basilar, epilepsia focal, enfermeda-
des degenerativas, trastornos de la charnela occipito-cervical (sindrome
de Klippel-Feil, malformacion de Chiari), farmacos, enfermedades infec-
ciosas, enfermedades hematoldgicas, endocrinopatias, vasculitis, etc

Sindrome cordonal posterior, sindrome Guillain Barré, sindrome
de Miller Fisher, etc.

La enfermedad cerebrovascular que produce infartos agudos y
subagudos, infartos hemorragicos y hemorragias, puede provocar un sin-
drome ataxico agudo. Las lesiones de este tipo produciran sintomas ce-
rebelosos ipsilaterales a la lesion cerebelosa, y pueden asociarse a una
disminucién del nivel de conciencia secundaria al aumento de la presién
intracraneal, y a signos protuberanciales ispsilaterales como paralisis de
los pares craneales VI y VII por compresion directa de la protuberancia.



Es frecuente la aparicidn de sintomas cerebelosos tras la ingesta
de farmacos sedantes e hipnéticos (anticonvulsivantes, benzodiazepinas,
antihistaminicos, antidepresivos triciclicos), toma de alcohol e inhalacién
de mondxido de carbono. La ataxia no se suele presentar de forma ais-
lada, asociandose comunmente a una disminucion de la conciencia.

Se produce en la mayoria de las ocasiones por una desmieliniza-
cion cerebelosa postinfecciosa. La mayor parte de las ocasiones es una in-
feccién viral. El inicio es muy brusco, con una alteracién en la marcha que
va desde ampliacién de la base de sustentacion hasta incapacidad mar-
cada para la misma. Se puede acompafar de dismetria, temblor inten-
cional, hipotonia y nistagmo. Es caracteristico que no haya signos de
hipertension intracraneal, afectacién del estado mental, convulsiones y
otros datos de enfermedad sistémica como puede ser la fiebre. La mejo-
ria se produce en pocos dias. La recuperacién completa con normalizacion
de la marcha puede demorarse entre 3 semanas y 6 meses.

La mayoria de las ataxias postraumaticas aparecen de forma pre-
coz tras el traumatismo, formando parte del sindrome postcontusion, aso-
cidndose entonces a vomitos y somnolencia. Puede aparecer de forma
diferida por desarrollo de hematoma intracraneal con presencia de signos
de focalidad neuroldgica y clinica de hipertension intracraneal. Tras un
trauma cervical puede aparecer ataxia por diseccién de la arteria vertebral.

Normalmente los tumores de fosa posterior se presentan con una
ataxia de instauracién lenta y progresiva afiadiendo sintomas derivados
del incremento de la presion intracraneal como cefalea, vomitos, edema
de papila o afectacidon de pares craneales. Puede aparecer una descom-
pensacidén aguda al desarrollarse una hidrocefalia o un sangrado.

La ataxia sensorial se caracteriza por presentar signo de Rom-
berg positivo y disminucidn de los reflejos tendinosos profundos. Se pro-
duce por afectacién de las vias sensoriales aferentes (cordones
posteriores medulares, raices espinales o nervios periféricos). Existe ata-



xia en torno al 15% de los casos de sindrome de Guillain Barré, acompa-
Nada de debilidad muscular ascendente y arreflexia. Una variante, deno-
minada sindrome de Millar Fisher viene definida por la triada de ataxia,
arreflexia y oftalmoplejia.

Puede aparecer ataxia en meningitis y meningoencefalitis, tanto
de etiologia virica como bacteriana. Normalmente se acompafa de fiebre
y afectacion del estado de conciencia. En las encefalitis con implicacién
del tronco encefalico es comun la alteracion de pares craneales. Es fre-
cuente que aparezca ataxia en las encefalopatias postinfecciosas des-
mielinizantes. Se trata de una entidad que aparece en la fase de
recuperacion de una enfermedad viral. Se distinguen de las ataxias cere-
belosas agudas en que asocian, ademas, alteracion de la conciencia, cri-
sis epilépticas y multiples déficits neuroldgicos.

Tanto en fase ictal como en fase postictal puede existir la pre-
sencia de ataxia. Suelen ser crisis no convulsivas.

Afectacion del sistema vestibular de etiologia infecciosa o trau-
matica. Aparece ataxia junto con vémitos, vértigo, hipoacusia, nistagmo
y acufenos.

Suele aparecer ataxia junto a un conjunto de sintomas formado
por percepciones visuales positivas, nauseas, vomitos, vértigo, disfun-
cion de pares craneales y finalmente cefalea. Son comunes los antece-
dentes familiares de migrafa.

Alteracidon de la conciencia, sin movimientos cldnicos.

El debut de muchos errores innatos del metabolismo se produce
en forma de ataxia aguda. Debe pensarse en ellos si son episodios recu-
rrentes, coexisten con retraso del desarrollo o una historia familiar con
otros miembros afectos de procesos similares y si la ataxia se asocia con
somnolencia, excesivos vomitos o inusual olor corporal.



La causa mas frecuente de ataxia es la afeccién del cerebelo, lo
que provoca habitualmente en |la zona corporal afectada:

-Alteracion del control del movimiento (ataxia) en su velocidad,
ritmo y calculo de la distancia.

-Trastornos de la postura, con una tendencia a balancearse para
mantener el centro de gravedad (ataxia troncal)

-Fallos al calcular la distancia de un objetivo al intentar tocarlo
con un dedo (disimetria)

-Dificultad para realizar movimientos repetidas y alternantes con
las extremidades (disdiacocinesia)

-Marcha tambaleante y con base ancha de sustentacion (abre el
compas de las piernas para mantener el equilibrio)

-Trastornos del habla

-Otros sintomas de disfuncidn cerebelosa incluyen: nistagmo, hi-
potonia, reflejos musculares reducidos y pendulares, vision borrosa, tem-
blores con el movimiento, etc.

En general se debe de establecer con precision el inicio de la ata-
xia, los sintomas asociados y los datos agregados de la exploracién fisica.

En aquellas ataxias de aparicion brusca debe descartarse siempre
un proceso expansivo intracraneal, infeccidn e intoxicacidén, o enfermedad
cerebrovascular, especialmente las hemorragias intracerebrales, por lo
gue el estudio inicial debera de ser preferentemente una prueba de ima-
gen, realizando en urgencias un estudio de Tomografia Axial (TAC) Com-
putarizada con cortes finos de la fosa posterior, no olvidando incluir
realizar la fase de contraste endovenoso. La resonancia magnética nu-
clear encefalica (RMN) permitira identificar lesiones no valorables por la
TAC. Multiples focos asimétricos de desmielinizacion en la sustancia
blanca en las encefalopatias desmielinizantes. Fundamentalmente detecta
pequefnas lesiones en tronco de encéfalo y fosa posterior producidas por
infeccidon, desmielinizacién o infarto.

Una vez descartada por imagen la posibilidad de un efecto masa
a nivel encefdlico, esta indicado realizr una puncién lumbar para analisis
del liquido cefalorraquideo cuando se sospeche una infeccion, una escle-
rosis multiple o un sindrome de Guillén-Barré o un sindrome de Miller-Fis-
her. Debe realizarse una bioquimica urgente, cultivos para bacterias,
micobacterias y hongos y otros estudios segun la sospecha diagndstica,



como estudio de bandas oligoclonales (sospecha de enfermedad desmie-
linizante), virus JC en pacientes VIH positivos e imagen sugestiva en la
RNM y proteina 14-3-3 si se sospecha Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob.

Si la causa de la ataxia no esta clara o hay alteracion del nivel de
conciencia y el TAC cerebral es normal realizaremos un estudio de téxi-
COS en sangre y orina.

Ademas pueden realizarse estudios metabdlicos y quimicos que
se individualizaran en cada caso, como:

- Serologia varicela-zoster, VEB, VIH, lues, micoplasma.

- Determinacion de anticuerpos anti-Hu, anti-Ri y anti-Yo en
suero y LCR.

Aquellos pacientes con ataxias crénicas en las que se haya ex-
cluido causas estructurales deberan de ser sometidos a estudio por el ser-
vicio de Neurologia.

Para el abordaje diagndstico se propone el siguiente algoritmo:

ATAMA AGUDA

Signos de hipertension intracranesal o
TCE

No
TAC Niveld econciendia

Aterado

Alterado Normal Epil epzia, rastorno
metabd ico
5. postoonmecion

s

No

Disodacion Alb.cit.

Pleocitosis

Meningitiz, encefalitis

Guillen Barre

El tratamiento dependera de la etiologia. Comentaremos el tra-



tamiento de las etiologias mas frecuentes o mas graves:

-Hematoma cerebeloso. Medidas generales similares a toda
hemorragia cerebral intraparenquimatosa. Indicacién de drenaje quirur-
gico si tiene un tamafo superior a 3 cm, provoca hidrocefalia por afecta-
cion del cuarto ventriculo, alteracién del nivel de conciencia o clinica
sugerente de afectacion de tronco cerebral de forma progresiva.

-Infarto cerebeloso. Los infartos cerebelosos externos que pro-
ducen hidrocefalia o afectacion del tronco pueden requerir craniectomia
suboccipital descompresiva. El resto se manejaran igual que los infartos
cerebrales.

-Intoxicacion. Tratamiento especifico segun el téxico si procede.

-Cerebelitis. En pacientes con fiebre y sospecha de cerebelitis
habra que descartar un absceso mediante técnicas de imagen y después
realizar puncion lumbar, instaurando el tratamiento segun el resultado de
la misma. El absceso se tratara con antibidticos y/o cirugia.

-Déficits vitaminicos. En pacientes con habito endlico o sospe-
cha de encefalopatia de Wernike se debe administrar vitamina B1, dosis
inicial 100 mg intramuscular, siempre antes de instaurar perfusion de
suero glucosado.

-Esclerosis multiple. En los brotes de EM se administraran
bolos intravenosos de metilprednisolona (1 g/24 h).

-Neoplasias y sindromes paraneoplasicos. Las neoplasias ce-
rebelosas requeriran cirugia, quimioterapia y /o radioterapia segun la es-
tirpe celular. En el caso de los sindromes paraneoplasicos habra que tratar
el tumor primario, aunque la evolucidn de ambas entidades suele ser in-
dependiente. No suelen mejorar con tratamiento inmunosupresor.
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