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La Ataxia (Cerebelosa Aguda del Nifio

Reporte de un caso y revisidn de la literatura
Por Loz DocTonys:

LIANE BORBOLLA, ESTHER PRIETO ¥y ANDRES BARDELAS®

La ataxia cerebelosa aguda del niito es una enfermedad relati-
vamente freenente aungue poeo eonocida. Aproximadamente 60 easos
han sido publicados en los filtimos 50 afios. Ultimamente ha lamado
la atencién de diversos autores asi como las diversas causas gque
producen la entidad ¥ por eso creemos de interés nuestra obser-
vaciim en una nifa de 14 meses que presentd también una mono-
nueleosis infeceiosa,

La sintomatologia tipica permite el diagndéstico elinico la mayor
parte de las veces y la afeceién se presenta durante o después de al-
gunas de las enfermedades infectocontagiosas usuales especialmente
virales. En los filtimos afios, King y colaboradores® y otros® % 4.6
opinan que la ataxia ecrebelosa aguda aparece sin infeceidn identi-
ficable previa, estimando que es provoeada muchas veces por agentes
tixicos o infeceiozos desconocidos que muestran predileceién por
el cercbelo.

Batten® en 1905 hizo una revision de conjunto de las ataxias
infantiles, eonsiderando que la forma aguda que nes oeupa es una
“eneefalitis cerebelosa”™, deseribiéndola de manera tan eompleta que
ain hoy no se le puede anadir nada. Griffith? recopila 31 enfermos
incluyendn 4 propios ¥ también piensa gue se trata de una variedad
de encefalitis de loealizacién cerebelosa, Shanks® subraya el pro-
néstico execlente de la ataxia aguda eneontrindolo reservado por el
contrario si ¢l eomienzo es insidioso y la evolueidn prolongada.

¢ Médico de Servielo ¥ Médicos Asociados del Servicio de Pediatria del
Hospital Universitario Nuestra Sefiora de las Mercedes, Chtedra de Pediatria,
Profesor Titular T. Valledor.
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Recientemente Cottom® revisa 33 casos anadiéndoles 7 v cree
que la entidad representa una reacecidn anormal del sistema ner-
vioso central inducida por los procesos virales.

Los partidarios de la etiologia infeceiosa de la ataxia cerebe-
losa aguda sefialan eomo productoras de la misma, muchas enfer-
medades en su mayoria virales, tales como paperas, tos ferina,
nenmonia, amigdalitis®, sarampién®, tifoidea® 7, varicela® ?, rubeo-
lat?, poliomielitis!® 2, virus A ¥ B de la influenzal!, virus Cox-
sackie!?, escarlatina'? v otros. También ha side observada en re-
laeién con la mononucleosis infeceiosa en un easo de Hoynel®? como
en nuestra paeiente,

CASO CLINICO

M. R. F., de 14 meses de edad. blanca, femenina, proeedente del Central
Hershey, provincia de la Habana, ingresa el 28 de febrero de 1959 en el
Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Nuestra Sefiora de las
Mercedez, por presentar dificultad parva la marcha ¥ pérdida del equilibrio.
Un mes antes del ingreso, la nifia tuve catarro acompafade de toz v de
“ronquido en el pecho™ Hace dos semanas #e despertd por ia madrogada
con fiehre de 39.5°C. sin otrva sintomatologia. Al dia siguiente al seguir la
fiebre, Ia madre Heva a la nifia 2 un facultative que le indica cloromicetina
¥ antitérmicos. a pesar de ello la hipertormia no eesa, durando 12 dias.
Ademds le llama la atencidn a la madre gque su hija muestra dificultad
para la marcha cayéndosze al tratar de hacerle ¥ gque anteriormente cami-
naba bien, hecho ccurride 4 dias antes del Ingreso.

Antecedentes prenatales: nada o =efialar.

Antecedentes natales: nacid por cesdrea, pesando 8 1hs, no requirié
oxigenolerapia.

Antecedentes patoldgicos personales: varicela al mes de naeida, oxiu-
riasis tratada.

Vacunaciones: ninguna.

Desarrolle psicomotor: normal para su edad.
Alimentacién variada, buena en ealidad v cantidad,
Antecedentes patolégicos familiares: ninguno.

Examen fisico general: peso 22 1bs, talla: 74 cms., temperatura: 36.2°C,
Ia nifia deambula con dificultad auwmentando la base de sustentacidn en Ia
cstacidn de ple ¥ se cae hacia atrds,

Examen fisice regional ¥ por aparatos: aparato digestive: lengua lige
ramente depapilada en la punta, faringe ¥ amigdalas cnrojecidas sin exu
dados. No hepatomegalia,
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Aparato cardiovascular: taguicardia, pulse de 120 x mn.
Aparate respiratorio: nada a sefalar,
Aparate génilo-urinario: nada o sefialar

Sistema  hematolinfopoyélico: pequeiias adenopatias cervicales bilate
rales ¥ oceipitales, movibles ¥y no dolorosas.

Sistema nervieso: Locomocidn dificil per falta de coordinacidn » de
equilibrie, & vecez =ze cac hacia atrds, como ya lo hemoz sefialado. La es-
tacidn de pie sdlo es posible aumentando el polizone de sustentacidn,

Fuerza muscular conservada, tone muzcular normal, reflejos osteoten-
dinoszos prezsentes, reflejoz cutincos normales, no Babinskl, Romberg, dificil
de precizar aungue Ince negative, Taxia no explorable por falta de coope-
racidn de la nifia, no signos meningeos, no existen trastornos de la palabra.
sensorio mormal. Fondo de ojos, normal.

Resto del examen, negativo,

Exdimenes complementarioz: ze le realiza hemograma que muestra lo
gigwionte: hematfes: 4,150,000, Hemoglobina: 80¢:, Valor Globular: 0.9, leu-
cocitos: 9,500, diferencial: segmentados: 32096, linfocitos: 63¢,. monocitos:
2op. olro ostudio de Ia sangre periférica da por resultado: G0 de células
linfaticas, linfocitos pequefios ¥ 10 a 159 de eélulas monocitariaz, 100, de
célulaz lHafoplazsmeocitariaz compatibles con mononucleoziz infecciosa.

Eritrosedimentacion (Westergreen): 47 en la primera hora.

Urea ¥ glicemin, normales. Heees fecales, orina, serologia, negativas.
Coagulacidn v =sangramiento, normales. Reaccidn de Welch Stuart: pega-
fiva. Se hace puncién lumbar obteniéndose un liguido clare ¥ transparente
normotense con albiimina: 22 megs. ¢, Pandy ¥ Ross Jones: negatives od-
Iulag por mme. 15, Reacclén de Lange: 01233210000, El examen hacterio-
logzico del liguido eéfale raguideo ez negative.

Al segundo dfa del ingreso la nifia eztd afebril ¥ camina con menos
difieuliad, los trastornos del equilibrio han mejorado aungue sigue ol au-
ments del polfgono de sustentacion, los reflejos son normales asi como el
resto del examen neuroldézico, exceptuando los trastornos del eqguilibrio ¥a
zefialades, Una prueba de Paul Bunnel muestra aglutinaciéon al 1 x112 con
gran aglutinacién en la prucha directa. Considerando que la nifia presenta
una mononucleosiz infecciosa se instituve un tratamiente con esteroides,
prednisona: 20 mgs al dia, vitamina B1 ¥ B12 por via oral. durante 10 dias.

A log 7 diaz del ingreso el resultado de un nueve examen del Hguido
eefalorraguides es: 2.5 edlulas x mme., albfimina; 17 mgs o6, Pandy ¥ Ross
Jones, negativos, curva de Lange: 00000000000, Meinicke: negativo.

A los 7 dias de la primera prucha de aglutinacidn de anticuerpos hete-
rafilos se repite el Paul Bunnel: aglutinacidn al 1x 112,

Hemograma: homaties: 4,450,000, hemoglobina: 809, wvalor globular:
0.8, leucocitos: 15000, diferencial: segmoentados 1294, linfocitos: S8, per-
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sisten las células linfomonocitarias, Eritrosedimentacidn (Westergreen):
20 a la primcra hora,

En los dias siguientes, la nifia sigue mejorando, camins mejor, cstd
afebril ¥ el examen neuroldgico es negative salve dizcretos trastornos
atixicos que desaparecen a los 10 dias. En esta fecha cxisten todavia en
la sangre perifériea linfocitos atipicos. La placa de crianeo simple es normal.
El hemograma en esta época o5 el siguiente: Hematies: 4.650,000, hemo-
globina: 80, valor globular: 0.8, leucoeitos: £,500, conteo diferencial: seg-
mentados: 52¢;, eosindfilos: 2, linfocitos: 469, El electroencefnlograma no
da alteraciones. Al seguir una evolucion favorable, la nifin e3 dada de alta
a los 46 dias de su ingreso, curada de su ataxia. Enm resumen, nuestra
enferma presenta una ataxia incompleta més marcada cn miembros infe-
riores sin signo de Itomberg ni alleraciones de la reflectividad, de la sensi-
bilidad ni de la conciencia 1o que nos hace pensar que se trata de una
ataxia aguda en la cuwal los signos sugleren una lesidn cerebelosa. Llama
la atencidn la ausencia de fiebre, la normalidad del liquide cefalorraguideo
¥ del electroencefalograma ¥ la recuperacidn total en 3 semanas. No cabe
duda ademas que la nifia tuve una mononucleosis infecciosa como lo sugieren
la linfocitosis con linfoeitos atipicos ¥ codlulas linfomonocitarias ¥ la aglu-
tinaclém de anticuerpos heterdfilos pozitiva em titulos que se consideran
suficientes en la mononucleosis infecclosa. Los datos del interrogatorio
también sefialan un sindreme febril de 12 dias de evolucién, otre hecho a
favor del diagndstico. Es de suponer gque el agente etioldgico de la mono-
nucleozis infecciosa sea el cavsante en la nifla de una lezidn cerebelosa
reversible,

COMENTARIOS

Nuestra enferma es portadora de una entidad eliniea, la ataxia
cercbelosa aguda del nifio euya sintomatologia es muy caracteris-
tiea. La enfermedad prefiere nifios de edad preescolar, el mis joven
de la serie de Cottom* tenia 15 meses ¥ ¢l mayor 11 afios, aungue
casi todos eran menores de 5 aifios. El mds joven gque hemos visto
publieade en la literatura tenia 9 meses’. A veces ez precedida
por ligeros prodromas tales como irritabilidad, sopor, fiebre, vé-
mitos ¥ cefilea® aunque més tipico y frecuente es el comienzo
bruseo, en un nifio sano o convalesciente de una enfermedad infeecto-
contagiosa de las sefialadas previamente, earaecterizado por tras-
tornos de la marcha. El enfermo se cae a menudo y senialan los
familiares que ¢l nific camina como si estuviera ebrio. El primer
signo, la ataxia se desarrolla por completo en 24 a 48 horas aungue
a veees es progresiva. Al examen neurolégico se evidencia un sin-
drome cerebeloso mds o menos completo eon hipotonia muscular
loealizada o difusa, trastornos de la estacién de pie con aumento
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del polizono de sustentacion, a veees astasia del troneo, marcha titu-
beante ¥ temblor ligero o marcade inteneional gue predomina en
los ojost. El nistagmus es mas excepeional. Es dificil poner de
manifiesto la hipermetria, la asinergia y la adiadococinesia en nifios
de menos de 3 anos, La reflectividad easi siempre es normal, aungue
s¢ han observado rveflejos pendulares. En presencia de arreflexia,
debe recordarse lo dificil gque es demostrar la contractura refleja
en los estados de hipotonia marcada. No existen parilisis, signos
piramidales ni trastornos de la sensibilidad y es earaeteristica la
auseneia de cefilea, sindrome meningeo v fiebre. En ocasiones se
han referido trastornos de la conciencia, letargia, movimientos mio-
clonicos v alteraciones de la condueta ¥ rarvas veees convulsiones.
El fondo de ojos no muestra anormalidades ni tampoco el liguido
cefaloveiquides aungue en algunos pacientes se ha encontrado una
pleocitosis moderada y disereto aumento de la albuminorraquia.

Las pruebas laberinticas ¥ la neumoventrieulografia son nor-
males. En los estudios electroencefalograficos se han descrito alte-
raciones diseretas y recesivas, ritmo lento de 4 a 5 cielos por se-

gundo especialmente sobre las regiones occipitales, que se norma-
lizan en 2 a 3 semanas, pero en la mayoria, son normales.

La evolucidn es buena, curando la ataxia sin secuelas en una a
tres semanas, sin embargo a veces dura de 2 a 3 meses. Algunos
vefieren trastornos ligeros de la condueta e incoordinacién persis-
tente en pocos enfermos'?, Por eso, King v colaboradores! creen
que algunes nifios puedan tener lesiones del cerebro, tallo ¥ médula
espinal predominando naturalmente en cerebelo y estiman gue la
evolueitn no siempre es favorable, Pocas veces se ha meneionado
la presencia de reeidivas®. El diagnéstico es relativamente sencillo
cnando se conoce la entidad, siempre se eliminarin la poliomielitis,
los tumores de fosa posterior, la ataxia laberintica y las enferme-
dades degenerativas del sistema nervioso central por ejemplo las
variedades de Schilder v de Pelizaeus Merzbacher comenzando esta
iltima por ataxia de tipo cerebeloso y nistagmus rotatorio. Tambidén
se ha confundido con hemorragia intracraneana, histeria y ence-
falitis.

Es importante por ltimo, difereneiar la ataxia cerebelosa aguda
yue oenrre durante o despuds de infeeciones agudas de las que hemos
hablado de la forma, al parecer sin etiologia aparente, sobre la cual
han lNamade la atencidn, en los dltimos afios diferentes autores,
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aungue éstos admiten gque no les ha sido posible descartar totalmente
las cansas virales’-® 43 Fn 6 de loz enfermos de Klingman ¥y
Hodges?®, las pruebas séricas con antienerpos neutralizantes contra
la encefalitis de Sain Louis, las encefalomielitis equinas del Este ¥
del Oeste, el “louping ill”, la coriomeningitis linfoeitaria ¥ el herpes
simple dieron resultado negativos, Igualmente Sehwarz y eolabo-
radores!® encontraron pruchas seroldgicas nezativas contra los virus
de la paperas, linfogranuloma venéreo, ficbre Q, Adenovirus, virus
poliomielitico del tipo I, IT ¥ 11 ¥ virus del herpes simple en un easo.
Esto no excluye la posible aceidn de otros agentes virdsicos poco
conocidos v en el futuro, los estudios serolégicos mis completos per-
mitivan determinar mayvor niumero de agentes causules,

No se olvidavdn las eausas téxicas de ataxia cerebelosa aguda,
asi es bien conoeida la producida por el aleohel. Otros agentes son
el plomo, el clorofenotano, los barbitiricos, el difenilbidantoinate y
el HDDT.HT. Existe un antecedente de exposicidn a insecticidas en
3 de los casos de Lasater!®. Burgstedi!® nota la aparicin de la
afeccion despuds de dosis excesivas de piperaeina,

L patogenia de la enfermedad es desconocida aungue la di-
versidad de agentes etioldgicos, sefialados en la literatura médica en
ia breve revisidn gue hemos realizado, gue parecen guardar relacién
con la aparieién de la ataxia aguda, es muy lamativa, por lo gue
estimamos que la explicacién de Cottom? de una posible hipersensi-
bilidad del sistema nervioso central, parece tener fundamento, Quizis
se pueda invoear la aparvicion de una demiclinizacidén perivenosa
parcial también, esto sélo como hipdtesis y de acnerdo con las formas
va conocidas de esta lesién espeeial alérgiea del sistema mervioso,
pues siendo henigna la enfermedad, faltan estudios anatomopato-
ldgicos detallados de ella.

Al deseonocerse la etiolorin v la patogenia, el tratamiento es
sintomatico, podrin ensayarse los esteroides, por ejemplo el ACTH
v la cortisona y otros derivados asi como la vitamina B, en altas
dosizs,

RESUMERN

Se relata la observacidn de una nina de 14 meses de edad, con
ataxia cerebelosa aguda. La sintomatologia fue caracteristica y la
evolueién favorable,
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Se senala una relacidén entre esty afeccién v la mononueleosis
infeceiosa que presentaba ademis la enferma,

La entidad parece ser de etiologia toxi-infecciosa v posiblemente
vepresente ung repceidn anormal del sistema nervioso central de
hipersensibilidad de las estrueturas eercbelosas o es producida por
agentes virales conoeidos o no. Por altimo, varios téxicos son ea-
paces de eansar un euadro similar

Ademias, se hace una breve revision de la literatura de la ataxia
aguda eerchelosa,
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