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Definicion de Ataxia:

La palabra “Ataxia” proviene de las palabras griegas “a taxis”, que significan “sin orden
o sin coordinacién” (Schut, 2008). Asi pues, la Ataxia es un trastorno que consiste en
la disminucién o en la pérdida de la capacidad a la hora de coordinar movimientos
pero sin llegar a la paralizacion de los musculos. Puede afectar a dedos y manos, a
brazos y piernas, al cuerpo, al habla e incluso a los movimientos oculares. Se pone de
manifiesto mediante temblores de las diferentes partes del cuerpo durante la
realizacidon de movimientos voluntarios, asi como mediante una clara incapacidad a la
hora de controlar la amplitud de los mismos (lo que se conoce como dismetria). Por
ello, es caracteristico de las personas con ataxia presentar dificultades para llevar a
cabo movimientos precisos e incluso para mantener el equilibrio de la postura corporal.
Debemos aclarar que la ataxia no se puede considerar como una enfermedad en si
misma, sino mas bien como un sintoma propio de una gran cantidad de procesos
degenerativos que, ademas de manifestar la ataxia como sintoma, también
experimentan otra gran variedad de sintomas (como son las deformidades
esqueléticas, cardiopatias, diplopia, disartria, etc.) que varian en funcién del tipo de

ataxia que se manifieste.

La mayoria de las ataxias son progresivas, pueden comenzar con un ligero
sentimiento de falta de equilibrio al caminar (“marcha ebria”) y acabar siendo
altamente invalidantes. No obstante, el grado de progresién, aparte de ser diferente
para cada tipo de ataxia, depende de muchos otros factores, como son por ejemplo los

genéticos, ambientales y personales.

¢/Por qué se produce?

En muchos casos, la ataxia se produce por la pérdida de funcién en el cerebelo,
puesto que éste es el encargado de coordinar los movimientos para que éstos puedan
ser fluidos a la vez que precisos. También puede deberse a la presencia de alguna
anomalia en las vias principales que se encargan de conducir los impulsos nerviosos
hacia el interior del cerebelo y hacia el exterior de éste (National Ataxia
Foundation,1993).

La presencia de genes anormales que provocan la aparicion de la ataxia tienen algo

en comun, fabrican proteinas anormales que afectan a las células nerviosas del



cerebelo y a la medula espinal, pero también pueden afectar a otras partes del
cerebro. Estas células nerviosas que se ven danadas comienzan a funcionar mal y
terminan por degenerarse. Teniendo en cuenta esto a medida que la enfermedad
avanza, los musculos responden cada vez menos a las 6rdenes del cerebro y por

tanto y debido a ello el equilibrio y la coordinacién se convierten en un gran problema.

Si por otro lado hablamos de las causas concretas que dan lugar a la ataxia son
muchas, pero dependiendo de que ésta sea espontanea o gradual, el origen de la
enfermedad y la etiologia sera diferente. Teniendo en cuenta esto, puede decirse que
una ataxia de aparicion subita o repentina puede ser consecuencia de algun golpe,
hemorragia o tumor cerebral. También puede producirse por algun tipo de infeccion
virica, por la exposicién a determinadas drogas o toxinas y, por ultimo, también puede

ser producida por una parada cardiaca o respiratoria del sujeto.

Por otra parte, si hablamos de ataxias de tipo gradual las causas pueden ser, entre
otras, el hipotiroidismo, las deficiencias de ciertos tipos de vitamina (E y B12), la
exposicion a drogas o toxinas, las paraneoplasias, las anormalidades congénitas en el

cerebro o cerebelo, la sifilis, etc.

Clasificacion de las Ataxias.

Aunque como hemos anticipado la ataxia es un sintoma y no una enfermedad como
tal, creemos conveniente presentar algunas de las multiples circunstancias o
trastornos en los que dicho sintoma esta presente, bajo éste epigrafe de “Clasificaciéon
de las Ataxias”. La elaboracion de ésta clasificacion ha resultado muy controvertida a
lo largo de todo el siglo XX (Nacional Ataxia Foundation, 1993). En determinados
momentos, los expertos se han declinado mas por emplear criterios clinicos, en otros

han preferido emplear criterios anatomopatolégicos, etc.

Ya de entrada, podemos realizar una primera division en funcién de si las ataxias son
“Esporadicas” o “Hereditarias”. En el primero de los casos, las ataxias suelen
comenzar en la edad adulta, careciendo los pacientes de antecedentes familiares
conocidos. En el caso de las hereditarias por su parte, el causante es (a grandes
rasgos) un gen presente en el genotipo de la persona que puede haber sido heredado
bien como dominante o como recesivo, y que fabrica proteinas anormales que afectan

a las células nerviosas, principalmente en el cerebelo y en la médula espinal.



Las ataxias hereditarias pueden entenderse como trastornos degenerativos que
pueden llegar a avanzar durante varios anos, y cuya gravedad dependera tanto del
tipo de ataxia del que se trate como de la edad en la que comiencen a aparecer los
sintomas y de otros factores que aun se desconocen. En el caso de las ataxias
recesivas, los sintomas suelen aparecer desde la infancia de la persona. Aunque esto
no siempre es asi, como veremos posteriormente al explicar la Ataxia de Friedreich.
Por su parte, en las ataxias dominantes es comun que los sintomas aparezcan entre

los 20 y 30 afios de edad, e incluso mas tarde.

El esquema que a continuacién mostramos representa los principios etiolégicos en los
que suelen basarse clasificaciones de la Ataxia como la que presentamos en el

apartado de Anexos con mayor detalle.

Genéticas:
Autosdmicas dominantes

ATAXIAS AutosOmicas recesivas

Errores congénitos

Espontaneas:
Deso6rdenes metabélicos

Congénitas

Lesiones cerebrales
Ingestién de medicamentos
Endocrinas

Otras causas

No obstante, no todos los intentos de clasificar las cientos de enfermedades que
pueden presentar ataxia se basan en los mismos criterios. Muestra de ello seria la
siguiente clasificacion recogida por la “Clasificacion Estadistica Internacional de
Enfermedades y otros problemas de Salud” (CIE-10, 1992):
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Ataxia, ataxica

Ataxia cerebelosa

Ataxia cerebelosa alcohdlica

Ataxia cerebelosa con reparacion defectuosa del ADN (DNA)

Ataxia cerebelosa en alcoholismo

Ataxia cerebelosa en enfermedad neoplasica NCOP
(M8000/1) (ver también Tumor)

Ataxia cerebelosa en mixedema
Ataxia cerebelosa heredofamiliar (de Marie)

Ataxia cerebelosa de iniciacion tardia (de Marie)

Ataxia cerebelosa de iniciacion temprana (con mioclono,
reflejos abolidos o temblor esencial)

Ataxia cerebral (hereditaria)

Ataxia cerebral congénita, no progresiva

Ataxia encefélica (hereditaria)

Ataxia espinal hereditaria (de Friedreich)

Ataxia espinal progresiva (sifilitica)

Ataxia espinocerebelar (sindrome de Machado-Joseph)
Ataxia familiar (ver Ataxia, hereditaria)

Ataxia de Friedreich (cerebelosa) (espinal) (heredofamiliar)
Ataxia general

Ataxia hereditaria

Ataxia hereditaria cerebelosa (ver Ataxia, cerebelosa)
Ataxia hereditaria con neuropatia

Ataxia hereditaria espastica

Ataxia hereditaria especificada NCOP

Ataxia hereditaria espinal (de Friedreich)

Ataxia heredofamiliar (ver Ataxia, hereditaria)

Ataxia histérica

Ataxia de Hunt

Ataxia locomotriz (espastica) (parcial) (progresiva) (sifilitica)
Ataxia de la marcha

Ataxia de la marcha histérica

Ataxia de Marie, (cerebelosa) (heredofamiliar) (iniciacion
tardia)

Ataxia no progresiva, congénita
Ataxia de origen no organico
Ataxia psicégena

Ataxia de Sanger-Brown, (hereditaria)



G11.3 Ataxia telangiectasia (Louis-Bar)
Para finalizar con este apartado, hemos de aclarar que las clasificaciones
recientemente expuestas o mencionadas solo citan algunas de las ciento de
enfermedades que tienen o pueden tener la ataxia como uno de sus principales
sintomas. Por su prevalencia y gravedad, en apartados posteriores nos detendremos
a analizar mas detenidamente alguna de ellas, como la Ataxia de Friedreich, la Ataxia

Talangiectasia o la Ataxia Cerebelosa Aguda.

Sintomas Caracteristicos

Habiendo clasificado ya los diferentes trastornos que presentan o pueden presentar
ataxia (entendidos igualmente aqui como Ataxias), consideramos necesario exponer

algunos de los sintomas que con mayor frecuencia se presentan en éstos.

Antes de nada, es necesario aclarar que dichos sintomas, asi como el momento en
que empiezan a manifestarse dependen en mayor medida del tipo de ataxia de la que
hablemos. De hecho, los sintomas pueden variar tanto entre las personas que incluso
en una misma familia (con el mismo tipo de Ataxia) no siempre se observan los
mismos sintomas, ni éstos progresan de igual modo (Nacional Ataxia Foundation,
1993).

Asi pues, a continuacion exponemos algunos de los sintomas mas frecuentes en

Ataxia en el orden en que ademas suelen presentarse:

En primer lugar, suele verse afectado el equilibrio y la coordinacién general.
Disminucién de la coordinacion de manos, brazos y piernas (ataxia).
Problemas para caminar; marcha inestable.

Dificultad para escribir y comer.

Patron de lenguaje entrecortado; disartria.

2 2 2 2 2 2

Movimientos subitos o lentos de los ojos.

Los aqui expuestos son solo alguno de los sintomas que pueden presentarse, pero
como es comprensible éstos variaran en funcion de la enfermedad o la situacién que
haya causado la ataxia, de si ésta enfermedad es degenerativa o no, etc. Dado que los

sintomas de la ataxia pueden parecerse a los de otros problemas médicos, es esencial



realizar diagndésticos diferenciales que delimiten el problema presente en cada persona
(Schut, 2008).

Ataxias mas frecuentes:

A continuacion mostramos de manera sintetizada los aspectos mas relevantes a tener
en cuenta de tres ataxias frecuentemente citadas en la literatura por su prevalencia

dentro de éste ambito:

e Ataxia espinocerebelosa de Friedreich:

La Ataxia de Friedreich es una enfermedad hereditaria, de caracter autonémico
recesivo. De hecho, es la forma mas corriente de todas las ataxias hereditarias. Su
nombre se debe al médico Nicholas Friedreich, que fue quien comenzé a describir este
trastorno hacia el afio 1863 (Schout, 2008). Se trata de un dafio progresivo que afecta
a través del sistema nervioso y de las vias espinocerebelosas (y corticoespinales) al
equilibrio y la coordinacion de movimientos de la persona afectada. De un modo mas
técnico, puede afirmarse que es causada por una gran expansiéon intrénica de
repeticion de triplete GAA que produce una expresion disminuida en cierto gen que
codifica una proteina mitocondrial, llamada frataxina, de funcidon desconocida (Sharma,
2002).

Sintomatologia: Aunque por lo general los sintomas comienzan a manifestarse entre

los 5y los 15 afios, en ocasiones lo hacen a edades tan distantes como los 18 meses
o los 30 afos. Muchos de los sintomas que presentan son similares a los citados
anteriormente como comunes a la gran mayoria de ataxias. Ademas, muchos
pacientes desarrollan escoliosis, que es un encurvamiento de la espina que incluso

puede dificultad la accion de respirar.

Otros sintomas que pueden presentar son dolores de pecho y palpitaciones cardiacas.
Aunque la progresion de la enfermedad varia tremendamente entre las personas,
aproximadamente 15 o 20 anos después de comenzar los primeros sintomas las
personas dependen de una silla de ruedas quedando poco después totalmente
incapacitadas. Esta enfermedad se estima que afecta a 2 de cada 100000 personas
en poblaciones de raza caucasica, por lo que esta catalogada dentro de el apartado de

“enfermedades raras”.



El diagnostico de la ataxia de Friedreich es complicado de realizar, entre otras cosas
porque raramente comienza con acontecimientos repentinos. Para el diagnéstico se
realiza un detallado examen clinico y fisico. Las pruebas que pueden realizarse

incluyen lo siguiente:

1- Historial familiar preguntando por las enfermedades familiares, con especial hincapié en
posibles antecedentes de ataxia en la familia, por si pudiera tratarse de una ataxia de herencia
dominante.

2- Minucioso reconocimiento del paciente y sus sintomas neurolégicos.

3- Analisis de sangre prestando atencion especial a los niveles de vitamina E (la ataxia por
deficiencia en vitamina E es muy parecida en sintomas a la ataxia de Friedreich).

4- Analisis de sangre y de orina para evaluar los niveles de glucosa.

5- Electromiograma para medir la actividad eléctrica de las células musculares.

6- Estudio neurofisiolégico para medir la velocidad a la que los nervios transmiten los impulsos.
7- Electrocardiograma para tener una presentacion grafica de la actividad eléctrica o patrén de
pulsaciones del corazoén.

8- Ecocardiograma para registrar la posicién y movimiento del musculo del corazén.

9- Exploraciones de imagenes de resonancia magnética o tomografia computarizada para
obtener imagenes del cerebro y de la médula espinal.

10- Puncién espinal para evaluar el liquido cerebroespinal.

11- Prueba genética para identificar el gen afectado buscando expansién de repeticiones GAA,

0 bien mutaciones de punto.

e Ataxiatelangiectasia (A-T) o enfermedad de Louis-Bar:

La ataxia telangiectasia se transmite como herencia autonémica recesiva con una
alteracion identificada en el brazo largo del cromosoma 11 (Martinez y Vargas, 2009).
Aunque nuevamente en esta ataxia los sintomas varian dependiendo de la persona,
podemos sintetizar la evolucion del siguiente modo: Esta ataxia suele comenzar
cuando el nifio tiene entre 4 y 6 afnos con infecciones respiratorias frecuentes, asi
como por la presencia de telangiectasias (que son grupos de vasos sanguineos que
aparecen en la esclerdtica del ojo, haciéndolos parecer llenos de sangre). El signo
mas caracteristico es la apraxia de la mirada voluntaria, que sustituye por un
movimiento de rotacién de la cabeza excesivo. Los sujetos afectos padecen una
inmunodeficiencia tanto celular como humoral, por lo que generalmente son mas
susceptibles a desarrollar enfermedades y estan mas predispuestos a desarrollar

cancer.




De un modo mas esquematico, a continuacién citamos los sintomas o las capacidades
mas afectadas en el desarrollo de esta enfermedad:

Posturas y marcha anormales

Pronunciacion anormal y problemas en el habla
Dificultad en los movimientos oculares.
Telangiectasias

Inmunodeficiencia

Predisposicion al cancer

Retraso en el crecimiento.

AN NANA Y NN

El diagndstico de los nifios con éste tipo de ataxia suele ser bastante complejo, siendo
con frecuencia los nifios con A-T confundidos con aquellos que tienen paralisis
cerebral u otros desordenes neuroldgicos tales como la ataxia de Friedreich. La A-T es
diagnosticada con pruebas fisicas y examenes de laboratorio. Una prueba importante
de laboratorio es la medida del suero la alfa feto-proteina (AFP), cuyo nivel es

generalmente alto en personas con A-T.

Por ultimo, conviene ser conscientes de que hoy por hoy no existe tratamiento para la
A-T. Unicamente se llevan a cabo tratamientos paliativos y de cara a prevenir
infecciones u otras enfermedades. Los expertos recomiendan que los nifos afectados
procuren asistir a clase y lleven un estilo de vida “normal” en la medida de lo posible.
Asi mismo, es generalmente importante prestar especial atencion a los posibles

problemas de infecciones, de nutricion y deglucién que puedan tener.

e Ataxia Cerebelosa Aguda

La Ataxia Cerebelosa Aguda puede ser producida por multiples causas, si bien es
cierto que estadisticamente las dos principales son las intoxicaciones y las infecciones
(virales, por enfermedades como la varicela, por vacunaciones, etc.). Este tipo de
ataxia aguda suele comenzar entre los 2 y los 7 anos de edad, aunque existen
también casos en los que se inicia durante la adolescencia e incluso mas tarde
(Fragoso, 2008)

Ademas de sintomas como los anteriormente citados de manera general, es
caracteristico que este tipo de Ataxia afecte de manera repentina al movimiento de la
parte media del cuerpo de quien la padece (desde el cuello hasta el area de la cadera

o las extremidades). Cuando la persona se sienta, el cuerpo puede moverse de un
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lado a otro, de atras hacia adelante o ambos, y rapidamente se mueve de nuevo hacia

una posicién erguida. Lo mismo sucede cuando la persona alcanza un objeto.

Aunque cuando es bien diagnosticada la ataxia cerebelosa aguda suele desaparecer a
los pocos meses sin ningun tratamiento, también existen casos en los que los
pacientes presentan sintomas continuos e incapacitantes. En dichos casos, el
tratamiento incluira (Barret, A);

Corticosteroides.

Inmunoglobulina intravenosa.

Intercambio plasmatico.
Ademas y a pesar de su poco éxito, en ocasiones también se prescriben a los
pacientes medicamentos para mejorar la coordinacion muscular. Por ultimo, es
nuevamente aconsejable en este tipo de ataxia que el paciente realice terapia

ocupacional o fisica, asi como que mantenga una dieta adecuada.

,COmo se diagnostica?

Debido a la gran variedad de ataxias y a que presenta una gran manifestaciones de la
enfermedad el diagnéstico es dificil pero no llega a ser imposible. Es necesario que
cuando diagnosticamos una ataxia le pongamos un nombre especifico para asi poder
conocer las causas y la sintomatologia que ésta conlleva y aunque se sabe que no
existe cura en la actualidad para este tipo de enfermedades, si es importante saber
diagnosticarlas para poder prevenirlas y paliar sus sintomas en la medida de lo

posible.

Para llevar a cabo el diagnostico es necesario tener en cuenta una detallada historia
clinica del paciente, los antecedentes familiares y un examen neurolédgico y fisico
completos, ademas se pueden realizar los siguientes procedimientos de diagndstico
(Camacho, 2008):

e pruebas de laboratorio (incluidos estudios de sangre y orina)

e radiografias - una prueba de diagnéstico que utiliza rayos invisibles de energia
electromagnética para reproducir imagenes de tejidos internos, huesos vy
organos en una pelicula

e imagenes por resonancia magnética (IMR) - un procedimiento de diagndstico

que utiliza una combinacion de grandes imanes, radiofrecuencias y una
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computadora para reproducir imagenes detalladas de érganos y estructuras
internas del cuerpo.

e pruebas genéticas - pruebas que se realizan para determinar si una persona
tiene ciertos cambios en los genes (mutaciones) o en los cromosomas que se

sabe que aumentan el riesgo de padecer ciertas enfermedades heredadas.

Rehabilitacion en Ataxia.

Como hasta ahora hemos visto, la ataxia es ocasionada por lesiones a nivel cerebelar
y a nivel de sus conexiones en el tallo cerebral. Las deficiencias que se asocian son la
marcha ataxica, la ataxia del tronco, el titubeo de cabeza y tronco, el temblor de

intencion, disfagia, disartria, oftalmolplejia.

La ataxia como sintoma es sumamente resistente a los medicamentos. Los efectos del
ejercicio han sido favorables, pero no existen programas de tratamiento

estandarizados.

El empleo de ejercicios de fortalecimiento muscular y de equilibrio mejoran a los
sistemas musculo esquelético, propioceptivo, vestibular y visual, puesto que estos
sistenas se consideran factores contribuyentes a las alteraciones posturales, la
disminucion en la fuerza muscular y el equilibrio con estos ejercicios los pacientes
pueden adaptarse ante cambios rapidos de posicidén y disminuye el riegos de caidas .
(Hernandez, 2005). Cuando existen alteraciones importantes en la marcha se

requieren auxiliares como baston, muletas...

Para mejorar el control propioceptivo de las extremidades inferiores se utilizan
ejercicios de coordinacion que consisten en movimientos repetitivos de las
extremidades en formas especificas. Algunos autores como Frenkel han implementado
una serie de ejercicios que estimulan el control propioceptivo. Estos van
incrementando su dificultad; se inician con movimientos simples (eliminando asi el

efecto de la gravedad) y continuando con ejercicios mas complicados.

El empleo de mecanoterapia a las cuatro extremidades permite conservar, e
incrementar los arcos de movilidad. La disfagia (dificultad para tragar los alimentos) es
otra de las deficiencias que presentan la mayor parte de los trastornos con ataxia, y
supone una complicacion importante y letal que puede llevar a la aspiracién, ya que la

ingestion involucra tres procesos: la anticipacion, la preparacién y la deglucién que se
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divide en tres estadios: lingual, faringeo y esofagico, los cuales pueden verse
involucrados. Para mejorar el proceso de la deglucion se ensefia al paciente como
técnica compensatoria tomar los liquidos con mayor consistencia, en pequenas
cantidades para reducir el riesgo de aspiracién, cambios de posicion de la cabeza
tales como colocar la barbilla hacia el pecho y tomar pequenos sorbos de liquido al
término de cada deglucion. Por otro lado, para la mejora de la disartria (Alteracion en
el lenguaje) la actuacion del terapeuta estara dirigida a disminuir la velocidad del habla
para permitir a la lengua tener mayor control. Algunos pacientes muy severos

requeriran de tablas con el alfabeto o con frases impresas.

Por ultimo, existen tratamientos sintomaticos y preventivos que evitan las
contracciones y los espasmos musculares y otras complicaciones. Las deformidades
esqueléticas son susceptibles de ser tratados quirirgicamente y pueden ser
abordadas tras una cuidadosa evaluacion, debiendo suministrarse complejos
vitaminicos (Pulst, 2003).

Casos de ataxia:

Caso de rehabilitacion médica de gemelos con ataxia de Telangiectasia

Los pacientes eran dos varones, nacidos de un embarazo gemelar normal a las 38
semanas de gestion. No tenian antecedentes patoldgicos familiares y ambos nifios
comenzaron con patrones de desarrollo normal hasta asistir a la escuela a los 5 afios
de edad, cuando el primero de ellos empezé a tambalearse al caminar, con
disminucidn progresiva de la fuerza muscular, que le dificultaba la bipedistacion hasta
imposibilitarla e impedia mantener el equilibrio en sedestacion, cada vez era mas dificil
entenderle, por trastornos en la comunicacion y le diagnosticaron inicialmente una

intoxicacion por plomo

A los 6 meses de tal situacion, en el segundo gemelo se inicié el mismo cuadro clinico,
y fue cuando en el primero se empezaron a observar telangiectasias de las conjuntivas
bulbares y nistagmus, de forma que fue cuando se confirmé la presencia de ataxia-

telangiectasia.

El plan terapéutico rehabilitador se asemejé en ambos hermanos y consistio en:

- Técnicas para normalizar el equilibrio.
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Ejercicios de Frenkel en diferentes posiciones.

Equilibrio en todas las posiciones.

Ejercicios para aumentar la fuerza muscular.

Reeducacién de la marcha, sobre todo en el primer gemelo, al que hubo que
entrenarle en el uso de ortosis larga con cinturéon pélvico y corregirle la postura entre
barras paralelas, con patrones estaticos iniciales y luego dinamicos, hasta que pudo
caminar con andador.

- Reforzamiento de la coordinacién fina en terapia ocupacional y de las actividades de
la vida diaria donde existia cierto grado de dependencia en el primer gemelo, asi
como mantenimiento de la funcionalidad e independencia en el segundo.

- Entrada y salida en la piscina de burbujas.

-En cuanto al equilibrio, se hizo hincapié en el empleo de la mesa de vaivén,
vestibulador de piso y colgante en todas las posiciones para ambos pacientes.

En el segundo gemelo, cuando se observd que a los 2 meses aumentaron los
sintomas, se intensificé el tratamiento rehabilitador por otro bimestre con:
-Lambdoterapia extensa, colocando la punta de la lengua por detras de los incisivos
superiores para emitir un sonido largo y mantenido, que terminara en vocal;
funcionalismo K, imitacién de los movimientos naturales, comer de forma amplia y
grosera y dejar escapar la voz lo mas fuerte posible.

-Incorporacién a la escuela como parte del esquema terapéutico.

Al finalizar se obtuvieron los siguientes resultados:

En el primer gemelo se observé mejoria del equilibrio en las diferentes posturas sobre
el colchdn, incorporacion en la espaldera con ayuda y notable aumento de la fuerza
muscular, buena postura al bipedestar entre paralelas con el uso de su ortosis;
equilibrio mejorado, desplazamiento en tramos cortos con el andador, coordinacion
fina, con independencia en todas las actividades de la vida diaria y entrada y salida de
la piscina de burbujas casi por si solo.

Por otro lado, en el segundo gemelo se mantuvo la pérdida de la fuerza muscular, sin
mejorar la coordinacién y el equilibrio, marcha inestable sin ortosis y apoyo auxiliar y
gran dificultad para coordinaciones finas, que inicialmente ejecutaba, y disminucién del

validismo.

Con estos resultados el tratamiento rehabilitador de la ataxia-telangiectasia, aunque
poco frecuente en nuestros servicios, se considera que debe ser individualizado para
poder mantener el nivel funcional adecuado, desarrollar las actividades cotidianas

segun la edad cronolégica del paciente, asi como lograr una evolucion satisfactoria
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progresiva, de acuerdo con el prondstico real del afectado, pues no siempre se
consiguen los resultados que se desean con el tratamiento, como en este caso, que a
pesar de la apariciéon de la enfermedad en el segundo gemelo, los avances fueron

menores en este al compararlos con el inicio de la rehabilitacién (Martinez, 2004).

Caso sobre ataxia cerebelosa

La infeccion por el virus varicela zoster puede llegar a producir diversas
complicaciones neuroldgicas, incluyendo ataxia cerebelosa. En la infancia, la ataxia
cerebelosa aguda es la complicacion neurolégica mas frecuente de la varicela,
afectando a uno de cada 4000 ninos menores de quince afos, pero aunque esto

también puede aparecer en adultos, suele ser menos frecuente.

A continuacién presentaremos un caso de ataxia cerebelosa aguda en un adulto con
varicela: Este caso se trata concretamente de un vardn de 28 afios con antecedentes
de asma bronquial. Este individuo acudié a Urgencias debido a que presentaba un
cuadro de nauseas, vomitos e inestabilidad para la marcha de 72 horas de evolucion.
Una semana antes habia sido diagnosticado de varicela por su médico de cabecera.
En la exploracion para llevar a cabo el diagnéstico de varicela se encontré un estado
afebril, con multiples lesiones cutdneas en fase costrosa. Se encontré que tanto los
pares craneales, como la fuerza, la sensibilidad y el tono muscular eran normales. Por
otro lado, su marcha era inestable, con un aumento de la sustentacién e imposibilidad

para la marcha.

Todas las pruebas que le realizaron obtuvieron resultados normales, pero debido a la
persistencia de los vémitos se decidio su ingreso para la observacion y la iniciacién de
un tratamiento. La evolucién del paciente fue progresivamente favorable con

desaparicidon de la sintomatologia a los seis dias del ingreso.

Se puede establecer que la ataxia cerebelosa aguda suele manifestarse al final de la
primera semana de aparicion de la varicela, pero en algunos casos puede preceder a
la clinica cutanea. La ataxia en estos casos tiene un curso autolimitado con

recuperacion completa en un plazo de 2 a 4 semanas.

Lo que se pudo concluir a partir de este caso es que el virus varicela zoster puede dar

lugar a una invasion directa del cerebelo provocando los problemas relacionados con
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la coordinacién del movimiento y de la marcha propios de la ataxia, pero lo cierto es

que esto se ha podido confirmar en pocos casos (Campos, 2006).

Noticia de Interés

- Publicada en “La Voz de Galicia” el 17/12/09.

En un estudio, se encontré que al menos 30 personas padecen ataxia de la Costa del
Morte, un mal raro, hereditario y degenerativo, que se ha confirmado con pruebas
genéticas en individuos de cuatro familias que residen en Malpica, Ponteceso y

Cabana, y en sus descendientes procedentes de Argentina, Venezuela y Nueva York.

A pesar de que la ataxia se caracteriza por la pérdida de equilibrio y de coordinacion,
esta es diferente al resto de las mas conocidas, puesto que estos pacientes presentan
ademas dificultades para articular palabras y tragar, pérdida de audicion, alteracion de

movimientos (Gémez 2009).
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ANEXO 1: CLASIFICACION DE LAS ATAXIAS

ATAXIAS GENETICAS

Autosdmicas dominantes:

* Ataxias espinocerebelosas 1-21.
* Atrofia dentadorubropallidoluysiana (DRPLA).
* Ataxias episddicas (EA1, EA2, EA3, EA4)

Autosdmicas recesivas:

* Ataxia de Friedreich.

+ Ataxia-talangiectasia.

* Ataxia por deficiencia primaria de vitamina E (AVED).
* Abetalipoproteinemia.

* Ataxia con apraxia oculomotora.

» Ataxia congénita.

» Ataxia cerebelosa de inicio temprano.

Errores congénitos del metabolismo ligados al cromosoma X:

» Adrenoleucodistrofia: Variante ataxia espinocerebelosa.

* Anemia sideroblastica ligada al X con ataxia (XLSA/A)

ATAXIAS ESPORADICAS

Desoérdenes Metabdlicos:

* Abetaloproteinemia.

» Hipoabetloproloproteinemia.

* Enfermedad de Refsum.

* Enfermedad de Wilson.

» Enfermedad Maplle Syrup Urine...
Congénitas:

» Sindrome de Behr.

» Sindrome de Joubert.

» Sindrome de Gillespie.

» Sindrome COACH.

* Dandy-Walker.

17




* Hipoplasia.
* Distrofia Muscular Congénita.

Lesiones cerebelares de cualquier tipo/origen:

* Traumas, Hemorragias, Tumores...

Ingestion de medicamentos o productos toxicos.

Endocrinas:
* Hipoparatiroidismo.
* Hiperparatiroidismo.
Otras causas:
» Paraneoplasia.
» Enfermedad celiaca.
* Pardlisis cerebral.
* Meningitis.
* Desordenes multisistema.
» Desordenes extrapiramidales.
* Millar-Fisher.
* Epilepsia.
* Esclerosis Lateral Amiotrofica.
* Creutzfeldt-Jakobs.
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