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1. CLASIFICACION.

Catélogo Maestro: IMSS-600-13

Profesionales de la
salud.

Medico Neurdlogo, Medico internista, Medico Pediatra

Clasificacion de la

CIE-10: G11.2 Ataxia Cerebelosa De Iniciacion Tardia

enfermedad.
Categoria de GPC. | Segundo y tercer nivel de atencion
Usuan:los Medico Neurdlogo, Medico internista, Médico en urgencias médico quirtirgicas
potenciales.
Tipo de

organizacién
desarrolladora.

Instituto Mexicano Del Seguro Social

Poblacién blanco.

Adultos de sexo masculino y femenino

Fuente de
financiamiento /
patrocinador.

Instituto Mexicano Del Seguro Social

Intervenciones y
actividades
consideradas

Deteccion oportuna en poblacion de riesgo
Diagnostico de certeza

Diagnostico diferencial

Referencia oportuna

Impacto esperado
en salud.

Deteccién de la ataxia en la poblacién de alto riesgo(historia natural 6 secuelas)
Mejorfa en la atencion realizando diagndstico de certeza y diferencial
Disminuir complicaciones y mejorar calidad de vida

Metodologia®.

Adopcién de guias de practica clinica: revision sistematica de la literatura, recuperacion de guias internacionales previamente elaboradas,

evaluacion de la calidad y utilidad de las gufas/revisiones/otras fuentes, seleccién de las guias/revisiones.

Método de
validacién y
adecuacién.

Elaboracién de preguntas clinicas.
Métodos empleados para colectar y seleccionar evidencia.
Protocolo sistematizado de blisqueda se utilizaron de las siguientes:
Revision sistematica de la literatura.
Busquedas mediante bases de datos electrénicas.
Blsqueda de guias en centros elaboradores o 6 compiladores.
Blsqueda en paginas Web especializadas
Busqueda manual de la literatura
Numero de fuentes documentales revisadas: 18
Guias seleccionadas: 1
Otras fuentes seleccionadas: 17

Método de
validacién

Validacion del protocolo de bisqueda:

Método de validacion de la GPC: validacion por pares clinicos.
Validacion interna:

Revision institucional

Validacion externa:

Conflicto de interés

Todos los miembros del grupo de trabajo han declarado la ausencia de conflictos de interés.

Registro y
actualizacién

Registro: IMSS-600-13 Fecha de Publicacién: 21 de marzo 2013 Esta guia sera actualizada cuando exista evidencia que asi lo
determine o de manera programada, a los 3 a 5 afos posteriores a la publicacion.

PARA MAYOR |NFORMAC|6N SOBRE LOS ASPECTOS METODOLéGICOS EMPLEADOS EN LA CONSTRUCCIéN DE ESTA GUI’A, PUEDE DIRIGIR SU CORRESPONDENCIA A
LA Division pe ExceLencia CLinica, con pomiciLio EN DuranGo No. 289 Piso 1%, CoL. Roma, México, D.F., C.P. 06700, TELEFono 555335809.
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2. PREGUNTAS A RESPONDER POR ESTA GUIA

¢{Cual es la clasificacion de ataxia cerebelosa aguda en el adulto?

¢Cuales son los factores de riesgo (grupos de riesgo) para presentar ataxia cerebelosa aguda en
la poblacion adulta?

;Cuales son las manifestaciones clinicas del sindrome de ataxia cerebelosa en el adulto?

¢(Cual es la ruta diagnostica (pruebas clinicas y diagnosticas) para el abordaje del sindrome de
ataxia cerebelosa aguda?

{Cuales son los criterios de referencia de los pacientes adultos con sospecha de ataxia
cerebelosa aguda adquirida?
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3. ASPECTOS GENERALES

3.1 ANTECEDENTES

Las ataxias cerebelosas pueden afectar la zona medial (zona del vermis), la zona intermedia (zona
paravermal) y/o la zona lateral del cerebelo. Los pacientes con alteracidn cerebelar son tipicamente
torpes en los movimientos voluntarios que comprometan las articulaciones proximales o distales.

El cerebelo también se involucra en diferentes formas del aprendizaje motor, las ataxias cerebelosas
son un grupo heterogéneo de desordenes discapacitantes caracterizados por una perdida de
coordinacion y equilibrio. Los desordenes cerebelosos tipicamente se manifiestan con ataxia,
incoordinacion de los movimientos, inestabilidad de la marcha y dificultad de los movimientos
oculares vy en la deglucion. Recientemente se ha hecho evidente que un considerable nimero de
pacientes con alteracion cerebelosa también experimentan cambios intelectuales y en el estado de
animo. Creciente evidencia senala que las alteraciones cerebelosas quizas se asocien con
alteraciones principalmente en la funciéon mental en relacion al rendimiento motriz. Marmolino D
2010, Schmahmann 2004.

Se reconoce una mayor prevalencia de la ataxia en relacion a los pacientes con esclerosis miltiple y
alcohdlico entre otros. No existen registros en nuestro pais del sindrome cerebeloso y/o ataxia, ni
su asociacion a otro padecimiento. Rosado JR 2006, Corona T 2010.

El avance en técnicas de imagen como la resonancia magnética (RM), ha facilitado la identificacidn
en forma creciente de las ataxias cerebelosas. Estos avances en neuroimagen del cerebro han
mejorado drasticamente la deteccion temprana, seguimiento y curso de las enfermedades
cerebelosas.

La etiologia de la ataxia son variadas en el adulto y constituyen un desafié para el medico tratante,
asi como el pronodstico y tratamiento dependera de la causa.

La evaluacion de estos pacientes es dificil y requiere descartar la posibilidad de una enfermedad
neuroldgica grave que ponga en peligro la vida. Todo esto hace favorece la necesidad de estudios
complejos de dificil acceso. Marmolino D 2010, Pichon A 2007.

3.2 JusTIFICACION

Las ataxias son manifestacion de un grupo de enfermedades neuroldgicas discapacitantes,
resultando heterogéneas desde el punto de vista fenotipico y genotipico. Los pacientes pueden
presentar sindrome cerebeloso y déficit extra piramidal, deterioro cognitivo y de conducta.

Se desconoce el porcentaje de la poblacion mexicana que presenta ataxia y su etiologia; su
subestimacion puede dar lugar a un sesgo de diagndstico en atencion primaria. A diferencia de otros
signos y sintomas como el mareo y el vértigo relativamente frecuente en la poblacion, con
prevalencia de 23% vy una incidencia aproximada del 3%, se desconoce las caracteristicas de la
presentacion de la ataxia, por lo que es dificil sugerir si existe una mayor relacion con una mayor
frecuencia de consultas médicas, incapacidad e interrupcion de las actividades diarias.
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Otra dificultad es inherente a la variedad de condiciones clinicas y etiologicas, que a menudo,
requieren un enfoque multidisciplinario, y la necesidad de auxiliares diagndsticos para la
confirmacion diagndstica. Neuhauser HK 2008

3.4 OBJETIVO DE ESTA GUIA

La guia de practica clinica: Abordaje Diagnostico De La Ataxia Cerebelosa Adquirida Aguda Del
Adulto, forma parte de las guias que integraran el catalogo maestro de guias de practica clinica, el
cual se instrumentara a través del Programa de Accion Desarrollo de Guias de Practica Clinica, de
acuerdo con las estrategias y lineas de accion que considera el Programa Nacional de Salud 2007-
2012.

La finalidad de este catalogo, es establecer un referente nacional para orientar la toma de decisiones
clinicas basadas en recomendaciones sustentadas en la mejor evidencia disponible.

Esta guia pone a disposicion del personal del primer nivel de atencion, las recomendaciones basadas
en la mejor evidencia disponible con la intencion de estandarizar las acciones nacionales sobre:

1. Identificar los grupos de riesgo (factores de riesgo) para desarrollar ataxia cerebelosa

aguda en la poblacion adulta
2. Describir la clasificacion de ataxia cerebelosa aguda en el adulto
3. Reconocer las manifestaciones clinicas de la ataxia cerebelosa en el adulto

4. Proponer la ruta diagnostica con base a las manifestaciones clinicas vy las diferentes pruebas

diagnosticas para el estudio de la ataxia cerebelosa aguda en la etapa adulta

5. Establecer los criterios de referencia de los pacientes con ataxia cerebelosa aguda en el
adulto

Lo anterior favorecera la mejora en la efectividad, seguridad y calidad de la atencion médica,
contribuyendo de esta manera al bienestar de las personas y de las comunidades, que constituye el
objetivo central y la razon de ser de los servicios de salud.

3.5 DEFINICION

La ataxia es el término utilizado para describir las anormalidades en la coordinacion del movimiento.
La ataxia es un trastorno del movimiento caracterizado por errores en la velocidad, rango, direccion,
duracion, tiempo y fuerza de la actividad motora. Existen formas genéticas y adquiridas. En las
primeras destacan la ataxia de Friedrich y entre las adquiridas las ataxias asociadas a enfermedades
endocrino-nutricionales, farmacos, sindromes para neoplasicos y autoinmunes e infecciosas.

9
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Las manifestaciones mas comunes incluyen marcha inestable con base amplia y pobre coordinacion
de las extremidades. Estas pueden estar asociadas a anormalidades de los movimientos oculares
(nistagmus) y pobre coordinacidon del lenguaje. Cada una de estas alteraciones puede estar
relacionada con una trayectoria motora anormal o localizacion durante el movimiento activo
(dismetria) o errores en la secuencia y velocidad de la actividad motora. Anormalidad en la
frecuencia, fuerza direccién y/o en los pasos de los movimientos resultando en movimientos
imprecisos v disfuncionales. En el curso temprano de las enfermedades que causan ataxia puede
existir disminucion de la resistencia pasiva al movimiento (hipotonia) y los reflejos osteotendinosos
pueden mostrar una respuesta pendular. El temblor de intencion se inicia al momento de realizar una
actividad, especialmente cuando la ataxia es de origen cerebeloso. Brunberg JA 2009, Schmahmann
JD 2004. Alonso-Navarro H, 2007

10
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES

La presentacion de la evidencia y recomendaciones en la presente guia corresponde a la informacion
obtenida de GPC internacionales, las cuales fueron usadas como punto de referencia. La evidencia y
las recomendaciones expresadas en las guias seleccionadas, corresponde a la informacion disponible
organizada segun criterios relacionados con las caracteristicas cuantitativas, cualitativas, de disefio y
tipo de resultados de los estudios que las originaron. Las evidencias en cualquier escala son
clasificadas de forma numeérica o alfanumérica y las recomendaciones con letras, ambas, en orden
decreciente de acuerdo a su fortaleza.

Las evidencias y recomendaciones provenientes de las GPC utilizadas como documento base se
gradaron de acuerdo a la escala original utilizada por cada una de las GPC. En la columna
correspondiente al nivel de evidencia y recomendacién el nimero y/o letra representan la calidad y
fuerza de la recomendacion, las siglas que identifican la GPC o el nombre del primer autor y el afio
de publicacion se refieren a la cita bibliografica de donde se obtuvo la informacion como en el
ejemplo siguiente:

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

E. La valoracion del riesgo para el desarrollo de

UPP, a través de la escala de Braden tiene una 2++
capacidad predictiva superior al juicio clinico (GIB, 2007)

del personal de salud

En el caso de no contar con GPC como documento de referencia, las evidencias y recomendaciones
fueron elaboradas a través del analisis de la informacién obtenida de revisiones sistematicas,
metaanalisis, ensayos clinicos y estudios observacionales. La escala utilizada para la gradacion de la
evidencia y recomendaciones de éstos estudios fue la escala Shekelle modificada.

Cuando la evidencia y recomendacion fueron gradadas por el grupo elaborador, se colocd en
corchetes la escala utilizada después del nimero o letra del nivel de evidencia y recomendacion, y
posteriormente el nombre del primer autor y el afio como a continuacion:

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado
E. El zanamivir disminuy6 la incidencia de las

complicaciones en 30% vy el uso general de

antibiéticos en 20% en nifios con influenza

confirmada

la
[E: Shekelle]
Matheson, 2007

Los sistemas para clasificar la calidad de la evidencia y la fuerza de las recomendaciones se describen
en el Anexo 5.2.

11
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Tabla de referencia de simbolos empleados en esta Guia:

EviDENCIA
R RECOMENDACION
\//R PUNTO DE BUENA PRACTICA

4.1 EPIDEMIOLOGIA Y FACTORES DE RIESGO

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

El cerebelo se involucra en las diferentes formas del
aprendizaje motor, las ataxias cerebelosas son un
grupo heterogéneo de desordenes discapacitantes
caracterizados por una perdida de coordinacion y

equilibrio.
Los pacientes presentan varias combinaciones de
déficit: v
e Oculomotor [Shekelle]
o Disartria Marmolino D, 2010

e Dismetria

e temblor cinético
Recientemente se han asociado las lesiones
cerebelosas con sintomas neuropsiquiatricos vy
algunas con marcado disfuncion cognoscitiva
(Cuadro1y 2)

12
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Las ataxias esporadicas pueden ser divididas en
ataxias degenerativas y adquiridas.

Las ataxias degenerativas incluyen atrofia sistémica
multiple, ataxia cerebelosa idiopatica de inicio
tardio, entre otras. Esta clasificacion permite
identificar a las ataxias adquiridas: endocrinas y
toxicas (entre otras), lo cual permite establecer
una terapia especifica.

v
[Shekelle]
Marmolino D, 2010

Se describen como Ataxias Adquiridas a las
asociadas a:
® EVC:infarto, hemorragia
® Toxico- inducida (etanol, metales pesados,
solventes, medicamentos)

Enfermedades mediada por inmunidad v

[Shekelle]
Marmolino D, 2010

e Enfermedad infecciosa/para infecciosa
(absceso, cerebelitis)
® Traumatica

® Neoplasias (cancer primario, metastasis,
quimioterapia, EVC, para neoplasico)

® Endocrinas (hipotiroidismo)

® Enfermedad estructural (malformacidon de
Chiari, agenesia, hipoplasia, displasia)

Se ha reportado algunos medicamentos que pueden
desencadenar Ataxia cerebelosa adquirida como:

® Sales de litio

Fenitoina v
valproato [Shekelle]
amiodarona Marmolino D, 2010

Schmahmann, 2004
Gazulla J, 2007

metronidazol

procainamida
mefloquina
inhibidores de la calcineurina

isoniazida

Se ha reconoce algunos metales pesados que
pueden desencadenar Ataxia cerebelosa como:

® Mercurio "

® Talio

o Lit [Shekelle]
o Delva J, 2009

® Plomo

e Solventes (tolueno y el tetracloruro de

carbono)

13
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El médico de primer contacto debe reconocer en el

paciente con ataxia de inicio agudo/subagudo las C,D
caracteristicas epidemioldgicas como: [Shekelle]
® antecedentes patoldgicos o manifestaciones Marmolino D, 2010
R clinicas de: esclerosis multiple, lupus Gazulla J, 2007
eritematoso sistémico, enfermedades Delva J, 2009
infecciosas, alcoholismo, entre otras Schmahmann, 2004

® exposicion a medicamentos y toxicos
® exposicion laborales a toxicos

La causa mas comun de toxicidad en el cerebelo es
el alcohol, el consumo crénico favorece atrofia, la
cual es mas pronunciada en el vermis anterior. Los
principales hallazgos neuropatoldgicos son la
pérdida de las células de Purkinje y la caida de la red
dendritica en la capa molecular.

Se ha descrito que el 11.5% de los individuos
alcohdlicos presentan ataxia cerebelosa aguda.

v
[Shekelle]
Marmolino D, 2010
Rosado J, 2010

o El cerebelo es el sitio del cerebro con la tasa
mas alta de recambio de tiamina, lo cual

podria  explicar  particularmente  |Ia
vulnerabilidad del cerebelo para el déficit de
tiamina. v
e Algunos estudios han subrayado la relacion [Shekelle]

entre etanol y el estrés oxidativo. El estrés Marmolino D, 2010
oxidativo inducido por el etanol contribuye

a la observacion de la perdida neuronal por

apoptosis con acumulacion de 4

hidroxinonenal.

Identificar en los pacientes alcohdlicos la presencia
de ataxia como manifestacion frecuente de dafio a
nivel cerebelar.
El reconocimiento de la ataxia adquirida por D

R intoxicacion alcohdlica tiene como objetivo la [Shekelle]
intervencion inmediata para evitar progresion de la  Marmolino D, 2010
degeneracién (atrofia cerebelar) con medidas como: Rosado J, 2010
suplementacién con vitamina B y la abstinencia,
entre otras.
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ABORDAJE DIAGNOSTICO DE LA ATAXIA CEREBELOSA ADQUIRIDA AGUDA DEL ADULTO

Diabetes
cerebelosa

Los trastornos metabdlicos como la
Mellitus pueden presentar ataxia
adquirida hasta en un 60 %

Se ha senalado que la Enfermedad Vascular Cerebral
se asocia al desarrollo de ataxia cerebelosa

Dentro de las Ataxias mediadas por inmunidad se
incluyen, algunas entidades como:

e Esclerosis multiple se refiere que hasta el
25% de los pacientes presentan ataxia
cerebelosa aguda
Ataxia cerebelosa por gluten
Sindrome Miller-Fisher
Lupus eritematoso sistémico
Sindrome Sjogren
Sindrome de Cogan
Tiroiditis

Las ataxias dominantes muestran una variacion
geografica amplia. Se analizaron 108 familias
dominantes y 123 pacientes de ataxia esporadica de
México por las mutaciones que causan la SCA1-3,
6-8, 10, 12, 17 y DRPLA. Sélo el 18,5% de las
familias dominantes permanecido sin diagnosticar y
se concluyo que la distribucion de las mutaciones en
la ataxia dominante en los mexicanos es distinta de
otras poblaciones.

Considerar en los pacientes con enfermedad
autoinmune y/6 metabdlica como grupo de riesgo
para la presencia de ataxia aguda adquirida.
Reconocer que la epidemiologia de la ataxia es
diferente de acuerdo a la poblacion estudiada.
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ABORDAJE DIAGNOSTICO DE LA ATAXIA CEREBELOSA ADQUIRIDA AGUDA DEL ADULTO

e Los canceres mas cominmente asociados a
ataxia son aquellos que involucran ovario,
utero, mama, pulmony linfoma Hodgkin

e En los adultos los tumores metastaticos y
hemangioblastomas son los canceres
cerebelosos mas comunes.

e La ataxia para neoplasica a menudo se
presentan como un sindrome cerebeloso
subagudo mimetizando una cerebelitis.

e La degeneracion  para neoplasica del
cerebelo es a menudo mediada por
anticuerpos usualmente generados contra
varios antigenos tumorales.

e Los pacientes pueden presentar sintomas
neuroldgicos previos a la identificacion del
tumor.

v
[Shekelle]
Marmolino D, 2010

En los pacientes con diagndstico de cancer: ovario,
R dtero, mama, pulmén vy linfoma Hodgkin y/o
sindrome cerebeloso subagudo sin causa adquirida
aparente es necesario investigar metastasis,
tumores primarios 6 sindrome para neoplasico

D
[Shekelle]
Marmolino D, 2010
Rosado J, 2010

La ataxia relacionada a trauma es frecuente y forma
parte del sindrome de conmocion cerebral y puede
persistir en asociacion con una encefalopatia
postraumatica.
Los sintomas pueden deberse a dano:

e en lafosa posterior

e vestibular

e o estructuras del tronco cerebral
La ataxia persistente es secundaria a lesiones del
I6bulo frontal.

1]
[Shekelle]
Brunberg JA, 2009

El sindrome de conmocidn cerebral (secundario a
traumatismo agudo o en ataxia progresiva i

R postraumatica) asociado a una encefalopatia [Shekelle]
postraumatica se debe excluir la presencia de quiste Brunberg JA, 2009
o hematoma en expansion extra axial
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Las enfermedades infecciosas (o agentes
infecciosos) asociadas a ataxia adquirida aguda son:

® Varicela (> 50 %)
Citomegalovirus
VEB

parotiditis
Salmonela
HIV/SIDA

absceso cerebeloso, cerebelitis
presencia de ataxia, el traumatismo penetrante
con extension a SNC deben

En

0 infeccion
considerarse.

Multiples procesos infecciosos virales incluyendo
herpes y arbovirus se asocian a afectacion del
tronco cerebral o cerebelo. Se ha descrito en la
ataxia aguda asociada a infeccién (Infecciosa/para
infecciosa), el 80% presenta una recuperacion
completa de su incoordinacion. Se reconoce un
buen pronéstico a la ataxia de etiologia viral.

En edad pediatrica y en el adulto joven con proceso
infeccioso agudo, enfermedad exantematica o
antecedente de este y desarrollo de ataxia aguda/
subaguda se debe investigar el diagndstico de
cerebelitis bacteriana, viral 6 parainfecciosa, la
sospecha aumenta ante la deteccion de foco
infeccioso 6 traumatismo penetrante.

La ataxia congénita o perinatal (adquirida) puede
ocurrir en asociacion con el infarto cerebral perinatal
y en procesos infecciosos en sistema nervioso
central como el citomegalovirus congénito entre
otros, es estas condiciones es posible el desarrollo
de paralisis cerebral ataxica.

Buscar intencionadamente en los antecedentes
perinatales que orienten a enfermedades congénitas
o hipoxia.
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4.2 MANIFESTACIONES CLINICAS, DIAGNOSTICO DE PROBABILIDAD Y
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

Existen diversas clasificaciones sobre las entidades
asociadas a ataxia, con diferentes propositos:
clinicos y estudios para clinicos. Esta guia tomara
con base a la recomendaciones del American College
of Radiology la cual consideran:

v
[Shekelle]
Brunberg JA, 2009

® edad de inicio
Fragoso-Benitez M,

® mecanismo potenciales de enfermedad

2007
® exclusion de urgencias clinicas
(enfermedades que requieran diagnostico y
manejo inmediato)
Para la integracion del diagnostico entre ataxia
hereditaria/  degenerativa y  adquirida, es v
indispensable interrogar y determinar los siguientes [Shekelle]
datos como: Marmolino D, 2010
® edad de presentacion Schmahmann, 2004
® antecedentes familiares (ndimero de Brunberg JA, 2009
familiares afectados y gravedad de la Fragoso-Benitez M,
enfermedad) 2007
® identificacion genotipica
Como en la mayoria de las enfermedades cronico
degenerativas, la edad de inicio es un factor D
i tant li | diagndsti d t
importante para realizar el diagnostico y descartar [Shekelle]

R otras posibilidades, por ejemplo las ataxias de inicio
temprano tienen una fisiopatologia variada lo que
implica diferencias en el tratamiento y el prondstico;
por lo que en este grupo etario debe realizarse el
diagnostico etioldgico lo mas pronto posible.

Brunberg JA, 2009
Fragoso-Benitez M,
2007
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Es necesario comentar que el cuadro clinico de
ataxia hereditaria/ degenerativa suele ser similar y
las manifestaciones en algunas ocasiones pueden ser
a mediano/largo plazo (adolescencia y adulto
R joven), por lo cual es importante conocer la
distribucion de las ataxias en cada poblacion
estudiada. Asi como reconocer a los casos sin patron

D
[Shekelle]
Brunberg JA, 2009
Fragoso-Benitez M,

de herencia definida o esporadicos los cuales 2007
representan un reto para el diagnodstico clinico y

suponen un costo elevado.

El Interrogatorio minucioso en busca de

antecedentes en la ataxia cerebelosa aguda es

indispensable.

Siendo necesario investigar los antecedentes

personales y familiares para el diagndstico de ataxia v

/ sindrome cerebeloso: [Shekelle]

e migrafia basilar Marmolino D, 2010

traumatismo
ingesta de toxicos
farmacos

antecedentes familiares (genéticos)

El médico de primer contacto debe interrogar
intencionadamente en busca de tiempo de

R evolucion, antecedentes personales, familiares
patoldgicos y exposiciones que oriente el estudio de
la ataxia del adulto.

D
[Shekelle]
Marmolino D, 2010
Schmahmann, 2004

El abordaje para la probable etiologia de la ataxia se
aconseja iniciar con la exclusion de los tumores de
fosa posterior como una consideracion importante
en la evaluacion en los individuos con ataxia.

La sospecha de tumor puede ser primaria o
metastasica y con localizacion intraaxial:
hemangioblastoma, papiloma plexo coroideo o
extraxial: como un proceso leptomeningeo
metastasico difuso.

v, 11
[Shekelle]
Brunberg JA, 2009
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Considerar que la degeneracion paraneoplasica
cerebelar se caracteriza por ataxia de inicio agudoy
subagudo (extremidades y de la marcha) disartria y

dismetria ocular. v, 1l

Esto puede ocurrir en asociacion mas frecuente con [Shekelle]

cancer de: Brunberg JA, 2009
® mama

® pulmonar
® enfermedad de Hodgkin.

En todo paciente con ataxia es primordial descartar
el diagnostico de tumor de fosa posterior, considerar
esta posibilidad ante diagnoéstico previo de cancer y

R la exclusion de antecedentes de enfermedad cronico
degenerativa como migrana basilar, diabetes vy
antecedentes de traumatismo, ingesta de toxicos y
farmacos.

D
[Shekelle]
Marmolino D, 2010
Schmahmann, 2004
Brunberg JA, 2009

Las lesiones isquémicas o hemorragicas localizadas a

menudo presentar distintas formas de ataxia. i

Los infartos del tronco cerebral y cerebeloso son [Shekelle]
predominantemente de origen arterial, los infartos Brunberg JA, 2009
venosos se consideran con menor frecuencia.

El infarto en el territorio de la arteria cerebelar

posterior e inferior, conocido como el “sindrome de

Wallenberg o sindrome medular lateral” es el patrén

cerebral mas comun de infarto cerebral asociado al

sindrome de ataxia. I

Los sintomas incluyen: [Shekelle]

® hemiataxia ipsilateral Brunberg JA, 2009
vertigo

disartria
ptosis

miosis

Ante la presencia subita de ataxia, con datos
R neuroldgicos de focalizacion, investigar la posibilidad
de infarto isquémico o hemorragico.

C
Brunberg JA, 2009
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Los procesos infecciosos y postinfecciosos pueden

producir ataxia. La cerebelitis bacteriana ocurre en

asociacion con meningitis o encefalitis, con

posibilidad de participacion de ambos hemisferios

cerebrales.

La cerebelitis aguda o también llamada ataxia

cerebelosa aguda es una enfermedad para infecciosa i

casi exclusivamente del periodo de la infancia. [Shekelle]
Los sintomas incluyen: Brunberg JA, 2009
o cefalea

e ataxia

o fotofobia

e manifestaciones del incremento de la
presion intracraneal o afectacion del tronco
cerebral.

La encefalitis de Bickerstaff es una enfermedad

inflamatoria del tronco cerebral y cerebelo, la cual se

presenta posterior a una enfermedad viral, la cual se "
caracteriza por ataxia y oft?lmoplejia. Otro sindrome [Shekelle]
que cursa con afecta(l:l'on del 5|?tema nervioso Brunberg JA, 2009
central y periférico, también caracterizado por ataxia
y oftalmoplejia es el sindrome de Fisher, se considera
una variante del sindrome de Guillain Barré.

La siderosis es un trastorno de la hemosiderina con
acumulo en las meninges como consecuencia de la
hemorragia recurrente. Los sintomas mas
destacados son la ataxia lentamente progresiva y
pérdida de la audicion con hallazgos de atrofia
cerebelar.

1]
[Shekelle]
Brunberg JA, 2009

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob también
conocida como encefalopatia espongiforme bovina
(variedad familiar y esporadica) se presentan con
deterioro del comportamiento emocional e
intelectual, seguido por ataxia y disartria. La
progresion puede incluir coma, estupor y mioclonias.

v
[Shekelle]
Brunberg JA, 2009
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Considerar el cuadro clinico de enfermedades como
las encefalitis y las alteraciones del metabolismo,

R reconociendo su baja prevalencia y el desarrollo de Ia D
ataxia en forma subaguda, resultando necesario [Shekelle]
eliminar causas mas frecuentes de ataxia adquirida Brunberg JA, 2009
aguda o subaguda como los procesos infecciosos y
postinfecciosos.

Algunos autores caracterizan al sindrome
cerebeloso motor por:

® Alteracion del equilibrio

® Marcha con amplia base de sustentacion e
imposibilidad para la marcha en tandem

® Dismetria v
® Alteracion de los movimientos oculares: [Shekelle]
nistagmus, el cual puede ser Marmolino D, 2010

multidireccional, sin latencia, inagotable y Schmahmann, 2004
hacia el lado de la lesidn, caracteristico de
sindrome cerebeloso.

Disdiadococinesia
Pobre articulacién del lenguaje (disartria)
Alteracion de la deglucién (disfagia)

Temblor

Las caracteristicas clinicas y la exploracion del
vértigo de origen central debe incluir:

® Giro de objetos rotatorio mal definido.

® Aparicion lenta y larga duracion.
® No influenciado por los movimientos.
® Alteraciones vegetativas minimas.
® Signos de focalizacion neuroldgica de
. aparicion comun v
Nistagmo: [Shekelle]
® Horizontal, vertical o rotatorio, en varias Barrett A, 2011
direcciones

® Desproporcionado a la intensidad del vértigo

® No agotable

® Con la fase rapida al mismo lado de la lesion.
Romberg: Cae indistintamente a los dos lados.
Marcha con ojos cerrados: Hacia el lado del
nistagmo.

Prueba de los indices: Solo se desvia un solo dedo.
Ver cuadro Il
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Reconocer a la ataxia, como déficit comun la
incapacidad motora (del movimiento), con
alteracion en la frecuencia, ritmo y fuerza de la

contraccion. D
En estadios tempranos de los desordenes Marmolino D, 2010
R cerebelosos degenerativos, se instala un pobre Schmahmann, 2004

equilibrio (balance) y existe una inestabilidad para Barrett A, 2011
mantenerse de pie en una sola extremidad vy realizar

conjuntamente la marcha.

Es necesario eliminar el vértigo dentro de las

posibilidades diagnosticas.

En los pacientes con anormalidades de |la
coordinacion del movimiento con manifestacion de
\//R marcha inestable con base amplia de sustentacion

. . Punto de Buena
y/o pobre coordinacién de las extremidades,

alteracion en los movimientos oculares y pobre Practica

coordinacion del lenguaje, considerar Ataxia e iniciar

el abordaje diagndstico.

Diagndsticos de posibilidad (diferenciales) de ataxia

cerebelosa en adultos jovenes:

® Ataxia espinocerebelar

Ataxia episadica
Ataxia Friedrich
Enfermedad de Wilson v
Tumor primario [Shekelle]
Ataxia para neoplasica Marmolino D, 2010
Infecciosa/para infecciosa Fragoso-Benitez M,

Leuco distrofias 2007
Desordenes mitocondriales

Epilepsia

Vértigo paroxistico benigno

Neuronitis vestibular

Hidrops endolinfatico

Laberintopatia vasculo degenerativa
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De los diagndstico diferenciales el Sindrome de
Meniere es una enfermedad caracterizada por:

®  tinnitus v

® vértigo rotatorio periddico [Shekelle]

® sensacion de aumento de presion en ambos Alonso-Navarro H,2007
oidos

® ataques periodicos de remision vy
exacerbacion

Orientar el diagnodstico en busca de lesion vestibular

en caso de:
® Hipoacusia "
® Tinnit
nnis [Shekelle]

® movimientos oculares de tipo central
normales

Alonso-Navarro H, 2007

® dismetria
® alteraciones en el tono muscular

El médico de primer contacto debe buscar D

R intencionadamente en la exploracion fisica datos [Shekelle]
clinicos que orienten a las diferentes etiologias y Marmolino D, 2010
diagnosticos diferenciales. Alonso-Navarro H, 2007

Existen trastornos que se manifiestan con mayor
frecuencia con ataxia durante la etapa de lactantes y
ser mas evidentes en edades posteriores. Alguno de
ellos

pueden ocurrir en asociacion con ataxia congénita e
incluyen:

e leve a severo retraso mental i
pérdida de audicion [Shekelle]
atrofia optica Brunberg JA, 2009
cataratas
retraso del crecimiento
convulsiones
paladar hendido
espasticidad o tono muscular disminuido.
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En la mayoria de las ataxias se asocian a C

R enfermedades congénitas o perinatales, en cada uno [Shekelle]
de es’tcle procesos se recomienda la resonancia Brunberg JA, 2009
magnética sobre la TC.

4.3 PRUEBAS DIAGNOSTICAS

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

La exclusion de los tumores de fosa posterior es

una consideracion indispensable en la evaluacion de

los pacientes con ataxia. Sin embargo aunque con

menor frecuencia la ataxia (de extremidades y de

marcha) se relaciona a tumores taldmicos y de Idbulo v
frontal. [Shekelle]
A menos que exista contraindicacion la resonancia Brunberg JA, 2009
magnética con o sin contraste es superior a la

tomografia computarizada para la exclusion inicial y

la caracterizacion de fosa posterior o de lesion

tumoral intracraneal.

Se reconoce a la Resonancia Magnética Nuclear

(RMN) como el estandar de oro para la evaluacién lib

de la fosa posterior, con sensibilidad 96 % vy [Shekelle]
especificidad 100% y valores predictivos: positivo del  Brunberg JA, 2009
92% y negativo del 97%

La tomografia axial computarizada (TAC) cerebral
simple y contrastada posee una sensibilidad del 72%
y especificidad del 100% vy valores predictivos:
positivo del 100% y negativo del 70% para la
exploracion de la fosa posterior.

1
[Shekelle]
Brunberg JA, 2009
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La degeneracion paraneoplasica cerebelar relacionada
con el cancer de mama, ginecoldgico, pulmonar y
enfermedad de Hodgkin generalmente no muestra
anormalidad en el estudio por RMN, a diferencia de
los estadios tardios, donde puede existir involucro del
parénquima cerebral.

Considerar como indicacion la realizaciéon de rasteo
por tomografia computada y/é tomografia por
emision de positrones (PET) cuando el tumor
primario no es evidente.

1]
[Shekelle]
Brunberg JA, 2009

De los auxiliares diagndsticos los estudios
recomendados de imagen son la resonancia
magnética y la tomografia computarizada los cuales
son utiles para determinar la posible etiologia.

R Considerar que dependiendo de la edad del paciente
es posible que los estudios de imagen muestren
resultados normales y que sera en etapas mas tardias
de la enfermedad cuando sea evidente la alteracion
en forma progresiva. Sin embargo es conveniente
descartar agenesias o malformaciones vasculares y la
tumores en fosa posterior.

B, C
[Shekelle]
Brunberg JA, 2009

El médico de primer contacto debe excluir en un
forma precisa los tumores de fosa posterior y con
menor frecuencia los tumores talamicos y de lobulo
frontal (primario o metastatico) con la realizacién de
R una resonancia magnetica en los individuos con
ataxia de inicio agudo o subagudo.
En el caso de sospechar tumor primario sin
identificacion, considerar como primera eleccion el
rastreo por tomografia computada y/é tomografia
por emision de positrones (PET)

D
[Shekelle]
Brunberg JA, 2009

Si no se dispone del recurso de la RMN, evaluar la
realizacion de TAC de craneo, reconociendo su
superioridad en la exploracion de la fosa posterior con
la RMN.

Punto de Buena

\//R Ante un paciente con ataxia que requiere realizar
Practica

diagnostico por exclusion, evaluar la realizacion de
tomografia computada y/é tomografia por emisién
de positrones (PET), sin embargo en ausencia de
conclusion diagnéstica tomar en cuenta la necesidad
de RMN. (canalizar al nivel correspondiente donde
sea factible su realizacion)
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La evaluacion radiolégica de las distintas
prsentaciones de ataxia con sospecha de lesion
isquémica o hemorragica localizada a sistema
nervioso central, requieren:
® Resonancia magnética de craneo  con
exploracion de cuello en T1, con y sin 1]
saturacion de grasa, para excluir la posibilidad [Shekelle]
de diseccion Brunberg JA, 2009
® Venografia por RM, si se considera la
posibilidad de trombosis venosa central o de
la duramadre
® Angiografia diagnéstica por cateterismo y/o
angioTAC

Diferentes entidades pueden conducir al desarrollo de
ataxia aguda:
e involucro de fosa posterior o parénquima
cerebral supratentorial
e malformaciones vasculares i
e angiopatia [Shekelle]
e ruptura de aneurisma. Brunberg JA, 2009
En ausencia de sospecha de hemorragia aguda o
subaguda realizar TAC de craneo y considerar la
angioTAC, como un auxiliar diagndstico que puede
sustituir o complementar la RM.

En la ataxia con sospecha de lesion isquémica o
hemorragica posiblemente asociada a malformacion
vascular de SNC, evaluar la realizacion de algunas de
estas pruebas diagnosticas basados en la sospecha
R etiologica:
® Resonancia magnética de craneo
exploracion de cuello

C
Brunberg JA, 2009

® Angiografia diagnéstica por cateterismo y/o
angioTAC

Los trastornos desmielinizantes como la esclerosis
multiple  frecuentemente presentan ataxia

persistente. La RM con vy sin contraste, la ", 1Iv
espectroscopia y las imagenes de perfusion pueden [Shekelle]
orientar al diagndstico, pero no establecerlo. Brunberg JA, 2009

Si la RM presenta datos de esclerosis multiple, Corona T, 2010
evaluar la realizacion de potenciales evocados

auditivos, visuales y somatosensoriales; asi como la

cuantificacion de la gama globulina en LCR
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Ante un paciente con ataxia y sospecha clinica de
esclerosis mdltiple los hallazgos en la resonancia D

R magnética solo son sugestivos, requiriendo otras [Shekelle]
pruebas diagnostica para su confirmacion, asi como Brunberg JA, 2009
la intervencion del médico reumatoélogo.

El abuso cronico de etanol se asocia con ataxia y
sintomas de disfuncion neurolégica. Estos sintomas
son consecuencia de la neurotoxicidad del etanol vy
sus productos metabdlicos; enfermedad hepatica
cronica relacionada, deficiencias  nutricionales "
secundarias, asi como del efecto de otras toxinas que [Shekelle]
son |nger|dasla| mismo tlgmpo. La RM muestr'a: Brunberg JA, 2009
e atrofia del vermis cerebeloso especialmente
superior,
e pérdida de volumen de la protuberancia, el
bulbo raquideo y los hemisferios cerebrales

La ataxia se observa tipicamente en los alcohdlicos
cronicos o pacientes desnutridos posterior a la
correccion rapida de la hiponatremia, lo que favorece
el sindrome de desmielinizacion osmdtica.
Quince de 19 pacientes desarrollan i
leucoencefalopatia con sintomas iniciales de ataxia, [Shekelle]
asimismo  se ha reportado asociacion con la Brunberg JA, 2009
inhalacion crénica de los vapores de heroina.
° En la RM se observa aumento de Ila
intensidad de la senal T2 en el puente, siendo
este un hallazgo caracteristico.

La ataxia asociada a deficiencia nutricional, toxinas e C,D
R intoxicaciones, medicamentos y abuso de alhocol y [Shekelle]
drogas, la RM es la modalidad de imagen sugerida. Brunberg JA, 2009

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob
(encefalopatia espongiforme bovina), el sindrome
de Fisher, la encefalitis de Bickerstaff vy la siderosis
presentan alteraciones en la RM

m, v
[Shekelle]
Brunberg JA, 2009
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La encefalopatia de Wernicke se debe a la deficiencia
de tiamina. Clasicamente se presenta con ataxia,
alteracion del estado mental y alteracion de la
motilidad ocular.
La RM muestra:
e aumento de la intensidad de la senal T2 i
e realce de contraste y una difusion reversible, [Shekelle]
restringida en varias areas incluyendo Icl)s Brunberg JA, 2009
cuerpos mamilares, el hipotalamo, sustancia
gris periacueductal, la sustancia blanca vy
talamo
° ocasionalmente  también se  pueden
demostrar pequerios focos hemorragicos en
estas regiones

La toxicidad en cerebelo inducida por Metronidazol
se asocia con sintomas de ataxia y hallazgos en Ia
RM como: il
e mayor intensidad de senal en T2 [Shekelle]
e difusion restringida en los niicleos dentados. ~ Brunberg JA, 2009
e Con resoluciéon de los sintomas, la RM se
observa normal.

La intoxicacién por Metil-mercurio (enfermedad de
Minamata) es una enfermedad causada por la
ingestion de mariscos contaminados y se caracteriza i
por ataxia, pérdida visual y alteraciones sensoriales. [Shekelle]
La RM en los pacientes afectados demuestra: Brunberg JA, 2009
e atrofia del vermis cerebeloso y de los
hemisferios, asi como la corteza calcarina.
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La deficiencia de vitamina E puede ocurrir en
asociacion con varios trastornos gastrointestinales
favoreciendo una ataxia secundaria:

e sindrome de mala absorcion intestinal entre
ellos, enfermedad celiaca, sindrome de
intestino corto y fibrosis quistica

La presentacion de ataxia hereditaria autosémica
recesiva conocida como la abetalipoproteina B y
otras como los defectos de transporte de la vitamina
E.

Los sintomas de ambas incluyen ataxia con debilidad,
arreflexia y degeneracion de la retina.

Las imagenes por RM han demostrado:

e atrofia cerebelosa

e aumento de la intensidad de la sefal T2 en
las columnas posteriores de la médula
espinal.

La ataxia por deficiencia de vitamina E hereditaria y
adquirida/secundaria deben considerarse
padecimientos sumamente raros y ante cuadro clinico
sugestivo, sospechar inicialmente en las formas
adquiridas por deficit de vitamina E

La ataxia asociada a deficiencia nutricional,
intoxicaciones, uso y abuso de medicamentos vy
drogas la RM es la modalidad de imagen sugerida.

La electronistagmografia posee una sensibilidad del
92.5% para el diagnéstico de ataxia cerebelosa de
origen central

La resonencia magnetica, los potenciales evocados
visuales, auditivos y somatosensoriales son estudios
disponibles en el tercer nivel de atencion medica.

Si se cuenta con la factibilidad del recurso y ante la
posibilidad de diagnéstico diferencial, auxiliarse de
EEG, EMG y potenciales evocados.
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La cerebelitis aguda o ataxia cerebelosa aguda (para
infecciosa) ha mostrado alteraciones en ambos
hemisferios cerebelosos con efecto de masa asociado,
siendo frecuente esta afectacion bilateral en la RM.

1
[Shekelle]
Brunberg JA, 2009

Los procesos infecciosos y postinfecciosos que

producen ataxia son identificados por la RM con vy sin il
contraste, demostrando alteracion en el cerebelo con [Shekelle]
alta resolucion con contraste y con ventaja de BrunbergJA, 2009
ausencia de artefactos en comparacion con la TAC.

Ante datos clinicos de cerebelitis aguda o ataxia
cerebelosa aguda asociada a proceso infeccioso
evaluar la realizacion de RM en busca de:

R e afectacion bilateral cerebelosa C
e obstruccion del fluo de  liquido [Shekelle]
cefalorraquideo, dilatacion de los ventriculos Brunberg JA, 2009
laterales
e herniacion de las estructuras de la fosa
posterior.

El sindrome ataxico con antecedente de
traumatismo penetrante 6 infeccion con extension a C D

R SNC, se debe eva!uar la re_alizal’cic'l)n delespect.rosc?pia [She'kelle]
por RM para l:e.:;lllzar el dla'gnostlco dlfe'renmal, si las Brunberg JA, 2009
condiciones clinicas del paciente lo permiten.
Evaluar riesgo/beneficio de la realizacién de puncién
lumbar ante la sospecha de proceso infeccioso.

La ataxia congénita también puede ocurrir en

asociacion con el infarto cerebral perinatal y en

infecciones como el citomegalovirus congénito u il
otros procesos infecciosos del sistema nervioso [Shekelle]
central. Sin embargo la paralisis cerebral atdxica es Brunberg JA, 2009
infrecuente  en relacion a otras formas de

presentacion, sin aun definirse los cambios por

RMN.
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En las entidades previamente mencionadas y en las
ataxias secundarias a enfermedades congénitas la RM
es el procedimiento diagndstico de eleccion,
tomando en cuenta que en este grupo etario no es
motivo de esta guia

Se recomienda referir del primer nivel de atencion a
todos los pacientes con ataxia aguda adquirida para
complementacion diagnostica, considerando un envio
inmediato a aquellos con:

® Ataxia > de 3horas de evolucién con datos
de alteracion en el estado de conciencia,
fiebre y cefalea antecedente de enfermedad
infectocontagiosa

® Sospecha de lesion ocupativa en sistema
nervioso central
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5. ANEXOS

5.1. PROTOCOLO DE BUSQUEDA

Abordaje Diagndstico De La Ataxia Cerebelosa Adquirida Aguda Del Adulto.
La bisqueda se realizoé en los sitios especificos de Guias de Practica Clinica, la base de datos de la biblioteca
Cochrane y PubMed.

Criterios de inclusion:

Documentos escritos en idioma inglés o espanol.
Publicados durante los tltimos 8 afios.
Documentos enfocados a diagndstico.

Criterios de exclusion:
Documentos escritos en idiomas distintos al espanol o inglés.

Estrategia de busqueda

Primera etapa

Esta primera etapa consistio en buscar guias de practica clinica relacionadas con el tema:

Abordaje Diagndstico De La Ataxia Cerebelosa Adquirida Aguda Del Adulto en PubMed.

La busqueda fue limitada a humanos, documentos publicados durante los tltimos 5 afios, en idioma inglés
o espaiiol, del tipo de documento de guias de practica clinica y se utilizaron términos validados del MeSh.
Se utilizé el término MeSh: Ataxia. En esta estrategia de busqueda también se incluyeron los
subencabezamientos (subheadings): Classification, diagnosis, epidemiology, acute ataxia, se limito a la
poblacion de adultos mayores de 18 anos de edad. Esta etapa de la estrategia de blsqueda dio 5
resultados, de los cuales se utilizaron 1 guias por considerarlas pertinentes y de utilidad en la elaboracion de
la guia.

Segunda etapa

Una vez que se realizé la busqueda de guias de practica clinica en PubMed vy al haberse encontrado pocos
documentos de utilidad, se procedid a buscar guias de practica clinica en sitios Web especializados.

En esta etapa se realizo la bisqueda en 6 sitios de Internet en los que se buscaron guias de practica clinica,
en 6 de estos sitios se obtuvieron 25 documentos, de los cuales se utilizé 1 documentos para la elaboracion

de la guia.

1. Brunberg JA, Wippold Il FJ, Cornelius RS, Broderick DF, Brown DC, Davis PC, et al. Ataxia [on line
publication]. Reston (VA): American College of Radiology (ACR); 2009. 10p(1-11)
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5.2 SISTEMAS DE CLASIFICACION DE LA EVIDENCIA Y FUERZA DE LA
RECOMENDACION

Criterios para Gradar la Evidencia

El concepto de Medicina Basada en la Evidencia (MBE) fue desarrollado por un grupo de internistas y
epidemidlogos clinicos, liderados por Gordon Guyatt, de la Escuela de Medicina de la Universidad McMaster
de Canada. En palabras de David Sackett, “la MBE es la utilizacion consciente, explicita y juiciosa de la
mejor evidencia clinica disponible para tomar decisiones sobre el cuidado de los pacientes individuales”
(Evidence-Based Medicine Working Group 1992, Sackett DL et al, 1996).

En esencia, la MBE pretende aportar mas ciencia al arte de la medicina, siendo su objetivo disponer de la
mejor informacion cientifica disponible -la evidencia- para aplicarla a la practica clinica (Guerra Romero L,

1996).

La fase de presentacion de la evidencia consiste en la organizacion de la informacion disponible segtn
criterios relacionados con las caracteristicas cualitativas, diseno y tipo de resultados de los estudios
disponibles. La clasificacion de la evidencia permite emitir recomendaciones sobre la inclusién o no de una
intervencion dentro de la GPC (Jovell AJ et al, 2006) .

Existen diferentes formas de gradar la evidencia (Harbour R 2001) en funcién del rigor cientifico del
diserio de los estudios pueden construirse escalas de clasificacion jerarquica de la evidencia, a partir de las
cuales pueden establecerse recomendaciones respecto a la adopcion de un determinado procedimiento
médico o intervencién sanitaria (Guyatt GH et al, 1993). Aunque hay diferentes escalas de gradacion de la
calidad de la evidencia cientifica, todas ellas son muy similares entre si.

A continuacion se presentan las escalas de evidencia de cada una de las GPC utilizadas como referencia
para la adopcion y adaptacion de las recomendaciones.
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LA EscALA MoDIFICADA DE SHEKELLE Y COLABORADORES

Clasifica la evidencia en niveles (categorias) e indica el origen de las recomendaciones emitidas por medio
del grado de fuerza. Para establecer la categoria de la evidencia utiliza nimeros romanos de | a IV y las
letras a y b (mindsculas). En la fuerza de recomendacién letras mayusculas de la A ala D.

Categoria de la evidencia

Fuerza de la recomendacién

la. Evidencia para meta-analisis de los estudios clinicos aleatorios

Ib. Evidencia de por lo menos un estudio clinico controlado
aleatorio

A. Directamente basada en evidencia categoria |

lla. Evidencia de por lo menos un estudio controlado sin
aleatoridad

Ilb. Al menos otro tipo de estudio cuasiexperimental o estudios
de cohorte

B. Directamente basada en evidencia categoria Il o
recomendaciones extrapoladas de evidencia |

11. Evidencia de un estudio descriptivo no experimental, tal como
estudios comparativos, estudios de correlacion, casos y controles
y revisiones clinicas

C. Directamente basada en evidencia categoria Ill o en
recomendaciones extrapoladas de evidencias categorias | o
]

IV. Evidencia de comité de expertos, reportes opiniones o
experiencia clinica de autoridades en la materia o ambas

D. Directamente basadas en evidencia categoria IV o de
recomendaciones extrapoladas de evidencias categorias I,
1l

Modificado de: Shekelle P, Wolf S, Eccles M, Grimshaw J. Clinical guidelines. Developing guidelines. BMJ 1999; 3:18:593-59

5.3 CLAsIFICACION 0 EscALAS DE LA ENFERMEDAD

CuapRro |. MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA ATAXIAS CEREBELOSAS DE ACUERDO AL SITIO ANATOMICO

AFECTADO
ZONA DEL VERMIS ZONA PARA VERMIS ZONA LATERAL
DI'EFICITS OCULOMOTORES DISARTRIA DéFICITS OCULOMOTORES
DISARTRIA DISARTRIA
INCLINACIC')N DE LA CABEZA DISMETRiA

ATAXIA DE LA POSICION / MARCHA

TEMBLOR AL MOVIMIENTO

HIPOTONIA

DisDIADOCOCINESIA

DEScomMPOSICION DE LOS MOVIMIENTOS

ATAXIA DE LA POSICION / MARCHA

Tomado de: Marmolino D, Manto M. Past, present and future therapeutics for cerebellar ataxias. Current Neuropharmacology 2010;8:41-61
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CuapRro Il. SINTOMAS NEUROPSIQUIATRICO ASOCIADOS A ENFERMEDADES CEREBELOSAS

Dominio SiNTOMA

Atencion DISTRACCION

HIPERACTIVIDAD
COMPORTAMIENTO COMPULSIVO

PERSISTENTE

DIFICULTAD DIFICULTADES PARA CAMBIO DE
ATENCION

CONDUCTA OBSESIVA

.y
Emocion IMPULSIVIDAD, DESINHIBICION
ANSIEDAD, AGITACION

RISA O LLANTO PATOLOGICO
ANHEDONIA

DEPRESION

DISFORIA

Conjunto de habilidades sociales AGRESION

IRRITABILIDAD
PASIVIDAD

DIFICULTAD CON INTERACCION SOCIAL

Psicosis PENSAMIENTO ILOGICO

ALUCINACIONES

PERDIDA DE EMPATIA

Espectro autista ESTEREOTIPOS

CONDUCTA EVASIVA
SOBRECARGA SENSORIAL

Tomado de: Marmolino D, Manto M. Past, present and future therapeutics for cerebellar ataxias. Current Neuropharmacology 2010;8:41-61
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CuapRro lll. CARACTERISTICAS DEL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL VERTIGO

VERTIGO PERIFERICO

VERTIGO CENTRAL

IniciO PAROXisTICO PROGRESIVO
INTENSIDAD +++ +
DuRrAcION BREVE MANTENIDA

GIRO DE OBJETOS

ROTATORIO, BIEN DEFINIDO

MAL DEFINIDO

MANIFESTACIONES

+++ +
VEGETATIVAS
INFLUENCIADO POR LA ,
Si No
POSTURA
OTRAS MANIFESTACIONES ®  COCLEARES: . NEUROLOGICAS:
®  ACUFENOS . DipLoPiA
. HipoAcusia . DiSARTRIA
®  ATAXIA
. PAREsIA

S. VESTIBULAR

ComPLETO:

NisTAGmoO

RomBERG

BARANY

MARCHA EN ESTRELLA
ARMONICO:

NISTAGMO HACIA EL LADO SANO

ROMBERG Y BARANY HACIA EL LADO
ENFERMO

o PROPORCIONADO

INCOMPLETO: A VECES ROMBERG --DISARMONICO:
BARANY CON DESVIACION DE LOS iNDICES POR
SEPARADO O SE DESVIA UNO SOLO
DESPROPORCIONADO

NisTaGmo

HORIZONTAL Y ROTATORIO (MIXTO)
PROPORCIONADO

ArRMONIco (HACIA EL LADO SANO)

TIENE LATENCIA DE SEGUNDOS
FATIGABILIDAD

DESAPARECE CON LA FIJACION DE LA MIRADA

MULTIDIRECCIONAL PURO
DESPROPORCIONADO
DisARMONICO

No LATENCIA

No se AGOTA

NoO DESAPARECE CON LA FIJACION

Barrett A. Ataxia cerebelosa aguda 2011.

37




ABORDAJE DIAGNOSTICO DE LA ATAXIA CEREBELOSA ADQUIRIDA AGUDA DEL ADULTO

5.4 DIAGRAMAS DE FLuio

Algoritmo para el Paciente adulto con
ATAXIA adquirida de inicio agudo

Diagnéstico entre ataxia hereditaria/ Ameégﬂigtre de Sx
degenerativa y adquirida, Radioterapia paraneoplasico
indispensable interrogar : quimioterapia
. edad de presentacion Paciente adulto con
. antecedentes familiares ATAXIA de inicio
_ (numero de familiares agudo
afectados y gravedad de la
enfermedad)
identificacion genotipica éAlcoholismo
metalns posades o Intoxicaciones
tratamiento con litio Diagnéstico
Uso solventes por exclusion

Resonancia
magnetica nuclear

¢Alteracion en la marcha,

movimientos oculares, en
el lenguaje

Incoordinacion,

o
Tomografia de

craneo Disdiadococinesia
Dismetria?
¢ Vertigo rotatorio
Nistagmus
horizontal,
;, Tiene . Hipoacusia
é
no lesion ? s! Tinnitus?
Puncion
lumbar
| Alteracion en la
. propiocepcion,
. — Sindrome Hiporreflexia
Citoquimico, vestibular
citologico, ‘?UItlvo' Masa ocupativa Hemerragia Enfermedad
_ Estudio Infarto Desmielinizante
inmunolégico
Neuropatia

Cerebelitis,
enfermedad

autoinmune
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6. GLOSARIO.

Acufeno: percepcion de un ruido sin estimulo acustico externo.

Desequilibrio verdadero: Incapacidad para mantener la postura o el equilibrio, es la latero pulsion
que podemos poner de manifiesto en pruebas como el Romberg.

Desviaciones corporales:

Diplopia: de inicio puede dar desorientacion espacial y sensacion vertiginosa.

En el mantenimiento del equilibrio intervienen tres sistemas: Vestibular: laberinto, nervio vestibular
y nucleo vestibular.

Inestabilidad: es la sensacion que refiere el paciente de perder el equilibrio.

Nausea: percepcion del deseo del paciente de vomitar.

Nistagmus: se trata de movimientos conjugados y coordinados de los ojos, definidos por el sentido
de la fase rapida y por la direccion (horizontal, vertical o rotatorio). No es valido el nistagmo si
aparece en la mirada extrema, por otro lado debemos explorarlo a mas de 15 cm para evitar la
fijacion de la mirada.

Proviene del latin mare o sea mar. Hace referencia a las sensaciones que aparecen en los viajes
maritimos. Es un término vago e inespecifico, cursa con inseguridad de movimientos sin llegar a
caer.

Pruebas cerebelosas: coordinacion dedo-nariz o talon rodilla para detectar dismetria, para detectar
disdiadococinesia (golpear los muslos alternativamente con la palma y el dorso de la mano),
explorar la marcha para identificar ataxia.

Romberg: se explora al paciente de pie con pies juntos, se le pide que cierre los ojos. Si hay
afectacién vestibular aparecera caida hacia el lado afecto (latero pulsién).

Temblor cerebeloso: Se presenta como un temblor de intencion unilateral o bilateral de baja
frecuencia causado por traumatismos, alcoholismo, tumores e infartos cerebrales o esclerosis
multiple. En ocasiones puede ser hereditario. El temblor empeora con movimientos precisos como
las maniobras dedo-nariz o dedo-dedo. Muchas veces se acompana de alteraciones de la marcha
(ataxia), alteraciones del equilibrio, nistagmus, dificultad para hablar o bajada del tono muscular
Test de los indices de Barany: se explora a la persona con los brazos e indices extendidos,
enfrentados a los del explorador. Se le indica que cierre los ojos. Si presenta desviacion simétrica de
los dedos hacia un lado implica afectacion laberintica ipsilateral, si por el contrario se desvia solo un
dedo o se elevan o descienden puede implicar patologia central.

Untemberger: se pide al paciente que simule la marcha cerrando los ojos y sin moverse del sitio.
Aparecera giro corporal hacia uno u otro sentido.

Vértigo: Deriva del latin vertere que significa dar vueltas. Se define como la sensacion ilusoria de
movimiento del propio cuerpo o de los objetos que lo rodean.

Vémito: expulsion del contenido gastrico a través de la boca.
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Unidades Médicas de Alta Especialidad / CUMAE

Dr. José de Jesus Gonzalez Izquierdo
Dr. Arturo Viniegra Osorio
Dra. Laura del Pilar Torres Arreola

Dra. Adriana Abigail Valenzuela Flores

Dra. Maria del Rocio Rabago Rodriguez

Dra. Rita Delia Diaz Ramos

Dra. Judith Gutiérrez Aguilar

Dra. Maria Luisa Peralta Pedrero

Dr. Antonio Barrera Cruz

Dra. Virginia Rosario Cortés Casimiro
Dra. Aidé Maria Sandoval Mex

Dra. Yuribia Karina Millan Gamez

Dra. Maria Antonia Basavilvazo
Rodriguez
Dr. Juan Humberto Medina Chavez

Dra. Gloria Concepcion Huerta Garcia
Lic. Ana Belem Lopez Morales

Lic. Héctor Dorantes Delgado

Lic. Abraham Ruiz Lopez

Lic. Ismael Lozada Camacho

Coordinador de Unidades Médicas de Alta Especialidad
Jefe de la Division de Excelencia Clinica
Jefa de Area de Desarrollo de Guias de Practica Clinica

Jefa del Area de Implantacion y Evaluacion de Guias de
Practica Clinica
Jefa de Area de Innovacion de Procesos Clinicos

Jefa de Area de Proyectos y Programas Clinicos
Jefe de Area Médica

Coordinadora de Programas Médicos
Coordinador de Programas Médicos
Coordinadora de Programas Médicos
Coordinadora de Programas Médicos
Coordinadora de Programas Médicos

Coordinadora de Programas Médicos

Coordinador de Programas Médicos
Coordinadora de Programas Médicos
Coordinadora de Programas de Enfermeria
Coordinador de Programas

Analista Coordinador

Analista Coordinador

42



